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第18回上信越神経病理懇談会記録

日時　平成4（1992）年11月21日（土）

場所　新潟大学医学部第1実習室

御挨拶　　生　田　房　弘（新潟大学僧研究所　実験神経病理学部門）

　1975年の水上に始まった第1回から，17年が過ぎ，

私共はここに第18回懇談会を迎えることができました．

　目まぐるしく学問研究の手技が変動する中で，一部御

遠慮戴く程，各地から多数の演題申込を戴き，ここに16

題を勉強出来ますことは誠に喜ばしいことであります，

　しかも，自由に活発に意見を交換し合うという当初の

心は今も変ることなく，次々に若い研究者がこの会に参

加されつつありますことは，何よりも嬉しい限りであり

ます．

　明年は信州大学のお世話で，第19回が松本で開催戴け

ることとなりました．感謝申しあげ，皆でその日を楽し

みに参りましょう．

1．頭蓋内germ㏄11　tumorにおけるがん抑制遺伝子P53の変異の検索

漏　　雪蓮，張　　淑靖，古閑比佐志，市川　富夫

阿部　　聰，鷲山　和雄，熊西　敏郎

　新潟大学脳研究所神経病理

　目的：頭蓋内germ　cell　tumorにおけるがん抑制遺

伝子p53の変異の有無を知る目的でPCR－SSCP法及

びSequencing法を行った．

　方法：頭蓋内germ　cell　tumor　7例（病理診断：

germinoma　2例，広義embryonal　carcinoma　4例，

immature　teratoma　With　embryonal　carcinoma　1例，

年齢：6例8才～19才，1例40才，性：男6例，女1

例）からDNAをGoelzらの方法に準じてparaffin切

片から抽出，精製した．対照には胎盤DNAを用いた．

p53遺伝子の検索はExon　5から8までを対象とし，

それぞれのExonの隣接Intron内にprimerを設定

し，PCRにて増幅後，　SSCPを行った．　SSCP検索に

よって，㎞dの移動度の変化が認められた症例はdideoxy

法でSequence　analysisを行った．

結果：7例中2例（emb【yonal　carcinuma，留㎜in㎝a）

ではSSCP法でballdの移動度の変化がExon　5に，

また2例（embryonal　carcinoma）ではExon　6に認

められた，それぞれで塩基配列の変化も確認された（表）．

さらにこれらの内の3例のembryonal　carcinomaで

はExon　8にも変化が推定された．

　まとめ：PCR－SSCPとSequencing法の検索結果

から，頭蓋内germ　cell　tumorの発癌にはp53の遺

伝子の変異が深く関与するものと思われた．

　〔質　問〕

　中島孝（群大第二病理）①P」53irnmunohistoche－

mistryの結果はSSCPの結果と一致していたでしょ

うか？

②primerのdesignは独自に行ったものか，それと

も国立がんセンターの方法と同じか？

　〔解　答〕

漏　雪蓮（新大脳研神病）①免疫染色は行いました

が，剖検例であるために固定時間が長いためかいずれの
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表

症例
E5

PCR－SSCP

d6 E7 E8 codon

塩基変異

iExon） nt
アミノ酸置換

F1 一 一 一 一

F2 一 十
一 十

ND
intron　5
@（8）

AG→AA （spliCe　signalの変化）

F3 一 一 一 一

F4 十
一 一 一 164 （5）

AAG→AGG Lys→Arg

F5 十 一 一
十

176

mD
（5）

i8）
TGC→TTC Cys→Phe

F6 一 十 一
十

ND
intron　5
@（8）

AG→AA （splice　signa1の変化）

F7 一 一 一 一

Fl：　immature　teratoma　with　embryonal　carcinoma，

F2，　3，　5，　6：　embryonal　carcinoma，　F4，　7：　germinoma

＋：移動度の変化が認められたもの

一：移動度の変化が認められなかったもの

ND：検索中

症例でも明白な結果は得られませんでしたのでSSCPと

の対応性の検討はできませんでした．

②primerは国立がんセンターの配列を参考にして作

製致しました．

2．若年発症gliomaにおけるp53遺伝子突然変異の解析

張　　淑靖，凋　　雪蓮，古閑比佐志，市川　富夫

阿部　　聰，熊西敏郎
　新潟大学脳研究所神経病理

　近年，種々のヒトのがんにおいて，がん抑制遺伝子p53

の変異が高頻度に見られることが次第に明らかになりつ

つある，我々は，種々の脳腫瘍のp53遺伝子変異の検

索を進めつつあり，gliomaでは，その約30％以上に変

異を検出しているが，本研究では若年発症例（5歳～21

歳）6例，成人例（32歳～48歳）3例を対象にp53遺

伝子の解析をPCR－SSCP法を用いて行った，

　病理診断は，いずれもanaplastic　gliomaであった。

DNAの抽出はGoelz等の方法に準じてparaffin切片

から行った．対象には正常大脳切片のDNAとplacental

DNA（生組織）を用いた，　Primerをp53遺伝子の高

度保存領域であるExon　5，6，7，8の外側のIntron内

に設定し，PCR－SSCP法を行った．　PCR－SSCP上移

動度の変化が認められた例ではdideoxy法でsequence

Imalysisを行った．

　その結果，成人例3例中1例にPCR－SSCP上移動

度の異なるbandがExon　5に認められた．他の1例

ではExon　8に変化が推定された．若年例6例中2例

ではExon　5に，他の1例ではExon　6に変化が測定

された．これらのうち成人例1例，若年例2例では塩基

配列の変化を確認した（表）．

　以上，比較的少数の検索例数ではあるが，若年発症

91iomaにもp53遺伝子変異の関与が示唆された．

　〔質　問〕

　中里洋一（群大第一病理）　ホルマリン固定パラフィ

ン包埋の組織からDNAを抽出した場合，　PCR－SSCP

で陰性となった例はp53遺伝子のmutatio11がないと

考えてよろしいでしょうか．
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表

PCR－SSCP 塩基変異
症 例 dideoxy法 アミノ酸変換

E5 E6 E7 E8 codon nt

若年 Z1 十
一 一 一

十 140
ACC→ATC一　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　一

Thr→11e

Z2 一 一 一 一

Z3 十
一 一 一

