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第8　回上信越神経病理懇談会記録

期 日 昭 和57　年11　月20　日

会場 群馬大学医学部基礎講義棟

顕微鏡実習室

(昭 和58　年1　月8　日受 付)

御挨拶 石田陽一(群 馬大学医学部第一病理学教室)

上 信越 神経病 理 懇談会 も こ こに第8回 を迎 え る こ

とに な りま した.新 潟,松 本,東 京,千 葉 か ら多数

の皆 様 が遠路 御参 会下 さ り,誠 に有難 うござ い ます.

この 会 の趣 旨 は神経 病 理 を学 ぶ人 々 が症 例 を持 寄

り,じ っ くりと標 本 をみ て,気 楽 に討論 し,懇 親 を

深 め る こ とに あ ります.今 回 もこの趣 旨に沿 い,活

発 な討 議が行 わ れ るよ うよ ろ し く御 協力 をお願 いい

た し ます.

本年2月,こ の懇談 会 の設立 に御尽 力 され,ま た

第5回 懇談会 を主宰 され ました本学脳 神経 外科 川渕

純 一教 授が不 慮 の事故 の た めお亡 くな りに な りま し

た.皆 様 とと もに御 冥福 をお祈 り致 したい と思い ま

す.

1.　老年病変を伴ったオ リエブ ・橋 ・小脳萎縮症の一剖検例

高橋 滋*,　宮永和 夫*,　木村 寛子*

高 木正 勝*　*

*群 馬大学神経精神科

*　*岸病院

オ リー ブ ・橋 ・小脳 萎縮 症 は,線 条体 ・黒 質変 性

症 な どの他 の系統 変性 症 との組 み合 わせ が注 目され

てい る.今 回わ れわ れ は臨床 的 に小脳 症状 を主 とし,

パ ー キ ンソ ン症状 が 目立 たず,高 度 の痴 呆 を伴 った

症 例 を経験 したの で報 告 す る.

症例:I.M.75歳,男 子.家 族 歴,既 往歴 に特 記

すべ きこ とな い.68歳 よ り歩行 障害 に気 付 かれ た.

つ いで言語 障害 が 出現 した.69歳 両 上肢 に振 戦が み

られ,パ ー キ ンソ ン病 と診 断 された.L-DOPA投 与

され たが改 善 しな か った.70歳 協 同運動 障害,失 調

歩行,軽 度 痴呆 が み られ,脊 髄 小脳 変性 症 が疑 われ

た.TRH治 療 は無効 で あ った.72歳〓 幹 の 失調 が 目

立 ち,尿 失禁 が出現 した.73歳 岸病 院 に入 院 した.

企 図振戦,痴 呆,性 格変 化が み られ,次 第 に好褥 的

とな り,経 管 栄養 を受 けた.75歳 イ レウ ス併 発 し死

亡 した.全 経過7年.

剖 検所 見:脳 重量1,140g.大 脳 全体 に軽 度 の萎

縮 を認 め る.橋 底 部,小 脳 の萎縮 は著 しい.脳 底 動

脈 の硬化 は軽 度で あ る.組 織 学 的 には,大 脳 皮 質,

海馬,扁 桃核 に老 人斑,原 線 維変 化 を認 め る.海 馬

に多数 の顆粒 空胞 変性 をみる.大 脳 白質 に淡明化 を

認 め る.被 殼,尾 状核 に小軟 化巣 を認 め るが,神 経

細胞 の脱 落 は 目立 た ない.淡 蒼球,視 床 に著 変 ない.

中脳 で は,黒 質,赤 核 に著変 ない.橋 で は,横 橋 線

維,中 小 脳脚 に脱髄,グ リオー ゼ を認 める.橋 核 神

経細 胞 の変性 脱落 は高 度 であ る.延 髄 で は,オ リー

ブ核 に高度 の 神経 細 胞 の脱 落 とグ リオー ゼ を認 め

る.脊 髄 で は著変 な い.小 脳 で は,プ ル キ ンエ細 胞

は高度 の脱落 を示 す.顆粒 細 胞 も軽度 に減 少 して い

る.軸 索 は トルペ ドの形成 を示 す.小 脳 白質 に脱 髄,

グ リオ ー ゼをみ るが,歯 状核 の神 経細 胞 は保 たれ て

い る.

