
学 会記 事

第2回上信越神経病理懇談会

日　時　昭和51年11月20日（土）

場所新潟県南魚沼郡湯沢町雪国荘

1．御　挨　拶

小宅洋・生田房弘（新潟大学脳研究所神経病理学教室）

　昨年，群馬大学の御世話で開かれました第1回に続

ぎ，今年は私共新潟大学のお世話で第2回の会をご案内

致しましたところ60余名の同学の士が御参加下さり，実

り多い会となりましたことをまことに嬉しく思います．

参加施設も，群馬大学医学部第一・病理学教室，脳神経外

科，精神神経科，リハビリテーション医学研究施設を始

め，埼玉県立がんセンター脳神経外科，山梨県立中央病

院脳神経外科，同神経科，そして新潟大学脳研究所脳神

経外科，神経内科，神経病理とその巾も広くなりえまし

た．

　この会のことは昨年川合貞郎先生が述べられましたよ

うに，「信州地区のご参加を将来に期待した上信越神経

病理懇談会は，まず群馬大学と新潟大学の同学の者が，

剖検例を中心に，学会では求めえない自由な発言のでき

る，そして何よりも実りある，しかも人間交流も深めら

れる，そんな会をもとう」ということから発足したもの

であります．

　しかし，こうした主旨を永続させる道は簡単そうでな

かなか大変なこととも思われます・そうした意味から，

会場での貴重な発言や質問も，御本人の意向によって

は活字にしなくともよいこと，明年からはお世話下さ

る大学の「地元で開催」ということなどが語られまし

た．

　そうした基本線に則ったこの懇談会の自由な討論を拝

聴しながら，「興味深い所見は症例自体が興味深いため

ではなくて，その見方の中に．ある」ことを改めて想い浮

かべました．

　明年の再会と発展を楽しみにしております．
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　　II。症例提示

