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第14回上信越神経病理懇談会

期日 昭和63年10月29日 (土)

会場 群馬大学医学部顕微鏡実習室

世話人 石田陽一 (群馬大学医学部第一病理学教室)

1. 乳 児 mixed glioma and sarcoma の 1 生 検 例

小 野 伸 夫*, 高 橋 潔*, 中村 正*,

国 峯 英 男*, 井 上 洋*, 田村 勝*,

大 江 千 廣*, 中 里 洋 一**, 石 田 陽 一**,

村 田 稔***

* 群馬大学脳神経外科

** 同 第一病理

*** 利根中央病院脳神経外科

症例 は3ヶ 月 女児.主 訴 は痙 攣発作.満 期正 常分

娩,出 生 時体 重3040g.3ヶ 月検 診 時定 頸 はな く,頭

囲 は+2 SD に拡 大.昭 和62年10月11日 全身 痙攣 発

作 が 出現 し頭 部CTに て脳 腫瘍 を疑 われ入 院 した.

入 院時 意識 は清 明,大 泉門 は緊 満 し右 錐体 路徴 候陽

性 の他,神 経 学 的異常 所見 を認 め なか った.CT上

左側頭頭頂葉に大きな嚢胞病変を認め,周 囲に著明

な脳浮腫を伴い,正 中構造は右へ偏位 し,脳 表部に

造影剤増強効果を認めた.10月22日 腫瘍摘出術およ

び嚢胞腹腔吻合術を施行した.腫 瘍は弾性硬,多 房

性で出血1生に乏しく,周囲との境界は表面では良好,

深部では不明瞭であった.昭 和63年1月25日 再手術

図 1 紡錘形の肉腫細胞が中心部の島状の glia 組織 を取 り囲 み,線 維束 を作 り錯綜する. H.E. (×63)
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に よって残存 腫瘍 を摘 出 し,術 後 局 所照 射30Gyを

施 行 した.生 後1年5ヶ 月後 の現在,つ か ま り立 ち

可能 で再発 はない.

病理 組織 学 的 には楕 円形 の核 と線 維性細 胞 質突起

を有 す る紡錘 形 細 胞 が 線 維 束 を作 って 錯綜 して い

る.構 成細 胞 は線維 芽細胞 に類 似 して い るが核 に大

小 不 同 と異型が 現 れて い る.細 胞 内 に は豊富 な好 銀

線 維 が出現 し,fibrosarcoma様 の像 を呈 す る.腫 瘍

組 織 中 に は好銀 線維 の見 られ な いglia組 織 が島状

に散在 し,そ の中 に は異 型的 な核 を持 つ細 胞 が増 殖

し,一 部 で好酸 性の硝子 滴穎 粒 が存在 す る.Glia系

の細 胞 はGFAP,S-100 染 色 で 陽 性,肉 腫 成 分 は

vimentin染 色 で 陽性 に染色 され た.電 顕 で は肉腫 成

分 の構 成細 胞 は細 い突起 を有 す る紡錘形 の細 胞 で,

粗面 小胞体 が よ く発 達 し,細 胞 間 に は多量 の膠 原線

維が 存在 す る.肉 腫 細胞 の 間 には細 胞 質 の明 るい,

intermediate filamentを 多量 に含 有 す るglia系 の

細 胞 が混在 し,基 底膜 に よって肉腫 成分 か ら分 け ら

れ てい る.

本例 は成 人例 のgliosarcomaと は著 し く異 な り,

腫瘍 の大部 分 は肉腫 で 占め られて膠 腫 の部分 は少 な

い こと,ま た血 管増 生 に乏 し く血管 を発 生母 地 とす

る可能 性 が少 ない こと,生 後3ケ 月で発 症 した こと

等 よ り肉腫 が原 腫瘍 で あ り,2次 的 にglia組 織 が腫

瘍 化 したcongenital mixed glioma and sarcoma と

考 えた.

〔討論 〕

発 地雅 夫Sarcomaと して はfibrosarcomaの

像 で よい と思 い ますが,gliaの 成 分が 島状 に存在 す

る ところが興 味'深い.Gliomaも し くはgliosisか ら

の悪性 化 とい う ものが あ るか ど うか教 えて下 さい.

小野 伸 夫 肉腫 組織 に取 り囲 まれ たglia組 織 が

悪性 化 した報 告が あ るか とい う ことで すが,Rubin-

stein の報告 で生 後2カ 月半 の乳 児例 で すが,肉 腫 内

にreactive glioma が存 在 した例 が述 べ られて い ま

す.し か しreactive astrocyte が 腫 瘍 化 した の か ど

う か は わ か り ませ ん.

高 橋 均 こ の 症 例 を み てgangliogliomaを 否

定 で き る か ど うか,疑 問 に 思 っ て い る.Desmoplasia

が 強 い と こ ろで は,mitosisが み られ る こ と も あ る.

そ の よ う な 組 織 内 に か な り分 化 し たastrocytoma

とneuriteを 含 むneuronal component が あ る の で

は な い か と考 え た.Neurofilament 免 疫 組 織 化 学 が

必 要 と思 わ れ るが,cystを 作 る 予 後 の よ いganglio-

図 2 粗面小胞体が発達 し細胞間 に膠原線維 を有 する肉腫細胞 は,filamentを 含有するglia 系細胞 と基底膜 に

よって分 けられる. -=1μm
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glioma の可能 性 を残 してお きたい.

小 野伸 夫 肉腫 組 織 に取 り囲 まれ た 島状 の glia

組 織 の中 にneuronal componentが あ るか とい う こ

とです が,免 疫組 織化 学的 にneurofilamentを 未検

索 で あ り,ま だglia組 織 中の電 顕像 を調 べ てい ない

ので,今 後 の検 討課題 に した い と思 い ます.

小柳 清光 本症 例 の組織 像 は,日 本神 経病 理学会

な どで毎年 の よ うに報 告 され てお ります,ま た私 共

の施設 で も5例 経験 致 しました,成 人発 症 のい わ ゆ

るgliosarcomaの 像 と は大 き く異 な る よ うに思 い

ます.つ ま り成 人発症 のgliosarcomaで は,sarco-

maの 存在 と共 に,明 らか なgliomaそ れ もgrade

の悪 い,私 共 のい うanaplastic gliomaが 認 め られ

るのが常 ですが,本 症例 で はsarcomaは み られ ます

が,glial tissueのatypismは ほ とん ど目立 ち ませ

ん.そ の様 なglial tissueが 舌状 にあ るい は島状 に

sarcoma tissueと 混在 してい る像 は,む し ろ小児 脳

底 部 な どで偶然 発 見 され るectopic glial cell nest

や,meningomyelocele腰 部 皮下組 織 で認 め られ る

glial island にお ける存在様 式 と極 めて類 似 して い

る様 に思 われ ます.こ れ に加 えて,本 症例 のGFAP

染色標 本 で,glial cellが 細 胞 単位 で散 在性 にsarco-

matissueの 中 に存 在 して い るこ と も,演 者 らのい

われ るよ うな,「 本症 例 で は,ま ずsarcomaが 発 生

し,続 いてgliomaが 生 じた」 と考 え るに は無 理が

あ る様 に 思 わ れ ます.む し ろ本 症 例 の 腫 瘍 は,

mesenchymal のみ な らずglial tissue を もま き込 ん

だdysgenesisが 発生 母地 として考 え やす い ので は

な いで し ょ うか.本 症 例 の場 合,幼 児 発 症 でme-

senchyme側 が 明 らかに悪 性 像 を呈 してお ります.

一 方 も しこの よ うなdysgenetic tissue が成人 にな

って悪性 化 した場 合 に は,い わ ゆ る gliosarcoma

の像 を呈 して くるので はな いか… … な ど様 々示 唆 に

富 む所見 を提 示 して い る様 に思 われ ます.

