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学　　会　　記　　事

第9回上信越神経病理懇談会記録

日時昭和58年11月26日（土）

場所　新潟大学医学部第1実習室

御挨拶　　生　田　房　弘（新潟大学脳研究所）

　本会も第9回を迎え，多数の皆様が遠路御参加下さ

り，実り多い会でありましたことを心から感謝申しあげ

ます．

　本年は，群馬大学第一病理，脳神経外科，精神神経

科に加え，信州大学の精神科，第三内科，脳神経外科の

御参加を得，さらに伊勢崎市民病院病理，東毛病院病

理・佐久総合病院神経内科，国立仙台病院病理，さらに

開催地に近い市中病院では，三之町病院脳神経外科，新

潟市民病院脳神経外科と病理，桑名病院神経病理から，

そして私共新潟大学では脳神経外科，神経内科，精神

科・神経病理と，参加者はDr．　Kayembe（ZAIRE）

を含め74名を越し，学会とは異なる空気の中で活発な討

議が行なわれました．

　次回からは，さらに多くの標本観察時間と討論時間が

ほしい，という声がありました・

　この会では，発言者の記録を残すかどうかは発言され

た方々の自由，という建前で，抄録も紙面の都合で短縮

されております・このこと御了承の上，お読みいただけ

れば幸いであります・

　明年，第10回の会は信州大学の第三内科の御世話で松

本市にて開催されることになりました・皆様と共に会の

一層の充実を祈念致す次第であります．

1）再発を繰り返した多発性Hemangiopericytic　M：eningioma

申村　　正，井上　　洋，喪沼

小泉英仁，田村・勝．大江
　群馬大学脳神経外科

博文，国峰　英男

千廣

　症例：24才，男性．主訴：頭痛，嘔気，嘔吐，全身痙

攣発作．家族歴，既往歴：特記すべき事なし・1967年7

月，両側前頭部傍矢状洞髄膜腫の診断で入院．7×3em，

弾性硬の腫瘍を全摘．1977年6月，’8×7cmの再発腫瘍

を全摘．1978年10月，左眼窩中頭蓋窩のPeriorbita及

び硬膜に付着する，鶏卵大．弾性軟の腫瘍を全摘．1981

年6月，左眼窩申頭蓋窩と左前頭部傍矢状洞に腫瘍の再

発を認め，全摘・術後，再発部位に照射を施行・1983年

7月，左節骨洞前頭洞及び左前頭部硬膜上に腫瘍を認

め，全摘・術後，局所照射を施行・筒，胸部X－Pで，

1981年に左肺門部にsingle’coin　lesion，1983年に両肺

野にmultiple　coin　lesionsを認め，腫瘍の肺転移が強

く疑われた．

　摘出腫瘍の病理組織診断は，全て：Homangiopericy・

tic　Meningiomaであった．光顕的には，比較的淡明

な卵形乃至不三三二三を有する，多角形乃至紡錘形の腫

蕩細胞が，密に増殖している・細胞境界は不明瞭で，少

数の核分裂鍛を認める．毛細血管が豊富にみられ，多

くは内腔が狭く，裂隙状である・明らかなMalignant

Transformationは認めなかった・Pap鍍銀法では，

個々の腫瘍細胞間または腫瘍細胞集団の周囲に，Reti・

culin　Fibersの増生を認める・電顕的には，腫瘍細胞

は，卵形乃至不規則形核を有する，類円形の比較的小型

の細胞から成る・核質は核周辺部に分布し，1～2個の偏
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在する核小体を認める・細胞質は狭く，粗面小胞体の発

達良好なものでは，cisternaeの中に，中等度の電子

密度を有する無構造物質を認める・直径10nm前後の

intermediate　filamentsや，　fusiform　dense　body類

似のfocal　densityを有するものがある．細胞表面は

smoothで，少数のjunctional　complexを認める・腫

瘍細胞間には，基底膜様物質が不規則にみられる・60～

80nm前後の＝一・熱した細胞間隙の部では，中央に約20

nmの巾を有するlinear乃至punctate　densityを認

める．この構造物の電顕的意義は不明であるが，硬膜外

の腫瘍に認めた．

韓

Fig．1　Upper：Closely　packed　tu皿or　cells　with　some　mitotic丘gures

　　　　and　thin－walled　capillaries．　H　and　E．　×100．

　　　　Lower；　Reticulin　fibers　around　tumor　cells．　Pap．　×100．
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Fig．　2　lntracytoplasmic　intermediate　filaments　associated　wi　th　dense　body．

