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期日 昭和60年11月2日

会場 群馬大学医学部基礎講義棟

顕微鏡実習室

御 挨 拶 大江 千廣(群 馬大学医学部脳神経外科)

第11回 上信越 神経 病理 懇談 会 を この前橋 で開 催 す

る こ とに当 りま して,皆 様 か ら貴 重 な症例 が数 多 く

寄 せ られ ま した ことを感謝 してい ます.又,今 回 は

丁度 来 日され ま したRorke先 性が,石 田教 授 のお さ

そい もあ って喜 んて この会 に も参 加 して下 さる とい

う こ とに な り,症例 の討 論 に加 わ ってい ただ く他 に,

特 別講演 として先 生 の最近 の重 要 なお仕事 て あ りま

す 「小児 の脳 腫瘍 の新 しい分類 につい て」*お話 を う

か が うこ とに なって お ります.我 々 に とって も大 き

な喜 ひて あ り,心 か ら歓迎 い た したい と思 い ます.

それか ら今 回 も う一 つの新 しい企 画 としてかね て

懸 案 て あ りま した親 善野球 試合 が実 現 され る こ とに

な りました.皆 様が,学 問 に,ス ポー ツ に存 分 に楽

しん でい ただ け ますれ は と,願 ってい ます.

*Rorke LB
, Gilles FH, Davis RL and Becker 

LE  . Revision of the world health organization 

on classification of brain tumors for childhood 

brain tumors 

Cancer,  Suppl 56  :  1869- 1886, 1985

1 血栓性血小板減少性紫斑病の1剖 検例

山田光則,阿 部 聡,吉 田泰二

生 田房 弘,本 間義 章*

新潟大学脳研究所 実験神経病理,神 経病理
*佐渡総合病院 神経内科

症 例.56歳,男 性,小 学校 校長.

既往歴.28歳,急 性膵 炎.49歳,虫 垂 炎,痔 核

手術.

臨床経 過.昭 和59年9月 下 旬,咽 喉頭 痛,項 部

痛 等 が出現.11月12日(死 亡前17日)血 尿 を 自覚.

17日,軽 熱,全 身倦 怠感,排 尿 痛 にて佐 渡総合 病 院

内科受 診.20日,痙 攣大発 作 が生 じ4時 間後 清明 と

な る.21日,肩,上 胸 部 に紫斑 出現.夜 間譜妄 状態.

22日,再 ひ痙攣 大発作 が生 じ朦 朧状 態 にて神経 内科

転 科(佐 渡総 合病 院,神 内14001).23日,朦 朧 状態.

溶 血性 貧血,黄 疸 あ り.血 小板 数45万.出 血 時 間延

長,凝 固時 間正 常.24日,意 識 清 明 とな る も,午 後

再 ひ痙 攣大 発作 が生 じ深昏 睡 となる.25日,上 部 消

化 管 出血 出現.29日,不 整脈 を来 た し死 亡.

剖検 所見.脳 研N 44 (84)全 身 に中等度 の黄 疸

が み られ,小 出血巣 が皮 下,心 筋,肝 被 膜下,大 小

腸粘膜 等 に認 め られ る.組 織学 的 に,諸 臓器 内 の細

動 脈 か ら毛細 血 管 にか けて広範 な血 栓形成 と血 管 内

皮細 胞 の増殖 を認 め る(Fig 1).こ の血 管病 変 は,心,

肝動 脈 系,腎,膵,副 腎 な どて高 度 な反面,肝 門脈

系,肺 には認 め難 い。

中枢神経 系 て は,脳 重1,650 g.脳 は全体 に腫大 性

て あ る以 外,肉 眼 的 に異常 を指摘 で きな い.組 織 学

的 に,内 臓 器 と同様 の血 管病 変 が灰 白質 を中心 に認

め られ,前 頭 葉や側 頭 葉の皮 質 て は第III層 に,鳥 距

溝付 近 ては第IV層 に,小 脳皮 質 て はプル キ ンエ細 胞

層 を主体 に血 栓形成 が認 め られ る(Fi92,3).ま た,

血 栓 形 成 部 位 の血 管 は 動 脈 瘤 様 に拡 大 し て い る

(Fig 4).血 管病 変 は,脈 絡叢,下 垂体後 葉 に も軽 度

認 め られ るが,白 質 には極 く軽度 て あ り,下 垂体 前

葉 に は認 め られ ない.

従 来 の報告 て は,本 症 の血 栓 は,細 動脈毛 細血 管

移行 部 を中心 に形成 され,真 正毛 細血 管や 静脈 に は

認 め難 い とされ てい る.今 回の検 索 て,こ の傾 向 は



300

第11回上信越神経病理懇談会記録

中枢神 経 系で認 め られ た.さ らに,内 臓 器 も含 め,

いわ ゆ る門脈系 には血 栓 が形成 され に くい事 が示 唆

さ れ た.

〔討論〕

小川 宏(桑名病院神経病理):下 垂体前葉と肺に

血栓が少ない理由を如何お考えですか?

山田光則(新潟大脳研実験神経病理):下 垂体前葉

には,肝 と同様に門脈系が存在しております.今 回

の検 索 で,門 脈 系 に血 栓 が少 ない とい う共通性 が示

唆 され ましたが,そ の理 由 につい ては残念 なが ら分

か りませ ん.肺 に関 して も同様 に分 か りませ んが,

た だ他 の臓器 と異 な り,主 として静脈 血 が流 れて い

る点 で,あ るい は門脈 系 と何 らかの関 連 があ るか も

Fig. 1.  Myocardium showing PAS positive thrombi and hyperplastic endothelial cells in the arterioles . 