生 田房 弘 印 象 にす ぎ ませ んが,光 顕 と電顕 像 を

みせ て戴 いて,私 もpiaとmarginalastrocyteと

の関係,ectopicgliaに 関す る所見 を思 い浮 かべ ま

した.

石 田陽一 Mixed glioma and sarcoma と診 断 は

しま した が,肉 腫成 分が 主体 で,グ リア成分 が島 喚

状 に と りか こまれ てい て,明 らか に反応 性 グ リアか

らな る部 分 もあ る こ と は座 長 の指摘 の とお りで あ

る.抗BUdR抗 体 に よる検 索 で はグ リオー マの部分

に は陽性穎 粒が あ ま りない との こ とで あ る.明 らか

な核 の異型 を示 す部 分 は胞 体 内 の硝 子穎 粒 の所 見 と

相 まって,腫 瘍 性格 を有 した細 胞 か らな るか疑 問 は

残 って い る.

2. 3年 後 に腹 腔 内転移 した松果体 部 Embryonal carcinoma の1例

鷲 山 和 雄*, 小 川 政 男*, 伏 島 徹*,

河 野 充 夫*, 斉 藤 隆 史*, 恩 田 清*,

田 中 隆 一*, 山 洞 典 正**, 高 橋 昌**,

島 村 公 年**, 西 巻 正**, 武 藤 輝 一**,

熊 西 敏 郎***

* 新潟大学脳神 経外科

** 同 第1外 科

*** 同 神 経病理

症 例19才 の男.頭 痛で発 症.脳 室 拡大 を伴 う松

果体 部腫 瘍 が認 め られ,脳 室 腹腔 シ ャン ト術施 行.

47日 後 腫瘍 摘 出術 施行.出 血 多 く2/3摘 出 に と ど ま

る.局 所3,000rad,全 脳3,000rad照 射 の後,残 存腫

瘍 が摘 出 され,更 に脊髄 へ3,000radの 予 防的照 射 が

な され た.初 回摘 出術 施行 前 のAFPは 血 清 中 36ng/

ml,髄 液 中150ng/ml,β-HCGは 血清 中 0.4ng/ml,

髄液 中3.3ng/mlで,退 院 時 に は何 れ も正 常化 し,神

経 学的 に軽 いParinaud徴 候 を残 すの みで外 来観察

とな った.し か し シャ ン ト術 施行2年 半後 か ら血 清

中AFPが 次第 に上 昇 し,3ケ 月後 には4385ng/ml

に達 した.頭 部CTは 不 変 で あった.肝 機 能 に異常

な く,髄 液 中AFP,β-HCGい ずれ も正常 値 であ っ

た.AFPはConASephaloseカ ラム吸着 率が34%

で あ り,yolksactypeと 推 定 され た.自 覚症状 は

無 か ったが,腹 部 エ コー,CT検 査 にて骨 盤腔 内 に

腫瘤 が認 め られ,開 腹 によ る腫瘍 亜全 摘術 が施 行 さ

れ た.
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図 1 Yolk sac tumor (HE.)

図 2 AFP 陽 性 細 胞(酵 素 抗 体 法)

図 3 著 明 なmacrophage の 浸 潤

図 4 Schiller-Duval body in yolk sac tumor (H.E.)

図 5 Embryonal carcinoma (H.E.)

図 6 Germinoma (H.E.)

図 7 血 腫 周 囲 のtrophoblastic giant cell (H.E.)

図 8 Immature epithelial tissue (H.E.).

(図1～2 : 照 射 前 の松 果 体部 腫 瘍,図3 : 照射 後 の

松 果体 部 腫 瘍,図4～8 : 腹腔 内腫 瘍)
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組織 所見 ① 照射 前 の松 果体 部腫 瘍: 異 型性 の

み られ る上 皮性 腫瘍細 胞 が索状,乳 頭状(Fig.1),

あ るい は網 状 に認 め られWHO睾 丸腫 瘍分類 での

yolk sac tumorに 対 応 す る所 見で あ った.酵 素抗 体

法 で はAFP(Fig.2),PLAP,一 部 でCKが 染 色

され たが,β-HCGは 陰性 で あ った.② 照 射後 の松 果

体 部腫 瘍:一 部 でvividな 腫 瘍細 胞 も残存 してい

るが,大 部 分が 結合 織 よ りな り,周 囲 にmacrophage

の浸潤 が著 明 であ った(Fig.3).分 化 した 円柱 上 皮

も認 め られた.③ 腹腔 内腫 瘍:外 側 に空隙 を有 す

る異 型 性 の強 い上 皮性 の細 胞 が 血 管 周 囲 に配 列 し

(Fig.4),基 本 的 に は① と同様 の所見.所 々 に大型

の異型 性 の強 い細 胞 が腺癌 様(Fig.5)あ るい はび ま

ん性 にみ られ,embryonal carcinomaに 対 応 す る所

見 もみ られた.そ の他 胞体 の明 るい大型 の細胞 が胞

巣状 にみ られ,seminomaに 対 応 す る所 見(Fig.6),

血 腫周 囲 の多核性 巨細 胞(Fig.7),未 分化 内胚 葉上

皮 組織(Fig.8)な どもわずか で あ るが認 め られ た.

以 上yolk sacへ の分化 の著 しいembryonal carci-

noma が次第 に多分 化能 を示 した症例 と考 え た.又,

放 射線 に対 して高 い感 受性 を有 してい た.

〔討論 〕

発 地雅 夫 腹腔 内腫 瘍 を転移 と考 えて よい か.

鷲 山和 雄 確 か に腹 部腫 瘍 に はyolk sac tumor,

embryonal carcinoma, germinoma, immature

teratomaな どの構成 要素 が,ま た,ど ち ら とも言 い

様 の ない構 成 要 素 が み られ ます.最 初 か らpoly-

clonalな 腫 瘍細 胞 が腹腔 腫瘍 の母細 胞 として,シ ャ

ン トチ ュー ブ を伝 って そ こで それ ぞれ の腫 瘍 を造 っ

た とす るな ら,分 けて述 べた方 が よいか もしれ ませ

ん.し か し,本 例 は松 果体腫 瘍 がyolksactumorと

いっ て もよい,あ るい はそ の分 化 の強 いembryonal

carcinomaで あ り,monotoneな 腫瘍 で あ ります.

それ が腹 腔 内で 腫瘍 を形 成 した とす る な らyolk

sac differentiation を主体 としたembryonal carci-

nomaと ま とめてい って よい様 に思 い ます.し か し,

臨床 家 に とって は,形 態 学的 な構成 要 素 をそれ ぞれ

分 けて表 現 して も らった方が 解 り易 いか もしれ ませ

ん.難 しい問題 で あ ります.

発地 雅夫 松 果体 部 の生検像 と腹 腔 内 の腫瘍 の像

の違 い は環 境要 因 に よる もの と考 え られ る.

石 田陽一 35歳 の男性 でAFP高 値 の松果体 部 腫

瘍 で,VPシ ャ ン ト後,患 者 がチ ュー ブ を引 きち ぎ

り,ち ぎれた胸 壁 に転 移 をお こし,組 織 学的 にか な

りpureなendodermal sinus tumor で あった例 を

経 験 して い る.こ の例 で は放射 線治 療後,原 発 部位

の腫瘍 は剖 検時,消 失 して いた.脳 のendodermal

sinus tumorはradiosensitiveの ことが あ り得 る と

思 う.

発地雅 夫 泌尿 生殖 器領 域 のembryonal carci-

nomaの 治 療 は,化 学 療 法が第 一 で,X線 の照 射 は

あ ま り有効 で ない と言わ れて い ます が,ど ち らが よ

か ったか.