　　　　Punctate　density　between　adjacent　tumor　cells．　×20000．

2）　軟骨組織の形成を件う脳幹部glioma

石田　陽一＊，鈴木　慶二＊＊，金　　一宇＊＊＊

　＊群馬大学第1病理

＊＊　　同　医療短大病理

＊＊＊西新井病院脳外科

　症例：9才，男．昭和56年8月，歩行障害を主訴に入

院・脳幹部腫瘍の診断で，後頭下開頭術を行い，脳橋部

の腫瘍を確認するとともに生検組織を採取した・組織診

断はastrocytoma　grade　2であった．脳室腹腔吻合術

を行い，9月から12月まで放射線治療を行って退院し

た・昭和57年1月，嘔吐，歩行障害などの再発症状があ

らわれ，以後，嚥下障害，呼吸不全などの症状が加わ

り，7月死亡した．全経過11ヵ月．

　剖検所見：脳のみの難処解剖・脳重量は1450g．主病

変は脳幹部に認められ，脳幹は肥大し，腹側の脳膜に腫

瘍浸潤が認められる・橋中高の水平断割面で，橋割面の

大部分を置きかえ，脳膜に浸潤し，また橋背部から第4

脳室内に膨出する6．2×5cmの腫瘍の形成を認めた．

腫瘍は灰白色で弾性硬度を示しているが，脳室内に膨出

する部分は淡褐色膠様で，軟かく，出血巣を含んでい

る．

　組織学的所見：腫蕩の一部は上衣腫の所見を示してい

て，円柱状形態を示す細胞からなる上衣ロゼット，管腔

構造が豊富に認められ，胞体にはblepharoplastが認

められる・一一部はよく分化した線維性astrocytomaの

所見を示している．異型の強い，多態性を示すダリアか

らなる部分もある．脳室内に膨出する組織は核細胞比の

高い小型の未分化な細胞からなっていて，ところにより

上衣ロゼットが形成されている・組織診断はependy・

mo－astrocytomaである・腫瘍組織中に軟骨組織が点々

と含まれている．この組織は軟骨性基質と軟骨細胞から

なり，一般に結合織性被膜を欠いている・成熟軟骨組織

はS・100蛋白陽性，GFA蛋白陰性であったが，軟骨
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形成の初期像と思われる部分では，軟骨性基質の間の細

胞はG：FA蛋白陽性てあった．軟骨組織の形成を伴う

91iomaは稀で，第4脳室または橋部に発生する小児の

91iomaてあることが多い．軟骨組織の成りたちとして

は基質の間葉組織の化生が重視されているが，本例では

glloma細胞の異分化の可能性が示唆される．
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1A：橋中高を通る割面・K．B．染色．

1B　ロゼット，腺管構造のあきらかな上衣腫の組織像・ H．E．染色．
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2A．腫瘍内の軟骨組織．　HE．染色．