　1）興味ある組織燥を示したconvexity

　　meningiomaの2生検例

　　　雛纒：蝦護（朧購央病院）
　　　田村勝・川渕純一（群馬大学医学部脳神経外科）

　　　　　　　　　石田　陽一（　同　第1病理）

　症例1は48才女で，痙攣重積で発症し9年の経過で

徐々に頭蓋内圧充進，左不全麻痺を来たした右前頭部腫

瘍である．手術時，硬膜に付着し脳実質と境界明瞭で被

膜を有し，穿刺により腫瘍内より10ml黄色液体を吸引

した・全摘腫瘍は鶏卵大，粗に凸凹があり割面は新旧の

出血巣があり，腫瘍組織は白色塊状，微細穎粒状であっ

た．症状消失し術後照射を行ない退院した．組織学的に

は細胞密度が高く二二巣状構造を示し類円形核を有し細

胞境界明瞭な多角形細胞が敷：石状になりreticulin　fiber

の少ない部と，紡錘形細胞が細血管を伴って流れるよう

に配列しreticulin　fiberの豊富な部と，　Fig．1の如

く血管周囲乳頭性増殖を示し腫瘍細胞突起が血管壁に密

に接しており核分裂像が豊富に認められる部があり，そ

れぞれの移行部がみられる．全体としてはanaplastic

meningiomaで古典的meningiomaのsubtypeの部

分像は明らかでない．Rubinsteinらの言うpapillary

meningiomaとの異同が問題である．

　症例2は47才男で2ケ月の経過で頭蓋内圧尤進と左不

全麻痺が出現した．右頭頂開頭により硬膜に2×2c皿の

広さで密に付着し線維性被膜で脳との境界が明瞭な球形

の609の腫瘍をいわゆる“Tumorgeburt”の形で全摘

出した．硬さはelastic　softで割面はほぼ均一に灰色で

水々しい印象を与え内部に水様液体を貯留した小さな

cystを2個有していた・腫瘍組織は，大小の細胞質が

明るくぬけた円形ないし不規則形細胞の密な増殖に細血

管を豊富に伴っていた（Fig．2）．腫瘍周辺部のわずか

な部分に類円形核をもち細胞核境界不明瞭なmeningo・

theliomatous　meningioma様の部がみられ，細血管の

多い所ではangiomatous　meningiomaの像を示す部が

あり，胞体が明るくぬけ，前述の脂肪細胞様腫瘍細胞へ

の移行がみられた・大部分を占める脂肪細胞様腫瘍細胞

は偏在した円形ないし楕円形の核をもちOil　red　O，

Nile　blue，　PAS，　Alcian　blueで胞体が染らず腫瘍組

Presented by Medical*Online



新潟医学会雑誌　第91巻　第9号　昭和52年9月

撫
灘
無
難
灘

602

Presented by Medical*Online



学　会　記　事 603

織のChloroform：Methanol（2＝1）抽出物のTLC

（Silica　gel　H，　C：M：W＝・65：25：4）でSphingo・

myelin，　Phosphatidylcholine　Vこ当る部にspotを見た．

　川合貞郎：第1例は細血管を中心とした乳頭状発育

が特徴的で，papillary　meningiomaとしてよいのでは

ないかと思う．

　小宅　洋（座長）：meningiomaは間違いないと思う

が，perivascular　pseudorosette様のところもあるので

gliomaのようにもみえる．　PTAH染色について言え

ば，ホルマリン固定材料ではMalloryの画法はだめで

Andersonの変法でglial　fiberのないことを確かめる

必要がある．

　第2例では，晶晶粒状の脂肪を持ったhistiocytesが

少数でているが，lipoblastic　meningiomaという診断

はできないと思う．ほかに何を考えたらよいだろうか・

　石田陽一：第：2例は当初lipoblastic　meningioma

を考えましたが，脂肪染色で空泡状の部分は陰性・今の

ところ水腫性変化を示すmeningotheliomatous　meni－

ngiomaと考えています．：第1例は構成細胞に異型が

強く，分裂像も豊富にあり，anaplastic　meningioma

といってさしつかえないと思います．Rubinsteinの

papillary　meningiomaをま独特なentityであるかどう

かわかりませんので，この診断名は使いたくありませ

ん．

　生周房弘：真に脳膜に由来した腫瘍かどうか，是非，

一・ﾘの有機溶媒に接触してない組織で化学分析をやって

いただけるとありがたい．

　小宅洋（座長）二angiographyで，普通のmenin－

giomaと異なった所見はありませんか・

　川淵純一：clinicalにはふつうのmeningiomaと区

別ができなかった．angiogra：phica1には外頸動脈が関

与していないが，典型的なmeningiomaと言ってよい

と思う．gross　apPearanceとしてもduraに付いてい

ますし，HEでみるとmeningothelialあるいはsyn・

cytialな部があるのでmeningiomaにはまずまちがい

ない．中味を生化学的に同定してみようと思う．

　小宅　洋（座長）：meningiomaになにかの三二で

cystic　degenerationが加わったものとも考えられる・

その際にCsubdural　hematomaカこhygromaになるの

と類似の過程がおこってもよいと思う．

　2）Trigeminal　Neurinomaの臨床病理学的

　　　検討　一いわゆるGanglion型とRoot型

　　　について一

　　　翻属隷幸爵（繍講研究所）

　教室で経験した9例のTrigeminal　Neu血oma　eま，

7例の中頭蓋窩に主座をもついわゆるGanglion型（G

型：後頭蓋窩ヘー部が発育したdumb－bell型5例を含

む）と，2例の後頭蓋窩に主座をもつRoot型（R型）

に分類し得る．両型の臨床症状，骨病変の比較を行な

い，2剖検例と併せ検討し，腫瘍の発生部位について若

干の考察を試みた・まず腫瘍が三叉神経の知覚枝，運動

枝のいずれに発生しやすいかを症候学的に分析すると

（Tab．1），どちらも障害されるものは4例，知覚枝単独

障害は3例，運動枝単独障害は1例もなく，腫瘍発生の

originは知覚枝にあると考える．次にレ線写での骨変

化をみると，G型の5例に中頭蓋底とくtz＝　Ganglion部

の骨破壊，菲薄化がみられる・またG型の全例とR型

の1例に錐体骨尖端部のerosionがみられ，両型とも

錐体骨尖端部との密接な関係をもつ・次に剖検例につ

いて発生部位を検討した．症例1：59才女性，複視で発

症，Foster・Kennedy’s　Syndrome，右瞳孔散大，右眼瞼

下垂，右三叉神経全知覚低下，右聴力軽度低下，歩行障

害があり，右側頭開頭で生検に終り半年後死亡，全経過

4年．三叉神経節より発し右中頭蓋窩に主座をもつカミ，

錐体骨尖端より右小脳隅角部にも一一・ZZ発育したG型で

Table　1．　Clinieal　Analysis　in　9　Cases

　　　　　of　Trigeminal　Neurinoma

Case

1
2
3
4
5
6
7
8
9

Sex Age

53

R7

T9

S2

R4

R1

P8

S2

T9

M
M
F
M
F
F
F
F
M

Trigemina
Impairment

Sensory

1十2十3

1十2十3

1十2十3＊

1十2十3

1十2

1十2十3

1十2十3

Mo　tor

十
■
十

十

十

Bony　Change
　　（x－p）

囎eiP饗’s

十
十
十

十
十

十
十
十
十
十
十
十

ハ
ノ
ロ

層
十

Type

G＊＊

G
G拳崇＊

G＊＊

G＊＊

G
G＊＊

R
R＊＊＊

＊　Neuralgia

＊＊Dumbbell　type－mai且ly　located　in　the皿iddle

　　fossa
＊＊＊　Autopsy
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ある・症例2：59才男性，複視で発症，歩行障害，左顔