PAS stain,  •~  86

Fig. 2 Cerebellar cortex showing the thrombi located at the Purkinje cell layer . PAS stain, •~  170

Fig. 3. The  IIIrd cortical layer of frontal lobe, showing the thrombi at the arteriolar- capillary junction . 

HE stain,  •~  125

Fig 4 Aneurysmal dilatation at the arteriolar- capillary junction with thrombi. Gallyas stain,  •~ 250
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知 れ ませ ん.し か し,肺 の血管 自体 の特殊 性 な ども

考 え られ,今 後 さ らに検討 が必 要 と思 われ ます.

石 田陽一(群 大 第一 病理):1)神 経症 状 はTTPの

主 要症 状 の一 つ とな ってい る.Cortexの 血栓 に もと

つ く実 質病 変 はか るい が,TTPに お け る神経 病 変

は血栓 によ る もの と考 えて よいか.

2)脳 動脈 に はdeep perforatimg arteryが あ るが,

どう して 白質 の細 動脈 は侵 され ないの か.

山 田光 則(新 潟 大脳研 実験 神経 病 理):1)灰 白質 に

は極 めて多 くの血 栓 が認 め られ ますが,こ れ に よ る

と思われる虚血性病変は意外 と軽度です.血 管を完

全に閉塞している血栓が少ない事がその理由の一つ

と思われます.組 織学的に指摘できる虚血性病変と

神経症状 とは必ずしも相関しないような印象を受け

ます.

2)白質にも少数ながら血栓が認められ,白 質 も

TTPの 病態から逃れられない部と思われます.灰

白質と白質の血栓数の差は,そ れぞれに分布する動

脈の本数の差と関連があるように思われます.

2. 急性白血病に併発した散在性壊死性脳症の一剖検例

玉城 修,中 里洋一,石 田 陽一一

佐藤 貞夫*

群馬大学医学部第一病理
*国立高崎病院内科

症 例:35歳,女 性

昭和56年5月,易 疲 労感,発 熱が あ り,血 液 検査

の 結果,急 性 骨髄 性 白血病 と診 断 され,化 学療 法 に

よ り寛解 状 態 とな った.昭 和58年1月,頭 痛 と失調

症 状が 出現 し,髄 液検 査,CT像 か ら白血 病性 髄膜

炎 及 び小 脳浸 潤 と診 断 され,MXT・HDCの 髄 注,全

脳 照射 計2900 rを う け,諸 症状 は改 善 した。その後,

昭 和59年2月,白 血病 性髄 膜 炎の再発,4月,白 血

病 の骨 髄 再 発 が あ り,髄 膜 炎 に対 して はMTX・

HDC・AC 3剤 の髄 注 を行 った.7月 中旬 頃 か ら言 語

障 害,嚥 下 障害 が 出現,感 情 失禁,痙 攣 発作,顔 面

を含 む右不 全麻 痺等 の諸症 状 が加 わ り,8月 全 身状

態 悪 化 し て死 亡 した.全 経 過3年3カ 月.MTX

(Methotrexate), AC (Cytosime arabinoside)の 髄 注

総 量 は それ ぞれ405 mg, 300 mgで あ った.

剖 検所 見:骨 髄 は赤 褐色 髄 の所見 で,右 大腿 部

皮下 に皮 下腫瘤 を認 めた.肺 には出血 性梗 塞,大 腸

には偽 膜性 潰 瘍性 炎 の所 見 が あ る.脳 重 量 は1,200

g,大 脳 割面 で 白質 に点状 出血 を伴 う不規 則斑 状,

癒合 傾 向の あ る淡 褐色病 巣 が散在 性 に認 め られた.

腫瘤 形成 や髄 膜 の混濁 はない.

病 理 組織 学 的 所見:大 脳 白質 にはKB染 色 で

淡 明化 した斑 状病 巣 が散在 性 に認 め られ た.同 部 は

組 織学 的 に凝 固壊 死巣 で,病 巣 内外 の軸 索 に著 明 な

腫 脹 が認 め られ る.壊 死巣 には石灰穎 粒 の沈 着が あ

る.一 部 の病巣 内 の血 管 に は壁 の ブ イブ リノイ ド壊

死 が あ り,漏 出性 出血 を伴 って いた.組 織球 の反 応

は軽い.橋 底部の線維束にも軸索の腫脹を伴う海綿

状変性病巣が散在していた.白 血病性髄膜炎の所見

はない.骨 髄は化学療法後の状態で,右 大腿部皮下

腫瘍 も壊死となっていた.肺,大 腸の病変は真菌症

によるものであった.

大脳白質病変はMTX髄 注後の白質病変の組織

学的特徴に一致するので,本 例を急性白血病治療経

過中に発生した散在性壊死性脳症と考えた.