2B・軟骨形成の初期像．　GFAP陽性の膠腫細胞の間に軟骨基質の形成が

　　認められる．PAP酵素抗体法．
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　〔追　加〕

　成人の側頭葉gliomaで軟骨を示した1例

　　　　　山田光則，吉田泰二（新大脳研神経病理）

　症例　剖検時50才男性．全経過2年4ヵ月．右側頭葉

のgliomaに3回の生検（NB　4933，5025，5358）が行

われた・組織像はいずれも未分化なgliomaの中に

ependymomaの像が混在していた（Fig．1）．第3回目

の生検組織中に，やや100seな間葉組織に取り囲まれ

た軟骨組織がglioma中に散在していた（Fig．2）．軟

骨組織中にはGFA陽性細胞を認めなかった．剖検

（N24－83）で，右側：頭葉は間葉組織の増生と凝固壊死を

伴うgliomaで占拠されていたが，軟骨組織は認められ

なかった．

Fig．　1　Undifferentiated　glioma　with　ependy－

　　　mal　rosettes．　PTAH．　×200．

　軟骨組織の形成を伴う91iomaは，従来の報告では，

10才までの若年者で，腫瘍が脳幹部正中線上に位置し，

ependymomaの像を混在する例が多い．また，軟骨組

織の由来については，現在不明である・無敗では従来の

報告例と組織際で共通点を有していたが，年齢と局在の

点で異なっていた．

Fig．　2　lslands　of　cartilage　surrounded　by

　　　　loose　mesenchymal　tissue　in　the

　　　　glial　neoplasm．　HE．　×160．

3）電顕的にesthesieneuroepitheliomaと診断した前頭蓋窩腫瘍生検例

高橋　　均＊，大原　慎司＊，生田

亀山　茂樹＊＊，本田　吉穂＊＊

＊新潟大学脳研究所神経病理

＊＊三之町病院脳神経外科

房弘＊，谷村　憲一＊＊

　症例：64才男・主訴は約2ケ月間の頭痛，右下肢筋力

低下・初診時，両側うっ血乳頭，右下肢に軽い筋力低下

と知覚低下が認められた．CT及び血管造影では，右前

頭蓋窩を中心に外頸動脈系により養われるtumorが認

められ，髄膜腫の診断で1983年3月8目亜全摘出術が施

行された．4ケ月後のCT上，　tumorの両側前頭蓋窩

での増大がみられ，7月18日2回目の摘出が行われた・

更に1ケ月後，眼球突出，鼻出血が出現し，CTで前頭

蓋窩の骨を破壊し，鼻腔に連続するtum。rの急速な増

大を認めた．9．月12日鼻腔のtumor，次いで9月26目前

頭蓋窩のtumorの3回目の摘出がなされた・この時点

では，tumorの主座は硬膜外にあり，副鼻腔への進展

及び一部眼球結膜への浸潤が認められた・

　組織及び電顕所見；4回に亘って得られた摘出標本の

組織像は基本的に同一と考えられた・組織は豊富な結合

織とそれらに囲まれて存在する腫瘍細胞巣より成ってい

た（Fig．1）．腫瘍細胞は小型円形ないし紡錘形の胞体と

核質に富む類円形核を有していた．組織診として01fa・

ctory　neuroblastomaが強く疑われた．電顕下では，

腫瘍細胞はundifferentiatedあるいはblasticな性格

を有しており，細胞膜はsmoothでcell・to－cellに配列

し，大小の細胞突起がその間に介在していた・いくつか

の胞体及び突起内には，neuro丘lamentに一致する構造

物の集積像が認められた（Fig．2）．また，多くのcen・
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Fig．　1

Fig．　2

Fig．　3

Fig．　4

Fig．　5
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The　tumor　cells　are　compactly　arranged　and　very　uniform　in　appearance．　（H　E．　×290）

Filamentous　accumulation　is　seen　in　this　tumor　cell．　（×　12，000）　lnset．　These　filaments

are　about　10n血in　dlameter　and　tubular　structure．（×50，000）

Many　centnols，　probably　serving　as　basal　bodies，　are　seen　in　this　tumor　cells．　（×12，000）

Apical　Junctional　complexes　and　numerous　microvilli　are　seen　in　the　center．　（×13，000）

Tumor　cell　bodies　and　processes　rest　on　the　basal　lamina．　（×12，000）
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triolが高頻度に観察され（：Fig．3），少数ながら細胞膜

