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第一回上信越神経病理懇談会開催にあたって

群馬大学医学部

第一病理学教室
新潟大学と群馬大学の神経病理学を学ぶ人々が集っ

て神経系疾患の剖検例を提示し合い，ゆっくり時間を

とって屑の張らない，ざっくばらんな討論会でもやり，

併せて同好の士の懇談会でも催しては，ということが

いつとはなしに話題にのぼるようになっておりまし

た・この話は次第に熟して参りまして，6月初旬には，

その具体化を検討する打合せ会が開かれ，席上会の

名称を上信越神経病理懇談会とし，両大学が交互にお

世話役をして毎年秋の気候のよい時期に開催するとい

うことが決まって，今日その第一回の懇談会が開催さ

1．Cockayme病候群の1剖検例
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川　合　貞　郎

れる運びとなったのであります．今回は私共群馬大学

がお世話役をつとめ，当水上温泉で本会を開催いたし

ましたところ・50名を越える同学の士のご参加を得ま

したことは，世話人らの予想を上まわる盛会でござい

まして，本当に嬉しく存ずる次第でございます．来年

は新潟大学でお世話いただくことになっております

が，この会を自由な，楽しい，実りのある勉強会とし

たいと思いますし，今後も永続させて行きたいと思い

ますので皆様の一層のご協力をお願いして開会のご挨

拶といたします．

○中山　宏，井坂　健一，相原　芳昭，前田　造横井　晋

群馬大学医学部精神神経科

症例：○上○子，女28歳

臨床診断：重度精薄，小頭症（頭囲49cm）その他

株儒，両側下肢痙性麻痺，皮膚の日光過敏症の冗進，

難聴，高頬骨，眼寓陥凹，鮪歯多数認められる．

生育歴：満期安産で生下時体重2，810g．始歩2

才8ヶ月，発語5才だが不明瞭で遅い話し方．幼小児期

高熱を出すことはよくあったが，ひきつけはない．知

能遅滞あり，小学校3年で退学．強情だが人なつっこ

い性格．　遺伝関係は認められない．

現病歴：歩行開始時より痙性歩行．昭和亜年12

月食欲不振，哀弱著明，同年40℃台の発熱，その後両

側難聴．次第に歩行困難増悪し，介助なしには不可能

となった．昭和46年7月12日国立高崎コロニー入園．

入園後も漸次動作緩慢，口数少なくなった．昭和47年

5月感昌罷息後全身状態悪化同年8月26日韓病院入

院．囁下障害のため鼻腔栄養，常時臥床．昭和48年1

月17日昏睡状態で死亡．

病理所見：一般臓器では左腎100gに比し右腎は

13・3gと著しく小さい・肝450g，急性肝炎．牌50g．

副腎高度萎縮．

脳病理所見：脳重590g．大脳から脳幹まで一様

に著しく小さいが，バランスのとれた小頭症である．

回転の発育は良好・奇形は認めない．創面では脳室は

拡大し・脳梁はうすい・所々にHeterotopieがある．組

織学的には，前頭から後頭にかけての不規則，不鮮明

なまだらの脱髄が主要病変で，髄鞘の崩壊産物は殆ん

どみられない・マクログリアの増殖はみられるか，グ

リオーゼは殆んどない．淡蒼球に高度の石灰沈着がみ

られる・小脳は萎縮強く，全域にかなり強いグリオー

ゼがみられる．プルキンエ細胞の脱落や転位がみら

れ・Torpedoの形式もある．中脳以下橋，延髄の萎縮

も強い・臨床病理所見はC∝byne症候群に一致する

が，脱髄及び脳内石灰沈着の機序は何か，又腎傷害と

脳病理所見との関連の有無などを問題とした．

討　　論

座長（佐藤）：腎機能検査の結果はいかがだったでしょ



334

図1－1前頭から後頭にかけての不規則，不鮮明なまだらの脱髄．U線経をこえて皮

質にまで及んでいる．Woelke染色．1・8倍．
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図1－2　淡蒼球の高度な石灰沈着．

で，H－E染色では青色に染る

うか．

中山：腎機能としては尿検査位しかしてありません

が，検尿で蛋白（±），ケトン体（一），糖（一），pH

6，ウロビリノーゲン（一）でした．

座長：胎児期の脳炎に原因を求める説があるが，本例

では脳炎の所見があったでしょうか．

この沈着物は　Kossa陽性，鉄反応も陽性

H－E染色．200倍

川合：脳の血管に肥厚が認められたが，血圧はどうで

したか．

中山：血圧は120位で特に高いことはなかった．

石田：若年者の高血圧例で，剖検により－慨の腎の強

い縮小を認めた例を経験したことがあるが，本例の

腎病変もすでに終末像を示しており，かって形成異
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上信越神経病理懇談全記録

常，糸球体腎炎などがあったのかも知れないが，現

在の所見からは判断しがたい．腎の病変，脳血管の

状態がどの程度成因として関与していたかが問題に

なると思う．本例の脱髄は　PellZaeuSJuerめacher

型でもsudanophilicleucodystrophy型でもないが，

いかなる性質の脱髄なのか，myelin　のCatabollSm

があるのかについてうかがいたい．

中山：胎児期の傷害か，代謝障害を考えていますが，

よくわかりません．

相原：電顕的に髄鞘の液状化神経線推内のmylln様

構造の出現，神経線経の膨満化，神経細線経の消失，

脂肪変性などの所見が認められたが，その解釈につ

いてはわからない．

前田：髄鞘の形成不全が主体をなすと考えていたが，

電顕的に髄鞘の崩壊像もあるのでさらによく検討す

る必要がある．本例の様な強い腎病変も，脳血管病

変もC∝kayne症候群では記載されていないので，

これらが脱龍に開陳したとは思われない．たぶん形

成不全であろう．

座長：全身隻7）書聖．retinalpigrnentation，皮膚の発

疹などがか）bckgrolmdには広汎な代謝障害が流

れている様に思うが，この例の脱髄のoriginについ

てどう考えればよいか．

小宅：反対側の100gの腎の所見はいかがですか．

中山：左腎の所見は　cortex　の表層にところどころ

nephronの萎縮しているのが散在性にみられるが，

炎症所見は全くない．糸球体の萎縮，ボーマン氏嚢

の肥厚，その中にモヤモヤしたものがみられるが，

港出した蛋白と思われる．へンレの係蹄あたりに硝

子様のものが含まれている．

小宅：片方の腎には大した変化はないと考えられる

し，腎は4－5倍の予備能力を持っているので，腎機

能不全が脳の変化に反影したとは考えられない．腎
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性の石灰化とすれば，肺や胃にもみられるが，それ