十 156 CG　de1
　stop　codon
i21codon下流）

Z4 一 一 一 一

Z5 一 一 一 一

Z6 一 ± 一 一 ND
成人 Z7 一 一 一 ± ND

Z8 十
一 一 一

十 140
ACC→ATC一　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　一

Thr→lle

Z9 一 ± 一 一 ND
＋：移動度の変化又は変異が確認されたもの，±：移動度の変化又は変異が推定されたもの，

一：移動度の変化が認められなかったもの，ND：検索中

　〔解　答〕

　張淑靖（新大脳研神病）PCR－SSCP法で陰性と

なった例の中にもこの方法で検出できない変異がある可

能性が残されています．これはパラフィン切片を用いた

ためというよりも，変異の種類，部位および組織中の変

異細胞の密度によるものと考えています．

　〔質　問〕

　中村正（群大脳外）p53の変異の頻度はどのくら

いか，又良性，悪性との相関は？

　〔解　答〕

　古閑比佐志（新大脳研神病）　文献的には30％程度，

自験例においても約1／3にp53の変異が関与している

と考えられる．癌化のinitiation又はprogressionい

ずれに関与するかは現時点の症例数では，明らかにする

ことはできないが，colon　cancerなどとは異なり比較

的早期から関与していると思われる．（自験astr㏄ytoma

2／4にmutationを認めている．）

3．松果体細胞腫の2生検例

佐土根　朗＊，中里　洋一＊，鎌田　　一＊＊

武田利兵衛＊＊＊，中村順一＊＊＊

　＊群馬大学医学部第一病理

＊＊北斗病院

＊＊＊中村記念病院

　症例：いずれも67歳女性であり類似の臨床経過を辿っ

た．軽度の意識障害で発症，眼球運動を含め神経学的に

異常を認めず．両症例とも松果体部腫瘍と診断，㏄cipital

transtentorial　approachにて全摘した．

　病理学的所見：症例1：細胞密度の高い腫瘍で，狭い

弱好酸性胞体と繊細な突起を持ち，類円形ないし楕円形

のほぼ均一な核を持つ細胞が，び漫性に，一部は胞巣状

に増殖していた．小葉構造は不完全であり，明らかな

rosetteの形成は認められなかった．血管結合織に富む

部分では，胞体内に暗褐色の穎粒を含む大型円形細胞を

認めた．組織壊死を認めず，核分裂像も少なかった。免

疫組織化学的に腫瘍細胞は，NSE（＋），　synaptophysin

（十），NF68KD　（十），　NF160KD　（十），chromogranin－A

（十），S－100（一），　GFAP（一）であった．暗褐色穎粒
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図1　小型異型細胞が胞巣状に増殖しており，血管結合織内灘はそ

　　　の近傍に，メラニン含有細胞が認められる．HE×200
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図2発達した細胞突起を有し，basal　laminaで包まれたメラニン

　　　含有細胞（M）とmelanophage（MP）．腫瘍細胞（T）には
　　　annulate　Iamellaeが認められる．×1，500，挿入部＝横紋構

　　　造を有するpremelanosome（stage　ll）×25，000

はMasson－Fontana染色で陽性，漂白後の同染色で陰

性であり，メラニン論議と考えられた．電顕所見上，腫

瘍細胞は細胞内小器官に富んでおり，dens㏄（肥d　vesides，

annulate　lamenaeも散見され，一部では少数のmelan（｝

someも認められた．一方，　basal　laminaで包まれ，

胞体内および突起に多数のfree　melanosomeを有する

細胞が，主に血管周囲に認められた．症例2：暗褐色穎

粒含有細胞を欠く点以外は，症例1とほぼ類似の光顕な

らびに免疫染色所見である．超微構造上もdense－cored

vesiclesやannulate　lamellaeが少ない以外，類似性
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の強い腫瘍であった．

　考察：①両症例とも松果体固有細胞との類似性が強

く，松果体固有の分化を良く保持しておりpineocytoma

に属する腫瘍と考えられた．②メラニン含有細胞は超

微形態上，腫瘍細胞との類似点を有しており，相互の移

行形も存在し，腫瘍細胞内にもmelanosomeが認めら

れた．従って，松果体実質細胞の本来持つメラニン産生

能が，一・部の腫瘍細胞に強調されて現れたものと考えら

れた．③腫瘍細胞は免疫染色にてchromogranin－A陽

性であった．

　〔附　議〕

　中島孝（群大第二病理）光顕像を見るとmelanophage

が集族していると思えたが，電顕像では確かにメラニン

産生細胞の集族が存在する．従ってメラニン穎粒の見ら

れない腫瘍細胞に電顕的にプレメラノゾームが存在する

か否かが，細胞分化を考える上で重要と思う．

4．松果体部腫瘍の治療，消失後11年を経た症例の脊髄に発生したneumgenic

　　tumorの生検例
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　伊藤　拓緯＊，高橋　　均＊，生田　房弘＊

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　佐藤　　浩＊＊

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　＊新潟大学脳研究所実験神経病理

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　＊＊山形県立中央病院整形外科

　症例：57歳，男性．1977年，頭痛，嘔気が出現，CT

で松果体部腫瘍と水頭症が発見された．北海道大学脳神

経外科にて45Gyの放射線療法とV－P　shuntが行わ

れ，画像上腫瘍は消失した．生検は行われていない．9

年後の1986年左下肢痛出現．1988年，山形県立中央病

院整形外科でT10レベルに腫瘍が発見され，腫瘍亜全

摘後に50Gyの放射線照射を受け，経過は良好であっ

た．さらに4年後の1992年に，歩行困難と両下肢しび
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図1　a）　腫瘍は均一な小型類円形細胞より成る（麗×132）

　　　b）腫瘍細胞胞体にsynaptic　vesicle－specific　proteinが陽性

　　　　　（×200）
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図2neurosecretory　granule様構造物（矢印）とannulate　lamellae