表面にcilia様構造もみられた．一方，同様な腫瘍細胞

は，一部で管腔を形成し。内腔側は接着装置で結ばれ，

内門門には多i数のm・icrovilliを有していた（Fig．4）．

腫瘍細胞巣は多くの部で基底膜によって裏打ちされて

おり，周囲結合織と境されていた（Fig．5）．

　考察＝以上の電顕所見は，未分化腫瘍細胞が正常嗅上

皮の構造を模倣しつつ感覚神経細胞と支持細胞への分化

を示す像として理解可能と思われた．この点で，旧例は

esthesioneuroep　itheliomaと診断された．

　〔追　加〕

　高橋均（新潟大脳研神経病理）：鼻腔領域のこの種

の腫瘍では，近年電顕的検索に加えカテコラミン合成酵

素に対する免疫組織化学的アプローチもなされてきてい

る．それらの知見は，これらの多くがneural　crest起

源であることを示唆していると思われる・しかし，一方

では電顕所見に基づき真に嗅上皮起原と考えさせられる

少数：の報告も知られている．本例でet．，電顕下にdense

core　vesicleは認め1られず，　GFAP及びカテコラミソ

合成酵素（TH）に対する免疫組織化学は共に陰性でし

た．

　　　　　　　　文　　　　　献

1）　Hassoun，　J．　et　al．　〈1981）：　Esthesioneuroepi－

　theliema，　a　true　neurosensorial　tumor．　Light－

　and　electron－microscopic　s・tudy　of　a　case　with

　endocr，anial　Bxtension．　Acta　Neuropathol　（Berl）

　ss，　rv．v80・

2）工藤玄恵，ら（1972）：0輪ctory　esthesioneuro・

　ep三theliomaの電顕像．臨床病理，20：754～763．

3）岡野真臣（1981）＝嗅粘膜上皮の形態．神経進歩，

　25：　249”一260・

4）Periventricmlar　germinomaに関する一考察

田中　隆一＊，鷲山　和雄＊，横山

＊新潟大学脳研究所脳神経外科

＊＊　　　同　　　　神経病理

元晴，＊山崎　一徳＊＊

　頭蓋内germ　cell　tumorのうちで頻度の高いger・

minoma（G）は，松果体部，鞍上部に好発するが，

再発・進行期には，他の悪性脳腫瘍の場合と同様に，

periventricular　or　leptomeningeal　disseminationを

示すことがある．一方，我々はCT導入以後，発病当

初より第皿脳室・側脳室のperiventricular　regionに

発育し，一定の部位に大きなmassを形成せず，放射線

治療後の予後が良好なG（primary　peri－ventricular

Gと表現する）が存在することに注目しているが，前

述の進行期にperiven　tricular　disseminationを示す場

合くsecondary）と区別して扱う方がよいと考えるので．

以下に我々が経験したprimary　periventricular　Gの

3例を呈示する。

　＜症例1：14才，男＞1ク’月来の頭蓋内圧二進症状

を訴えて来院・うっ血乳頭の他には神経学的，内分泌学

的に異常なく，髄液中β・HCGが7．9ng！mlと高値を

示した．〈症例2：15才，男〉来院の10ケ月前日より

記銘力低下，学業成績の低下，7ケ月前頃よりD工症

状，無気力に気づかれる・入院時，精神知能低下，D．1．

を認め，髄液中β・HCGは2．dng／mlと軽度の上昇を

示した．〈症例3＝28才，男〉来院の3年前頃より記

銘力低下，D．1．症状，半年前頃より意識消失が出現．

入院時，記銘力低下，無気力，D．1．，　panhypopituita．

rismがみられ，β一HCGが髄液で70ng／ml，血清で

8．7ng／ml，　AFPが髄液で15ng／mlとそれぞれ高値を

示した．

　以上の3例は，CT上第三脳室・側脳室壁に沿った不

規則なenhanced　lesionと周囲白質にひろがる低吸収

域像を示した。症例1，3で生検が行われ，．β・HCG産生

・細胞を含むGと診断された．perivent．ricu’lar　9．ermi・

nomaは，通常みられるlocalized　ger加inQmaとe．t・生

物学的活性が異なる可能性があると思われる・e

　〔討論〕

　田村勝（群大脳神経外科）：発症時より脊髄くも膜

播種の徴候がみられました？．また照射治療の方針はど

うされましたか？．

　田中隆一（新大脳研脳神経外科）：5例中1例に脊髄
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Enhanced　CT　Scan　of　Case　1

の症状が出現し，autopsyでも確認されている・

　一般的にgerminomaでは予防的脊髄照射は不要と

考えるが，ここで提示したtypeでは必要と考える．治

療の機会のなかった2例を除いて全例に全脳全脊髄照射

を行っている．

　生田房弘（新大脳研神経病理）：この臨床豫からの提

案は興味深い問題を提起していると思う．脳室内CSF

と腫瘍細胞増殖能との関係性について，またこの型の

germinoma例での細胞間結合性などについて今後検討

してみたい。

5）Adrenoleukodystrophyの1剖検例

鈴木　　豊＊，平戸　純子＊，神坂　幸次＊＊，松沢　達治＊＊

石田　陽一＊＊＊，中里　洋一＊＊＊，佐々木　惇＊＊＊

＊伊勢崎市民病院病理

＊＊　　　同　　　外科

＊＊＊群馬大学第1病理

　症例：9才，男児．主訴：発熱，全身痙攣，脱水．家

族歴：母方の叔父が同様な症状を呈し，9才で死亡．患

児は第3子で，姉2人は健康．既往歴：満期正常分娩，

3，200g．現病歴：昭和56年2月頃（7才時），外斜視に

気付き群大眼科受診・5月頃治癒傾向を認めるが，字が

ゆがみ正しく書けなくなった．同時に難聴傾向が出現

し，脳の萎縮と知能障害を指摘された．8月に神経科で

Schilder病と診断され，自宅療養を行っていた．12月

には失明し，翌57年1月発熱があり歩行不能となった，

2月に言語障害，全身痙攣が出現し食物も摂取不能と

なり，脱水の為，当院外科に入院．入院後も発熱，全

身痙攣，嚥下性肺炎，呼吸障害を繰り返し，徐々に悪化

して，1年後の昭和58年2月全身衰弱で死亡．全経過は

発症より約2年である．

　肉眼脳所見：脳重量：1，000g．後頭葉から頭頂葉にか

けて，軽い脳回の萎縮があり，割面では後頭葉，側頭

葉，頭頂葉にかけて左右対称性にびまん性の白質の膠様

の変色が認められた・変色部はやや弾性の硬度を示して

いる。

　組織学的所見：大脳皮質の神経細胞と皮質直下のU

線維は比較的保たれているが，変色している白質では前

頭葉の一部を残し，広範な脱髄と肥脾ダリアの増生，

gliosisが認められる・軸索線維の消失も強い．病巣周

辺帯にはPAS染色で淡染し・脂肪染色で陽性の泡沫

状単核細胞の出現と血管周囲の単核細胞，リンパ球浸潤

が認められた・小脳の脱髄は軽く，中脳から脊髄にかけ
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て両側の皮質脊髄路に変性とgllosisか認められた・内

臓臓器ては肺に間質肺炎像があるほか，副腎皮質の束状

層綱状層の細胞に風船状の腫大と胞体内の線状構造を認

めた．精巣ては精上皮細胞は未熟て，間質のLeid19細

胞は胞体が淡く腫大していた・

　以上の臨床所見と病理解剖組織所見より本症例は

Adrenoleukodystrophyの定型例と考えられた・

図1　U線維は保たれているが，白質部の広範な脱髄が認められる・

　　　（後頭葉，前額断，：K．B染色）

図2網状層細胞に風船状の腫大化と胞体内の線状構造が認められる．

　　　（副腎皮質網状層，強拡大，H，E，染色）
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6）大脳半球白質に広範な脱髄巣の形成を伴う脊髄小脳変性症の1剖検例