らの変化はいかがですか．

中山：全身解剖がやってありません．

小宅：脳の石灰化は真の石灰化である．全身のmeト

abollSmの異常とpallldumの石灰化を結びつける

ことはむづかしい．非常に早期に脱髄がおきたもの

か．myelinogenesisが悪いのか，海馬が薄い点，電

顕的にmyelin sheethが薄い点などから考えると

形成不全，失髄というべきではないかと考える．

生田：石灰沈着の分布はどうでしたか．globuspalli－

dus　にだけみられたとすればHallervordenrSpatz

など以外は考える必要がないと思うが．

中山：淡蒼球以外に石灰沈着は認められなかった．

石田：偽石灰化は　pallidum　に限局しており，aXOn

Spherold　もほとんどなく，pigment　も出ていな

い．KalkとEisenを持っており，この所見だけでは

すぐ病的とみてよいかどうか疑問です．

小宅：血管の変化はmediaがhypertrophicになって

おり，adventitlaにfibrosisがあるようで，高血圧

性の変化とは考えられないと思います．

座長総括（新潟大脳研神経病理　佐藤猛）

1　石灰沈着の分布が子炎蒼球にのみ高度で，他の部

位にはほとんど認められない点，特異性が問題となる

が，臨床症状や脱髄の様相などからやはり　Cockayne

症候群と考えられる．

2　脱髄がpnmaryかsecondaryが決めることは

難かしいが，自賛の有髄線経が細い点などから　dys－

myelination　も考えられる．しかし，胎生早期の感染

説，循環障害説もあり，今後の検討が必要である．日

光過敏性皮疹を伴うことなどからⅩerOderma pigme－

ntosum　との類似も報告されているので，核酸代謝異

常の面などからも将来検討されることが望ましい．

2　　胃癌に合併した皮膚筋炎でリンパ球浸潤を伴う　polyneuropathy　がみられた1剖検例

○佐藤　猛＊　中村仁志夫＊　北傭　晴人相　佐藤　信輔＊＊＊

＊新潟大脳研神経病理　＊蝉同医学部病理　榊同皮膚科

目的：臨床的には皮膚筋炎と診断され，剖検で胃

癌が認められた症例の骨格筋を電顕で検索し，その毛

細血管病変の特異性を検討した．

症例：72歳，男，青年時淋病に罷息．6年前より

胃潰瘍あり．1974年11月初め顔面・手背の紅斑，関節

痛，両上肢の脱力を生じ，同月20日新潟大皮膚科に入

院．頸部リンパ節腫脹，季肋部緊張，四肢筋力低下が

みられた．血清CPK2，015単位，貧血，低蛋白血症が

あり，胃レ線と内鏡では腫壕は認められず，prednis－

0lone40mg／日投与にて紅斑は軽快．しかし筋萎縮は進
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図2－1　筋肉内の毛細血管内皮細胞の微小な細管集合構造．小

胞体の内部に形成きれ，膜と連続している．X42，000

図2－2　神経・筋接合部の神経終末の変性シナプス小胞は消

失し，neurOfllamentsの増加　ミエリン様膜変性構造が

認められる．X27，000
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行し，12月11日より囁下降害出現12月末には肺炎

と下血あり．1975年1月17日死亡．

胸腺部内臓器所見：胃癌（幽門前庭に小豆大の腺煽）

あり・傍膵・腹腔動脈リンパ節に転移．出血性，壊死

性肺炎，多発性直腸潰塚などがみられ，皮膚表皮の萎

縮が認められた．

神経系組織所見：大脳皮質には老人斑などが出現

し，アンモン角には多数の老人斑，原線維変化と平野

小体が認められ，脳鞄小脳及び脊髄の諸核でも神経

細胞の変性と中等度のグリア細胞増多が散見され，異

質や青斑核などにLewy小体が散在していた．また細

動脈に硬化があり，特こ脊髄軟脳膜や後根神経節には

軽度のリンパ球浸潤があり，後根神経節細胞は萎縮し

ていた．

筋組織所見：骨格筋では高度の神経原性筋萎縮と

筋線経の壊死があり，軽度のリンパ球浸潤を伴ってい

た・電顕では毛細血管の内皮細胞内に微小な細管集合

構造（図2－1）を認め，神経・筋接合部（図2－2）

と筋紡錐内末梢神経終末にも強い変性を認めた．かか

る細管集合構造は皮膚筋炎ではしばしば認められ，本

例の病変との間に共通性が認められた．

討　　論

青田：臨床的にCPKの経過．EMGの所見伝導速

度，髄液の所見はいかがでしょうか．

佐藤：CPKは初診時2，015単位，その後90単位，50

単位，40単位としだいに正常に近づいてきまし

た・EMGは病初には筋原性の変化ですが，その後は

神経原性です・blOpSy　で全体の筋萎縮の主樹象は

neuromyopathyと思うが，血管周囲の細胞浸潤があ

り，血管壁内にmicrotublarstruCtureが認められ，

皮膚症状を伴う例では軽度ではあるが，1tlSの要素

が混在していると思われる．Liquorは検索してあり

ません．

吉田：癌を合併しているdermatomyosltisではEMG

でhlghamplltude，relnnerVatlOn，fasciculatlOnなど

は出ないので筋内での病変と考えられる．この例は

経過が非常に短いが，CanCerと合併したものはもっ

と経過が長いのではないか．

佐藤：経過は短い例もある．筋病変が強いにもかかわ
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らず，EMGではlowamplltude，ShortduratlOnと