鷲 山和 雄CT,組 織 変化 か らもembryonal carci-

nomaの 放 射線 感 受 性 は高 い こ とは確 か の よ うで

す.理 由 は解 りませ んが,腫 瘍型 に特異 的 な現 象 で

あ る可能 性 と,例 えば原発 巣 の肺 癌 に は余 り放 射線

感 受性 が な くて も,転 移 した脳腫 瘍 で は感 受性 が高

か った とい う様 な事例 が しば しばみ られ ますが,同

じ様 な機 序 もあ り得 る ので はな いか と考 えて い ま

す.

高橋 均 悪性 リンパ腫 で は頭蓋 内の もの は放 射

線感 受性 が良 い のに,頭 蓋外 の もの は効 きが 悪 い と

聞 いて い るが,頭 蓋 内 と頭蓋 外で は同一 の腫 瘍型 で

も放 射線 感受性 が違 うので し ょうか.

発地 雅 夫 松 果体 部手 術後 の組織 像 は,線 維化 が

主体 で,腫 瘍 そ の ものに対 す る放射 線 の効果 とい う

よ りも,間 接 的 な作 用 も考慮 され る.



402

第14回上信越神経病理懇談会

3. 幼児悪性神経鞘腫の1例 : 特に中枢神経障害と高血圧症 との関連について

大 藤 高 志*, 一 迫 玲**, 加 納 一 毅***,

岩 崎 祐 三****

* 国立仙台病院臨床研究部

** 同 臨床検査科

*** 同 小児科

**** 東北大学医学部病態神経学講座

症例 5才 女 児.1986年 秋 頃 よ り疲 れ易 く遊 び に

意欲 を失 い,常 に不 安 そ うで異常 な言動 も出現.翌

年 に入 り嘔吐 を繰 り返 し体 重 が減 少.4月 某 公立 病

院 に入院.強 い め まい と頭痛,不 眠 も続 い た.入 院

時血圧102/40mmHg,以 後4回 の測 定 で最高 血圧 は

常 に110以 下.2回 の頭部CTに 異常 な く,血 液検

査値,生 化 学検 査値 正常.ホ ルモ ン値正 常範 囲 内(図

1).6月3日 当院小 児科 に入 院.入 院時血 圧150/112

mmHg.垂 直性 眼振著 明.病 的反射,項 部 硬直 な し.

るい痩 と四肢 の筋力 低下 著明.肺 炎 を併 発 し6月12

日に死 亡 す る まで強 い め まい,体 の動揺,不 安 を訴

え続 けた.

病理 所見 1. 脳髄1390g(図2).延 髄 外 左側 の

最大径6cmの 腫 瘍 は悪1生神経鞘 腫 で,第X,XI脳 神

経 を巻 き込 み,延 髄 内 の左 側 に高度 に浸 潤増 殖 し,

増 殖 最強部 で は,錐 体 を除 くほ ぼ全 域 が腫瘍 で 占め

られ て いる.右 側延髄 の変性 も特 に その下部 で高 度

で,錐 体 を除 く全域 に広 が る.上 方へ の腫瘍 浸潤 は

橋 被蓋 の左 側下 部 か ら中部 に達 す る.2. 腎小動脈

のfibrinoid変 性.糸 球体 に著変 無 し.3. 左 室心

筋線 維軽 度肥 大. 4. 気管 支肺 炎.

WiIls 動脈 輪 の組織 計測 計 測値 の平 均.082 (n=

17)は,正 常 血圧7例 の平均.065(n=130) に対 し

有意(P＜.001).

考 察 高 血 圧 の大 部 分 は本 態 性 即 ち原 因 不 明 だ

が,本 態 性高 血圧 の成 因 として 中枢神 経系 の障 害 を

重視 す る説 があ る.こ れ によ る と,中 枢 神経 系 の障

害 に よって血圧 調節 系 の不均衡 が 生 じ交感神 経 系 の

持続 的興 奮が 引 き起 こされ る結果,末 梢 抵抗 血管 の

緊張 が増大 し高血圧 とな る.障 害部 位 として,延 髄

図 1 他院入院時の内分泌学的検査では異常なし.高 血

圧が当院入院時 に認められたが,そ の後 は測定さ

れていない.

図 2 橋 ・延髄 の左側 で増殖する巨大な腫瘍塊 の最大径

は6cmに 達する.
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網様体, 孤 束核, 延髄A1細 胞,視 床下部 近傍 な ど

が重視 されて い るが,人 体 例 で これ らの障害 と高血

圧 の発 生 につ いて論 じた報 告 は,極 く少 数で あ る.

本 例 で は血 圧上 昇 を招 く病 変 が他 にな く,延 髄 病 変

が高血 圧発 生 に極 めて重 要 な役 割 を担 った と推 測 さ

れ る.

〔討 論 〕

若 林孝 一 光顕 的 にmalignant schwannoma と

診 断す る.以 前,同 様例 を経 験 し,① 電顕 的 に basal

laminaが み られな い こ と,② S-100 染色 陰性 で あ る

こ と,か らmalignant schwannoma で は,個 々の

腫瘍細 胞 がSchwann cell としての性格 に乏 しい と

考 え るが,ど うか.

大 藤高 志 今 回 の症 例 で はGFAP,S-100 は陰性

で,vimentin は陽性 で あっ た.電 顕 的 にbasal

laminaを 持 つ腫瘍 細胞 は きわ めて少 数で あ った.

中 里洋 一 Malignant schwannoma の診 断 に は

発 生部 位 を特定 す る こ とが重要 と思 う.

生 田房弘 血圧 と病 変 に関 す る大 藤先生 の御 意見

を御教 示戴 けませ んで し ょうか.

大藤 高志 Neuronal hypertension の発 症 は,動

物 実験 で は既 に多 くの報告 が あ る.し か し,人 体例

での この高血 圧 につ いて の報 告 は全 くない とい うべ

きで あ る.今 回 の我 々の症例 につい て言 え ば,動 脈

系 の組織 計測 の結 果,腎 血管 の変 化並 び に左 心肥 大

の所見 を説 明 し得 る もの としてneuronal hyper-

tension の存在 を推測 したが,延 髄 病 変 が きわ め て

高度 で あ るため,圧 負荷 増大 の病 巣 を よ り明確 にす

る こ とは困難 と思 われ た.

中里洋一 腎 に は糸球 体病 変 はな く,血 管 性 の変

化 も軽 い.心 筋 に は筋細 胞 の肥 大 が あ るが,程 度 は

軽 い.本 例 は高血圧 の原 因 とな り得 る病 変 が他 にみ

られ な い とい う点 で,中 枢性 高血圧 を疑 って よい と

思 う.た だ,延 髄病 変 は高度 で あ り,高 血圧 と特 定

の部位 の病 変 を結 びつ け る ことは困難 で あるの で,

今後 さ らに同様 症例 を積 み重 ね る こ とが重要 で あ る

と思 う.

4. 15年の経過の脈絡叢乳頭腫と,交 差性大小脳萎縮を示した1剖 検例

山 田光 則*, 檜 前 薫*, 生 田房 弘*,

谷 村 憲 一**, 山 田 修 久**・***,

倉 島 昭 彦**, 増 田 浩**

* 新潟大学脳研究所実験神経病理

** 三之町病院脳神経外科

*** 山田菊池病院脳神経外科

症例 死 亡 時16才,女 性.1才 時,斜 視,右 上 肢

筋 力低 下等 で発 症.新 潟大 学脳 神経 外科 で,第III～ 左

側 脳室 の腫 瘍 が摘 出 された.組 織診 断 は,脈 絡叢 乳

頭 腫 で あった.4才 時,腫 瘍 の再摘 出が為 され たが,

組 織像 は前 回 と同様 で あっ た.7才 時,流 行 性耳 下

腺 炎 に罹患.そ の3週 間後,発 熱,痙 攣,意 識 低 下

を来 た し,脳 炎 が疑 われ再 入院 とな った.CTで,

右 大脳 半球 の広範 な低 吸収 域 が指摘 されたが腫 瘍 の

増 大 は認 め られ ず,髄 液 で も軽 度 の蛋 白増 加以 外,

異 常 はみ られ なか った.原 因が 特定 で きない まま数

カ月 で病状 が安定 した ため,三 之町病 院 へ転 院,以

後 抗痙 攣剤 の投与 で経 過観 察 とな った.時 折 シ ャ ン

ト異常 を起 し,次 第 に水頭症 が 進行.16才,肺 炎 で

死亡 した.