図1右 前頭 葉.K.B.染 色.白 質 に認 め られ る斑状 の脱

髄 巣.
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3. 小脳萎縮 と褐色穎粒を認めた変性型 ミオクローヌスてんかんの一剖検例

武 田茂樹,高 橋 均,大 浜 栄作

生 田房 弘,有 田忠 司*,内 藤 明彦*

新潟大学脳研究所実験神経病理
*同 医学部精神科

症例:(0269- 87- 5)28歳,女 性.家 系 に精 神 ・

神 経疾 患 な し.1976年1月(20歳)頃 よ り四肢 の脱

力発作 ・転 倒 な ど出現 し歩行 障害 が増 強.11月,脳

波 異常.痙 攣 と意識喪 失 を伴 うて んか ん様 発作 あ り.

1977年 言語 障害 出現.1980年7月,新 大 精神 科 にて

ミオ ク ローヌ スて んか ん と診 断 され入 院.上 ・下 肢

のactiom myociomus,舌tremor, dysphagia,歩 行 不

能.IQ 50. 1981年11月 頃 よ り,幻 聴,感 情変 動激 し

くな り,肺 炎 ・尿路感 染 を反復.1984年6月,ミ オ

ク ローヌ ス発 作 が持続.7月1日 死 亡.全 経過8年

6カ 月.

剖検所 見:N 22 (84)脳 重1,370 g.小 脳 の萎縮

が 強 い以外 肉眼 的 に著 変 な し.組 織学 的 に,小 脳 で

はPurkimje細 胞,穎 粒細 胞 の強 い変 性脱 落 を認 め

る.淡 蒼 球,視 床 下核,歯 状核,赤 核 お よび脳 幹被

蓋 で種 々の程 度 の神経細 胞 脱落 とgliosisを 認 め る.

橋核 は よ く保 た れて い る.下 オ リー ブ核 に は二 次性

と考 え られ る軽度 の神経 細胞 脱落 をみ る.後 索 には

神経 細胞 の強 い脱 落 を認 め る.大 脳皮 質 で はび慢 性

軽度 の神経 細胞 脱落 をみ る.脊 髄 で は,前 角か ら中

間帯 にか け小 型,中 型 の神経 細胞 の軽 度脱 落 と,両

側 皮質 脊髄 路 に強調 され る側 索お よび前索 の変性 と

薄東 内側部 の変 性 を認 め る.後 根神 経節 で は軽 いが

明 らかな神経 細胞 の脱 落 を認 め る.以 上 の病 変 の程

度 と広 が りをFig. 1に 示 す.本 例 の小脳 皮質病 変 が

極 めて高 度 に認 め られた点 は,こ れ まで 我々 が経験士

した変性 型 ミオ ク ローヌ スて んか ん12剖 検 例(神 経

進歩20: 410, 1986)と 比 較 して も特異 で あ った.

また,上 記 変性所 見 に加 え,小 脳Purkinje細 胞

層(fig. 2),大 脳 皮質1～III層,淡 蒼球,脈 絡 叢 な ど

に,自 家蛍 光 を有 す る褐 色穎粒 を多数認 めた.電 顕

的 に,脳 実 質 内で はastrocyteの 胞 体 ・突起 内 にあ

り,種 々 の電 子 密度 を示 す小穎 粒 の集塊 として認 め

られた(Fig. 3).

本 例 は安楽 らの例(九 州神 経精 神,12: 722, 1966)

に類 似 し,変 性型 ミオ クローヌ てん かん の中 に褐 色

穎粒 の 出現 を特 徴 とす る症例 群 の存在 す る こ とが示

唆 された.

図2白 質壊死巣 内の軸索の腫脹.Bodian染 色.
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〔討論 〕

大江 千廣(群 大脳 外科):Intentionalとmyo-

clonusを 分 けて考 え る と前 者 は小脳 一 赤核 の障 害

で,後 者 は橋 の障 害で説 明 で きるか も知 れ な い.淡

蒼球 や視 床 下核 は こう した 系 か らは外 れ て き ます

が.

武 田茂樹(新 潟大 脳研 実験神 経病 理):ミ オ ク ロ

ー ヌスて んか ん例 の,障 害部位 と臨床症 状 との対 応

につ いて は まだ議 論 の あ る とこ ろで あ ろ う と思 い

ます.歯 状 核 が保 たれ下 オ リー ブ核 だ けが侵 され て

いる報 告例 や,い ずれ の部位 に も変性 所見 の み られ

ない例,あ るい は,本 例 の ように淡蒼 球-視 床 下核

系 の障害 も伴 な う例 な ど,多 彩 で あ り,ミ オ ク ロー

ヌス の責任病 巣一 つ とって もむずか しい点 が あ るよ

うです.

Fig. 1. Diagramatic representation of the lesions.

Fig. 2. Numerous positive granules of variable shape and size are shown by Fontana- Masson stain.  •~  200.

Fig. 3. The granules are composed of finely granular or filamentous, medium dense material. Associated very 

dense lattice arrays are also seen.  •~ 38,000. 

Inset  : Curvilinear structures are rarely observed.  •~ 34,000.
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4. 成 人 型Metachrommtic leukodystrophyの 腓腹 神 経 病 変

山崎元義,大 野 司,西 沢 正豊

渥美 哲 至,宮 武 正,巻 渕隆夫*

新潟大学脳研究所神経内科
*同 神経病理

症例130歳,女 性.

主訴1進 行性 痴 呆.

家族 歴,既 往 歴 に特 記 すべ き事 はな い.