記載があるのみで，不思議に思っている．blOpSy所

見で早期から強いmuscle fiberのdestruCtionが

あり，何か筋線経を維持する栄養，栄養支配を障害

するfactorが考えられる．癌患者のneuromyopa－

thyがどのlevelでの障書かという点については，

神経節，nerVetrurkに主病変があると思う．

石田：mlCrOtubular struCture　の出現かautolmmune

processに共通なbaseを持ったものか，特異的なも

のか．

佐藤：胃癌に伴う皮膚筋炎に認められた細管集合構造

の意義について．本例は末梢神経・筋障害が非常に

強かったが，担痛患者のかかる障害の原因について，

転移が認められない場合，中毒艶栄養，代謝障害

説などがある．一方，毛細血管の細管集合像は膠原

病に特異性が高いことから，本例の場合，筋病変の

成立には自己免疫的機序も加わっているものと考え

る．

井上：アレルギー・膠原病の家族歴・若年時のアレル

ギーの既往，免疫学的な検索はいかがですか．

佐藤：家族歴は異常ないと記載してある．若年時にア

レルギーの既往はない．免疫電顕での検索はしてい

ない．抗核抗体は陰性です．

座長総括（群馬大リハビリ研　平井俊策）

癌に伴うneuropathyやmyopathyの成因につい

ては，まだ不明の点が多い．本例は，一般的には痛に

伴うdermatomyositlSと考えられる症例であるが，神

経にも異常が見出され，また血管内皮に特異なmcr－

Otubular struCture　を見出している．しかも後者が

myosltisではなく　dermatomyositlSの時にのみ認め

られ，その成因として免疫機序の関与が考えられるこ

とを指摘している．現在，塙に伴うsensorynetlrOpL

athyについては自己免疫的機序が考えられ一部証明

されているが，本報告は，以上のような点で，癌に伴

うdermatomyositisやneuropathyの成因，Walton

のmyositlS分類の妥当性などの検討に重要な示唆を

与えていると思われる．microtubularstructureと免痩

機構の関係についてのより詳しい解明が期待される．
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3．栄養欠乏脳症3剖検例の病巣分布と前障病変の意義

小川　　宏＊　生田　房弘＊　小宅　　洋＊　寺田　一郎＊＊

新潟大脳研神経病理学教室＊　水原郷病院春■

第15回日本神経病理学会において，我々は従来指摘

されたことのない前陣に強い病変を示した栄菱欠乏脳

症剖検4例を報告したが，この度はそのうち病変が全

体に軽度であった1例を除く3例について報告し考察

を加えたい．症例の第1・2例は胃切除例，第3例は慢

性アルコール中毒例．いずれも食欲不振，多発性神経

炎症状に始まり，死亡前数ヶ月間振戦せん妄状態，第

3例は時にKor盟kov症候群に移行した．第2・3例は

末期にてんかん発作もみられた．病変は第1例がやや

軽度で第2例は強く，第3例は最も古く且つ強かった．

神経細胞の　Central chromatolysis，（以下C・C）

は運動皮質などの大型神経細胞では容易にみられるが

，その他全神経系にみられ（図3－1）強いC・C（図3－2）

ないし壊死像（図3－－3＆4）は第3・4脳室周囲（但し第

1例の乳頭体を除く），中脳水道周囲，Ammon角，前

隠下オリーフ傾，小脳などに認められた．これらの

部位ではguosisも強い（図3－→）．血管病変のみられる

部位は病例毎に異なっていたが，いずれの例において

tF Y岬
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料、鵜鱒巣篭
1　　　　　　2　　　　　　　　　　3