剖 検所 見N1(88)脳 重660g.右 大脳 半球 は,

皮 質,白 質 と も広 範 な変 性 を呈 して お り,大 小 の

cyst の形 成 とグ リオ ー シスが み られ た.Cyst 間 には

僅 か なが ら残 存 す る神 経細胞 が み られ,白 質 に は血

管 周囲性 の リンパ 球浸 潤が散 見 され た.比 較 的保 た

れ て いた左大脳 半 球 の皮質深 層 のastrocyte に,

PAS染 色陽性 の核 内封 入体 が散 見 され た.こ れ らは

電顕 的 に,細 線維状 物 質 とグ リコー ゲ ン穎粒 か ら構

成 され てい た(Fig.1)。 右大 脳半 球 の変性 に伴 う高

度 のtract変 性 が脳 幹,脊 髄 にみ られ,小 脳 で は,

プル キ ンエ細胞 のび慢性 の脱 落 に加 え,左 半球優 位

に穎 粒細 胞が脱 落 してい た.脈 絡 叢乳 頭腫 は,モ ン

ロー孔近 傍 に周囲 をグ リア組 織 に囲 まれ僅 か に残 存

してお り,上 皮 細胞 は立 方状 で豊 か な胞 体 を もち,

内部 に多 数 の褐 色 穎 粒 が 出 現 して い た.穎 粒 は,

membrane-bound で,主 に中～低 電子 密度 の物質 か

ら成 り(Fig.2),PAS染 色陽性,黄 色 の 自家 螢光 を

有 し,Fontana-Masson染 色 で も一部 で陽性 で あ っ
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た.他 の脳室脈絡叢に腫瘍性病変はみられなかった

が,脈 絡叢乳頭腫の穎粒と同性状の粗大な褐色穎粒

が上 皮 内に散見 された.

Fig. 1 Intranuclear inclusion of the astrocyte in the left cerebral cortex, composed of an aggregate of 

glycogen granules and microfilaments.  •~ 11,000 

Fig. 2 Intracytoplasmic pigments in the epithelial cells of the choroid plexus papilloma.  •~ 12,000
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〔討 論 〕

小 口喜 三 夫 右 大脳 半 球 の 病 変 のpathogenesis

につ いて検討 お願 い します.

中里洋 一 大脳 半球 の病 変 に は著 しい左 右差 が あ

る.脳 炎 として はatypicalで あ り,循 環 障害 の方 が

考 え易 い.脳 炎 とす れ ば どの様 な脳 炎 を考 えた ら よ

いの か,ま た,脳 炎 で この よ うな左 右差 の強 い病変

を きた した症 例 の報告 が あ るで し ょうか.

山 田光則 中国 ・四国地 方会 で,麻 疹脳 炎 で右大

脳 半球 全体 が,CT上 低 吸収域 を呈 した との報 告 が

み られてお ります.

石 田陽一 この例 はhemispheral atrophy とい う

べ き症例 で あ る.乳 幼 児期 に はまだ皮質 も白質 も発

達 段階 にあ り,な にか の きっか けが あれ ば広範 な組

織 破壊 が起 こる可能性 が あ る と思 う.脳 炎 だ けが 原

因 と は思わ な いが脳 炎 プラス なん らか の循 環 障害 が

この よ うな片 側性 大脳 萎縮 の原 因 にな る と思 う.

小 口喜 三夫 交 叉性 大小脳 萎縮 につい て.従 来 の

報告 にあ る交叉 性 萎縮 はretrograde crossed cere-

bellar atrophyに か んす る もので あ り,こ の症例 で

はfrontal,thalamus,red nucleus,dentate nucleus

に はmainな 変化 が認 め られ ない ので,厳 密 な意 味

で はcrossed atrophyと はい え ないので はない か と

考 え ます.

山 田光則 本例 で は両側 上小 脳脚,歯 状 核 に左 右

差 は認 め られずretrogradeの 変 化 とは考 えに くい

と思 われ ます.た だ,corticopontine tractな らび に

橋核 に は明 らか な左 右差 が認 め られ,anterograde

で の関連 性 は ある よう に思 われ ます.

石 田陽 一 一側 大脳 半球 に広範 な病 巣が あ り,他

側 の小脳 に萎 縮病 変が あ る場 合 をcrossedcerebel-

laratrophyと よんで いて,皮 質橋 小脳 路 を経 て経線

維性 に小脳 に萎縮 病変 が及 ぶ のか,あ るい は座 長 の

ご指摘 の通 り歯状 核,上 小脳 脚 を経 て逆行 性経 線維

性 に及 ぶ のか問題 が残 されて い る.人 体例 で は特 に

この例 の よ うに発 病 年齢 が若 く,大 脳 病変 が広 範且

っlong-standingの と き,反 対 側 の小脳 に萎縮 のみ

られ る場合 が あ る.し か し,組 織学 的 に検 索 す る と

必 ず し も 一定 の線維 系 の変性病 変 が認 め られ ず,ま

た小脳 病巣 の分 布 に も一 定 の規 則性 はない よ うで あ

る.こ の例 は大 脳病 変 と同側 の小脳 に もプ ルキ ンエ

細 胞 の脱落 が あ り,大 脳 病変 と同様 の原因 プ ロセス

が小脳 に も作 用 した可能 性 もあ る と思 われ る.

小 口喜三 夫 脈絡 叢乳 頭腫 の上皮 にみ られた褐 色

穎粒 につい て コメ ン トをお願 い します.

石 田陽一 脈 絡叢 上皮 及 び乳頭 腫上 皮 にみ られた

穎 粒 は興 味 深 い.電 顕 像 で は ラ イ ソ ゾーム 様 の

densebodyの よ うにみ え るが,リ ポ フス チ ン とはこ

とな り,densebodyにlipidの 構 造 はな い ようで あ

る.二 次性 ライ ソ ゾー ム の可能 性 は どうで し ょうか.

山田光 則 脈絡 叢乳頭 腫上 皮 内の褐 色穎粒 は,手

術標 本 で はみ られず,剖 検 時 にな って初 めて認 め ら

れ ました.

5. 脳実質内に多数の異常血管を伴っていた硬膜動静脈奇形の1剖 検例

檜 前 薫*, 大 浜 栄 作*, 生 田 房 弘*,

谷 村 憲 一**, 北 沢 智 二**,****,

高 橋 祥**,*****, 増 田 浩**,

亀 山茂 樹***

*新潟大学脳研究所実験神経病理

**三之町病院脳神経外科

***新潟大学脳研究所脳神経外科

****水戸済生会病院脳神経外科

*****新潟県立中央病院脳神経外科

症例 死亡時48才,男 性.死 亡の4年8カ 月前の

昭和57年12月30日 頃,構 音障害で発症.翌 年3月1

日三之町病院脳神経外科入院.四 肢,体 幹失調,複

視を認め,左 耳介後部に血管雑音を聴取した.脳 血

管撮影上,右 横静脈洞は起始部のみ造影され,両 側

後大脳,上 小脳動脈,内 頸動脈の小脳テント枝,椎

骨動脈の硬膜枝,後 頭動脈から両側横静脈洞へと連

なる硬膜動静脈奇形が認められた.左 後頭～後頭蓋

窩に計3000radの 放射線治療を行い,数 回に分けて

流入血管の塞栓術,結 紮術,さ らに凝固切離も行っ
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図 1 左 横 静脈 洞(TS) (Elas.Gold.×2.8)

図 2 (×110)

図 3 (×45) 静 脈 洞周 囲 の異 常 血 管 (Elas.Gold.)