面知覚異常と進行，左三叉神経麻痺，著明な小脳症状が

あり後頭下開頭で部分摘出，術後脳幹出血で死亡，全経

過2年．いわゆるR型であるが，腫瘍は錐体骨尖端を

破壊し左三叉神経節の大半をinvolveしている．発育

二二はそれぞれ中頭蓋窩，後頭蓋窩にあるが，両者と

も錐体骨尖端が破壊侵食されている．Altmannは手術

未：施行の2例のmicrotumorについて組織学的に検討

し，Ganglion　cellが腫瘍のrostralに残存する事をみ

た（：Fig．1）．以上のレ線，剖検所見，　Altmannの2例

より，本腫蕩の発生部位は一般的には三叉神経節の脳幹

側にあり，その発育主座により中頭蓋窩型，後頭蓋窩型

の形態をとると考えられる．

　川淵純一（座長）：臨床症状の特徴としてK：rayen・

btihlはganglion型はpainを，　root型はno　poin

ということを発表している．Olivercronaは15例の自験

例でそれに賛成しているが，しかし今言われたように

sensoryの部に原発したものでもpainを伴わないもの

があることがわかってきている．

　我々が見つけるものはある程度大きくなってからのも

のが多い．最近のJ．Neurosurgeryにも小さいのを見

つけなければならないということが書いてあり，pyra－

misのapexの部の骨腫瘍をいかに早くみつけ，　tumor

をverifyするかということを主眼とすべきと思う．新

潟の症例では小さいものはありますか？

　栗囲　勇＝かなり大きくなってからのものが多い・

　川淵純一（座長）：laboratory　findingではprotein

の値はどうか．

　栗田　勇：低いものでは60mgというのが1例ある

が，あとは大体100mg以上である・

　川淵純一（座長）：症状がなけれぽ患者は来ないわけ

だが，顔面知覚障害などの些細な異常を早くみつけて小

さいうちec治療するというのが，これからの方向ではな

いかと思う．

CASE　i

　　　　　　　　　CASE　2

Fig．　le　Altmann’s　diagram；　The　situation

　　　　of　the　ganglion　cells　（black　plaques）

　　　　was　rostral　to　the　bulk　of　the　two

　　　　trigeminal　neurinomas．

　田村　勝：M：NUによる実験腫瘍の経験では，脊髄

にroot型の11eurinomaが多発し，圧倒的に後根に多

かった．

　ところで発症の形式はhypesthesiaで起ることが多

いのか，それともtrigeminal　neuralgiaのような形で

起るのか？

　栗田　勇：当科のcaseではtrigeminusの症状で

発症したのはneuralgiaで始まった1例だけである・

chronologicalにどのように始まったかについては，指

摘できる所見はなかった．

　3）メラニン形成を伴う小脳腫瘍の1例

　　　　石田陽一・鈴木豊（鱗蓮医学部）

　　　　　　　　　　長屋孝雄（農麟＋字病院）

　　　　　　　　　　鈴木慶二（肇二二医学部）

　症例：17才，男子・頭痛，項部痛，複視，振戦を主訴

に入院・神経学的に両側小脳半球症状と虫部症状を認

め，VAG，　PVGで小脳腫瘍と診断，小脳腫蕩の部分摘

出術を行った．60Coの術後照射を受け，軽快退院した

が，半年後に再発，左半身の不全麻痺を認め，CAGで

右前頭葉後部に腫瘍陰影を認めた・以後2回にわたり，

照射を受けたが，全経過1年7ヵ月で死亡した．

　生検組織の病理組織所見：細胞性の腫瘍組織で，染色

質に富む不正円形の核を有し，胞体がせまく，切り二二

の細胞質短突起をもつ小型の細胞がびまん性に増殖し，

偽ロゼット配列があり，髄芽腫様の組織像を示すところ

が多い・一部にメラニン様の黒褐色二二を豊富に含む色

素細胞が血管結合を伴い，充実性乳頭性に増殖するとこ

ろがある．

　剖検所見：脳重量1380g・脳幹から小脳に．かけて軟膜

の不規則びまん性の黒色の着色があり，また灰白色斑状
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の軟膜肥厚もある・小脳の正中断割面では腫瘍は小脳虫

部を中心に形成されており，灰白色実質性，軟膜播種も

認められる．黒色の着色部は軟膜に主として認められ

る．左右前頭葉軟膜にはそれぞれ大豆大，クルミ大の結

節性黒色腫瘍の形成があり，灰白色膠様の部分も含んで

いる．皮膚に顕著な色素斑の形成はない・小脳腫瘍は生

検組織同様に小型の未分化な細胞からなっているが，懇

懇性を示し，膠芽腫様の組織像を示すところも多い．色

素細胞増殖は主として軟膜一部は実質内血管周囲に認め

られる・前頭葉の腫蕩も両組織からなり，色素細胞は：豊

富な線維性基質を伴う，一・部では上皮様に配列し腺様構

造を示し，或いは未分化細胞や星形ダリアを包みこん

で，独特な蜂巣構造，optlc・cup様構造を示している・

色素細胞の異常な分化増殖を伴う髄芽腫様の小脳虫部

図1　A　小脳虫部腫瘍の肉眼像．

　　　B．右前頭葉軟膜に形成された黒色結節性腫瘍

懸 驚醐潮耀礪

麟　繍
　　・驚懸

警騒

騒

灘

篭

図2　A・偽ロゼット形成を示す髄芽腫様の生検組織像．

　　　B　豊富な線維性基質のなかに上皮様に配列し，腺様構造を示す色素細胞．HE．染色．
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腫瘍で，melanin・forming　tumor　of　the　cerebellum