図3－1J　Lesl0nOftheclaustrum（Casel）

1．　　CentralchromatolysISOfneuron

2．　　SeverecentralchromatolysIS

討　　論

石田：claustrumのCentralchromatolysisは栄養障害

性の疾患に必発の所見でしょうか．gliosisの程度か

らみてClaustrumの病変は古くからあるものか，

また臨床症状からみて相当のwelghtを置くべ

きものなのか．

小川：十数例の同様の病巣分布を示す例を経験した

が，その内にはアルコール飲用者，胃腸管疾患，脳

腫瘍などが含まれている．またmami11aryboby，

amygdalaに病変がありclaustrumの変化の弱い例

も神経細胞の強いC．C，壊死像および強い沌081Sの

みられる部位の1部である点において共通していた．

以上の本稿3例の所見から見る限り，栄養欠乏脳症の

真に強い病変は神経細胞の壊死も　goSisも強く，血

管病変も伴なっている第3・4脳室周囲（1例の乳頭体

を除く），中脳水道周囲，Ammon角，前障，下オリー

ブ徴などに存在すると考えられていた．なお，異質，

淡蒼球などにも強くはないが上記と同質性の変化がみ

とめられた．

これまでヒトの疾患との関係で取り上げられること

の少なかった前陣には動物実験で覚醒，腫眠指南力

や強直性体軌　触・視・聴覚，嘔吐，発汽瞳孔散大

などとの関係が，またヒトの臨床症状では種々の意識

レベル，幻覚，錯覚などと移行する自動症，てんかん

との関係が指摘されている．本稿症例の前障病変につ

いてはこれまで見逃されている臨床病理学的な意義の

ある可能性が考えられる．

3．＆4．NecrosISOfneurons

5．　　AstrogllOSISandedematousgroundsubstance

もある．病変の時期は比較的古い変化と新しい変化

が混在している．

座長（前EEl）：claustrumは脳外科的にはいじらない場

所でしょうか．

川端：あまりいじらない．

大川：この例のせん妄状態とアル中のせん妄状態との

違いについて，せん妄状態の出現とその消長の経過

についてうかがいたい．

小川：患者を診ていないのでわかりません．症状は起

伏があり，6カ月前からsleeplessness，4カ月前から



上信越神経病理懇談会記録

delirlumtremenS様になりましたが，それ以上の詳

細についてはわかりません．

平井：ビタミンB群（Bl，812，ニコチン醸，B6など）

の血中浪度を測ってあるでしょうか．また治療の過

程で何かparenteralにやってよかったということ

がありましたか．

小川：ビタミンの血中濃度は測ってありません．ステ

ロイドなど使用しましたが，ビタミン剤は普通に使

う程度でした．

座長総括（群馬大学精神神経科　前田　進）

前陣の病変については，従来殆んど論じられたこと

はなく，大変興味深い演題である．centralchromat0－

1ysisを伴う　WernlCke脳症など2例のうち1例に前

陣のmacrogllOSisがみられたが，前陣の変化はそれ程

重視すべき所見かどうかという追加と質問があった．

この例の前陣のmacrogliosisは確かに非常に強いが，

（339）

中枢神経系全域に著明な神経細胞の変化があ

り，rrnCrOgllaの強い増生もある．pellagraとWern－

icke脳症とはそれぞれの典型例は別として，相互にか

なり重り合う点があると考えられよう．むしろ私には

演題4番の症例1との関連を含めJacob，H．の報告し

たExtrapyramldall）yramidal一つarakinetlSChe Syndr－

OmebelprOgreSSivenEncephalopathienmitachrom－

atischenNervenzellschwellungen und Zellgliosenlm

h6herenLebensalter（1971）．やpemiZ16seInvolution－

SpSyChose，PraeSenile PsychoseundPsychosenbei

InvolutlOnSpellagra（1S60）などとの関係に輿東を持っ

た．前障の機能を詳細に説明されたが，動物の刺激実

験の結果から直ちに人間のそれも精神症状との関連を

求めようということには，今後の詳細な検討を要しよ

っ．

4．CrelltZfeldt－Jakob　症候群の二剖検例

○中里　洋一，石田　陽「　岡本　幸市，堀　貞夫串，国友　貞夫＊＊

群馬大学医学部第一病理，＊同第二病理，…利根中央病院

症例1：労嵐男，発症2年前まで清酒6－8合を

毎日飲んでいた．昭和亜年2札不眠寡黙，健忘，

意欲滅退，異常言動が出現．5月，担瑚麦の痙攣発作，7

月，my∝lonusがみられ，10月には四肢の強直が出

現，myOClonusは減少し，しだいにvegetativestate

に移行．12月，肺炎を合併し死亡．剖検すると脳は1，

亜Ogで脳室は，軽く拡張している．大脳皮質には神経

細胞の慢性細胞病変，prlmare RelZung様変化，脱落

などの病変があり，neurOnOphagia，星形グリアの肥大

増生を伴っている．一部には軽度の海綿様状態も認め

られる．線条体，アンモン角の神経細胞は脱落が強く，

残存細胞は断血性変化を示している．橋核などの脳幹

運動楓脊髄前角の神経細胞には著明なprlmareRei－

Zung様の病変が認められた．

症例2：57歳，女，昭和48年8月，物忘れ，異

常行動が出現．10月，着衣失行，失禁，11月，失語，

囁下障害，my∝lonus，上肢の筋強剛，原始反射，12月，

四肢のSpaStlCpalsy不随意運動などが次々と出現し，

失外套症候の状態となる．昭和50年8月，肺炎を合併

し，9月，死亡した．EEGでは2．5－3Hz，150FNの

Sharpandwaveが汎性に列をなして出現している．

剖検すると脳は930g，大・小脳の萎縮が高度である．

大脳皮質，線条体の神経細胞は広範に脱落し，海綿様

状態，星形グリアの肥大増生が著しい．大脳自質にも

線経の脱落，星形グリアの増生がある．小脳顆粒細胞

は高度に脱落し，星形グリアの増生を伴っている．脊

髄では皮質脊髄路にspongytransformationが認めら

れた．

以上2例は臨床的にCreutzfeldtJakob病と診断さ

れたがその組織病変はかなり様相を異にしており，第

2例は定型的なSubacute sponglform encephalopat－

hyの組織所見を示し，第1例はむしろSimplepoli0－

dystrophy型に類似していた．

討　　論

前田：prlmare Reizung　様という言葉を使っている

が，最近よく使われる言葉でNeuronalachromasla

というのがある．本例によく似た例で　achromasia

という言葉を使っている症例では，退行期のペラグ

ラと診断されており，CreutzfeldtJakobと区別して

いる．この症例はその症例によく似ている．問題は

この症例のprlmare Reizung　様変化が，primare

Re】Zung　であるのかachromatlCCellであるのかと

いう点にある．両者の違いは光顕的に　achromatlC

ではNISSl小体が全く認められない点にある．本例
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では神経細胞の辺緑にNISSl顆粒が多少残ってお