　　　の横断像（矢じり）

れが出現．MRIで，　T4およびT7に腫瘍像が認めら

れ，T4レベルのくも膜外に存在した腫瘍の摘出術が行

われた．頭部σrで，松果体部に腫瘍を認めなかった．

　組織所見：2回の生検組織像はほぼ同一で，腫瘍はや

や明るい核と比較的乏しい胞体の小型類円形の細胞から

なり，明らかなmitosisはみられなかった（図1－a）．

血管結合織は腫瘍細胞を不完全ながら島山に区画するよ

うに入っていた．一部にperivascular　pseudorosette

を認めたが典型的なrosette構造は明らかでなかった．

Bodian染色で血管周囲に少数ながら嗜銀性の細胞突起

を認めた．

　免疫組織化学的所見＝腫瘍細胞の大部分にsynaptic　ve－

sicle・specific　proteinが陽性で（図1－b），一部の細胞

にneurofilamentも陽性．ごく少数の細胞にGFAPが

陽性であった．

　電顕所見：腫瘍細胞はce11－to℃ellに配列し，数個の

細胞の中心にはしばしば大小の突起が介在していた．細

胞間にはpunctate　adhesionを認めたが，　synapse構

造はみられなかった．胞体内には少数のneurosecretory

granUle様構造物および比較的多数のarmulate　lamellae

を認めた（図2）．また，少数のciliaも認められた．

　考察：本四は比較的よく分化したneurogenic　tumor

であり，臨床歴を併せ考えると，松果体原発のpineocytorna

～pineoblastomaの脊髄への転移の像として理解可能

と思われた．松果体部pineocytoma～pineoblastomaが

治療，消失後長い期間（休止期？）を経て脊髄に転移性

発育を示しうることは，臨床的，病理学的に留意すべき

点と考えられた．

　付記：我々が渉猟しえた範囲内で松果体原発のpinetr

cytoma　pineoblastomaが脊髄にmassを形成する様

な転移の報告はなかった．

　本例を検索する上で，北海道大学脳神経外科学教室，

群馬大学医学部中里洋一教授のご協力を得ました．感謝

申し上げます．

　〔附　議〕

　中里洋一（群大第一病理）光顕像（特にBodian染

色でpr㏄essの形態）と電顕的にamulate　Iamellaeが

見られる点からpineocytomaの転移の可能性があると

考えました．また，chromogranin　Aとグリメリウス

染色がpineocytomaの診断に役立ちますので追加して

いただけるとよいと思います．
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5．神経細胞腫の1例

石内　勝吾＊，田村　　勝＊，中里

　＊群馬大学医学部脳神経外科

＊＊　同　　　　　第一病理

洋一＊＊，大江　千廣＊

　症例：48歳女性．1969年，25歳時に歩行障害と頭

蓋内圧尤進症状にて発症．気脳撮影及び脳血管撮影にて

水頭症を伴う長径6cm大の側脳室内腫瘍と診断され

た．前角穿刺により得られた髄液細胞診にて稀突起膠腫

類似のグリオーマと診断された．高度のうっ血乳頭から

進行した両眼の失明をきたしたため，V－Pシャント術・

放射線治療（50Gy）を受けた．失明以外の症状はなく

外来通院していた．1985年のCTでは腫瘍は縮小し再

発なかったが，1992年のMRIにて再発を認めた．右

前頭葉開頭・経脳梁経由にて長径6cmの腫瘍を全摘

出し，経過良好にて退院した．術中所見では，腫瘍は弾
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図1腫瘍は，側脳室のdorsolateral　siteで強く
　　　癒着している．

性軟・中程度出血性，境界明瞭で，脳梁及び側脳室壁の

一部で癒着し，透明中隔は前部で腫瘍に移行していた．

組織学的に単一円形小型の細胞集団より成り，幅広いロ

ゼット鋼構造を認める．BrdUによるLIはO．1％以

下である．免疫組織化学的にneurofilamentは陰性．　syna－

ptophys㎞，　tUbulin一βはfibriIIary　areaに陽性，　GFAP

は血管周囲性の反応ダリアが染色されるが，一部腫瘍細

胞にも陽性を示すものがある．電顕上，clear　vesicles，

dense・cored　vesicles，　microtubulesの他に，　abortive

なシナプス様構造を認める．本例は巨大側脳室腫瘍とし

て発症し放射線治療のみで16年以上寛解を示した臨床上

興味ある1例である．腫瘍細胞を組織培養するとGFAP

及びneur（ifilament→200Kdカミ陽性を示す．　EM上growth

cones，　microtubules，　neurosecretory　vesiclesの他

に，進展した突起内にglial　filamentsも観察される．

この細胞は神経系分化を示すと同時に一部ダリア系への

分化も保持すると考えられる．
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図2　EM上densecored　vesiclesとosmiophilic
　　　densityの高い部分を認める．
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6．Secretory　meningiomaの1例

坐間　　朗＊，渡辺　克成＊，今井

早瀬　宣昭＊，小野　伸夫＊，中村

大江　千廣＊，平戸　純子＊＊

　＊群馬大学医学部脳神経外科

＊＊　同　　　　　第一病理

英明＊，笹ロ　修男＊

　正＊，田村　　勝＊

　症例：60歳女性．主訴：丸い虹が見えるような発作．

既往歴：1988年1月甲状腺のbenign　adenomaの摘

出術．現病歴：1992年6月丸い虹が見える発作が始ま

り，同年8月12日当科受診．意識は清明，神経脱落症状

なし．頭部CTでは右後頭葉の浮腫あり，右後頭葉底

部に径1．5㎝の境界明瞭なenhanced　massがある．

MRIでは上記のmassはT1強調で10w　intensity

で，ガドリニウムで著明にenhanceされ，小脳テント

上面に付着する．同年9月10日，右後頭開頭で，小脳テ

ントから起こり上方に突出し血管に富む腫瘍を摘出した．

脳表のくも膜とは線維性癒着が見られた．術後，丸い虹

が見える発作は減少しつつある．

　病理組織所見：HE染色では短紡錐形ないし楕円形の

核と境界不鮮明な胞体をもつ細胞が束状に増殖している．

胞体内に好酸性穎粒状の類円形封入体をもつ細胞が多数

認められる．間質には血管がよく発達している．封入体

はPAS染色陽性であった．免疫組織化学的検索では，

封入体とこれを有する腫瘍細胞はKeratin　AE1／AE3，

Epithelial　Membrane　Antigen，及びCarCinoembryonic

Antigen陽性，　IgMは一部陽性．　Vimentinは封入体

を有さない腫瘍細胞で陽性．S－100，　alpha－1－antitrypsin

はいずれの細胞でも陰性であった．

　電子顕微鏡所見：封入体は腫瘍細胞の細胞質にみられ

るmicrocyst内に形成されており，一部にelectron　dense

granuleを含み，　cystの内壁にはmicrovilliが観察さ

れる．細胞質内にはtonofilamentが散見され，一部に

desmosGme様の接着装置が見られるが，　interdigitation

の形成は不十分である．

　考案：以上よりs㏄retory　meningioma（meningioma

with　hyaline　inclusions）と考えた．封入体を有する

腫瘍細胞のepithelial　dilferentiationとsecretionが

示唆された．

　〔質　問〕

　発地雅夫（信大第二病理）封入体（hyaline　inclusion

body）の割合がどの程度以上であればsecretory

図1封入体は腫瘍細胞のmicrocyst内に形成され，壁にはmicrovilli
　　　が観察される．（×5，000，bar＝1μm）
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図2封入体にはelectron　dense　granuleが含まれ，細胞質内には
　　　tonofilamentが見られる．（×13，000，　bar＝1μm）

meningiQmaといえるのでしょうか？

　〔解　答〕

　坐間．　朗（群大脳外）一定の報告は渉猟した限り

ではないのですが，hyaline　inclusion　bodyはHE染

色よりもPAS染色で小さいものまで明瞭に検出され

ます．

　Secretory　meningiomaのhyaline　inclusion　body

を有する腫瘍細胞に関し，epithelial　differentiationと

分泌能力が議論されます．IgM抗体陽性は分泌性に関

係あると思われますが，詳細は今後検討すべきと考えま

す．

　〔質　問〕

　中島　孝（群大第二病理）①この腫瘍は多数の血管

を含んでいますが，これは組織学的特徴なのでしょうか？

②腫瘍細胞核だけを見ると，甲状腺癌の核に似ている

ように思う．既往歴に甲状腺のbellign　adenomaの摘

出手術を受けたとあるが，組織像はどのようなものであっ

たか？

　〔解　答〕

　温品　朗（群大脳外）①髄膜腫は一般に血管に富

みますが，本例は殊に血管が多く，文献上pericyte増

殖例もあり（Alguaci1－Garciaら，1986）興味深く思っ

ております．

②甲状腺のbenign　adenomaとは関係ないものと思

います．

　封入体を有する腫瘍細胞は内腔面に大抵microvilli

がありますし，外表にもmicrovilliがみられます．封

入体を有さない腫瘍細胞の外表のmicrovilliは多い場

合と少ない場合があります．
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7．上衣腫と思われる右後頭葉腫瘍の1例