akin　to　medulloblastoma　（Fowler　and　Simpson，

1962）・，　medulloblastoma－like　tumor　with　melanin

formation（Best）に類似の腫瘍と考える．

　川合貞郎：本例は，小型細胞を主として構成された

部分はmedulloblastoma，　melaninを多量に含む大型

細胞から成る部分はmalignant　melanomaと，構成的

には二元的に考えてはどうかと思う・

　小宅洋：melaninを除外して考えると，この腫瘍

は一・方ではdifferentiationを示し，一・方ではanaplasia

を呈するmedulloblastomaとしてよいと思う．

　melaninは主としてneural　crest由来の細胞より作

られ，medulloblastomaはneural　tube　originとい

うことになっているので，tumorのhistogenesisが問

題になる．

　武田文和：primaryのmalignant　melanomaと

meningeal　melanosisとカ：混在した例の経験から，

pigmentを持つ細胞と持たない細胞とを二元的に考え

たい．脳実質内に主座がある腫瘍にはmelaninを持つ

細胞が混じり合っていない．meningeal　melanosisが

腫瘍の中に残っているように思う・

　生田房弘：本丁は神経系の発生からも興味がある．

メラニンを持つ細胞は腫瘍の後下面を囲み，腫瘍内部に

少数見られるのは血管周囲から入りこんだpiaと思う．

腫瘍の主体はneural　tube由来の未熟なglia系細胞が

腫瘍化したmedulloblastomaで，メラニンを持つ外表

部の細胞はneural　crest　originのくも膜の腫瘍化した

ものと考えたい・「腫瘍様astτ㏄yteがメラニンを持つ

細胞や結合織に突起をつけている」という所見もこれに

よって肯づけると思う。

　小宅　洋＝melanomaにはamelanotic　melanoma

などとよぼれているものもある．glioma（medulloblas－

toma）系列と思われるtumor　cellsの胞体内にmelani鷺

のprecursorがあるかどうか，　DOPAとかtyrosinase

をしらべてみる必要があろう．

　石田陽一：いろいろとご教授いただきありがとうご

ざいます・この腫瘍の解釈については（1）小型の未分

化な細胞も無色素性黒色腫細胞である・（2）色素細胞の

異常な分化増殖を伴う未分化な神経外胚葉性腫瘍であ

る，（3）色素細胞の増殖はmedulloblastoma様腫瘍と

は別個の随伴病変であるという三つの考え方があると思

います．色素細胞の増殖が豊富な線維性基質を伴ってい

て，またところにより，上皮様に配列し己様構造を示し

ていることはIeptomeningeal　melanQsisにはみられな

い特徴で，また前頭葉の腫瘍を転移と考えますとここも

2つの組織から成っており，私は（2）の考えをもって

います．

　生田房弘：私は二元論のようなことを申しましたが，

連続的なneural　crestとneural　tube起源の腫瘍とし

て，胎生学的にはむしろ一元的に考えられないかと申し

たかったのです．

　熊西敏郎（座長）：melanotic　prognomaの報告は世

界でも数例，本邦ではこれが初めてかもしれない・只今

の議論の様に，この腫瘍の問題点はmelanin陽性及び

陰性細胞のoriginal　cellが一元的か二元的かの点であ

る．melaロin陰性細胞に関しては電顕下でmelanosome

やそのprecursorの有無の，また，　DOPA反応などで

Tyrosinase活性の有無の決定が重要と思う．この腫瘍

が神経外胚葉由来とすれば，脳神経特異的な蚕白や酵素

の有無の問題もあり，多くの点で重要な腫瘍である・

　研究の御発展を祈る・

　4）低血糖発作を反復した1剖検例の脳病変

　　　小川宏・山村定光（新潟大学脳研究所神経病理学教室）

　　　　　　　　　大崎直樹（病癖教室医学部）

　　　　　　　　　田中　直史（新潟市民病院内科）

　全経過5年9ケ月で末期に激しい低血糖発作を反復し

た1例を経験したので報告する・

　症例：死亡時58才，男・健康時晩酌1～2合．

　病歴：昭和44年（52才）3月頃，早朝空腹時の脱力

感，発汗，発作性異常行動出現・45年6月，低血糖，高

インシュリン血糖が指摘され，膵シンチグラムでインス

ローマの疑いが持たれた．9月，尿糖陽性．11月，膵亜

全摘出（75g）．組織学的に膵島の軽度過形成がみられ

た．膵組織抽出インシュリン50／9と高値．以後，低血

糖症状軽減・しかし徐々に糖尿病状態，低血糖症状増

強．49年9月には血糖値変動が大きく，コントロール困

難となった．感情失禁，手指振戦など増強．12月4日，

肺炎出現．この頃には夜半から朝にかけて激しい低血糖

を来たし，発汗，体動盛んで意識障害も強い．12日早朝

には3～5時間の昏睡状態もみられ，血糖値は16mg／dl

が記録された・日中は高血糖状態で意識障害は明らかで

ないが振戦，性格変化などは更に増悪．20，21日深夜も

昏睡あり・覚醒後食餌も摂つたが22日朝喀疾多く死亡．

なお，血圧は日常高血圧や低血圧症状を思わせる値はな

いが，昏睡より回復して間もない時の値で12．月12日，

88，21日，80．
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　剖検所見＝残存膵にイソスローマも島過形成もみら