り，aChromaticとは違うと思う．

小川：既住歴はいかかですか．

中里：発病2－3年前まで酒を6合位飲んでいた．

小川：gllOSISはsubcortlCalに強いというが，その分

布はdlffuseでしょうか．focalなものでしょうか．

中里：subcortlCalにastrocytosisが強いが，COrteXで

はfocalに強調された特異なastrocytosisでその成

因はわかりません．

石田：CreutzfeldtJakob　症候群の中でSlmple pollO

dystrophy型はそのカテゴリーが不明瞭である．本

例をslmple pollOdystrophyのカテゴリーに入れて

は悪いものかどうか討論していただきたい．

座長（生田）：orlglnalなCreutzfeldtJakobの原著を

みると，SpOngyという言葉はない．gllOSisは記載し

てないが，写真を見れば明らかにSEである．原因

がはっきりするまでは原著に忠実にゆくべきで似た

ものをやたらに含めるべきではない．第2例はSSE

の典型例であるが，凍結切片の検索はいかがでしょ

（鎚1）

うか．

中里：まだやってありません．

座長総括（新潟大学脳研究所神経病理学教室　生国

房弘）

CreutzfeldtJakob病の原著（Z．ges．Neurol．u．Psy－

Chlat．64：147，1921）の写真には著しい海綿状態がみ

られます．従ってNevin　らが後に亜急性海綿状脳症

（SSE）と報告した例こそCJ例として報告すべきで

あったと考えます．症例2の所見は特にSSEで，CJ原

著と同じ疾患と私は考えます．

白木・松岡先生には，CJを3型に分けておられるこ

とに私が強い疑問をもっている旨申しあげて参りまし

た．症例1は特にその中の1つ，いわゆる　≠Slmple

pollOdystrophy型〟と思われます．しかしこの所見こ

そどうしても高度な栄養障害に基づくものとしか考え

られません．こうした本例でも≠CJ症候群〟を呈した

という点で，CJ痛を3型に分けることに，更に強い疑

問を本例は提起しているといえましょう．この点から

も重要な例と私は思います．

5．Werdnig－Hoffmann　病の脊髄前根病変－病巣発生機序をめぐる　ALS　との比較－

大浜　栄作＊　小川　　宏＊　生田　房弘＊　小宅　　洋＊　田中　　収＊＊

＊新潟大学脳研究所神経病理学教室　榊同医学部小児科

〈はじめに〉

Werdlng一月offmam　病は一般には脊髄前角細胞の

prlmarydegeneratlOnによる疾患であり従って筋萎縮

性側索硬化症をはじめとするいわゆる　motor neuron

ds飽Seの紗毒に属すると考えられている．臨床およ

び組織学的にWerdnlg一月0ffmann病と診断された1

症例の主として脊髄前根病変を検討し，本症のpath－

OgeneSisをALSのそれと比較考察した．

症例：2才10ケ月，女．

家族歴に神経筋疾患血族結婚なし．満期正常出産．

3ケ月で笑い，5ケ月で頭か固定．しかし1才になって

も違えず，立てず，運動不活発．1才9ケ月，某大学小

児科入院，Werdrug－Hoffmann病と診断された．2才

10ケ月，気管支肺炎で死亡．

病理所見：脊髄前根が極めて細くgreylShに見え

る以外，肉眼的には異常なし．組織学的には，脊髄前

角細胞の変性・脱落が著しく，強いastrocytosISが認

められる．後角，側角および背核はよく保たれており，

前素，側索および複素にも異常はない．

末梢神経に軸素，髄鞘の変性・崩壊と　Schwanno－

SISおよびfibrosisか見られ，四肢，躯幹筋ともに著明

な神経原性筋萎縮の像を示している．

脊髄前根の変化は特異で，その起始部はほぼ全体が

P．T．A．H．およびHoIzer染色陽性のflbersから成る

多数のbundlesによって占められている．そこでは，

有髄線椎がこれらbundlesの間に極めて少数しか認

められない．電顕によって，このbundles内の線経は

前根の長軸方向に平行，かつ密に配列するgllalflber

と同定された．

ところが，前根のdlStal部に於てはこのようなgllal

bundlesは認められず，Waller変性の像を示してい

る．

上述した変化は脊髄のすべてのレベルで見られる

が，特に腰髄のレベルで最も著るしい．

〈結　　論〉

上記の前根病変は，そのpathogenesISは不明である

が，WerdnigJioffmann病におけるprimaryな変化

と考えられた．そして，本症にみるこのような病変は，
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少なくともALSをはじめとするmotorneurondlSe－