図 4 橋 一延 髄 移 行部

図 5 (×12)

図 6 (×150)

図 7 (×70)

図 8 (×70) 静脈 性 異 常血 管 (Elas.Gold.)
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た.昭 和59年10月 に再 照射計2400radを 行 っ た。症

状 は改 善,増 悪 を繰 り返 しなが ら嚥下 障害 も加 わ り

徐 々 に悪 化 し,そ の後 呼 吸 障 害 も出 現,akinetic

mutism様 とな った.昭 和62年8月28日,死 亡.

剖 検所 見[N25(87)]:右 横静 脈洞 は起 始部

を除 き欠損 し,左 は著 明 に拡 張 してい た(図1).上

矢状 静 脈洞後 頭部 の内腔 は器 質化 閉塞 し,左 横 静脈

洞 に器 質化 しつ つ ある血栓 を認 め た.上,下 矢状,

直 静脈 洞周 囲,特 に後 頭蓋 窩 を被 う左 横静 脈洞 周 囲

(図1矢 印)の 硬 膜 内 には,内 弾性板 と中膜 平 滑筋

層 が途 中で 消失 した り(図2),壁 の肥 厚 と弾性 線維

の増多 を示 す(図3)血 管 が み られ た.脳 実質 内,

特 に脳 幹部(図4),小 脳,後 頭 葉,側 頭葉,内 包,

大 脳基 底核,視 床 に壁 の線 維性肥 厚,石 灰 沈着,内

腔 の狭 窄 あ るい は拡 張 を示 す静脈 性 の異常 血管 を極

めて多 数認 め た(図5,6,7,8).こ れ らの異常

血 管 の分布 と対 応 して脳幹 を中心 に広範 な実質 の壊

死 が認 め られ た.両 肺 の浮 腫 と気 管支 肺炎 を認 め た.

考察: 右横 静脈 洞 の欠 損,初 回の血管 撮影 以後

に形成 された と考 え られ る上矢 状洞 の閉塞,静 脈 洞

とその周 囲の血 管 の組 織像 な どか ら,本 例 で は,特

に脳幹 部 にお け る静脈 環 流が強 く障害 され,実 質 内

の異常 血 管 の増 多 と壊 死 を招来 した と考 え られ た.

〔討論 〕

柴崎 尚 ①Duralvascularchanne1の 拡張 し

た ものが,duralsinusの 周 囲 のabnormalvessels

になっ てい るか否 か?(こ れ は,clinicalに どこまで

embolizatonを す れ ば良 いか とい うこ とに関 連 して

で す).②Embolicmaterialは 何 で すか.

檜 前 薫 ①Sinus周 囲 の硬膜 内 にみ られ る異 常

血 管 は動 脈 性 あ るい は動 脈化 した静 脈 性 血 管 で あ

る.特 に左transversesinus周 囲 には壁 の肥 厚,弾

性線 維 の増多 を示 す静脈 性血 管 が多 い.② 塞 栓術 は

Ivaronで す.

石 田 陽一Transverse-sagittalsinusを 中心 とし

た動静脈 奇形 が一 次 的か,そ れ とも脳 実質(と くに

brainstem)も 含 め たcongenitalangiomatosisと

考 えて よいか ご意 見 を うか がい た い.

檜 前 薫 実質 内 の異常血 管 は静脈 性血 管 で動脈

に は異 常 はみ られな い.壁 の肥厚 した血管 へ の移行

像 もみ られ る.ク モ膜 下腔 の静脈 も同質 の変化 を示

して い る.異 常血 管 は静脈還 流 の障害 された部 に強

い.臨 床歴 も徐 々 に形 成 され た こ とを疑 わせ る.以

上 か ら二次性 変化 と考 えたが,先 天性 を否 定 す る こ

とはで きない.

田村 勝 横静 脈洞 ・S状 静脈洞 部 のAVfistula

は臨床 的 に確 立 され たentityで,既 に100例 余 の報

告 が あ るが,剖 検 報告 は極 め て稀 で貴 重 な症例 と思

われ る.脳 幹,小 脳 の血管病 変,実 質 病変 が特 に強

く現 われ てい る点 に特 徴 があ る ように思 われ るが,

この原 因 を どの様 に考 えるか.

檜 前 薫 脳幹 ・小 脳 に変化 が強 い の は,静 脈還

流 の障 害が 強か った た め と考 え る.特 に上 矢状 静脈

洞 が閉塞 され変化 が さ らに強 くな った と考 える.テ

ン ト上 の実質 内 の病変 が弱 い の はか な りemissary

veinな どを介す る頭 蓋 内 外 の静 脈 の交 通 が あ った

ためで はないか と考 え る.

6. 小児 モヤ モヤ病 の一 例

平戸 純 子*, 石 田陽一*, 柴 崎 尚**

大江 千 廣**
*群馬大学第一病 理

**同 脳神経 外科

症 例 15才,男 児

既往 歴 7カ 月時麻 疹 に罹 患.

家族 歴 母親 が モヤ モヤ病.

現病 歴 2才 時,風 邪様 症状 の後,左 下肢 麻痺 を

生 じ歩 行不 能 とな った.2カ 月後,両 下 肢 の腓返 り

様 症状 を呈 し起 き上 がれ な くな り,他 院で血 管写 に

てモ ヤモ ヤ病 と診 断 され た.40cmの 高 さか ら転落 し

た後,四 肢麻 痺 とな り言葉 も出な くな った.3才 時,

脳血管写にて両側内頸動脈の眼動脈分岐部遠位より

高度の狭窄があり,椎 骨動脈からのわずかな血流を

指摘されている.4才 時,群 馬大学脳神経外科受診.

意識清明,上 下肢の粗大運動がみられ,下 肢は伸展

位,上 肢は屈曲位で,腱 反射の著明な亢進,病 的反

射出現,運 動性失語があった.手 術適応なく,退 院

後,養 護施設に入所.こ の頃から痙攣発作が出現.

63年3月,肺 炎様症状を呈し急性心不全で死亡した.
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剖検所見 脳重量690g.両 側大脳半球は高度に

萎縮しており,特 にシルビウス溝周辺部 と右側頭後

頭葉,左 頭頂後頭葉に高度であった.両側内頸動脈,

前大脳動脈,中 大脳動脈は細 く,Willis 動脈輪に異

常血管群が認められた.割 面では萎縮部位の皮質白

質に軟化と嚢胞形成があり,右 半球により広範に認

められた.基 底核は保たれていた.

病理組織学的所見 脳底部血管では左内頸動脈終

末部に高度の狭窄があり,右 内頸動脈終末部と前大

脳動脈,中大脳動脈の近位部は完全に閉塞していた.

これらの血管には内膜の細胞線維性の肥厚 と弾性線

維の層状新生,内 弾性板の屈曲蛇行と重複化,中 膜

の菲薄化がみられた.脳実質にはgliosisと小嚢胞化

が広範にあり,小 脳半球の一部にPurkinje細 胞 と

穎粒細胞の脱落が認められた.他 臓器では,間 質性

肺炎,食 道潰瘍,敗 血症が認められた.ま た,冠 状

動脈と腎動脈に内膜の線維筋性肥厚があった.

本例は13年の経過で死亡した,高 度の脳萎縮を伴

う小児モヤモヤ病の一例である.

図 1 Willis 動脈輪.異 常血管群 の形成 が認 め られ

る.

図 2 左 内頸動脈終末部.内 膜の細胞線維性 の肥厚 と弾性線維の新生,内 弾性板の屈 曲,中 膜

の菲薄化があ る. a. HE染 色, b. Elastica 染色 ×38
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〔討論〕

吉田泰二 まれな小児期発症のモヤモヤ病の貴重

な剖検例と思います.平 滑筋の萎縮性変化,そ の分

布について特徴があればお願いいたします.