小川　　晃＊，石田　陽一＊，岡本　正司＊＊，江原　　弘＊＊

＊群馬大学第1病理　　　　　　＊＊館林厚生病院内科

　症例．27才，男．9才の頃から軽い運動障害が出現

し，15才頃には排尿障害が加わり，18才頃には走ること

がうまくてきなくなり，下肢の知覚異常，めまいを自覚

するようになった・22才時に下肢の筋力低下，24才時に

Th　5以下の知覚低下，構音障害，失調症状，眼振を認

めるようになり，脊髄小脳変評論と診断された．諸症状

は進行性て，25才時には寝たきりの状態となった・26才

の頃から両眼の視力障害を訴え，言語も不明瞭となっ

た．急速に全身状態が悪化し，高度の褥創を生じ，発熱

を繰り返すようになり，約18年の全経過で死亡した。両

親はいとこ結婚で，母親には小児期より歩行障害が認め

られる．

　剖検所見．脳：重量は1270g．全般に脳は萎縮性で，特

に脳幹，小脳に萎縮が強い．脊髄は細い．側脳室後角，

乳頭体を通る大脳の前額断割面，小脳の割面で白質は粗

糖となり，正常色調が失われている・K．B．染色標本で，

脊髄に両側性の索変性が認められ，変性は外側皮質脊髄

路，脊髄小脳路，後索の内側部に強い．Clarke柱，後

根神経節の神経細胞は比較的よく保たれていて，後根神

経の線維脱落も著明でない．脳幹ては中小脳脚に至る橋

小脳線維の減少があり，小脳半球白質には髄体から白質

板に至る線維の高度の脱落が認められる・下オリーブ

核，橋核，プルキソエ細胞に細胞減少が認められる．大

脳半球には半卵円中心から後頭葉白質，基底核に及ぶ広

範な脱髄があり，gli◎sisを伴っている．大脳皮質にも

広く神経細胞の脱落が認められる・内臓臓器には肝の脂

肪化，感染脾のほか・腎，心，肺などに敗血膿症の所見

があり，脳にも多発性の小膿瘍の形成が認められた．副

腎皮質には細胞の腫大と胞体内の線状構造が認められ

る．本例の組織病変を脊髄小脳変性症として理解すると

大脳白質の広範な脱髄の合併を一元的に説明てきない．

adrenoleucodystrophyと考えると脊髄小脳系に系統性

を示す変性病変が問題点となった．

〔討論〕

　宮武　正（新大脳研神経内科）．母親の歩f薄害はど

ういうtypeのものか．

　小川　晃（群大第1病理）；本症例の母親に関しては，

小児期より歩行障害があったことがわかっております

が，明らかな診断名はわかりません・

　原田憲一（信大精神科）：大脳白質の病変について，

特定の白質疾患を考えられておられるが，異議がある．

脳全体に散布するmlcroabsces8の量はとても多い．

granulomaをつくるような古いものもある・白質のみ

でなく大脳皮質にも強い星状ダリアの増生と＝ユーロン

の脱落がある．間脳部分では，白質病変は灰白質に配祀

なくひろがっている．U・丘breをのこす傾向があった

り，たしかに白質に何らかの問題をもつ珍らしい例だと

は思うが，これだけの感染性病巣があれば，それによる

二次的な白質病変と考えたい・

蓼耀驚顔蝿∵㌃聴二∵｝轡
・“ hソ㌔　　・1＋7
　㌔　　　　）〆　　》琴　／

図1　半卵円中心から基底核に及ぶ右大脳半球白質

　　　の広範脱髄（A，KB．染色）とgllosis（B，

　　　Holzer染色）
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図2：A　橋底部から右小脳半球白質に及ぶ髄鞘線維の脱落、K。B．染色．