現病 歴:21歳 結婚 後,22歳 ・24歳時 に出産 。24

歳 頃 まで普 通 に性活 してい たが,第2子 出産後 よ り

家 事が う ま くで きな くな る.25歳 頃 か らは口数 も少

な くな り,満 足 に育 児 もで きな くな った.身 の 回 り

もだ らしな くな り,26歳 よ り近 医精 神科 に通 院 して

いた.29歳 時,食 事 に も介助 が必 要 とな り,新 た に

尿 便 失禁 も出現.高 度 の痴呆 で新潟 大学 精神 科へ 入

院.当 科 と兼科 とな った.

一 般 身 体 所 見:身 長154 cm .体 重44 kg.血 圧

104/60

神 経 学 的 所 見:高 度 の痴 呆 状 態 で,長 谷 川 ス

ケー ルで は0点.自 分 の名前 の みは言 えるが他 は全

く,「わ か りませ ん」を く り返 す.眼 底 正常.球 症 状

(－).麻 痺(－).Gegemhaltem(+).歩 行 は軽 度

wide based.腱 反射 減 弱。病 的反 射 な し。 感覚障 害

不明.尿 便 失 禁 あ り。

検 査 所見:脳CT:白 質 にび まん性 に低 吸収域

あ り.末 梢 神経伝 導速 度:右 尺骨神経 運 動速 度22.3 

m/s.腓 腹 神経 で は導 出不 能.髄 液 蛋 白103 mg/dh.

IgG 10.5 mg/dh.脳 波:基 礎 波10Hzα 波 でび まん性 に

5～7 Hz θ波 を混入.聴 性 脳幹 反応 正常.白 血 球 ラ

イ ソゾー ム酵 素Aryhsuhfatase A 14.5(正 常93.4±

21.1) Arylsulfatase B 148.0(正 常173.1±70.4)

その他正 常.極 長 鎖脂 肪酸 正常.

腓 腹神 経病 理組 織像:光 顕 的 には,高 度 の大径

有髄 線 維 の脱 落 と問 質 の結 合 織 の 増 加 を認 めた.

Schwamm細 胞 内 とMacrophage胞 体 内 に酸性 トル

イジ ンブル ー染色 で,異 染 性顯粒 を認 めた.組 織定

量的 には,有 髄 線維 密度 は減 少 し,人 径線 維 の峰が

消失 してい た.髄 鞘 の厚 さが2 μ以上 の 有髄 線維 は

認 めな か った。電顕 的 に は,myelim ovoidやmyelim 

whorlを 伴 な った脱 髄所 見 と,薄 い髄 鞘 を有 す る再

生線 維 を多 く認 めた.又,Schwann細 胞 がMacro-

phageの 胞 体 内 にtuffstome body, zebra body, 

prismatic bodyな どの封入体 を多数認 めた。

Fig. 1. 大径有髄線維 の高度の脱落がみ られ る.血 管周

囲のMacrophage胞 体内には多数 の異染 性穎

粒を認める(×200).
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5. 再発を繰 り返 した9歳 男児後頭葉腫瘍

甲賀 英明,井 上 洋,田 村 勝

大 江千 廣,鶯 塚 明能,*角 田忠 生*

群馬大学脳神経外科
*熊谷総合病院脳神経外科

<症例>9歳 男.1981年9月,頭 痛,嘔 気 にて発

症.CT上 左後 頭葉 内に石 灰 化 を 伴 う5×6 cm大

のisodensity areaが あ り,強 いcomtrast emhance- 

memtを 示 した.10月1日 開頭 全摘 施行,術 後2800

rad照 射 を加 え独 歩退 院 した.

一 年後 に摘 出腔 内再 発 あ り再 開頭 全 摘
,4000 rad

の照射 を加 える も,以 後 ほ ぼ1年 毎 に局 所再 発 し,

計5回 の摘 出術 を行 な ったが,脳 室内播 種 を生 じ,

全 経過3年8カ 月 で死亡 した.

初 回手術 時腫 瘍 はcapsuleを 有 し境界 は明 瞭 で皮

質 下 に存在 してお り,暗 赤色softで 出血 は少 な く

cystを 混在 して いた.ま た 第3回 目以 降dural

attachmentが 認 め られ た.

初 回HE標 本 で は血 管 に富 み円形 な い しだ 円形

の核 を有 す る比 較 的小型細 胞 が充 実性 に増殖 し,出

血 壊死 巣 を混在 す る。強 拡 では核 の周 囲が明 る くぬ

けていわ ゆ るhoneycomb appearanece様 に見 え

(Fig.1).腫 瘍 周返部 には著明 な石 灰化 を伴 う線維 性

組 織 が 認 め られ る.第2回 目以 降homeycomb 

appearamceは 認 め られず,ク ロマチ ンに富 んだ 核

を有 す る小 型細 胞 が充実 性 に,一 部 血管 周 囲性 に密

に増殖 し,核 分裂像 も豊 富 であ る(Fig. 3). Pap鍍

銀法 で は,reticulin fiberは 血 管 に伴 なわ れて細 胞

集 団 を区分 けす る ように増生 してい る(Fig.2)。 免 疫

組織 化学 的 には,初 回にの み散在 性 にS-100陽 性 腫

瘍細 胞 を認 め,GFA, NSEは 陰性 で あ り,ま た再 発

腫瘍 で はすべ て陰 性で あ った.