れず，問質結合織軽度増加・脳：1，490g．組織学的に

は，強い海綿状態，星膠細胞，脂肪穎粒細胞の出現を伴

う髄鞘，軸索，神経細胞の変性，減少が冠状断でほぼ乳

頭体を通るレベルの両側内包，淡蒼球を中心に対称的に

みられ，付近の白質，被殻などに及んでいる（図1～3）．

病巣内の星膠細胞は著しく肥脾性で，膠線維は乏しい・

類似した病変は上部橋底（図4），両側小脳半球白質（図

5）にも対称性にみられ，橋では中心部に，小脳では歯

状核より外側に高度・また橋の病変は中心部以外は髄鞘

の変性が目立つ点がCentral：Pontine　Myelinolysisに

類似している・大・小脳皮質（図2，5），アンモン角など

ではピマン性に神経細胞，軸索，髄鞘に変性がみられる

が，程度は前記の部位に比し遙かに軽度であった．脳の

血管では，左のA．fossa　paraolivarisにかなり強い，

またA．basilarisの一部に極く軽い，内膜肥厚がみら

れたが，その他の部位には検索の限り硬化を把え得な

かった．

　考察：新例の脳の強い病変は質的には低血糖症剖検

例で記載されてきた所見と同様で，また単なる低ないし

無酸素症でみられるものとも同様と考えられる．本例に

は著しい高血糖も反復しており，低血糖症との関連から

のみ見ることには問題カミあるが，その強い病変の分布が

内包，淡蒼球，上部橋底，小脳白質（図1，3～5）であ

る点，および従来高率に強い病変の指摘されている大脳

皮質には検索した限り見られない（図2）点は低血糖症

剖検例の中では稀なように思われる・病変発生の時期は

臨床経過とも考え合わせると死亡前5日以上20日以内と

煙）

”；

・ぐ曳：♂慰4

図　強い病変（不完全壊死，左右対称的）のみられた部位．Kltiver・Barrera染色

　　　1．内包と付近の白質，淡蒼球と被殻の一部（乳頭体の直前のレベル）．

　　　2．内包付近の白質（1．と同じレベル）．

　　　3．内包と付近の白質および灰白質・

　　　4．上部橋底．

　　　5．小脳白質．

　　なお，1～5はいずれも右側．
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考えて矛盾しない・このような質と分布の病変発生機序