平戸純子 高度に狭窄または閉塞した血管は中膜

の菲薄化が著明で,中 膜平滑筋細胞に病変が及んで

いるものと考えられますが,今 回は電顕的に検索し

ていませんので,微 細構造はわかりません.

成人例を経験していませんので,詳 細には比較で

きませんが,報 告例の所見をみますと脳血管病変に

ついてはあまり違いはないようです.た だ頭蓋外血

管で成人例では粥状硬化様の病変が内膜肥厚部にみ

られる例が報告されていますが,本 例には粥腫様変

化はみられず肥厚した内膜には主として平滑筋 と線

維の増生がみられました.

赤井淳一郎 軽度ですが,頭 外の血管にも病変が

みられました.モ ヤモヤ病は,頭 部の血管に主病変

をもつ全身疾患として考えて行 くことも必要と思い

ます.後 大脳動脈から出ている異常血管について,

基幹部との連続性が検索できれぼ,解 明へのひとつ

の手懸 りになると思いますが.

平戸純子 異常血管の縦断面の標本は作製してあ

りません.異 常血管の起始部の病変に注目しており

ませんでしたので,標 本にはなっていませんが,起

始部 も含めて包埋してありますので,連 続切片で検

索することは可能です.

発地 雅夫 小 児 の血管 の発育 は2歳 で は全 く不 十

分 で あ り,大 動脈 な どで はvasa vasorum も出来 て

い ません.こ の症 例 で は15歳 に達 して い ます の で,

大 動脈 が どの よ うに発育 して い るか教 えて下 さい.

平戸 純子 大 動脈 は一 カ所 内膜 の肥厚 の あっ た部

分 しか標本 に して あ りませ んが,中 膜弾性 線 維 の走

行 が乱 れ てお り,内 膜 に も弾性 線維 の増 生が あ り,

内膜 と中膜 の境界 が 不明 となって い ま したが,こ の

病 変 が何 を意味 す るか につ いて はcommentで きま

せ ん.肉 眼的 に は15歳 に して は大動 脈 が細 い と思 い

ました.

生 田房 弘 多 くの もや もや病 例 の硬脳膜 に は異常

血 管 のみ られ る こ とを教 室 の山田光 則 らと認 め た こ

とが あ ります.将 来,硬 脳 膜 と脳 とを一緒 に標 本化

で きた らみせ てほ しい と願 ってい るの ですが.

平戸 純子 硬膜 を脳 につ けた まま標 本 にす るこ と

は吻合 血管 を知 る とい う 目的 で,臨 床 の先 生 か ら依

頼 され ま したが,病 理 の都 合 で はが して しまい ま し

た.こ れ か らの例 で は硬膜 をつ けた ま ま標 本 に した

い と思 い ます.

大藤 高志 モヤモ ヤ病 が全身 性血 管炎 のい わ ば脳

型 発症 で あ る との考 えが あ るが,こ れ を明確 に支持

す る形 態学 的所見 を発 表 した論 文 はい まだ見 られ な

い と云 い得 る.全 身性 の血 管系 がinvolveさ れて い

る とす るな ら,一 体 それ は何 であ るのか形 態学 的 に

明 確 にす る今 後 の ご検 討 を是非 お願 い したい.

7. 脾静脈から左腎静脈にシャン ト形成を示した肝脳疾患猪瀬型の1剖 検例

瓦 井美 津江*, 中里洋 一*, 石 田陽一*,

渡 辺幸 康**, 竹 内季雄**

* 群馬大学第一病理

** 国立高崎病院内科

症 例72才,女.昭 和52年5月,61歳 の頃 よ り月

に1,2度,2～3日 間意識 障 害発 作 を主症状 に発

症.発 作 の頻 度 が増加 したた め,昭 和54年5月 入院,

腹腔 動脈 撮影 で脾 静脈 か ら短 胃静脈,胃 冠 状静 脈 を

経 て左 腎 静脈 に至 る シ ャン トを認 め, spleno-renal

venousshunt に よる肝 脳疾 患猪 瀬型 と診 断 され た.

昭和62年9月 第4回 入 院 の際諸検 査 の結果,子 宮頸

癌 とその膀胱 直腸 浸潤,両 側 水 腎症 と診 断 され た.

その後対 症療 法 を続 けて いたが,昭 和63年1月 肺 炎,

腎不 全 の ため死亡 した.全 経過10年6カ 月.な お,

患者 は33歳 の時,子 宮 筋腫 で子 宮摘 出術 を受 けて い

る.昭 和58年 の検 査 で はHBs, HBc, HBe, HA 抗体

が 陽性 で あっ た.血 中 ア ンモニ ア も最 高136μg/dl と

上 昇 して いた.意 識 障害発 作 のほか 四肢 の振戦,筋

強 剛 の所見 もあ り,パ ー キ ンソ ン病 も疑 われ てい る.

剖 検所 見 子宮 頸部 に腫瘍 の形成 が あ り,直 腸,

膀 胱へ の連続 浸潤,右 肺,右 肺 門,左 鎖骨 下 リンパ

節 へ の癌転移,左 右水 腎症,水 尿管症 を認 めた.腹

腔 の側 副血行 路 は解剖 の際確 認 され た.脳 重量 は900

g,萎 縮性 で割 面で は大脳,小 脳 白質,間 脳,脳 幹 に

不規 則 に散在 す る点状 出血,脳 紫斑病 の所 見 を認 め

た.
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組織 学 的所見 大 脳皮 質深 層 に軽 い海 綿状 態 を伴

う神経 細胞 の仮 層性 の脱 落 を認 め る.ま た大 脳皮 質

と尾状 核 に,AlzheimerII型 グ リアが 広汎 に出現 し

て い る.こ のグ リア の核 内 に は,ジ アス ターゼ で一

部 消化 され るPAS陽 性 封入体 を認 め る.皮 質深 層

で は,抗GFA蛋 白抗体 によ る免疫 染色 で,星 形 グ

リアの増生 が認 め られ,裸 核 グ リア の胞 体 と突起 も

染 色 され る.そ の他 この例 で は中脳 黒質,青 斑 核,

延 髄迷 走神 経背 側核 の神 経細胞 胞体 に,Lewy小 体

の 出現 が あ り,黒 質 の神 経細胞 の一 部 は脱 落 してい

る.子 宮癌 の組織 像 は扁 平上皮 癌,肝 は線維症 の所

見 で あ った.

大脳 皮質 の仮 層性 不全壊 死 と海綿 状態,Alzheim-

erII 型 グ リアの出 現 は,肝 脳 疾患 特殊 型 の脳 病 変 に

一 致 す る
.

図 1 脾静脈Sか ら短 胃静脈,胃 冠状静脈Cを 経て,左 腎静脈 に至 る側副血行路 (下大静脈V)

図 2 大脳皮質の仮層性壊死 と海綿状 態およびAlzheimerll 型グ リアの出現
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〔討論 〕

熊西 敏郎 この症例 の肝 機能 障害 はいつ頃 か ら見

られ,そ の程 度 は どうだった で し ょうか.

瓦井 美津江Shuntは,血 管 撮影 によって 昭和54

年9月 見 つか って い るのですが,そ れ以 前 また はそ

の時 の肝機 能 は不 明 です.昭 和58年 に,virus抗 体価

は上昇 してお ります.今 回の入 院 は4回 目で,一 時

的 に肝 機能 障害 が認 め られて お ります.

大浜 栄 作 核 内封入 体 の有 無 に関 わ らず,astro-

cyteの 胞 体 内,突 起 内 にPAS陽 性 の穎粒 が見 られ,

糖 代謝 異常 の存在 を示唆 す る興 味深 い所見 と思い ま

した.猪 瀬型 の肝 脳疾 患 で糖 代 謝障 害 にふれ た文献

はあるで しょうか.

瓦井 美津江1959年,慈 恵医 大 内科 の高 橋先 生 が

神 経研 究 の進 歩 「肝脳 症候群 の治療 」 の中で,糖 代

謝 異常 を指摘 し,糖 代 謝異 常が 昏睡 の原 因で はない

か と文献 をあ げてい る.