ase　における前角細胞変性と，それにともなう　seco－

ndaryな前根病変とは全く異質で，明らかに異る．

討　　論

平井：WerdnlgJioffmann病については私達はまだ

前角prlm訂yと考えています．典型例は1歳前後で

死亡してしまうが，10歳位まで生存する比較的良性

の経過をとるものがあります．後者はadultにみら

れるKugelberg⊥Welander病との鑑別が問題にな

ります．同様に前角神経細胞が脱落するにもかかわ

らず，ALSのときはdlStalの筋が障害されKuge－

lberg－WelanderやWerdnigJloffmarln　のときは

PrOXlmalの筋萎縮が強いということが知られてお

り，疑問に思っていたが，先生の示された方向から

追求すると何かおもしろい所見が出ると思います．

森松：前根のproxlmalのloslOnのgenesISについて

うかがいます．

大浜：おそらくanterlOrrOOtのgllalflberのprollfe－

rationが，前角細胞病変，末梢の筋病変の原因になっ

ていると思うが，そのgenesISについてはわからな

い．WerdnigTHoffmannはautosomalrecesslVeな

1nl1erltanCeを示すので，何かgeneの異常によって

おこるのではないかと思う．

座長（石田）：この例にfamllialbaseは何かあります

か．

大浜：まだ確認しておりません．

吉田：musclespindleの変化はどうでしたか．

motorneurondlSeaSeでは伝導速度が落ちないと言

われているが，この例ではmotorflberに病変が強

かったので伝導速度が落ちているのではないかと思

いますが，いかがですか．motorflberのもっと末梢

の変化はどうですか．

大浜：musclesplrdleには大きな変化はか）ませんで

した．前根のgllalflberの増生はreactivegllOSISで

なく，primaryabnorrrnlltyと考えています．末梢の

変化はいわゆるWaller変性と同じです．

座長：anterlOrrOOtのproxlmalに古い病変があるに

もかかわらずanterlOr homに逆行撞変化がな

く，mOtOrneurOnにきゃしゃな細抱が目立っJたが，

こうした細胞はむしろ昔からhypopbsticなものと

考えられている．この前根病変と前角病変との

morphologlCalな意味でのdlSCrepanCy：まどのよう

に理解されますか．

大浜：centralchromatolysISがなかった原因として

は，本例がやや長い経過をとったことを考えたいと

思います．前角の細い　motor neuron；またしかに

hypoplastlC　な細胞です．前根病変と同様前角にも

developmentalarrestがあると考えます．

座長総括（群馬大学第一病理学教室　石田陽一）

この例の脊髄，骨格筋組織の病変はWerding Hof－

fmnn病の典型を示している．W－H病は脊髄前角の運

動神経細胞とその神経突起に萎縮病変の主産のある下

位運動ニューロンの系統変性疾患の1型と考えられて

きた．演者は脊髄前根神経の病変に注目し．二の病変

がW－H病の組織病変のなりたちに前角病変：二ききだ

つ一次的な意味をもつものと考えている．すべてのW

－H病にこの種の前根神経病変か認められるのか，ま

た，前角の病変は二次的なものとして理解すべきなの

か，演者の指摘はW－H病の組織病変の検索に際し，今

後の検討の課題を提供したものといえよう．

6．神経管外転移を伴う小脳腫瘍の2例

○田村　勝，深町　　彰，若尾　哲夫，赤井淳一郎，武田　文和，川渕　純一

群馬大学医学部脳神経外科，山梨県立中央病院脳神経外科，神経科

肝と骨に転移を生じた小脳腫壕の2部検例を報告す

る．

症例1：33歳，女性．

1974年11月19日，めまい，複視を生じ，次いで頭

蓋内圧冗進症状，小脳正中部症候群，意識障害が出現

小脳腫瘍と診断．脳室腹腔吻合術を先ず施行，次いで後

頭下関頭術を行い重砲形成を伴った小脳虫部腫壕の部

分別出，組織学的にghoblastomaであった．術後照射

を行うも，両側性脳神経障害（3－12），邸支麻痺を来し，

全経過4ヵ月で死亡．剖検すると小脳虫部腫瘍は第4

脳室に穿破し（脳重量1，200g）脳表，脳室壁に広範

な播種がみられ，脊髄くも膜下におよんでいた．肝被

膜下に大豆大，小豆大2個の灰白色結節がみられ，組

織学的にgllOblastomaの血行性転移と診断した．

症例2：10歳，男児．

1972年8月より嘔吐、10月には嘔吐増強，るいそ

＼　　　　　　　　1　、　－．．・．・．．
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う著明となり，うっ血乳頭を認め，椎骨動脈松影から