5回 目手術 時電 顕標 本で は,腫 瘍細胞 の細 胞質 は

狭 く,無 構 造 基質 を有 す る発 達 した粗面 小胞 体 が 目

立 ち(Fig. 4, 5),時 に多 量 の フ ィラメ ン トを有 し

(Fig.6),稀 に長 い細 胞 突起 がみ られ る.細 胞 間 には

時 にdesmosome様jumctionが み られ,imter－

digitationも 存在 す る。細 胞 間質 に はcoilagen fiber

が あ り,血 管近位 で は基底 膜様 物質 が認 め られ る.

本例 は初 回標 本 で はohigodemdrogliomaと 考 え

られ たが,再 発 腫瘍 で はglioma系 腫瘍 の所 見 に乏

し く,間 葉 系 由来 を示唆 す る所 見 も認 め られ,興 味

あ る症 例 と思 われ る.

Fig. 2. Schwann細 胞 の胞 体 内 に.層 状 の い わ ゆ る

Zebra bodyを 認 め る(×14,400).
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Fig. 1. homeycomb appearanceを 示 す腫 瘍 細 胞 と石 灰 化(第1回HE× 125)

Fig. 2. (第1回Pap鍍 銀 法 ×125)

Fig. 3. 再発 腫 瘍 で は,小 型細 胞 が 充 実性 に増殖(第4回HE× 125)

Fig. 4, 5拡 張 した粗 面 小 胞体(第5回Fig. 4×7000,Fig. 5× 14000)

Fig. 6. 多 量 の フ ィ ラメ ン ト含有 部(第5回 ×21000)
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〔討論 〕

Rorke LB (The Children's Hospital of Philadel-

phia) : The histological pattern appears to re-

present a transformation of oligodendroglioma 
that is characteristic in the first biopsy to that of 

a less well differentiated tumor in the later 

biopsies as a reflection of the therapy. This is not 

unusual in the course of glial tumors. Attach-

ment of this oligodendroglioma to the dura was 

also described by others and we have observed

this in our own cases as well.

石 田陽一(群 大第 一病理):EMを みる とrERが

よ く発 達 して い るのが 気 に な りま した.retrospec-

tiveに は間葉 系 の腫瘍,hemamgiopericytic tumor

を考 えて は と思 ってい ますが,そ れ以上 は よ くわか

りません.

生 田房 弘(断 潟大 脳 研):私 はoligodemdroglioma

が初 め か ら未 分化型 膠細 胞 を もって いた例 が,時 と

共 に未分 化型 を主 とし,結 合 織化 を性 じた もの と思

い ました。

6. Malignant fibrous histiocytomaと 考 え られ た小 児 頭 蓋 底 ・咽 頭 後 部 腫 瘍 の一 剖 検 例

佐 々木公 男,小 柳 清光,*亀 山茂樹**

本 田吉穂,**谷 村 憲 一,**吉 田誠一***

新潟大学脳研究所実験神経病理
*同 神経病理

**三之町病院脳神経外科

***新潟大学脳研究所脳神経外科

Malignamt fibrous histiocytoma (MFH)の 小 児

発 生 は稀 で あ り,し か も頭 蓋 内MFHの 報告 は極 め

て少 な い.こ こに報 告 す る例 は,剖 検 に よ りMFH

と診 断 された1例 で ある.

症 例:2歳,女 児.つ たい歩 きまで は順 調 に発育.

1983年5月(1歳3カ 月),尻 もち をつ き易 い こ とに

気 づ かれ た.6月,右 不 全麻 痺,坐 位保 持不 能,発

語 減 少.7月,突 然呼 吸困難,チ ア ノーゼが 出現 し,

そ の後傾 眠状態 が続 くため,三 之 町病 院脳神 経外 科

入院(No. 29632).CTで 小 脳正 中部 にてややhigh

densityでCE(＋)の 径4 cm大 のmassを 認 め,同

日V-Pシ ャン ト施 行.7月28日,新 大脳 神経 外科 へ

転 科(No. 8076)し,減 圧開 頭術,放 射 線 照射(全 脳

に5730 rad)を 行 ない,9月 中旬 に は呼 吸障 害改 善,

四肢 の動 き活発 とな る.10月,CTで 腫 瘍 は4/5に 縮

少 し,退 院.1984年7月 中旬,上 気道感 染様 症状 出

現 し再入 院.以 後 、夜 間の喘 鳴増 強.7月30日,呼

吸停 止 を来 た し,約10分 間 の低血 圧 の後,昏 睡状 態

とな る.8月8日 死 亡(全 経 過1年2か 月).