岡崎 悦夫 この疾 患で最 も問題 にな るShuntは,

肝 硬変 の剖検 例 な どで も通 常 は見 る こ とはな い。血

管 は発 生 の途 上 でvariationが お こ りや すい ので,

た ま た まあ った異 常 血 管 が 門脈 圧 の亢 進 の結 果 目

立 って きた よ うに思 われ る.ま た,消 化 管 のsecre-

tory IgAが 抗 原 と結 び っい たimmune complexは

通常 は肝 にお いて処 理 され るが,shuntが あ る と大

循 環 系 に直 接入 って きて,無 症 状 で はあ るが組 織学

的 に はか な り目立 つ腎糸球 体病 変 をひ き起 こす こ と

が多 い.わ れ われ の例 で は脳 のchoroidplexusや

肺 へ のimmune complexの 沈 着 も検 索 したが,パ

ラ フィ ン切 片 の せ い もあ って か結 果 は陰 性 で あっ

た.

石 田 陽一 裸核 グ リアのPAS陽 性 の封 入体 はジ

アス ター ゼで一部 消化 され るが,細 胞 質 内 の穎 粒 は

消化 され ない.細 胞 質 内顆粒 はHE染 色 で はヘマ ト

キ シ リンの色 を もち,或 は黄褐 色 の色 素顆 粒状 に も

見 える.大 浜 先生 はグ リコーゲ ン代 謝 の異常 を脳病

変 の成立 に重 要 と発言 されたが,脳 病 変 の成立 に従

来 の考 え方 の よ うにア ンモニ ア を含 む代謝 異常 が役

割 を持 ち,グ リアの封 入体 はそのdysfunctionの 表

現 と理解 した場合 に も,こ の例 の脾静 脈 か ら左 腎静

脈 へ のシ ャ ン トだ けで はportal-hepaticencephalo-

pathy(Baltzan)と して は不 完全 で,本 例 で は血 中 ア

ンモニ ア の上 昇 も理解 しに くい.

8. 同胞発症があり臨床的に進行性核上性麻痺が疑われた一剖検例

大 原 慎 司*, 近 藤 清 彦*, 森 田 洋*,

丸 山 恵 子*, 山 口 博**, 石 井 善 一 郎**,

柳 沢 信 夫***

*佐 久総合病 院神経内科

**同 病 理

***信 州大学第3内 科

症例 死亡時62歳女性.家 族歴では両親がいとこ

結婚で,実 弟(53歳)に 同様症状あり.60歳 頃から

無為無気力,物 忘れ,動 作緩慢,歩 行時前傾姿勢が

出現.61歳 初診時,痴 呆を認め,顔 貌は仮面様.眼

球運動は上下転不能.寡 動を呈し頸及び上肢に固縮

を認めた.振 戦はなし.姿 勢保持障害があり歩行は

前傾前屈.腱 反射は四肢で亢進,病 的反射なし.小

脳症状,感 覚及び排尿障害はなし.抗 パ剤は寡動,

固縮にやや有効だったが痴呆,易 転倒性,嚥 下障害

は進行1生に悪化.幻 覚精神症状あり.死 亡前2か 月

よりほぼ寝たきりの状態.吐 物による窒息で死亡,

全経過約1年2か 月.

剖検所見 脳重は1090g.脳 回は前頭葉で軽度萎

縮性.大脳割面では淡蒼球と視床下核が軽度萎紺性.

脳幹 は被 蓋部 が やや萎縮 性 で黒質 お よび青斑 核 の色

素 は著 明 に脱 落.組 織学 的 に神経 原線 維変 化(NFT)

の出現 を伴 う変性 を,海 馬,島 及 び側 頭葉 皮質(図

1),扁 桃 核(図2),淡 蒼球 内節,視 床 下核(図3),

視床 中心 内側 核,黒 質緻 密 帯(図4),上 位脳 幹被 蓋

部,青 斑核(図7)に 認 め る.淡 蒼球 内節 にspheroid

とア ミロ イ ド小体 が散 見 され る(図5).黒 質網状 帯

に は多 数 のspheroidを み る(図6).鉄 染色 は陰 性.

マイ ネル ト核 は保 た れて い る.老 人斑,Lewy小 体

は認 め られ ない.小 脳 皮質 お よび歯状 核 は良 く保 た

れ グル モー ス変性 はない(図8).脊 髄,後 根神 経節

に は著 変 をみ ない.

まとめ 本 例 は臨床 的 に固縮,動 作 緩慢 を主 とす

るパー キ ン ソニ ズム に加 え,垂 直 性眼 球運 動障 害,
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図 1 Temporal cortex (polar region) showing many NFT in the third layer. Bodian,  •~ 340

図 2 A flame-shaped NFT in the amygdaloid nucleus. Bodian,  •~680

図 3 Medial and caudal part of the subthalamic nucleus showing severe neuronal loss and gliosis.  H.E.,  •~ 

170

図 4 Zona compacta of the substantia nigra showing severe neuronal loss. H.E.,  •~ 170

図 5 Inner segment of the globus pallidus showing moderate neuronal loss and gliosis. Spheroid bodies and 

corpora amylacea are scatteredly seen.  H.E.,  •~ 170

図 6 Zona reticulata of the substantia nigra showing many spheroid bodies. Bodian,  •~ 340

図 7 Locus ceruleus showing moderate neuronal loss.  K.B.  •~ 70

図 8 Dentate nucleus showing well preserved neuronal population.  K.B.,  •~ 170
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皮質 下性 痴呆 を認 め生前PSPと 診 断 され た.剖 検

所見 は神 経原線 維変 化 が中核病 変 で あ るが その分 布

はPSPの 病変 好発 部位 で あ る皮 質下核,脳 幹 のみ

な らず大脳 辺縁 系 に も及 ん でお り,一 方歯状 核赤核

は保 たれ て いた.さ らにspheroidが 淡蒼 球 と黒質 で

認 め られ た.以 上 の本例 の組織 所見 はPSPと して

は特 異で あ るが,臨 床像 及 び同胞発 症 があ る こ とを

考慮 す る と家族 性PSPと み な し得 る と考 え られ た.

〔討論 〕

大浜 栄作 この兄 弟例 は通常 のPSPと 比 べ て臨

床 的 に何 か変わ った とこ ろが あ ります か.

大原慎 司 本例 で 家族性 が疑 わ れ る こと以 外 に,

臨 床 的 にPSPと して は典 型 的で ない と考 え られ る

点 は,① 進行 が早 い こ と(全経過1年2ケ 月),② 頸

部 の ジス トニー 姿勢 が み られ ない こと,③L-dopa が

一時期 で はあるが有 効 で あった あっ た こと
,が 挙 げ

られ る と思い ます.

高 橋 均Dentateに は グ ル モー ス 変性 は な い

が,軽 度 のneuronal lossは 確 か にあ る.Globus

pallidus, subthalamic nucleus の変化 も軽 い.NFT

の数 は少 ないが,分 布 はPSPに お けるそれ に よ く

似 て い る.Pallido-nigro-luysian atrophy (PNLA)

との鑑 別 が問題 とな るが,NFTの 出現,分 布 を考慮

して,現 時 点で はPSPと 診断 してお きたい.

小柳 清光 本症 例 のNFTの 分布 は,PSPと して

矛盾 はない と思 い ます.し か し,歯 状核 の変化 は軽

く,明 らか なグル モー ス変性 も認 め られ ない こ とも

含 め,PSPを 積極 的 に支持 す る こ ともで きない よう

に思わ れ ます.以 上 の所見 とは別 に,本 症 例 の第3

脳室 や 中脳水 道周 囲 に はneuronal lossとneuro-

pileのloseningが み られ,壁 が硬 くみ え る血 管増

生 が認 め られ ます.こ の例 で は,あ るい はLeigh的

な病 変 もoverlapし てい るので はな いか と考 え ます

が,い かが で し ょうか.