宮野　昌夫＊，河野　和幸＊，高橋

石亀　廣樹＊＊

　＊佐久総合病院脳神経外科

＊＊　同　　　　病理

潔＊，渡辺　　仁＊

　症例：32才，男性．主訴：視野異常．現病歴；平成3

年9月，左方視野異常，頭痛が出現．12月に入り頭痛が

増強し，21日当科受診左同名半盲を認めた．CTでは，

右後頭葉に側脳室と接するのう胞を伴うmassを認め

た．MRIでmassはT1強調でややlow　intensity，

T2強調でhigh　intensityを呈し，　massとのう胞壁

はGd－DTPAにより著明に増強された．脳血管撮影で

は，massに一致して四則大脳動脈からfbedされるtUmor

stainを認めた．平成4年1月9日，肉眼的腫瘍全摘出

術を施行，のう胞壁にも腫瘍細胞を認めた．術後5，000

ラドの局所照射，メソトレキセート，カルボプラチソに

よる化学療法を施行，術後8カ月後のMRIでは，再

発所見は認めず臨床的にも経過良好である．

　病理組織所見：HE染色では，細胞密度が高く，血管

が豊富で，perivascular　pseudorosette　，　f㏄al　necrosis

を認める．腫瘍細胞はクロマチソに富んだ中型の細胞で，

核分裂像が豊富にみられ，血管内皮細胞の増殖もみられ

る．ボディアソ染色，K－B染色は陰性．免疫組織化学

的には，GFAP陽性．　S－100は血管周囲の腫瘍細胞に

一部陽性．EMA，　LCAは陰性．電顕では，腫瘍細胞

の核は円形ないし不規則な形をしており，中等量の細胞

質，小器官を有している．細胞間隙にはmicroviUiを，

細胞間にはjunctional　complexを，細胞突起には中

間径フィラメントを認める．以上の臨床経過及び病理所

見からanaplastic　ependymomaが第一に考えられるt

確定診断には，ケラチソ染色，ビメソチソ染色，電顕に

よる詳細な検討が必要であると思われる．

　〔附　議〕

　田村勝（群大脳外）光顕で明らかなependymal

rosetteはないが，　perivascular　rosette｝よ典型的であ

り，mitosis，　f㏄al　necrosis，　endothelial　proliferation

がみられ，電顕でもmicrorosetteが確認されたので
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図lHE染色では，細胞密度が高く，血管が豊
　　　富で，perivascular　pseudorosetteを認め

　　　る．

欝2電顕では，腫瘍細胞の核は円形ないし不規則
　　　な形をしており，細胞間隙にmicrovilliを，

　　細胞間には，junctional　complexを認める．

anaplastic　ependymomaと診断したい．

　臨床的にも再発を繰り返すことが考えられ，注意深く

経過観察を行う必要がある．
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8．多発性骨髄腫の経過中，前脊髄動脈症候群様症状を呈した1例

大西　洋司＊，渋谷　宏行＊＊，八木　勝宏＊＊＊

真田　雅好＊＊＊

　＊新潟市民病院神経内科

＊＊　同　　　　臨床病理部

＊＊＊　同　　　　血液内科

　症例：64才，女性，

　現病歴：’67年より真性多血症として，新潟大学で治

療を受けていた．’89年脾腫，骨髄線維症を合併し治療

された．’92年4月脾腫と共に貧血，全身倦怠感が急速

に進行し，5月11日近院入院．M－proteinの存在を指

摘され，多発性骨髄腫の合併と診断され，VMCP＋

Interferonの治療を受けた．その後慢性腎不全の急性

増悪を見，5月28日当院血液内科に入院す．

　6月1日全身痙攣出現し，透析療法を開始，6月3日

よりTh11以下のびりびり感と下肢対麻痺出現．下肢

腱反射低下，振動覚，位置覚正常．髄液は細胞数，蛋白，

細胞診ともに正常．MRIでは，上及び下部胸椎に異常

陰影が疑われたが，M∋ylo．σrでは明らかなmass　lesion

はなかった．MRIで疑われた胸椎病変に対し，放射線

療法（TOTAL　50　GRAY）を行った．2週間後知覚障

害は軽快し，下肢麻痺もやや軽くなった．6月6日より

骨髄腫に対し，MP療法（Melphalan　，　Predonisolone）

を開始するも，肺炎，肝機能障害を増悪し，7月16日永

眠された。

　病理所見：1）多発性骨髄腫（大腿骨，椎骨，腸骨，

　　胸骨の順に異型形質細胞の浸潤が認められるが，骨

　　破壊や腫瘤形成はなし，一部は膠様髄化している．）

2）真性多血症（腸骨に赤芽球系細胞増殖）

3）胸髄軟化

　　Th8・Th9・Th10に左右の側索，後索に軟化巣

　　が散在

4）骨髄腫腎（130，120g）

5）全身性巨細胞性封入体症

6）播種性アルペルギルス症

　問題点と討論：下部胸髄の数節にわたってみられた，

軟化巣の原因として，我々は脊髄周囲の静脈血栓の可能

性を考えて呈示したが，諸先生方より，それはdentate

ligamentだろうとの御教示を頂いた．その後他の症例

を検索した結果，dentate　ligamentであることが確認

された．諸先生方より癌性脊髄症又は，傍脊椎静脈血栓

症の可能性が示唆された．

　〔附　護〕

　小川　宏（桑名病院神経病理）T6のレベルのクモ

膜下で演者が器質化血栓と考えられている構造のうち，

1つは横断された膠原線維の束と考えられ，他の1つも

粗で，線維走行が乱れているが，既存の膠原線維から成
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図1　脊髄（K－B染色）上から第8，

　　　9，10胸髄

　　　第8胸髄では右側索，左後索，

　　　第9胸髄では左側索，後索，第10

　　　胸髄では左側索，右側索，後索に

　　　梗塞巣を認めた．
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図2梗塞巣内には多数の脂肪貫食細胞と周囲の反応性ダリア細胞を認
　　　める．

る組織と考え，いずれも血栓ではないと考えました．

　巻渕隆夫（犀潟病院神経病理）　陳野性静脈血栓とさ

れているものは，脊髄の側索の横に対称的に位置する

denticulate　ligamentの可能性があると考えました．

　中里洋一（群大第一病理）演者の指摘された「血栓」

は膠原線維束の断面に類似している．脊髄実質の散在性

の軟化性病巣は化学療法剤による壊死巣の可能性もある

のではないかと考えている．

9．脳動脈抵抗血管系の組織計測からみた急性外傷性脳損傷

大藤　高志

　国立仙台病院臨床研究部

　本態性高血圧では抵抗血管系の適応性再建が生じてお

り，これは壁／内腔比の増加として捉えられる．この適

応性再建を客観的に評価する方法の一つとして諏訪らの

動脈組織計測法がある．

　諏訪らの組織計測法は，ある臓器動脈系が，既に形態

的に高血圧型に固定化されているか否かを知る上で有用

である．即ち，臨床上急激な血圧上昇があってもそれが

計測値に反映されていない限り，その動脈系はいまだ高

血圧型に固定化されていないのであり，従って，抵抗血

管系動脈中膜は内圧に見合う肥厚を示さない．

　この方法を用いたこれまでの剖検90例の脳動脈系抵抗

血管の計測結果では，大多数の例で同一人の内頚動脈系

と椎骨脳底動脈系の反応態度に違いはなく，また左右差

も認められていない．

　年齢的にみると，臨床上正常血圧であっても組織計測

学的には，抵抗血管領域はある年齢以後（40才前後）高

血圧型に固定化されてしまうと考えられるが，高血圧の

場合には，たとえ若年でも抵抗血管系は高血圧型を示し

ている．

　ところで計測した90例の中に，16才女性，17才男性，

18才男性，20才男性及び23才男性の計5例の急性外傷性

脳損傷が含まれており，これらの計測値は総て正常血圧

値より有意に高く高血圧型であった（p＜0．05）．高度

の脳破壊が直接死因となったと考えられたのは，16才，
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18才及び23才の3例で，5例中経過最長は4日であった．