　　　B　脊髄前索・側索・後索内側部の索変性・K．B、染色．上からC7．

　　　　Th　4．　Th　8．

7）ALSの臨床像を示した“Juvenile　subacute　necrotizing

　　encephalomyelopathy”の1剖検例

茂木　崇司＊，大浜　栄作＊．生田

豊島　　至＊＊

＊新潟大学脳研究所神経病理

＊＊　　　　同　　　　神経内科

房弘＊，山田　　茂＊＊

　Leigh（1951）以来，　subacute　necrotizing　ence－

phalomyelopathy（SNE）については，多数の報告が

なされているが，組織学的に特徴的な病変がほぼ例外な

く，大脳基底核や脳幹に見られる，小児の疾患と考え

られている．ここに報告する例は，臨床的には若年性

ALSと診断されたが，剖検にてlower　motor　neuron

systemを主にinvolveした，若年発症のSNEと考

えられた極めて稀な例である・

　症例：死亡時19才男・血族結婚（一）・弟（16才）に

同様の症状あり・中卒後，熔接学校へ1年間通学，3か

月間熔接業に従事：．その後は家事手伝い・死亡1年7か

月前に左下肢筋力低下出現．1年3か月前に挙頭不能と

なり，入院・眼・口輪筋軽度萎縮，舌の萎縮・線維束攣

縮左下肢の近位側優位筋萎縮・筋力低下．ATR↑．

EMGでsystemic　neurogenic　changeあり，　Juve・

nile　ALSと診断された．症状は急速に進行し，1年1

か月前には球症状，2か月前には両膝以下のhypesth・

esiaも認めた．死亡11か月前から，呼吸性acidosisに

よる意識障害をしばしば反復し，肺線維症も高度となり

死亡された．

　剖検所見；内臓器では両肺に高度な肺線維症がみられ

た．脳重1，360g．延髄被蓋に，左右対称性，境：界明瞭

な病変（Fig．1）を，また脊髄で，全レベルの前根萎縮

と，c3レベルのGoll束の変性（Fig．7）を認めた以

外に，大脳，小脳に異常はみられなかった．組織学的

に，延髄被蓋の病変は，大食細胞の出現，91iaの増殖

の他，著明な血管増生（Fig．2）を伴ない，また健常に

みえる神経細胞が残存していた（Fig．3）．脊髄では，

特に前角で著明な，神経細胞の消失，gli。sis（Fig．4）

に加え，同様に血管増生（Fig．5）を認めた．白質は，

皮質脊髄路の変化は軽く，側索前方部に強い変性がみら

れた（Fig．6）・前角と同様の変化は，顔面・舌下神経

核，視床下核，視床下部にも認めた．その他，olive核・

脳幹被蓋のgliosis，視神経，後根神経節，末植神経の変
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性等も認められた・

　以上より，本例はlower　motor　neuron　systemを

主にinvolveした極めて稀な若年発症のSNE例と考

えられた．
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Fig．　1

Fig．　2

Fig．　3

Fig．　4

Fig．　5

Fig．　6

Fig．　7

Tegmentum　of　the　medulla　oblongata　（KB，　×4）

The　lesion　of　the　medulla　oblongata　（PAS，　×180）

The　lesion　of　the　medulla　oblongata　（KB，　×180）

L4　antenor　horn　（KB，　×50）

L4　anterior　horn　（PAS，　×260）

Th8　（Sudan　M，　×12）

C3　（KB，　×13）

8）Syringomyeliaを伴ったlower　motor　neuron　diseaseの1剖検例

渡部　和彦＊，大浜　栄作＊，生田

＊新潟大前脳研究所神経病理

＊＊　　同　　医療技術短期大学部

房弘＊，白川　健一＊＊

　症例・死亡時66才，女性．家族歴に神経筋疾患なし・

死亡2年3ヶ月前，両上肢脱力・構音障害にて発症・

舌・四肢筋（上肢優位）の筋萎縮と線維束攣縮・深部反

射二進・ホフマン反射が認められ，筋電図ではsyste・

mic　neurogenic　patternを示した．漸次増悪し，球症

状悪化とともに四肢の知覚障害がみられた．呼吸障害・
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Fig．　1－a

Fig．　1－b

Fig．　2

Fig．　3

Fig．　4
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L4

C2，　C　7，　Th　8　and　L　4　segments　of　the　spinal　cord．　Atropny

ef　the　anterior　horn　and　pallor　of　the　antenor　parts　of　the

lateral　columns　in　the　cervical　and　thoracic　segments．　Antenor

and　lateral　eorticospmal　tracts　are　well　preserved．　Note　the

syrmx　m　the　C　7　and　Th　8　segments．　KB．　×4．5

Schematic　drawing　of　the　distribution　of　sudanophilic　granules
in　the　sections　similar　to　Fig．　1－a．

ThlO　（upper）　and　Th　ll　（lower）　segments　of　the　spinal　cord．

The　wall　of　the　syrinx　consists　of　collagenous　tissue　surrounded

by　gllal　prollferatlon．　The　central　canal　com皿u111cates　with　the

subarachnoid　space　through　these　syrmx．　Van　Gieson．　×5　6

Hypoglossal　nucleus．　Severe　neuronal　loss　and　gliosis．　KB．　×40

Ghal　bundles　in　the　facial　nerve　root．　Toluidine　blue－Safranine．

×　230
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独歩不能・全身の痛みが加わり，肺炎を併発，誤飲によ