後頭蓋勧重爆と診断．11月29日後頭下関頭により小

脳虫部から第4脳室を埋めて発育した腫壕の部分摘出

および脳室腹腔吻合術を施行．組織学的にmedulloblas

tomaであった．術後全脳および脊髄を含むLlnaC

照射施行．退院した．1973年5月より両側鼠径部，膝

部に自発痛が出現，レ線上骨盤，大腿骨，上腕骨，肩

甲骨，肋骨，脊髄骨等に骨融解像を認めた．12月，全

経過1年4ヵ月で死亡．剖検上小脳虫部に大豆大の腫

瘍が残存し，脳，脊髄に多数の髄膜播種巣が形成され，

神経管外には全身に転移がみられ，他臓器，リンパ節

には転移がみられなかった．組織学的には小脳腫壕は

クロマチンに富む円形核を有し，細胞質に乏しい小型

円形細胞が密に増殖し，特定配列傾向を示さない．腫

瘍周囲部では01igodendroglla様の細胞がみられ，ま

た第4脳室に接する部では硝子化傾向を示す線維性組

織内に腫壕細胞が散在しており，腫瘍組織の照射によ

る修飾の可能性を考えた．骨転移巣では同様の腫壕細

胞が膠原線経の増殖を伴って増殖していた．

討　　論

生田：腫瘍の診断は演者の考えている通りと思いま

す．

川淵：第1例はgllOblastomaですがKlelnhknにpr－

imarにできた点がめずらしい．第2例は構成細胞が

uniformであまりにもきれいすぎること，はっきり

したpatternを示していないこと，などからmed－

ulloblastomaと診断してよいかどうかおしえていた

だきたい．

石目：第2例は最初のblOpSyが挫減が強くその組織

像が何であったかのかわからない点に最終的な組織

診断上問題がのこります．しかし原発病巣にflbro－

sISが非常に強い点からradlatlOneffectを考慮して

medulloblastornaで説明し得るものと思いました．

座長（小宅）：第1例はgllOblastorrnと思う．石田先

生のCaSe　と構成細胞がよく似ている点おもしろい

と思った．転移はhematogenと思う．第2例は全身

解剖がしてあり，neurOblastoma，SympathlCOgOrur

oma　の脳転移とは考えられない．meduuoblastoma

にしては核クロマチンがumlformであること．クロ

マチンが少いことがあり，neurOblastoma　とも考え

られる．第1例でpltultaryのanterlOrに浸潤して

いた点は非常にめずらしい所見である．

座長総括（新潟大学脳研究所神経病理学教室

小宅　洋）

興味ある2症例の御報告有難とうございます．症例

2でみられた広汎な骨転移は珍らしい所見でしょう．

このような所見をみて，小脳medulloblastomaよりも

胸腹部neuroblastomaをまず考えたくなりますが，全

身臓器の方も丹念に検索されておりますので，演者の

診断に賛成いたします．ただBodnn標本でneurofl－

brilの分化があるかどうかをダメ押しして頂きたいと

思います．

7．多発性の神経鞘腫・髄膜腫・神経膠腫および血管腫様病変を合併した1剖検例

○中村仁志夫，巻渕　隆夫，小川　宏，生田　房弘，小宅　洋，新井　弘之＊岸田　興治＊

新潟大脳研神経病理　★同脳神経外科

症例：21歳女．

家族歴：同様の疾患なし．

既往歴：麻疹，肺炎（2歳），肺結核（9歳）．

現病歴（全経過8年）：1％5年7月，脳庄冗進症

状出現．同10月新大脳外科でTorklldsen氏手術施後

後，軽度の右片麻痺のみで通学可能。1（裕8年某院で臨

床的にneurofibromatosisと言われ，1970年には視床

腫瘍の増大を疑われた．1972年2月意識消失発作あ

り，左片麻痺など神経症状増悪．同3月から新大で計

8，000rのLlnaCX線照射を受けたが著効なく，無動

性無言状態が続き，1973年7月死亡した．

病理解剖学的所見：剖検番号N・48（乃）やや皮下

脂肪に富み，顔面に雀斑様の皮疹があり，前胸部と右

下肢の皮下に結節状の神経鞘腫（写真1）が認められ

た．神経系では殆んど全ての脳神経と頸部および腰部

の脊髄神経に神経翰腫（写真2）が多発し，脳硬膜には

数個の髄膜腫（写真3）があり，第1頸髄々内に充実性

の神経捌重（spongiOblastorna，写真4）がみられ，中心

部に広範な凝固壊死があった右視床腫壕でも，辺綾部

にはspongioblastomaの像が認められた．また，極め

て異型性の強い神経膠細胞の集落（写真5）が主として

大脳皮質に多数認められ，さらに硝子様肥厚を示す小

血管の異常増殖が血管隆様の様相（写真6）を里してい

た．
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写真1　皮下の神経開腹（H．E X50）

写真2　脳・脊髄神経根の神経鞘腫（H・E・Ⅹ200）

写真3　髄膜腫（H．E．100）

写真4　脊髄髄内神経膠腫（P・TAIlXlOO）

写真5　異型神経細胞の集落，大脳皮質（HE・Ⅹ200）

写真6　血管腫様病変，大脳皮質（HE XlOO）

本例のこれらの病変の分布をまとめると図7－1の

如くなるが，同様に神経系に多種類の腫膠が多発した

症例は，当施設では本例以前にも既に3例経験してい

る．それらとも比較検討した本症例の特長としては，

若年者で，特記すべき家族歴を持たず，数年余の経過

で死亡したこと．皮膚と脊髄及び脳幹の神経根の腫壕

は神経線維腫ではなく神経斡臆であったこと．脊髄及

び右視床の神経膠腫はspongioblastomaであったこ

となどが挙げられよう．このような症例を，いわゆる

古典的なVonReckllnghausen氏病の単なる亜型とす

ることには問題があり，少なくとも病理形態学的には

neurofibromatosIS　と呼称することは不適当のように

思われる．
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図7－1　腫瘍性病変の分布

討　　論

石田：脳腫壕のなかで，tuberoussclerosisとvonRe－

Ckllnghausen病は形成異常を基盤として，腫瘍形成

を示す独特な腫壕群です．このうち，VOn Recklln－

ghausen病の中枢型では単にグリア系のみなら

ず，Schwanncell，menlngOthellalcell或いは血管

系にも組織学的に形成異常があり，dysgenesISが広

範である点は演者のご指摘のとおりで，私達の経験

例にも同様の所見がありました．とくに，今回演者

が大脳での異型膠細胞結節の分布を詳細に検討さ

れ，アンモン角と扁桃核が好発部位であると指摘さ

れましたが，ENU誘発のラット実験脳腫瘍でも腫

瘍芽がアンモン角に多発する傾向がある点と比較

し，興味深いデータと思います．

川渕：お示しいただいた4例はいずれもsporadicな

例と思われますが，私達の経験した症例は　elnelge

Zwll血gであった．年令的には中年以上にもあ

る．Bournevllle－fnngle病ではsubependymalに主

としてglantCellのheterotoplaがあり，腫瘍形成

を伴っている．VonRecklinghausen病とはことなる

特徴はあるが，形成異常を基盤とする点で，両者に

は共通なものがあり，ただそのrnanlfestationがこ
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となるような気がします．