生前彼らは健康で，高血圧を含め問題とすべき既往歴は

なかった．

　この5例の計測結果は，頭蓋内圧充進症では，動脈圧

は代償性に急激に上昇し時に300mmHgに達すること

もあるとされてはいるものの，そのことが直ちに脳血管

が高血圧型に固定化されていることを意味するものでは

ないだろうとの予想と，完全に異なるものであり，また，

短時日の内に動脈系が高血圧型になると考えられたのは

これ迄のところ，今回報告した急性脳損傷のみである．

10．末梢神経障害を伴ったsudanophilic　leukodystrophy（SL、D）の1例

新田　永俊＊，巻渕　隆夫＊，石黒

福原　信義＊＊

　＊国立療養所犀潟病院神経病理

＊＊　同　　　　　　　神経内科

英明＊＊，馬場　広子＊＊

　臨床：死亡時51歳，女性．両親はいとこ結婚．29歳，

00中毒．25歳頃よりふらつき，38歳頃より家事ができ

ず，物忘れ出現．42歳時新潟大学神経内科にて諸検査の

結果，SLDと診断．当科転院時，意欲や自発性が低下

し，痴呆あり．四肢は痙性で深部反射両側充進，病的反

射なし．起立不可能．頭部CTで前頭葉に著明な大脳

白質の広範な低吸収域を認め，脳波で4～5　Hzのθ波

が混入．その後臥床がち，四肢屈曲拘縮となり，時に全

身けいれん出現．50歳時，無言無動となり，翌年心不全，

腎不全にて死亡。全経過25年．死後3時間で剖検．

　病理所見：（SN－197）二重725　g，前頭葉と頭頂葉に

著明な脳萎縮と脳室拡大があり，脳幹や小脳，脊髄も萎

縮性．大脳皮質は菲薄化し，神経細胞脱落，gliosis，層

状壊死を，白質にはびまん性脱髄と軸索の減少，gliosis

を認め，嚢胞化し，U線維は保たれる傾向にあった．　Glo－

boid　ce11や髄鞘の異染性はなく，　Oil・red　O染色陽性

細胞散在．髄鞘塩基性蛋白（MBP）やmyelin－ass㏄iated

glycoprotein（MAG）免疫組織染色ではKB染色より

も白質の染色性は保たれていた．大脳基底核と視床の

91iosis，海馬の虚血性変化を認めた．脳幹では錐体路の

引目’

撞
鴇

　
　
託
r

）｛．　v≠鰍煤D．s　｛）

婆嚢

“1，・“

姦

　懲
魏＝

1！1Vllf｝II　卿！lIl脚1闘脚川蟹霞轡‘隅轡轡惚軸蜘量叩ぐTll・1皆目・1閥・鰍

図1　大脳割面．前頭葉と頭頂葉に著明な白質の変性を認め，嚢胞化し

　　　ている．大脳皮質は菲薄化し脳室拡大を認める．
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図2　剖検時腓腹神経。有髄線維の著明な脱落と再生線維が散在してい

　　　る．トルイジソブルーサフラニソ染色，×530．

二次変性を認め，小脳白質も淡明化していた．脊髄側索

と後索は変性し，後根神経節は保たれているものの，腓

腹神経では有髄線維の著明な1脱落と再生有髄線維が，大

腿神経ではsegmenta1に薄い髄鞘を持つ再生線維が見

られた．

　考察：本例での末梢神経障害は節性脱髄と考えられ，

中枢と末梢神経系の共通組成部分，MBPやMAGと

髄鞘染色の違いから何らかの原因による髄鞘脂質の障害

が病態として考えられた．

11．成人型GM1一ガングリオシドーシスの1剖検例

吉田　邦広＊，池田　修一＊，柳澤信夫＊，川ロ　研二＊＊

泉　　従道＊＊＊

　＊信州大学医学部第三内科

＊＊　同　　　　　第一病理

＊＊＊鹿教湯病院神経内科

　症例：66歳，男性．

　臨床所見：7～8歳頃より徐々に構音障害，歩行障害

が出現30歳頃より歩行不能，42歳時には発語不能となっ

た．54歳時の診察所見では短躯，高度の脊椎後・側弩，

開眼・挺舌困難，発語不能，体幹・四肢の筋緊張の充進

とジストニア姿勢，四肢の諸関節の屈曲拘縮が見られた

が知能はほぼ正常．頭部CTでは中等度の側脳室前角

の拡大を認めた．白血球β一ガラクトシダーゼの低下（正

常の約6％）によりGM1一ガソグリオシドーシスと診断

された．全経過約58年で66歳にて死亡．両親は血族結婚

で同胞3名に本症が確認されている．

　病理所見：肉眼的には尾状核，被殻，淡蒼球の萎縮が

見られ，小脳深部白質と視床内側核に陳旧性出血巣を認

めた、組織学的には尾状核，被殻の小型神経細胞の変性，

脱落が目立ち，残存する神経細胞の胞体内にはルクソー

ルファストブルー陽性の蓄積物質が充満していた．視床

や淡蒼球，中脳赤核，大脳皮質，延髄オリーブ核，脊髄

中間質などの神経細胞にも同様の蓄積物質を認めたが，

程度は線条体に比べて軽度であった．また小脳では特に

虫部でプルキソエ細胞の脱落が高度で，torpedoも多
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図1　尾状核の光顕所見（KIUverrBarrera染色）