剖 検所 見:N 31 (84).咽 頭 後部 にて1.5× 3 cmを

越 え る腫 瘍塊 が認 め られ,後 頭骨 底部 の骨 お よび硬

膜 を侵 しなが ら延髄 前方 の硬膜 下腔 へ も連 続 して い

た.脳 実質 とは境 界 明瞭.組 織 学的 には延 髄 前方 の

部 で は主 に紡 錘 形 細 胞 か らな り,所 々線 維 束 を つ

くって錯走 し,storiform patternを 呈 す る部(Fig 

1)も 認 め られ た。核 分裂 像 はむ しろ少 な く,個 々 の

細 胞 は よ く発 達 した細 網線 維 に よ り囲 まれ てお り,

血 管増 生,壊 死巣 お よび石 灰化 が み られ た.咽 頭後

部 で は,細 胞 密度 はやや低 く腫 瘍細 胞 には不正 形 の

核 を有 す る ものが 目立 ち,類 円形 ない し多角形 の 豊

かな胞 体 を もつ細 胞 が多 くみ られ(Fig. 2),な か には

脂 肪滴 を含 む細胞 もみ られた.電 顕 的 には腫瘍 細胞

は,rERが よ く発 達 し多数 の 中間径 フィ ラメ ン トを

含 む線 維芽細 胞様 細胞(Fig. 3),xanthomatous cell

(Fig. 4)お よび多 数 のlysosomeと 脂肪滴 を含 む組

織 球様細 胞(Fig. 5)か ら構 成 され ていた.免 疫 組織

化 学 的 には α-１-amtichymotrypsinは 陽性,Myo-

globim, S- 100は 陰 性.

以 上 よ り,本 症 例 の 腫 瘍 は線 維 芽細 胞 様 細 胞 と

xanthomatous cellを 腫 瘍細 胞 の 主 なcomponent

とす るMFHと 考 え られ た.
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〔討 論 〕

町並 陸生(群 大第 二病 理):MFHは 軟 部腫 瘍 の

中 で最 も頻度 が高 い病 変 ですが,特 異 的 と言 え る所

見 がな く,“くず か ご"的 診 断名 だ と思 い ます.MFH

とい う診 断 のな い時代 には多形性 の著 明 な細胞 を,

明 らか な横紋 やlipoblastが ないの に,安 易 に横 紋

筋 肉腫 とか脂 肪 肉腫 とか診 断 してい た よ うに思 い ま

す.MFHが 登場 してか らは軟部 肉腫 の診 断が慎 重

にな った と思 われ ます.本 例 で は悪性 の髄膜 腫 が否

定 で きれ ばMFHと い う診 断 で も よろ しい よう に

Fig. 1. Fibrous area of tumor showing storiform pattern. (H.E.  •~  100) 

Fig. 2. Pleomorphic area of tumor consisting of plump cells with irregular nuclei.  (H.E.  •~ 400) 

Fig. 3. Fibroblast- like cell showing dilated rER and numerous intermediate filaments.  (•~ 8,000) 

Fig. 4. Xanthomatous cell showing many lipid droplets with intermediate filaments in perinuclear zone.  (•~12

,000) 

Fig. 5. Histiocyte-like cell with prominent lysosomes and lipid droplets.  ( •~ 6,000)
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思 い ますが,髄 膜腫 を否定 され る根 拠 をお うかが い

いた した い と思 い ます.

佐 々木公 男(新 潟大 脳研 実験 神経病 理):本 例 で

は個 々の細 胞 間 に細 網線維 が よ く入 ってお り,電 顕

的 には個 々の腫 瘍細 胞 は豊 富 な膠原線 維 の 間 に散在

性 に認 め られ,細 胞 間 のjumctionの 形成 は極 め て少

な く,memimgiomaは 考 え に くい と思 い ます.

石 田陽一(群 大第 一病 理):maligmant memim-

giomaで は ある程度memingiomaの 形 質がEM像

で保 たれ て い る.こ の例 のEMか らみ る と,む しろ

MFHを 考 えて よい と思 う.

町 並陸生(群 大第 二病 理):最 近MFHと い う

診断 が多 くな った の は,症 例 が実 際 に増 加 した ので

は な く,診 断 の基準 が変 ったた めだ と思 わ れ ます.

昔,多 形性 横紋 筋 肉腫或 は多形 性脂 肪 肉腫 と診 断 さ

れ ていた腫 瘍 の大部 分が,今 日で は はっ き りした横

紋 が な い,或 はlipoblastが な い とい うこ とでMFH

と診 断 され るよ うにな りました.

田村 勝(群 大脳 外科):小 児 頭蓋 内MFHの

頻 度 お よび この症例 の発 生母地 につい て教 えて下 さ

い.

佐 々木公 男(新 潟大 脳研 実験 神経病 理):小 児 で

は極 め て稀 で,頭 蓋 内 に認 め られ た 小 児fibrous

histiocytomaの 剖 検例 として は本 例 が3例 目 だ っ

た と思 い ます.腫 瘍 の発 性母地 につい て は解 りませ

ん.咽 頭後 部 の軟部 組織,後 頭 骨,硬 膜 の いずれ か

ら も発 生 し得 る と考 え られ ます.

7. 頭蓋内悪性リンパ腫に対する照射療法後両側線条体に放射線壊死を生じた一剖検例

長 沼博 文,小 泉英 仁,今 井 周治

山崎弘道,中 沢貞 二,若 尾 哲夫

赤 井淳一 郎*

山梨県立中央病院脳神経外科
*国療久里浜病院研究部病理部門

症 例:64歳,女 。1982年12月 初旬 か ら嘔気 嘔吐

出現.歩 行時 のふ らつ きが あ り同年12月21日 入 院.