考察:本 例 はオ リー ブ核,橋,小 脳 に変性 を認

め るが,黒 質 お よび線 条体 の変性 はみ られず,定 型

例 と考 えられ る.ま た老年病 変 を伴 って お り,臨 床

病 理所 見 につい て検討 した.
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〔討 論 〕

高橋 滋:OPCAの 症例 で あ るが,pamkinson症 状

が初期 にみ られ,経 過 とともに認 め られな くな って

い る.病 理学 的 に黒質,線 条体 の病 変 は目立 たな い

こ とで,臨 床 症 状 と一 致 して い る.OPCAで は

parkinson症 状,錐 体 路症 状,自 律 神経症 状 を伴 う

ことが 多 く,本 例 で は小脳 症状 の みで ある点 が特徴

的 で ある.

老 年病 変 を伴 う点 を どう考 えるか.OPCAに 合併

した もの と考 える こ とが妥 当 と思 わ れ る.

小 口喜三 夫:臨 床 的 に考察 します と,本 例 は失調 症

を主 体 としてお り,錐 体 外路 系症(Parkinsonismの

症状),錐 体路症 状,自 律 神経 障害 を欠い てい る こ と

が特徴 とい え,OPCAと い う よ りは,Holmes(孤

図1　 a　 橋,横 橋 線維,中 小脳 脚 が 淡染 して い る.

Kluver-Barrera染 色.

図1　 b　 変性 部 に グ リオー ゼ が み られ る.Holzer染

色.

図2　 小脳 皮 質.プ ル キ ンエ細 胞 の脱 落 が み られ る.

Kkuver-Barrera染 色.X73.
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発 例)やLCCAが 考 えられ る と思 い ます.し か し病

理学 的 には見事 なolive,pons,Purkinjeの 変 化が み

られ,非 常 に考 えさせ られた症 例 です.

巻 渕 隆夫:老 人 性変 化 の分布 は,Alzheimer神 経 原

線維 変化 は無名 質,脳 幹 正 中部 に も出現 し,老 人 斑

は島回 まで広範 に認 め られ る.こ の分布 か ら,OPCA

とは別 に老人 性痴 呆が合 併 した と考 えた い.

生 田房 弘:小 脳 白質 の ルー ズ なastrocytosisの み

の部 は,病 変が 古 く,当 初 の病変 がcysticcavityを

作 る程 で は な い けれ ど も強 か った.と い う こ と を

語 って い るので はない で し ょうか.

石 田陽一:OPCAのclassical caseと して は この

例 の黒質 病変 は軽度 す ぎる.こ の例 の小脳 半球 白質

の病 変 は この例が 高令 者で あ り,線 状 体 に小 軟化 巣

が あ る点 を考 慮 し,循 環障 害性 の病変 と も考 え られ

る.

2.　いわゆる錐体路起始部のI側 大脳皮質領域にほぼ限局する病変をもつ例の索変性

武 田茂樹*,　茂 木崇 司*,　生 田房 弘*,

山 田修久**,　長 谷川 彰**

*新 潟大学脳研究所神経病理

*　*新 潟大学脳研究所脳神経外科

症例:49歳 男性.昭 和54年10月,肺 癌 の 手術 を

受 く.翌 年,死 亡3カ 月前 左 肩痛,左 腕 左足 の筋 力

低 下 出現.5月,CTに て右 運 動領 野 を含 むRt

「fronto-parieta1領 域 に転 移巣 .5月20日 腫 瘍全 別

術.術 後30日 目の6月19日,胃 潰 瘍か らの大 量 出血

に よ り死 亡.