については，20mg／dl以下という低い血糖値とその推

移などが問題となるが，他方注目されるのは例えば死亡

10日前の低血糖昏睡覚醒後の血圧が88と低い傾向にあっ

たことである．昏睡時の血圧のデータは得られていない

が，あるいはこれまで余り注目されていなかった低血糖

時の全身血圧の推移が具体的に把えられるならば，こう

した脳病変の発生機序がより明らかになる可能性がある

と考えられる．近年，実験的低血糖症脳病変の作製検討

で，血糖低下と血圧低下は脳病変形成に相乗的に作用し

合っている可能性も指摘されている・このような実験例

は未だ数も少なく，不明な点が少なくないが，低血糖症

の血圧の問題は重要と考えられる．

　前田　進（座長）：低血糖性脳障害として従来報告さ

れた所見とかなり異なる貴重な症例である・選択性実質

壊死に属する変化が非常に軽い・臨床経過が違うので，

脳病変も違って当然だろう．病変の成因からは・低血糖

および低酸素症の要因よりも血行障害の要因の方カミ重視

されようが，それは演者の触れた血圧の低下，平井教授

の指摘された穿通動脈の濾流域との関連などが注目され

る．

　平井俊策：Clinicalにはhyperglycemiaもあった

点が面白い．oxyhyperglycemiaだったか？　インシュ

リン抗体やグルカゴンのデータは？

　小川　宏：共同出題者の田中によれば，

　1）50g糖負荷試験では前値が50，ピークは90分の

160，180分が36mg／d1でoxyhyperglycemiaに近い

型であった．

　2）抗インシュリン抗体はヒト，ブタ，ウシのイン

シュリンのいずれに対しても認められなかった・

　3）　グルカゴンの定量は行なっていないということで

した．

　平井俊策＝病理的には一般にhypoglycemiaでやら

れ易い部位より，pons，　pallidumなどの軟化が本降で

は目立つ．低血糖による軟化が動脈硬化の強い部にアク

セントをもって起こる場合もあるが，この部位は，いわ

ゆる穿通枝の支配領域なので，循環障害性因子が加わっ

ているのではなかろうか．

5）長期の持続性閉塞性黄疸の後に死亡し

　　猪瀬型肝脳疾患が疑われる1剖検例

　　鞘仁緊山崎一徳（雛議脳研究所）

　　　　　　　　長嶋　忠昭（新津山の手診療所）

症例：76才，女性・

　昭和33年頃より，四肢の不全麻痺と頸部以下の全知

覚低下が出現し，頸椎のintradural，　extramedullary

tumor（1．6g）の二三術をうけた．術後も麻痺は残っ

た．

　昭和49年1月，閉塞性黄：疸が出現した・入院生肝を2

横指触知し，麻痺のほかすでに軽い痴呆を認めた・黄疸

は死亡まで7ケ月間持続し，保存的に治療された・痴呆

は進行性で，幻視，夜間興奮，末期には意識障害を伴っ

た・fiapping　tremorは気付かれておらず，血中アンモ

ニアは測定しなかった．

　剖検所見（N36－74）＝

　1．胆のうに相当する部に，小児手拳大のadenocar・

cinomaがあり，周囲組織に浸潤していた．肝臓は830g

と萎縮し，胆汁うっ滞が著明で軟かく，黄色腹水を800

m1認めた．が，　portal　hypertensionの所見はなかっ

た，

　2．脳全体にびまん性萎縮（脳重1，070g）を認め，

大脳皮質に多数の老人斑，Alzheimer’s　neurofibrillary

changeなどの老人性変化を認めた．

　3．大脳皮質に著明なastrogliosisを認め，基底核で

は増加したastrocyteの核は通常の2倍大のものも見

られた　しかし核内PAS陽性物質はなかった・小脳で

はPurkinje細胞が脱落し，歯状核，下オリーブ核に著

明なgliosisが見られた

　4．延髄～第3頸髄にsyrinxを認めた・

　5．大脳實隆側のsubdural　surfaceに両側性にxan－

th㏄hromicなneomembraneを認めた．

　6．波長分散型X線分析にて910bus　pallidusの血

管壁にaluminiumの沈着を認めた，

　考察：本例は臨床的にも病理学的にも猪瀬型肝脳疾患

の典型像ではないが，広汎なgliosisは老人性変化の域

を脱しておりneuronの脱落に比し強い．91iaのAlz－

heimer化は軽微であるが，老人性変化などで存在した

gliosisが長期の黄疸により賦活化され，　hypertrophy

とhyperplasiaを示した可能性が考えられ，猪瀬型肝

脳疾患の軽症あるいは初期病変と理解した．

　またneuro丘brillary　changeの比較的多い本丁の血

管壁にaluminiumの沈着をみた事は，老人性変化を考

える上で興味深く思われた・

　平井俊策：本例は，少なくともclinicalには，晶晶

的意識障害，flapping　tremorなどがなく，　typicalな

猪瀬型つまりportal　syste皿ic　encephalopathyではな

い。
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1
2
3

図
図
図

大脳皮質の著明なgliosis．神経細胞脱落は比較的軽い．側頭葉皮質，　HE，×150．

Astrocyteの核の肥大．淡蒼球，　HE，×300．

血管壁へのaluminiumの沈着・淡蒼球，波長分散型X線分析，×500．

　赤井淳一郎：ダリア異型化の度合についてはStadler

の分類によるほかないが，日本住血吸虫症による肝障害

の臨床例および感染動物実験の経験からみると，肝の

舳rosisの段階で異型化が始まっており，必ずしも硬変

所見を必要としないようである．

　巻淵隆夫：Alzheimerのtype　ll　91iaとしても

Stadlerの分類でstage　1～2ぐらい軽く，cortexの方

には出ていない　ただneuronの変化に比べてgliosis

が非常に強いという特長をpick　upし，　portal　syste－

mic　encephalopathyの初期病変あるいは軽症な変化と

して，たぶんまだ臨床的所児カミ乏しいstageにおいて

の形態学的所見と考えられないか．

　赤井淳一郎＝本例にみられるような慢性硬膜下血腫

の合併は稀なものなのでしょうか．

　巻淵隆夫：教室に慢性硬膜下血腫を合併している

presenile　dementiaは1例ある．しかし，その他の老

人脳でもatrophicになると慢性硬膜下血腫が来やすい

と言われている・

　横井晋（座長）＝老人性変化とダリア核の問題につ

いて御意見は？

　前田　進：肝病変があるとどんな病気でもマクロダ

リアのいわゆるAlzheimer化は屡々みられると思う．

　横井晋（座長）＝脳表に沢山アミロイドがあり，脳

の中にもPAS陽性の物質カミある・従って糖原代謝にも

影響を持っているように思う．

　本例は頸椎meniロgothelial　meningioma，胆嚢の

adenocarcinoma，肝の萎縮，脳の老人性変化，延髄～

頸髄syrinx等剖検上多彩な変化を示していたが，中枢

神経系病変の中，肝性脳症的病変の有無について主とし

て討議が行われた・

　第1に本例の血申アンモニや値は測定されていない

が，臨床的にportal　encephalopathyとは認められな

いことが指摘された・

　第2に演者の主張する大脳皮質，基底核のmakro・

91isisについては，肝性脳症のアルツハイマー皿型グリ

ャとはいい難いことが指摘された・
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　6）けいれん発作や失調症状を呈した非定型な

　　Huntingon舞踏病の父娘例

　　　　相原　芳昭・高橋　　滋

　　　　簸健塗：縮劉繕麟鮪学部）
　　　　横井　　晋

　症例1，65才男・

　家族歴：母と弟が同症状・症例は47才で歩行障害，52

才で構音障害に気付き，59才で不随意運動がみられた・

62才幻覚妄想状態，筋緊張低下と痴呆を認めた・脳波は

低振巾速波：にθ波の混入・64才全身痙攣発作を1度・全

経過17年で死亡，

　症例2，20才

　症例1の娘　出産時正常．4才より知能の発達遅滞に

気付く．11才で全身痙攣発作出現・抗痙攣剤を1年半服

薬した．14才で体のふらつきに気付かれた・17才より抗

痙攣剤を服用し，筋緊張低下，共同運動障害を認め，遺

　　ゾ　　　・．，　撫　　・　　㌦　’n　　　　　　遜

　　讃パ曳…轍㌦　　惑　・　　　　　　　織
　　　　図1　症例1の被殻　一部大神経細胞のみ残存している．Nissl染色×250．

図2症例1の歯状核．神経細胞が脱落し，残存した細胞は膨満化している．Nissl染色×250．
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伝性小脳失調を疑われた．18才で舌，ロ唇，上半身の不