　　　　残存する神経細胞の胞体内には青紫色に染

　　　まる穎粒状の蓄積物質が充満している．（bar＝

　　　50　ptm）

数見られたが，歯状核はほぼ正常であった．尾状核の電

顕所見では神経細胞の胞体内に不整形のオスミウム好性

層状封入体が多数見られ，一部は㎜1hranous　cytoplasmic

bodyを形成していた．

　考察：成人型GMrガソグリオシドーシスの剖検報告

はGoldmanらによる1例のみである．既知の症例と

比較すると本旨では蓄積細胞の分布が広範であり，また

蓄積細胞が目立たない小脳においても高度の神経細胞の

変性を認めた点が特徴である．本例の検索から成人型GM1一

ガングリオシドーシスの病理所見の多様性が示唆された．

1黙劇町並

図2　尾状核の電顕所見

　　　　神経細胞の胞体内に不整形のオスミウム好

　　　性層状構造物が見られる．一部はmembranous

　　　cytoplasmic　bodyを形成している．

　〔附　議〕

　小柳清光（新大脳研標本センター）本症例の中枢神

経系病変は，これまで報告された成人型GM1一ガソグリ

オシドーシスのものより広範である．ガラクトシアリドー

シス（拙著Acta　Neuropathol．82：331，1991）を鑑

別するため，シアリダーゼ活性の検討をぜひお願いしま

す．

　本症例の尾状核，被殻には強い変性がみられるが，蓄

積，脱落とも小型神経細胞で選択的に認められ，大型神

経細胞はむしろspareされている．これは全く新しい

指摘，と思います．

12．De　SanctisCaechione症候群の1剖検例

柿田　明美＊，鈴木　　裕＊，高橋

相川　啓子＊＊

＊新潟大学脳研究所実験神経病理

＊＊松浜病院内科

均＊，生田　房弘＊

　症例：死亡時21歳男性．父系祖父母がいとこ婚．生後

数カ月から日光過敏性で皮膚の発赤，水庖形成を認め色

素性乾皮症と診断．精神運動発達は小学校入学時までほ

ぼ順調であったが，次第に成績の低下，歩行の異常が認

められ，16歳頃には重度の知能障害に加え，四肢の筋萎

縮・関節拘縮が進行，視神経萎縮，難聴，構音障害など

も認められた．19歳時には全くコミュニケーションのと

れない状態になり，その後嚥下障害が出現，肺炎で死亡．

　剖検所見：N29（91）．頭嚢52　cm，頭蓋骨の肥厚と

前頭洞の拡大を認めた．脳重612g．大脳，脳幹，小脳

は釣り合いを保って小さい．大脳皮質では高度の神経細

胞脱落とneuropilの減少が，白質ではびまん性，高度
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図1－a

図1－b

黒質緻密帯，高度の神経細胞脱落と膠症

H．E．×140

被殻，大型神経細胞は認められない

H．E．×100

の膠症が認められた．黒質では，paranigralisから緻密

帯dorStrmedialの領域に強調される高度の神経細胞脱

落が認められた（図1－a）．被殻では，膠症は軽度で小

型神経細胞はよく保たれていたが，大型神経細胞はほと

んど認められなかった（図1－b）．

　小脳ではtorpedoの形成を伴ったPurkinje細胞の

脱落と，穎粒細胞の脱落が認められたが，Bergmann

ダリアの増生は比較的軽かった．その他に，Meynert

核，青斑核，縫線核，脊髄後角など，広範に神経細胞脱

落と膠症が認められた（図2）．老人斑や神経原線維変

化は認められなかった．脊髄前・後根では有髄線維の脱

落が認められ，後根神経節，交感神経節にも高度の変性

が認められた．

　考察＝本例の神経細胞の変性・脱落の分布は，aging

に伴うそれと類似しているように思われた．つまり，大

脳・小脳皮質，黒質などはその程度は強く，下オリーブ

核，動眼神経核などでは軽い．Agingの原因としてDNA

の複製とその修復異常も考えられており，一方，色素性

5●鴨r●　　■■■■

陶㎞」●roセ●2吻

剛Od　　　　藍繭

図2　神経細胞の変性・脱落の強さとその分布

t

乾皮症ではDNAの修復機構に欠陥があることが知ら

れている．本症の神経細胞の変性・脱落は，agingの

機序を考察する上で興味あるものと思われた．

　〔附　議〕

　小川　宏（桑名病院神経病理）私共が1974年越愚論

研で経験した剖検例の19才男性一N16（74）一と悪例を

対比し，若干の所感を申し述べさせて頂きます，

　1．2症例の臨床と病理は概括的にはよく類似してお

ります．2．但し，相違点もあり，その1つとしては，

臨床的に，N16（74）は，当時，主治医の長島忠昭先生

からお聞きしていたところでは，知能の発達が悪く，アー

アーと云い，言葉は話せず，10円硬貨をもらうと駄菓子

屋へ行き，欲しい物を手で指して交換して貰って来る位

しか出来なかった．一方，本例では抄録から拝見すると，

知能発達は可成り良く，小学校入学時までは順調であっ

た由であります．ところが，病理学的には，演者の御指

摘で，大・小脳白質内に異所性neuronが本例では散

在性に可成り多くみられ，N16（74）では，みられない，

とのことであります．私も見せて頂いて，そう思います．

異所性neuronが知能発達の正常に近く成り得た症例
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で多くみられ，知能発達不良例でみられない点が興味深

く思われました．3．類似点の1つとして，演者も御指

摘のように，1）神経系の変性所見はよく類似しており

ます．例えば，その中で私も強調しておきたいことは，

（1）．脊髄の後根神経節のみならず，腹腔神経節などの

交感神経節ですらresidual　noduleがみられます．こ

のことは自律神経系を含む末梢神経系の変性が高度なこ

とを示しております．（2）．類似点の第2として，中枢

神経系でも末禰神経系でも，neuronの変性像にはcentral

chromatolysis（CC）が広汎にみられます，この変性

像は種々の疾患でみられ；非特異的な所見ですが，N16

（74）では著明なるいそうがあり，当時，栄養障害性脳

症との関係を強く考えさせられました．ところで，本例

では，時代も移り，中心静脈栄養が為され，栄養状態は

肥満に近い位，良好であった由であります．しかし病理

学的にはCCは広汎にみられます．このことから，本

疾患にみられる㏄は，単に栄養障害あるいは栄養欠

乏に続発するものではなく，本疾患の神経系の変性に本

質的に共通して出現する所見の可能性が強い，と考えら

れました．その他，稀有な貴重な剖検例から，沢山，勉

強させて頂きました．真に有難うございました．

13．Machado－Joseph病が疑われた1剖検例

松本　隆一＊，田畑　賢一＊，中川　真一＊，石亀　廣樹＊＊

石井善一郎＊＊，松田　正之＊＊＊，池田　修一＊＊＊

柳澤　信夫＊＊＊，近藤　清彦＊＊＊＊

　　＊佐久総合病院神経内科

　＊＊　同　　　　病理

＊＊＊信州大学医学部第三内科

＊＊＊＊公立八鹿病院神経内科

　症例：死亡時53歳男性．本人を含む3世代10人（男性

5人，女性5人）に類似疾患があり常染色体優性遺伝が

疑われた．28歳，歩行障害で発症．38歳頃より杖歩行，

40歳頃より構語障害，嚥下障害を自覚．46歳，当科入院．

両側眼瞼下垂，眼球運動障害，眼振，顔面筋，舌の萎縮，

fascicU　lation　，構語及び嚥下障害，斜頸，四肢筋の筋緊

張低下及び萎縮，深部腱反射尤進，両側Babinski反射，

協調運動障害，歩行不能を認めた．頭部㏄上は脳幹

の萎縮が著明であった，以後呼吸器感染症を繰返し，時

折人工呼吸器を使用した，53歳肺炎で死亡．

　剖検所見：脳重は1，020g。前頭葉，小脳に軽度の萎

縮橋を中心とする脳幹に高度の萎縮を認め，大脳皮質

では広範な壷皿～V層の層状壊死を認めた（図1）．淡

蒼球は内節，群群とも神経細胞の消失とグリオーシスを

認め，その程度は内節により高度であった（図2）．線

条体，視床では基質の粗霧化と肥満型ダリアの増生を認

めた．視床下核は殆ど脱落していた．黒質色素細胞，動

眼神経主核，滑車，舌下神経核，迷走神経背側核，歯状

核は中等度，Purkinje細胞は高度に脱落していたが下

オリーブ核は保たれていた．脊髄では前角，脊髄小脳路，

図11　島皮質（H－E染色），皮質第皿～V層では神

　　経細胞が脱落し，著明な肥満型ダリア，新生

　　血管の増生を認める．
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図2　淡蒼球（H－E染色），内節，外節ともに中等