CTで 小脳 と脳 梁幹 部 にenhanced massを 認 め,

転移 性腫 瘍 を疑 い全脳 に5000 rads(10 Me V Iimac左

右2門 照 射;200 rads/回,1498ret)照 射.症 状 は軽

快 しCT上 もmassは 縮 小 し,照 射終 了時 点 で はほ

ぼ消 失.内 科 で の検索 で は原発巣 不明.1983年2月

11日 退 院.同 年12月 両 上肢 の シ ビレ と痛 み,両 下肢

の シ ビレも出現 し,歩 行不 自由 とな り1984年1月21

日再 入 院.CTで は頭 蓋 内 に腫瘍 再発 認 めず.両 上

下 肢 麻痺,両 下肢 知 覚低 下.尿 閉 を認 め,Myelo-

graphyでTh 2以 上 のblockあ り腫瘍 の頸胸 髄転

移 を疑 った.同 部 に6000rads照 射(300 rads/回,1923 

ret).同 年7月 初 旬肺 炎併 発,7月10日 呼 吸 不 全 出

現.8月 にな り意識 障害進 行,8月28日 死 亡.

剖検 所見:medullaにmassあ り断面 は腫大.

Fromtalsectionで は両 側被 殻 と尾 状核 頭 部及 び左

後頭 葉皮 質下,左 小 脳 半球 に褐色 調 を混 じ る軟化 巣,

又脳 梁幹 左側 及 び左歯 状核 門 に軟 化巣 あ り.脊 髄 断

面 で はC 6- Th 1の 後 索 に褐 色部 分 あ り。

組 織学 的所 見:両 側線 状体 の軟化 巣 に は血 管壁

の 軽度 のfibrinoid変 性,血 管 周囲腔 へ の出血.或

はfibrimoid物 質 の浸 出(Fig. 1,神 経 細胞 の変 性 が

み られ た.同 様 の変化 は左 後頭葉 及 び左小 脳半 球 に

も見 られた.延 髄 で は胞体 の少 な い大 小不 同 の ある

円形 な い し楕 円 形 の核 を持 つ 細 胞 が 密 に 増 殖 し

maiigmamt lymphomaと 診 断(Fig. 2).脊 髄 で は,

C 5- 81 evelで 後 索側 索 の脱 髄 の みで,腫 瘍 細 胞 は

存 在せ ず.

本例 で は,両 側 線条 体,左 小脳 半 球,左 後頭 葉 に

放 射線 壊死 を疑 わせ る所見 が認 め られ た.脳 組 織 の

放 射線 感受性 につ いて考 え る と,本 例 では灰 白質 で

あ る線 条体 に主 に変化 が存 在 した点 が特徴 的 で あ る

と思 われ る.
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〔討論 〕

小川 宏(桑 名病 院神経 病 理):尾 状核,被 殼 の

symmetricalな 不 全軟化 巣 は,後 頭葉 外側皮 質 の軟

化巣 と合 わせ循 環障 害 に よる もの と考 えたい.赤 井

先生 は如 何 お考 えで しょうか?

赤 井 淳 一 郎(国 療 久 里 浜 病 院):Radiatiom

mecrosisは 比 較 的 軽 い と思 い ま し た が,こ れ と

amoxiaの2つ のfactorに よ り形成 され た病変 と考

え ま した.

生 田房工弘(新 潟大 脳研):新 旧様 々 なス テー ジの

病巣 の見 られ る点 を注 目 した い.線 条 体 も含 め循環

障 害 を疑 いた い.照 射 が血 管 に与 えた,或 は照 射が

血管 周 囲性 の リンパ腫 を消 失 させ,新 旧の循環 障害

だ け を残 した可能 性 を考 えた い.

Fig. 1. Vascular change in the right caudate nucleus. 

(H.E.  •~ 400)

Fig. 2. Tumor cells in the medulla.  (H.E.  •~ 400)
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8. Gliomaお よび転移性脳腫瘍組織内における浸潤 リンパ球のsubset解 析

斉藤隆史,河 野充夫,高 井信行,吉 田誠一

原 直行,鷲 山和雄,関 口賢太郎,田 中隆一

新潟大学脳研究所神経外科

gliomaお よび転移 性脳 腫瘍 組織 内 に,し ぼ しば リ

ンパ球 の浸潤 を認 めるが,こ れ ら リンパ球 の種 類 お

よび機能 に関 して は,不 明 な点 が多 い.近 年 ヒ トリ

ンパ球表 面抗 原 に対 す るmonoclonai抗 体 が 開発 さ

れ,免 疫 組織 学 的手法 によ り 腫瘍 組織 内浸 潤 リンパ

球 のsubset分 析 が可能 とな った.今 回抗 ヒ トリンパ

球momoclomah抗 体 を用 いて,ghiomaお よび転移

性 脳腫瘍 にお ける腫瘍 組織 内浸 潤 リンパ球 のsub-

setを 解析 したの で報告 す る.

【対 象】glioma 4例(oligoastrocytoma 2例,

anaplastic glioma 1例,anaplastic astrocytoma 

1例).転 移性 脳腫 瘍3例(肺 癌2例,腎 癌1例)で

あ る.oligoastrocytomaの1例 を除 きいずれ も術 前

にステ ロイ ド投 与 が な され てい るが,そ れ 以外 の特

別 な治療 は な され て いない.

【方 法 】初 回手術 時 の摘 出標 本 よ り厚 さ5 μmの 凍

結 切片 を作成 し,坑 ヒ トリンパ 球momoclomal抗 体

(Leu- 1, Leu- 2 a, Leu- 3 a, Leu- 12)を 用 いて酵 素抗体

法(ABC法)を 行 った.結 果 の判定 は,リ ンパ球 浸潤

の多 い部 を選 び写真 撮影 の後,単 位 面積 当 りの各抗

原 陽性 細胞 数 を比 較 した.