随意運動を認め，気脳写で脳室の拡大，脳波で汎性徐波

化，spikeの出現あり，全経過10年で死亡。

　病理所見．症例1は脳重1000g．病理組織学的には，

被殻で大細胞のみ時に存在・歯状核と淡蒼球床節で神

経細胞の著明な脱落と軽度のグリオーゼがみられる．

尾状核では小神経細胞の中等度脱落ボあるが，視床等諸

神経核の変化はほとんどみられない・症例2は尾状核，

被殻の小神経細胞と歯状核と淡蒼球外節の神経細胞が軽

度脱落している・ダリオ国忌はみられない．2症例とも

前頭葉皮質は，神経細胞の構築心乱れがあり，濃染萎縮

や膨満淡明化している．症例1の電顕観察では，光顕で

濃染萎縮した錐体細胞は，細胞質は多数のmitochon・

dria，ゴルジ装置とfree　ribosomeで充満しており，

膨満化したRERもみられる．　mitochondria内部に

electron　denseな物質が入っているものが多い．これ

らに：加えて，lipofuscin様物質がみられるものもあり，

autophagyやmyelin丘gureを示しているものもある．

巨大なlipofuscin様物質で細胞質が充満し，小器管の

みられないものもある．核は一般にクロマチンにとみ，

穎粒状物質の集合しているのもある・

　生化学的には症例1で，前頭葉皮質新鮮凍結材料より

ガングリオシットを抽出し，コントn一ルと比し，約

1／3～1／4量に減少している・

　平井俊策＝筋固縮はなかったか・

　相原芳昭：両症例ともみられませんでした・

　佐藤猛（座長）：変性型のmyoclonus　epilepsyに

臨床経過および病理像が類似しているので，それとの鑑

別が大きい問題になるのではないかと思うが…。

　相原芳昭：症例1で，尾状核の変化はH：untington

舞踏病としては少ない・歯状核の変化はけいれんを伴う

：Huntington舞踏病の症例に類似している・

　横井晋：娘の方は臨床的にみていないが，父親の

方は明らかなHuntingtonである・

　平井俊策：症例2は，juvenile　typeのHuntington

ではないか．Juvenile　typeは，　adult　typeと異なり

choreaよりも，　convulsion，皿ental　retardation，

rigidityなどが特徴でcerebellar　ataxiaを呈する報告

も多い．

　佐藤　猛（座長）：Pallido・Luysian　system，歯状核，

脳幹部を中心とする変性疾患のどれに該当するか検討す

べきである．私共は変性型myoclonus　epilepsyが考

え易いと思う．

　電顕の所見ではGolgiの拡大および，小脳の顯粒細

胞の核の雨粒の変化も細胞の死滅過程でみられる非特異

的な変化であると思われる．

　生化学的な検索は変性疾患を考えるうえで非常に示唆

に富む研究と思います．今後の御発展を祈ります．

　7）自律神経症状を伴うALSの臨床像を

　　　示した1剖検例

　　　縄卵黄●生田房弘（新潟大学脳研究所神経病理学教室）

　　　　　　　　　林秀明（神経内灘　）

　症例：60才，男・

　49才頃から下肢倦怠感．寝つきが悪くなり酒2～3合，

tf　一ル2本の晩酌をするようになり，食餌の量が減って

きた．

　昭和47年9月（59才頃頃やせに気づく・48年1月，歩

行障害，言語障害．6月食思不振増強．手指振戦．同時

に労作時心悸充進，息切れが生じるようになった．7月

18日母野内科入院，motor　neuron　diseaseと診断され

た．8月12日，新大神経内科入院：顔面及び上肢末端の

チアノ・一町あり，四肢のびまん性筋萎縮と脱力，fasci・

culation，　dysarthriaが認められ，食思不振，不眠を訴

えていた．反射はcross　adductorが出るので充進して

いると考えられた．

　臨床診断＝A：LS（polyneuritis　form）．その後，　Gu・

anidine　lg／day投与．発汗過多，流灘，起立性低血圧，

などの自律神経症状出現・最終的には自律神経症状を

伴ったA：LSと考えられた．10月29日死亡・

　病理解剖所見：迷走神経を含め末梢神経系はほぼdif・

fuseに高度の脱髄と軸索の変性を示し，強いSchwan・

nosisとfibrosisを伴っている．前根および後根にも同

様の強い変化がみられるが，そこではpatchyあるいは

fascicularなpatternを示している．後根神経節には

著変はない．四肢筋には神経原性萎縮と同時に著明な筋

線維の壊死，phagocytosisの像がみられる。脊髄前角

および側角の神経細胞の脱落は軽く，残存細胞は萎縮性

で，central　chromatolysisカミ散見される．錐体路の変

性はなく，後索に極く軽い変性がみられるにすぎない・

脳幹部では，脳神経運動核はよく保たれている．黒質，

中心灰白質，オリーブ核などに軽度の神経細胞の変性と

ダリアの増加がみられる．小脳には異常はない．大脳で

は，乳頭体や第3脳室周囲に軽度のダリアの増生がみら

れること以外，有意の変化はない．

　以上，本例は臨床的にはmotor　neuron　disease，あ

るいは自律神経症状を伴ったALSと考えられたが，組
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　　し　　　　　　　　　　　　　　　　　　キ

灘糠噸
　　」　　　　　　　　　　b

翼鋪．

　図1第6胸髄前根．K・B染色，髄鞘の変性・脱落がfascicularに認められる．

　図2第10胸髄後根，K－B染色，同様の変化は後根にも存在．　Schwann　ce11の増

　　　　加を伴っている．

　図3腸腰筋，PTAH染色，　denervation　atrophyと同時に，変性・壊死に陥っ

　　　　た筋線維が多数存在する．

　図4　同上，H・：E染色，変性・壊死に陥った筋線維．
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織学的には，前角細胞の変化は軽く，前根および後根を