　　　度の神経細胞脱落と，著明なミクロダリアの

　　　増生を認める．

Clarke柱に変性を認めたが側索，中間質外側核は保た

れていた．上腕二頭筋に著明な神経原性筋萎縮を認めた．

　考察：本例に認められる大脳皮質，線条体，視床，小

脳皮質の病変は，従来Machad（》一Joseph病（以下MJD）

では保たれるとされており，無酸素性脳症の関与が考え

られる．臨床所見及び淡蒼球，視床下核，脊髄等の病理

所見より本四をMJDと診断してよいものと考えた．

　〔附　議〕

　山田光則（新大脳堅実神病）本甲の大脳，小脳皮質

の病変は虚血に起因した変化と考えたく思います．これ

を考慮しますと，本例の病変の組織像およびその分布は，

これまでMachadσ一Joseph病として報告されてきた症

例群に一致するものと思います．

　生田房弘（新大脳研実神病）本例におけるいわゆる

無酸素性脳症の発現は，本例の鳥距野や横回の病変は他

の皮質よりむしろ弱いことから，純粋な酸素のみの欠乏

による病変ではなく，乏血状態における変化と考えたい．

14．人工呼吸器装着により長期間生存した筋萎縮性側索硬化症の剖検例の

　　　検討

田畑　賢一＊，中川　真一＊，吉田　敏一＊，市川　英彦＊＊

石亀　廣樹＊＊＊，石井善一郎＊＊＊，近藤　清彦＊＊＊＊

柳澤　信夫＊＊＊＊＊

　　＊佐久総合病院神経内科

　＊＊　同　　　　内科

　＊＊＊　同　　　　臨床病理

＊＊＊＊公立八鹿病院神経内科

＊＊＊＊＊信州大学医学部第三内科

　症例：死亡時66歳男性．1967年（42歳），構音障害で

発症し，四肢麻痺に進行．翌年，筋萎縮性側索硬化症と

診断され，当院内科入院．1971年，気管切開施行．1972

年6月，人工呼吸器装着．1973年，眼球運動障害が出

現し徐々に進行．1989年から神経因性膀胱．1991年9

月14日，腎不全が原因で死亡．経過中に一過性の褥瘡を

認めた．死の直前まで，妻を介して意志の表出が可能で

あった．神経学的には，全方向の眼球運動制限，顔面筋・

舌の筋萎縮と筋力低下，四肢完全麻痺と深部反射消失，

Babinski徴候陰性，神経因性膀胱を認めた．

　病理所見：脳：重量は1，140gで，前頭葉に目立つ大

脳全体の萎縮を認めた．大脳皮質，特に前頭葉で神経細

胞の萎縮とneuropilの淡明化を認めた（図1）．前中

心界でBetzの巨細胞は消失していた．舌下神経核，迷

走神経核，顔面神経核，三又神経運動核の神経細胞減少

を認めた．外転神経核，動眼神経核の神経細胞減少，小

脳のPurkinje細胞減少は軽度であった．脊髄は前後

に偏平化し，前索と側索に著しい病変を認めた．前角神

経細胞減少は，頚髄・胸髄に著しく，腰髄・仙髄には比

較的軽度であった．クラーク柱，中間質外側核，Onuf

核（図2）は保たれていた．

　考察：従来の長期生存例の報告では，病理学的に広範

な病変分布が指摘されてきたが，本例は長期呼吸器管理

下でも，筋萎縮性側索硬化症の病変分布の特異性が保た
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図1　前頭葉皮質，HE染色

　　　　基本構築は保たれている．神経細胞の萎縮

　　　とneuropi1の淡明化を認める．

図2第2仙髄，KB染色
　　　　前角の運動神経細胞は減少しているが，

　　　Onuf核に神経細胞の脱落はない．

れる可能性を示唆した．また，脳萎縮の原因として長期

経管栄養の影響が否定できなかった．

〔質　問〕

柳澤信夫（信濃第三内科） 従来筋萎縮性側索硬化症

は一次，二次運動ニューロンの系統変性疾患として知ら

れている．たしかに他のいわゆる変性疾患，例えば

Parkinson病，　Alzheimer病，脊髄小脳変性症が長い

経過の中で病変が全脳にひろがっていくのに対してALS

はかたくなに変性の場が限局しているようにみえる．本

当にそうなのか病理の先生方にお教えいたssきたい．

　〔解　答〕

　高橋　均（新大脳研実神病）近年，筋萎縮性側索硬

化症（ALS）では，充分な呼吸管理下で長期生存し得

た症例が示す運動ニューロン系を超えた広範な変性所見

が問題となっています．しかし，レスピレーターによる

長期延命例においても，運動ニューロン系にのみ病変が

限局することもあり，これまでA：LSとしてきた疾患

がひとつのclinical　entityかどうか疑問視されている

ところです．

　この問題とは別に，多数の孤発性ALSを細胞定量

的に検索しますと，脊髄クラーク柱や中間質外側核にお

いてはレスピレーター装着後，経過とともにそれらの神

経細胞は消失していくようです。ALSでは，極めて緩

徐ながら運動ニューロン系を超えた変性機転は働いてい

るものと思われます．

　〔附議〕

　小柳清光（新大脳研標本センター）本症例の脳幹，

脊髄では，anterior　hom　cellなどのmotor　neuron

にのみ脱落が認められたが，それ以外のsystemでは

ほとんど病変がみられない．このことは本症例のような

長期経過例であっても，いわゆる典型的ALS病変に

とどまる例があり得ることを示している．

　大脳萎縮を示すALSを，本年信楽園病院解剖例で

経験した．人工呼吸器十人工栄養というとり合せで，微

量金属など，大脳萎縮を来しうる要因が考えられないで

しょうか．

　武田茂樹（新潟脳外科病院病理）24年の長期にわたっ

たにしては病変はむしろ保たれている．その意味では，

現在問題になっている“A：LS－respirator長期生存例”

の病変（病変分布が広範で強い）を考えていく上で示唆

に富む例と考えます．
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15．広範な皮質下神経原線維変化の出現に加え高度の前頭葉萎縮と多数の