り窒息，死亡した・

　剖検所見：身長140．5cm，体重z281agで舌を含む全

身骨格筋の筋萎縮と腹腔内臓器の萎縮がみちれた．脳重

は1．180g．肉眼的には大脳・脳幹・小脳に著変なし．

脊髄では頸髄から上部腰髄にわたり両側前根が著しく細

かった．割面ではC5からTh11に及ぶ後角を中心と

する髄内空洞がみちれた．組織学的には，頸桐腰髄前角

の萎縮・前角細胞脱落と著明な’gliQsisがみられ，特に

空洞形成を伴わない上部頸髄で顕著であった．腰・仙髄

前角ではBunina　bodyがみられた．一方，前・外側皮

質脊髄路に淡明化はなく，血管周囲に少数のSudan皿

陽性穎粒を認めるのみであった．これに対し，側索前方

部には明瞭な淡明化と多数のSudan　M陽性半開がみら

れた（Fig．1－a，　b）．髄内空洞の壁は封こcollagen及び

それをとりまく91ial　tissueからなり，脊髄中心管か

らクモ膜へ連続する像もみちれた（Fig．2）．脳幹では舌

下神経核に著明な神経細胞脱落と．gliosisを認め，顔面

神経核・延髄網様体にも同様の変化がみられた（Fig．

3）．しかし内包かち延髄：に至る皮質脊髄路には有意の変

性を指摘できず，運動野の】皐etz細胞もよく保たれてい

た・神経根の変性は特に舌下神経・頸髄前根で強く，ま

た動眼・顔面・逃走神経根にglial　b・undleを認めた

（Fig．4）．舌・骨格筋は典型的な神経原性筋萎縮の像を

示していた．

　以上より本例はsyringomye1始を伴った10wer

motor　neuron　diseaseと考えられた．脊髄側索前方部

の変性所見は，前角病変に続発した二次変化と捉えた1）．

また髄内空洞は，その組織像から，脊髄の形成異常によ

る可能性が示唆された．

　　　　　　　　文　　　　　献

1）生囲房弘，他：ヒト脊髄の索変性：ALS索変性

　の観察と疑問から．■神経進歩，26：710～736，

　1982，．

9）　ミオクローヌスてんかんの1剖検例

近藤　清彦＊，根津　愛之＊，吉原正義＊，町田

石井蕃一郎＊＊，小ロ喜三夫＊＊＊，柳沢　信夫＊＊＊

＊佐久総合病院神経内科

＊＊　　　同　　　病　　理

学＊

＊＊＊信州大学第3内科

　症例：26歳男・主訴：全身けいれん発作．家族歴：両

親がいとこ結婚．類似疾患なし．既往歴＝周産期異常な

し，発育発達正常．現病歴：ユ5歳頃手のふるえを自覚，

17歳両下肢のふるえ，18歳歩行時ふらつき，姿勢時と動

作時の振戦，下肢の協調運動障害，下肢深部反射充進を

認められた．19歳構音障害出現，20歳動作時に両上肢に

粗大で不規則な不随意運動が出現，独歩不能となった・

この頃から全身けいれん発作が出現・昭和53年4月（22

歳）信大第3内科入院，動作時ミオクローヌスを認めら

れ，dyssynergia　cerebellaris　myoclonicaと診断され

た・56年ミオクローヌス，全身けいれん発作が頻発・57

年6．月傾眠となり当科入院．：8月10日昏睡となり，Na

103mEq／1，　K　1．8皿Eq／1に低下．補正にて3日後Na

160mEq／1に上昇，以後Na　130mEq／1前後が持続．

昇圧剤（ドーパミγ）を用い最大血圧が90mmHg前後

に維持された．開眼し瞬目および自発的な左右への眼球

運動があるが呼名に全く応じない状態が約3ケ月持続

し，敗血症，肝障害をきたし，57年11．月15日死亡．全経

過11年．

　病理所見：大脳は前頭葉に軽度萎縮，小脳と脳幹に高

度萎縮を認めた・組織学的に‘は，左右の淡蒼球と被殻，

視床，内包，大脳脚の一部に対称性の壊死があり，橋，

小脳白質にも壊死を認めた・小脳のプルキンエ細胞は著

明に脱落，歯状核の神経細胞脱落は軽度で腫大細胞，

Lafora　bodyはなく，中脳黒質，橋核は保たれていた．

脊髄では皮質脊髄路に中等度，脊髄小脳路に軽度の脱髄

があった．

　変性型ミオクローヌスてんかんと考えられるが，歯状

核の神経細胞は比較的よく保たれていた．散在性に，か

つ，対称性にみられた壊死巣は，本疾患の一次的なもの

かどうか，Anoxia，低Na血症の関与はどの程度ある

かが問題である・

　〔討　論〕

渥美哲至（新大脳研神経内科）：筋縮について，

ragged　red舳erの有無は？．　Fukuhara　disease
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図1　橋のKB染色．中央に染色性の消失がみられる

図2大脳のKB染色．淡蒼球，被殻に壊死があり，それに接する
　　　内包および視床の一一部に．も壊死示ある

（myoclonus　epilepsy　wlth　ragged　red舳er）の可能

性は如何でしょうか．

　近藤清彦（佐久総合病院神経内科）：筋萎縮はるいそ

うが著しいため評価が困難だっだが，ALSのような強

い筋萎縮ではなかった・筋生検は施行していない・筋電

図で多相電位が頻発していた．

　大江千廣（群大脳神経外科）．振戦は全経過のどの時

点まで出現していたか教えていただきたい．

　近藤清彦（佐久総合病院神経内科）．動作時振戦は意

識障害が出現するまでみられた．

　巻渕隆夫（新大脳研神経病理）：当教室でもcentral

pontlne　myellnolyslsを示した1剖検例があるが，や

はり橋だけでなく，中脳のperlaqueductal　grayと黒

質に左右対称性に脱髄巣が認められた．central　pon－

tlne　myelinolysisと言っても，　extrapontine　myeli。

nolyslsも伴う事があるのではないか？　文献上いかが
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ですか？．