含めた末梢神経病変が強く，chronic　peripheral　neuro－

pathyと診断せざるを得ない．原因は不明である．骨

格筋にみられたmyopathicな変化は，　chronic　denerv・

ationに伴う変化とは思われず，　Guanidineとの関連

で興味深い所見と思われた．

　平井俊策：末梢神経の変性が強く，後根にも変化が

あり，しかも前角細胞の脱落が少なく，変化もcentral

chromatolysisであることなどから，　motor　neuron

diseaseでなく，peripheral　neuropathyであると思う．

原因はわからない．

　石田陽一（座長）＝本例は末梢神経病変が中核嫁をな

し，髄鞘と軸索の変性，強いSchwann細胞増生と線維

化を伴っている・peripheral　neuropathyとして理解す

べき症例と思う．ただ骨格筋組織で，phagocytosisが

顕著に認められるが，Guanidine投与の骨格筋に及ぼ

す影響はどうなのでしょうか．

　大浜栄作：Norrisら（1974）はGuanidineの投与

されたALS　150例中2例に筋力低下の増悪が見られた

と報告していますが，彼らも含めてGuanidineが骨格

筋に形態変化をおよぼすかどうかについて言及した報告

は，人体例（剖検，生検）では，知る限りないようで

す．

　他方，Feniche1ら（1972，1974）はGuanidineや

Paraoxon（Cholinesterase阻害剤）の投与により，実

験的に骨格筋にnecrosisとphagocytosisから成る

myopathyを作っております・

　本例の骨格筋にみられた著明なnecrosisとphago－

cytosisの像を，　Guanidineによるものと直ちに断定は

できませんが，その可能性を否定することもできないと

思われます・いずれにせよ非常に興味深い所見と思いま

す．

　8）多発性硬化症の1剖検例

　　　　岡本幸市・石田陽一（群馬大学医学部第一病理学教室）

　　　　　　　　　　前田進（繍功科教室）

　症例：33才，女・

　既往歴・家族歴に特記すべきことなし・昭和40年1月

転倒後に一過性に頭痛と視力低下を訴えた・同年7月頃

より性格変化，10月頃より失調性歩行がみられ，10月26

日都市ガスによる自殺企図があったが意識喪失前に発見

された・その数日後より，複視，企図振戦，構音障害が

加わり，昭和41年1月入院．以後精神症状，小脳症状，

錐体路症状，球麻痺症状は漸次進行し，自律神経症状を

伴い除脳硬直状態となり肺炎を合併し，昭和50年7月約

10年半の経過で死亡した・諸検査では特に異常はない・

臨床診断：脊髄小脳変性症．（群大病理S．4597）．

　剖検所見＝脳重は930g．全般に萎縮性であるが，萎

縮は前頭葉，脳幹に強い．大脳前額断割面では，側脳室

の拡張があり，Steiner’s　Wetterwinkelを中心に側脳

室壁から左右の半卵円中心に蝶羽状に広がる淡褐色病巣

の形成があり，病巣は連続的に内包，大脳基底面に及ん

でいる・病巣の範囲は右大脳半球により広い・病巣は

脳幹・胸髄にも認められるが，小脳割面には著変はな

い．

　組織所見：淡褐色病巣は，髄鞘の殆ど完全な消失を示

す脱髄巣で，周囲との境界は鮮明である．脱髄巣では，

オリゴダリアの消失，星形ダリアと膠線維増生による

gliosisの形成の他，一部の小血管外膜にリンパ球の浸

潤がみられる．脱髄巣ではまた，組織の連続性は保持さ

れており，神経細胞，軸索は比較的良く保たれている．

脱髄巣の周辺帯には脂肪語誌細胞がみられる．左前頭葉

皮質には萎縮と硬化像が認められる．脱髄：巣の分布は，

大脳白質，皮質，基底面，脳幹，脊髄，視束に広範にみ

られ，神経路の二次変性はほとんど認められない．

　本症例は典型に近い多発性硬化症の組織病変を示して

いるが，大脳の脱髄巣はかなり広範で，病巣には一般に

gliosisが強く，新鮮病巣は殆ど認められない・臨床的

な単相性進行性経過に相応するものと考えられる．

　生田房弘（座長）：日本の短い臨床経過のMS例で

も本例と同様強い末梢神経と筋変化があることは重要と

思う．

　横井　晋：ガス自殺未遂をした例で，Sektionをし

て初めて発見した貴重な症例である・

　生田房弘（座長）：本例が何故臨床的に診断し得な

かったかも興味がある・視交叉の変化も古く高度と思う

が，それよりも大脳などの病変で視力障害を訴え得な

かったのでは？

　横井　晋：話しかければresponseはあったがしゃ

べることはできなかった．

　前田進＝スケートで転んで，その日の夜から数日

間新聞の字が見えなくなったというのが全経過を通して

唯一の視力障害であった．

　生田房弘（座長）：貴重な例と思う．病巣分布も記録

してほしい．
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図1　大脳前額断．広範に広がる脱髄巣・K．B．染色．

図2　橋の脱髄巣．K．B．染色．

図3橋．強いgliosis．　Holzer染色・

図4橋．よく保たれている神経細胞と軸索．Gros－Bielschowsky鍍銀法．

図5　脱髄巣内血管周囲リンパ球浸潤．H．E．染色．
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