大原 慎 司 脳 幹 のtegmentumは 一過 性 の心停 止

で しば しば侵 され る部位 で あ る ことが知 られて い ま

す ので,血 管 の変化 や組 織 の粗 嶺化 は或 はそ うい っ

た二次 性 の変化 で あ るか も知 れ ない と思 い ます.

大浜 栄作 本 例 のdentate は演者 も述 べ た よ うに

neuornalloss はな いか,あ っ て もご く軽度 で,か つ

グル モー ス変性 は認 め られ ませ ん.PSP で は 自験例

で も文 献例 で もdentateの 変化 は特 に強 く,全 例 に

グ ル モー ス変 性 が認 め られ ます.ま た,本 例 で は

neuronalloss は pallidum, nigra, Luys 体 に強 く,

nigraにspheroidが 見 られ る点 は pallido-nigro-

luysian atrophy (PNLA) に似 て い る と思 い ます.

ただ し,NFTの 分布 と数 は既 報 のPNLAよ りはや

や多 い印象 が あ り,ま た,脳 幹 網様体 と中脳,橋 の

tegmentumのgliosisと 萎 縮 の所見 もPSP的 と思

い ます.し か し,や は りdentateの 所 見 を重視 し,

この症例 はPNLAと 考 えたい と思 い ます.

9. Senile dementia of the Alzheimer type without neocortical NFT (Terry) と考 え られ た一 剖 検 例

若 林孝 一*, 高橋 均*, 生 田房 弘*,

本 間義 章**

*新潟大学脳研究所実験神経病理

**佐渡総合病院神経内科

症例 死 亡 時85才 女性.元 教 員.76才,軽 度 の失

語 と右 不 全片麻 痺 出現,脳 梗塞 として佐 渡総 合病 院

神経 内科 へ入 院 し一 週 間で軽快 退 院.そ の後,め ま

い感,不 眠,手 の振 戦 を訴 え る ことが あ った.78才,

め まい感 悪化,さ らに失 調性歩 行 と両 眼 の上 方視 制

限が一 時 的 に出現.CTで は左 頭頂 葉 に古 い脳梗 塞

像.80才,記 憶障害 と盗 られ妄 想 に気付 か れた.83

才,TIAを たび たび起 こす.ま た,左 乳 癌 に気付 か

れ た.84才,左 乳房 切除術 を受 け1カ 月で退 院.半

年後 イ レウス傾 向 あ り同院外科 入 院.不 穏,多 弁 あ

り神経 内 科へ転 科.転 科 時,名 前 しか 言 えない状 態

で,人 ・場 所 ・時 に関 し高度 の失見 当識,不 穏,多

弁,不 眠,暴 力,拒 否,独 語 を認 めた.そ の後,夜

間せ ん妄続 き,乳 癌 の肺転 移 に肺炎 を合併 し死 亡.

臨 床 的 に血 管性痴 呆 は否定 的 で,ア ル ツハ イマー型

老 年痴 呆(SDAT)が 最 も疑わ れ た.

剖検 所見(N32-87): 脳 重1020g.大 脳 はび ま

ん性萎 縮 を示す.左 上縁 回 に陳 旧性脳 梗 塞巣 を認 め

る.脳 の動 脈硬化 は軽 度.組 織 学 的 には以下 に示 す

変 化 を認 め る.1)前 頭葉 お よび側 頭葉 に強 調 され

る中等 度 か ら高 度 の神 経細 胞脱 落.2)全 大脳 皮 質

や 扁 桃 核 に 多 数 の 老 人 斑.3)神 経 原 線 維 変 化
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Fig. 1 Numerous senile plaques in the frontal lobe cortex.  •~ 210, PAM.

Fig. 2 Well-preserved neurons in the nucleus basalis of Meynert . •~ 90, KB.
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(NFT)の 出現 は,海 馬 にほ ぼ限局 し,そ の数 も年令

相 応.4)マ イネル ト核,線 条体,黒 質,青 斑 核 に

は明 らか な神 経細 胞脱 落 を指摘 で きな い.5)基 底

核,視 床 の微 小梗 塞巣.

考察 本例 は,多 数 の老 人斑 を大脳 皮質 に認 めた

が,NFT の出現 が年 令相応 で あ る こ とや皮 質 下 の

神経 細胞 脱落 を欠 く点 で通 常 のSDAT脳 とは異 な

る.最 近Terryら に よ りSDAT without neo-

cocortical NFT との報 告(J. Neuropath . Exp.

Neurol. 46:262, 1987)が な され本例 の大脳 皮質 病

変 は それ に酷似 す る.し か し,彼 らはマ イネル ト核

や線 条体 の変 化 につ いて は触 れ てお らず,本 例 は従

来 のSDATと して一括 されて い るdisease entity

や痴 呆 の発 現機序 を考 え る上 で重 要 な示唆 を与 え る

と考 え られた.

〔討論 〕

山 口晴 保SDAT脳 で は,老 人 斑 に続 いてNFT

が 出現 す るが,高 齢者 で は新 皮質 にNFTの 出現 が

起 こ りに くい.さ らに,こ の例 は経過 途 中で肺 癌 に

よ り死亡 したの でSDATと して は病 変 の程 度 が軽

く,新 皮 質 のNFT出 現が 少 ない と考 えた.

藤 澤浩 四郎Alzheimer病 と所 謂Alzheimer型

老年 痴呆 との疾 病論 的 並び に病 理 学的 関係 につ い て

は,現 在混 乱 した論 議 が行 なわれ て い る.

本例 の一 つ の問題 点 は,臨 床 的 に脳循 環障 害 の関

与 が 主体 で ある よ うな経過 を示 してお り,病 理学 的

に も大脳 皮 質 に陳 旧性 梗塞 巣 が存在 す る他,視 床 ・

線 条体 には広範 にetat lacunareの 所見 を来 た して

お り,従 って本例 の示 した 「痴 呆症状 」 の基礎 に は

脳循 環 障害性 機転 が少 な くと も一部 関与 して い た こ

とを強 く示 唆す る もので あ る.何 となれ ば痴呆 症状

の最 も重 篤 な部分 には意識 障害(譜 妄 状 態)が 合併

して いた可能 性 も強 いか らで あ る.よ って本例 の臨

床像 は勿 論 の こ と,そ の病理 像 を も純 粋 に退行 変性

性性 格 の もの と規定 す る ことはで きない.

本 例 の第二 の問題 点 は,大 脳 皮 質 の所見 に あ る.

原線 維変 化 の見 いだ されぬ ことは既 に演者 の指摘 さ

れ る通 りで あ るが,前 頭 葉並 び に側 頭葉 皮質 を検 鏡

せ る限 りそ の細 胞構 築 は よ く保 たれて お り(皮 質 一

層 を中心 に海綿 状 の組 織 粗籟化 が あ る こ とは注意 す

べ きだが),ま た神経細 胞 の脱落 を疑 わ せ る所見 は著

しい もので はない.皮 質神 経細胞 脱 落 が はっ き りせ

ず,原 線維 変化 も存在 せ ず,只 老人 斑 のみ汎発 す る

とい う本例脳 の場 合,そ れ は生 前痴 呆 なか りし一般

老 人脳 との区別 も定 かな らず,到 底Alzheimer型 老

年 痴呆 の一型 とは診 断 し得 ざる もの と感 ず る.(臨 床

的 には痴 呆 は八十歳 に達 して初 めて 出現 して い る.)

わ た しは本 来 「Alzheimer型 」老年 痴呆 とい う疾

患概 念 を認 め る ことに躊 躇 す る立 場 にあ るが,本 例

こそ正 し くAlzheimer型 な らざ る本 来 の老 年痴 呆

脳 の一典 型例 と言 って よか ろ う と思 った.