生田：川渕先生の症例は兄弟例ですか．

川渕：ElneigeZwllllngです．

中村：御経験になった年輩例の皮膚腫瘍はneurofibr－

Omaではないでしょうか．頭蓋内腫瘍が多発してい

ても，今回呈示しましたような若年例と同例に扱う

ことには問題があるように思われますが，

小宅：menlnglOma　の症例の皮下結節は　neurinoma

でしょうか．neuroflbromaでしょうか．

座長（武田）：neuroflbrornaです．

小宅：いままで経験した4例の類似症例で感じている

ことなのですが，この場合にみられる腫壕は皮膚の

も含めてneurofibromaでなく，neurlnOmaである

ということは，臨床家にも役立つdetaでないかと

思います．すなわち，より正確にいえばneuroflbr－

omatosISでなく，neurlnOmatOSISとよびたいところ

で，古典的なvonRecklinghausen病とは予後の上

でも異っているようですし，患者はわれわれの知る

かぎりでは，家族歴がなく単発していますので，古

典型から分離して考えた方が合理的でないかと思っ

ています．

座長：兄弟例の剖検所見は，演者の鎚Se　と非常によ

く似ている．vonRecklinghausen病のneuroflbr－

omatosISのCentraltype　という表現をしたがより

8．巨細胞性脳腫瘍の1例

症例：34歳，男性．昭和48年11月頃より頭痛を

訴え，徐々に嘔吐を伴うようになった．脳腫塔の疑い

で入院，脳室造影にて左側脳室休部から三角部にかけ

ての陰影欠損と第3脳室上部の左方から右方への偏位

を認めた．49年2月，左側脳室内腫瘍の診断のもとに

関頭術を行い，腫瘍の部分切除を行った．術後，徐々

に右片麻痺，言語障害，右半身の発汗異常，右上肢の

痺痛が出現し，昭和49年3月9日，全身衰弱をきたし，

死亡した．全経過約10ヶ月，手術時の腫壕の病理組織

診断はmallgnant neOplasm，SuSpicious ofrhatxlom－

yosarcomaであった．

剖検所見：左側の頭頂後頭部に術後状態があり，

脳重量は1，450g，左大脳半球に腫脹が強い．視床下

核を通る前額断割面で，左基底核を全くおきかえて，

適切な言葉がありますでしょうか．

中村：このような症例を何と呼称すべきかについて

は，まだ考えておりません．

座長総括（埼玉県立ガンセンター，群大脳外

武田文和）

Schwann　細胞をはじめとする神経系の支持組織の

hyperplasla　と　neoplasiaから成る多彩な病変を示し

た珍しい症例である．

新潟大の本例を含む4剖検例，群大の一卵性双生児

の双方に生じた2剖検例ともすべて20才前後の若年

で発症し，その病理形態像はいずれもよく類似してい

ることなどは，本症の成り立ちの基盤に　dysgenesis

が大きな役割を果していることを示していると考えら

れる．このような症例には皮膚病変が軽微ないし欠如

していること，神経腫瘍がneurlnOrnaであること，な

どから　von Reckllnghausen’s neuroflbromtosIS　の

Centraltypeと理解し，まとめているにとどめてよい

かとの意見について，賛同する発言が多かったが，ほ

かによい名称もなく　von Reckllnghausen病の中枢

型と教科書的に呼ぶほかなかったとの発言もみられ

た，本症例の示すごとき多彩な病変の成り立ちが，検

索症例を積み重ねること，ニトロソ化合物による神経

系病変の実験的解明が進むことなどにより，解明され

ることが期待される．

○石田　陽一，鈴木　　豊，堀　貞夫＊，菅原　武仁＊＊

群馬大学第一病理　＊第二病理（＊＊伊勢崎福島病院

側脳室，第3脳室内にも発育する超手拳大の灰白色，

肉様硬度を示す腫壕の形成があり，比較的鮮明な肉眼

的境界を示している．頭蓋外の臓器組織には腫瘍の形

成はない．

腫瘍の組織所見：細胞性の腫瘍で，不正形，多角

形，、紡鐘形などさまざまな形態を示す細胞からなり，

多態性が強く，多数の巨細胞を混じている．主として

巨細胞からなる部分では300〟をこえる奇怪な巨細胞

も出現している．その胞体には空胞や，好酸性均質の

顆粒が認められる．横紋構造は認められない．巨細胞

の突起はP．T．A．H．染色で青染するものがある．多

数の分裂像があり，異型核分裂も認められる．血管結

合織性基質が豊富に認められるところがあり，線維束

は不規則に腫瘍組織を分割しているが，個々の細胞間
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図8－1　奇怪な多核巨細胞，H．E．染色．

図8－2　線維化と基質のリンパ球反応．E．E．染色．
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に好鎖線維網を形成するところは少か－．主として紡

錘形細胞からなり海綿芽細胞腫様の組観象を示す部分

や，多形膠芽細胞腫様の組観象を示すところもある．

基質にリンパ球浸潤やxanthornatouschangeが認め

られる．

本例は組織学的に横紋筋肉腫ではなく，いわゆる

glantrCelledglioblastoma（monstroceuular sarcoma）

類似の巨細胞性脳腫壕と考えられる．

討　　論

生田：この例はZiilchの所ではmonstrocellularsa－

rcomaと言うでしょうし，Russell，RublnSteinのと

ころ，Kernohanのところへ持ってゆけばgiantce－

11edgllOblastomaと言うと思います．Roussarcoma

virusによ．る脳腫壕は人間に類似を求めれば，まき

にこの腫瘍に似ているのではないかと思います．興

味ある点は腫瘍の局在が脳室と密接な関係を持ち

subependymalgllaから発生したのではないかと思

われること，glantCellの核小体が大きく，hematoL

xyllnで漉く染まり，DNAウィルスの封入体を思い

たくなる様なものが多数みられた点です．

小宅：演者は控え目に発言しておられるようですし，

また一般にbraln tumOrの診断に際して特殊染色

に頼りすぎるのもいけませんが，本症例ではtumor

のtypecellsに密着している線経がP・T・A・H・

染色で青染し，PAP法で好銀性を示しておりま

せんので，guOmaであることは決定的であると思

います．

川淵：glantCellglioblastomaではNekroseが比較的

少ない点，pSeudorosetteがはっきりしないこ

と，lymphocyteの集族がある点はどのように解釈

したらよいでしょうか．

石田：この種の腫壕はZulchはmonstrocellularsar－

coma，RublnSteinはgiantcelledghoblastomaと呼

んでおります．その特徴的な剛尉象と組織像とから
一般のgllOblastoma　とは区別して，或いは，その

subtypeとして記載すべきであるということになっ

ております．組織発生はRoussarcomaviruSの腫

瘍に似ている点，nrnstammに好発する点などから

みて，そのOrlglnは普通のastrocyteとちがう何か

特殊な細胞にあるのではないかと考えてみる必要が

あるかもしれません．問質のリンパ球反応はこの種

の腫瘍に特徴的な所見として記載されております．

座長捻括（新潟大学脳研究所神経病理学教室

小川　宏）

本例の生検標本で問題となっていた横紋筋肉腫との

鑑別のみならず他の肉腫と巨細胞性膠芽腫との接点に

っいて，腫椋の局在，構成細胞の性格，史的考察など

から明らかにして頂き有難うございました．