　　　大脳皮質ballooned　neuronを認めた1剖検例

若林　孝一＊，小柳　清光＊＊，生田　房弘＊

本間　　篤＊＊＊，本間　義章＊＊＊

　＊新潟大学脳研究所実験神経病理

＊＊　同　　　　　　脳疾患標本センター

＊＊＊佐渡総合病院神経内科

　症例：死亡時77歳女性．1985年頃（72歳）より記銘

力低下が出現，進行．1986年6月，家事ができなくな

り佐渡総合病院神経内科入院．痴呆（長谷川式19点／32．5

点）と寡動を認めた．同年7月退院．その後，無動とな

りL－dopaの服用を開始するも症状は進行．1987年7

月には固縮も明らかとなった．1988年1月には後方へ

の転倒が頻回となり，眼球の上転障害も認めたため進行

性核上貼麻痺（PSP）を疑った．しかし，眼球運動障害

図1大脳皮質ballooned　neuron．

　　　a：HE染色，　b：リソ酸化ニューロフィラメント免疫染色．

図2Pick小体類似の神経細胞内封入体．帯状回。×9，700．

図3Straight　tubulesより成る神経原線維変化．青斑核．×83，000．
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には再現性なし．歩行不能，寝たきりとなり肺炎を併発，

1988年5月，再入院．除皮質硬直姿勢，無動無言の状

態で意思の疎通は不能．その後，感染を繰り返し1990

年12月に死亡．

　剖検所見：N36（’90）．下網1，120g．前頭葉，海馬，

海馬傍回，視床内側核，橋被蓋の萎縮，淡蒼球は褐色調．

黒質の高度の色素脱失．組織学的には，（1）淡蒼球，黒

質，線条体大型神経細胞の高度の脱落．上丘，橋脚被蓋

核に中等度，視床下核，青斑核，マイネルト核に軽度の

神経細胞脱落．（2）視床下部および視床前・内側核の高

度の神経細胞脱落．（3）前頭葉，帯状回，島回，扁桃核，

側頭葉内側部の高度の神経細胞脱落とグリオーシス．同

部にballooned　neuronの出現（図1）．電顕的にPick

小体類似の封入体を小数認めた（図2）。（4）前頭葉お

よび側頭葉，上記の基底核，脳幹諸核に神経原線維変化

が少数ながら広範に出現．これは約12～1511m径の

straight　tubulesから成っていた（図3）．

　本例の病理組織像は，これまでcorticobasal　degene－

ration　（Arch　Neurol　18：　20’一33，　1968；　Acta　Neurtr

pathol　81：89～94，1990）として報告されてきた症例

群のそれに類似する．しかし，本馬の基底核・脳幹病変

はPSPと類似するものであり，これまでのconicobasal

degenerationの報告例とはやや趣を異にし，　PSPと

の異同に関しても興味ある1例と考えられた．

　〔質　問〕

　坂尻顕一（犀潟病院神経1内科）Corticobasal　degene－

rationの臨床像の特徴とされている様なhemiparkinsonism

が初期に認められなかったか．また病理像でも黒質線条

体系にlateralityがないか．

　〔解　答〕

　若林孝一（新大脳研実神病）臨床症状および病理組

織像に1ateralityは認あられませんでした．

　〔附議〕

　巻渕隆夫（犀潟病院神経病理）　1989年Gibbらが報

告したcorticobasal　degenerationに臨床及び病理的

に良く一致する例を経験しました．その例は，右上肢の

不随意運動で発症し，脳の肉眼所見では，葉性萎縮より

もさらに限局性の脳回の萎縮が頭頂葉に認められ，光顕

ではneurofilamentの蓄積で巨大に腫大したbaitlooned

neuronと神経原線維変化が多数認められました．脳幹

部の神経原線維変化はPSPのそれとは異なり粗大棒状

の形を呈していました．Corticobasal　degenerationは

1つの疾患カテゴリーであると考えます．

16．臨床的にakinesiaを主徴とし，病理学的にPick病と考えられた

　　　1剖検例

横尾　英明＊，平戸　純子＊，佐々木　惇＊

中里　洋一＊，小山　徹也＊＊，狩野　忠雄＊＊＊

　＊群馬大学医学部第一病理

＊＊　同　　　　　第二病理

＊＊＊狩野脳神経外科

　症例：60才，男性．物忘れ，感情失禁で初発し，さら

に知能低下，錐体路徴候，錐体外路徴候を伴う著明な

akinesiaが加わり，2年後には歩行不能の状態になり，

約12年の経過で死亡した．

　剖検所見：脳重量850g．前頭葉眼窩面や側頭極を主

体に，前頭葉弩三面，側頭葉下面，尾状核，被殻，淡蒼

球視床下核，扁桃体，中脳，黒質，橋底部に強い萎縮

があり，頭頂葉，後頭葉，視床に軽度の萎縮を認めた．

大脳割面では半卵円中心の高度の萎縮と脳室の著明な拡

大が見られた．

　組織所見：萎縮部位と一致してニューロンの脱落があ

り，萎縮の程度と比較すると軽度ではあるがグリオーシ

スを認めた，大脳白質にはびまん性に有髄線維の減少と

グリオーシスが見られ，内包大脳脚，橋，延髄錐体に

至る錐体路の変性が特に顕著であった．

　ニューロン内には硝子様で且つ嗜銀性の封入体がアソ
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図1前頭葉，側頭葉の葉性萎縮を認める　特に前
　　　頭葉眼窩面と側頭極の萎縮は著明である

モソ角，扁桃体，大脳皮質（皿～V層）には多数，尾状

核，レンズ核，視床には少数認められた．免疫組織化学

1的にこの封入体はneurofilament（NF），リソ酸化NF

に対する抗体に強く反応し，MAPsには軽度に反応し

たがPHF，　tUhuhn，　ubiqUitm，　actlnには陰性であっ

た．封入体の電顕像はNFまたはそれより太い線維状

構造と細胞内小器官が様々な比率で混在していた　時に

その内部に平野小体類似の結晶状構造を含むもの，同心

円状構造を巻き込んだもの，微細穎粒の付着した細管を

伴うものなどが認められた

　考察：本例はHdk病のgeneralized　varlant（Muno￠一

GarCia，1984）の範疇に入ると考えられるが，臨床経過

と封入体の微細構造に非定型的所見が認められた．

図2　ニューロン内に硝子様の封入体を認める．

　　　（アソモソ角，H．E．染色）

〔附議〕

　中里洋一（群大第一病理）　特有な臨床症状と大脳の

葉性萎縮を特徴とするPick病には，古典的なPlck病

とatyplcalな所見の目立つ『generahzed　varian：tのAck

病』があります．後者が真の意味でPick病であるか

否かは別にしても，それがあるまとまった疾患単位を成

す様にも考えられます　演者が報告したこの症例も，そ

の様な疾患単位に属する症例であろうと考えております．

　生田房弘（新大脳研実神病）有機水銀中毒などで選

択的に犯される側頭葉の横回が本例では健常に近く残っ

ている点では，将来本症例の病巣発現機序を考える上で

示唆にとむ所見かも知れない
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