【結果 】① 転移 性脳 腫瘍組 織 内 リンパ球 浸潤 の程 度

は,gliomaの それ に比 べ約2～3倍 多か った. ② 

glioma,転 移 性脳 腫瘍 ともに,浸 潤 リンパ 球 はT

cellが 主体 で あ りBcellは ほ とん ど認 め られな か っ

た.③T cell subsetで は,gliomaでhelper/imducer

Fig. Metastatic renal cell carcinoma of the brain. Serial sections stained with Leu- 1 (A), Leu- 2 a (B), Leu- 3 a (C) 

and Leu- 12 (D).  (•~ 50)
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Tcellがcytotoxic/suppressor T cellよ り多 い傾

向 にあ ったが,転 移 性脳腫 瘍 で は,両 者 と もほ ぼ同

程 度 で あった.

〔討論 〕

石 田陽一(群 大 第 一病理):脳 腫 瘍 に対 して あ ら

われ る リンパ球 がT ceil origimで ある こ とをお示

しいただ きあ りが とうござ い ました.脳 組織 はグ リ

アの腫 瘍 に対 して と転移 性脳腫 瘍 に対 して とは免 疫

反応 が こ とな るので はな いか と考 えて い る.

町並 陸生(群 大 第二病 理):転 移性 脳腫 瘍 に出 て

くる リンパ球 は腫 瘍 に対 す る免疫 反応 とお考 えで す

か.

斉 藤 隆史(新 潟 大脳 外):im vitroの 実験 か らは

腫瘍 細胞 に対 す る免疫 反応 は主 に細胞 性免 疫 が担 っ

てい る とされて お り,我 々 のim vivoに お ける結果

は これ に対応 す る もので あ る と考 えて い ます.

9. 皮膚神経黒色腫症の一剖検例

高橋 潔,長 谷 川正俊,小 川 晃

石 内勝 吾,石 田陽 一,田 村 勝*

群馬大学第一病理
*群馬大学脳神経外科

Melamose meuro- cutameeはTouraineが 提 唱 し

た皮膚,中 枢神経 に色 素細 胞 が増加 す る非家族 性 の

phacomatosisの 一種 と考 え られ て い る.中 枢 神経

原 発 のMelamomaの 1/ 3～ 1/ 4 を 占め る稀 な疾 患 で

あ るが,我 々 は その一剖検 例 を経験 した.症 例 は三

歳 の男 児 で生下 時 よ り全 身 に多数 の有毛 性母斑 が あ

る.生 後二 カ月,四 カ 月の時,全 身痙攣 発作 あ り以

後 抗痙 攣剤 の投 与 を うけて いたが発 育,発 達 には問

題 を認 めてい なか った.3歳4カ 月の 時嘔吐,痙 攣

発 作,意 識 障害 で発 症.一 時 ス テロ イ ドにて改善 を

認 める も再 度頭 蓋 内圧充 進症状 出現,CTscanに て

水 頭症,後 頭蓋 窩腫 瘍 を認 めV- P shumt,照 射 施 行

す る も全経 過6カ 月で死 亡 した.剖 検 で は脳 か ら脊

髄 にか け禰 漫 記生の軟膜 の肥 厚 と黒褐 色 の色素 沈着 を

認 めた。割 面で は黒褐 色 の色素 沈着 は大脳 皮 質 の他,

脳 梁,両 側 被殻,視 床枕 に も認 め られ た.左 小脳 半

球 に 3× 3 cmの 黒 色 の腫 瘤,虫 部 に 4× 1.5 cmの

嚢 胞 の形成 が あ る.脳 室 系 には拡張 が あ り,脊 髄 は

軟 化 して い る.脳 重量 は1,400 gで あ った。他 の臓 器

で は,肝 の脂肪 化 と十二 指腸球 部 の穿孔 によ る腹膜

炎の所 見 を認 めたがMelamomaは 認 め られ な か っ

た.組 織学 的 に比 較 的小 型 の黒 色腫 細胞 の禰 漫性 の

軟 膜 内浸潤 を認 め た。実 質 では黒色 腫細 胞 は主 とし

て血管 周 囲 に浸潤 して いて,周 囲 に メラニ ン を含 む

食細 胞 の反 応 を伴 って いる.小 脳 の腫瘤 で は多態性

を示 す大型 の黒色 腫細 胞 を多数 に交 えてい る.電 顕

ではpremelanosomeが 豊 富 に認 め られ た.免 疫組

織 学的 にはS- 100 proteim, Vimentinが 陽 性で あっ

Fig. 1. The horizontal section of the cerebellum 

showing melanoma infiltrating into the 

left cerebellum.
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た ．皮 膚 の 母 斑 の 所 見 は 良 性 のintradermal neviで

あ っ た.本 例 はMelanose meuro- cutaneeを 基 盤 に

発 症 した 中枢神経 の軟 膜 中心 のMelamomatosisと

考 え られ た.

特別講演

Lucy Balian Rorke 

Department of Neuropathology, The Children's Hospital of Philadelphia 

"Histological classification of the childhood brain tumors"

Fig. 2. Pleomorphic large tumor cells and giant cells with 2- 4 nuclei.