　近藤清彦（佐久総合病院神経内科）：本邦例では

extrapontine　myelinolysisを伴ったのは，以前に本会

で発言された信州大学第3内科の症例のみで，それも程

度は軽かった・しかし，最近発表された（脳神経）症例

では両側の基底核の梗塞と記載された所見があり，本柱

の所見と似ている・

　小川宏（桑名病院神経病理）＝貴演題症例の壊死性

病変の分布は，第2回本懇談会に我々が提出した症例の

それ（小川ら：低血糖発作を反復した1剖検例の脳病

変．新潟医学会雑誌，91：601～608，1977）とよく似て

いるので驚いている．貴演題症例では我々の例に比し，

病変が，内包から中脳の大脳脚まで及んでいるなど，や

や広いこと，また，古いことが異なっている．しかし，

髄鞘に比し，軸索と神経細胞が保たれる傾向のある不完

全壊死の燥を示している点を含め，2症例の病変はよく

類似していると思う・

　当時，我々は自験例の不完全壊死病変の発現機序につ

いて，低血糖発作時にみられた血圧低下と関連した循環

障害の可能性を考えた・

　貴演題症例では，血圧低下の他，電解質異常も捉えら

れており，貴重な症例と思われる．

　貴演題の壊死性病変は循環障害ないし代謝障害と関連

して発現したものと考えられ，ミオクローヌスてんかん

自体の病変とは別個と思う・ミオクローヌスてんかんの

病変については，上記病変から免れている視床下核，小

脳歯状核に，突起の明らかな小型の星膠細胞の増多・即

ち，古くから進行してきたと思われる変性所見がみられ

ることから，変性形ミオクローヌスてんかんのそれに似

ていると思います・

10）　痴呆にバーキンソ＝スムが合併した1剖検例

小柳　清光＊，中島　　茂㍉本間　義章＊＊

＊新潟大四三研究所神経病理

＊＊佐渡総合病院神経内科

　症例：佐渡総合病院神経内科9999，死亡時70才女性，

農業．家族に神経疾患なし．45才から高血圧あり降圧剤

服用．死亡2年前より言葉が出にくいことに気付かれ，

計算力，社会常識低下．痴呆は進行性で失見当識出現，

家事困難となる・死亡1年6ヵ月前より動作緩慢とな

り・筋固縮，振戦出現・L・dQpaにても症状改善せず．

仮面様顔貌，凝視し瞬目せず．E：EG　gHz，90μV，発汗

正常・死亡1ヵ月前よりパーキンソン症状急速に悪化

し，歩行不能，食事介助となる・1982年7月初食後嘔吐

誤飲し，窒息死された．

　剖検所見：：N22（82）．頭蓋骨に肥厚なし．脳重は

1120g，大脳で白質の幽く軽いび慢性の萎縮が認められ

た，皮質深層で極く軽い神経細胞の変性脱落が漸く認め

られるだけであった・しかし，大脳白質では，皮質下白

質から半卵円まで明らかに病的なグリオーシスが認めら

れ，軽い淡明化もみられた．細動脈硬化は極く軽度．ア

ンモン角の神経細胞もよく保たれ，少数の平野小体のほ

かは神経原線維変化も老人斑もピック小体もない．無名

質でも軽いグリオーシスがみられるが神経細胞は保たれ

ている．中隔核，淡蒼球，扁桃核，視床，視床下核，視

床下部にもグリオーシスを軽度に認めえた．一方尾状核

と被殻はよく保たれていた．

　上記に対し，中脳は萎縮し，強い色素脱失を示す黒質

では神経細胞の明らかで高度な脱落とグリオーシスがみ

られた・しかしレビー小体や神経原線維変化はない・一

方，青斑核の神経細胞はよく保たれ，小脳の白質と歯状

核，延髄オリーブ核，前庭核，逃走神経背側核各々に極

く軽いグリオーシスが認められた・脊髄では後索の軽い

淡明化がみられた．

　本例提示の主旨：痴呆とパーキンソニスムとの合併に

関する多くの報告例は，大脳皮質に神経原線維変化やレ

ピー小体を広範に認めるもの，または無名質が強く侵さ

れた症例のみである．旧例は，黒質のほかは明らかな臨

床症状を説明できる神経細胞変性が認められない点で既

報例とは異なっている．類似例が存在する可能性はない

か，今後のために報告した・
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大脳前額断．白質の極く軽い萎縮以外著変はない・

Superlor　frontal　gyrus　4，5，6層。神経細胞の轟く軽度の脱落．　K．B．

左frontalとtemporal　lobe．ここにも白質のdiffuseなグリオーンス・Holzer．

Sommer　sectorにも神経原線維変化や老人斑はみられない・Bodlan．

無名質．神経細胞はよく保たれている．K．B。

中脳．黒質の著しい色素脱失．

橋．青斑核の色素脱失はみられない・

黒質・神経細胞の著明な脱落とfree　melaninの増加・レビー小体，神経原線維変化は
みられない．H．E．
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