死 亡1時 間後 に全身解 剖.死 亡30日 前 に行 なわれ

た肺 癌転 移部 に対 す る手術巣 と,組 織 学的 に これ と

ほ ぼ同 時期 に相 当 す る と思 わ れ る附 随 病 変 は,Rt

-　superior and middle frontalgy.最 後 端 部,Rt

-precentra1  gy., Rt-postcentral gy., Rt-superior

parietal lobule前 半部 な ど,延 髄 錐 体 を構 成 す る線

維 束(い わゆ る錐体路)の 起始 部 と考 え られ て い る

-側 大脳皮 質 の領域 にほぼ限局 してい た.こ の他,

Lt-inferior parietal  lobule  (1 •~ 0 . 7cm) , Rt-superi-

or parietal lobule(0.8×0.6cm)に 小転 移巣 を認 め

た.本 例 の下行 路変 性 を,通 常 のparaffin標 本 と剖

検 時採取 固定 され たMarchi染 色標 本 で検討 した.

KB染 色 で,中 脳,橋 の右 皮質 脊髄 路 として成 書

に記載 され てい る部,右 延髄 錐体,C7,Th8の 右 前

皮 質脊髄 路(Rt-ACS)に 海綿 状態 を認 め た.Th8で

Sudanl II陽性 穎粒 は出て いな い.

以下,Marchi標 本 で認 め られ た変性 穎粒 の出現

部 位 を記載 す る(図).橋 では,Rt-parieto-temporo

西 pontine fiber, pyramidal tract, fronto-pontine

fiber,延 髄 で は,Rt-pyramidの 他,両 側medial

lemniscus,reticular formation(こ れ はcorti-

cobulbar fiberと 思 わ れ た).C7で は,Rt-ACS,

Lt-lateral corticospinal tract (Lt-LCS) , Rt-LCS,

少数 なが ら右 ・側 索前方 部 か ら外側 部.さ らに穎 粒

は数 珠状 とな り,Rt-ACSか ら前 交連 ～左 前角 へ,

Lt-LCSか ら左 前角 に認 めた.Th8,L2で は,穎 粒 は

C7と ほ ぼ同 じ部 位 に認 めるが,数 は全 体 に よ り少 く

な ってい た.

脊髄 レベ ル で の非 交 叉 性 線 維 は,ACSと 同側

LCSの 他,側 索 前方 の腹側 部 と,少 数 なが ら これ ら

以 外 の同側 ・側 索 に も散在 してい る と思 われ た.こ

れ は,ALSの 索変性 を考 えてい く上 で,重 要 な所見

と思 われ た.ま た,ACSの 線維 の 多 くは,前 交連 を

通 り,対 側 の前 角 に入 る こ とが示唆 された.

〔討 論〕

大江千 廣:人 間の例 で皮質 脊髄 路 を追求 した仕 事 は

少 いの で貴 重 な所見 と考 えられ る.特 に同側 の前 索

を下 行 して脊髄 の レベ ルで前 交連 を通 って対 側 の前

角 に至 る経路 が示 唆 され る点 は,重 要 で あろ う.こ

れ は臨床 的 に皮 質病 変 と同側 に は症 状 が み られ な

か った ことを説明 す る こ とに もな るので はな いか.

石 田 陽一:皮 質 脊髄 路 は成 書 に よ る と延 髄 下 部 で

70～80%はcrossす る といわれ て いる.こ の例 で大

部 分 はuncrossedの ま ま同側 の 前 索 を下 降 して い

る よ うで あ る.病 変 は また前索,反 対 側 の側索 の病

変 は下 行 す るにつれ て軽減 してお り,ALSの 索変性

とはその 点で ことな ってい る.

武 田茂 樹:教 科 書的 には,延 髄 錐体 交叉 部で70%か

ら90%の 線維 が交叉 す る と言 われ てお る よ うで す.

しか し,文 献的 には100%交 叉例 や 無交 叉例 な どが 報

告 され てお り,個 体 に よ りかな りvariationを もつ
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よ う で す.本 例 に お け る右anterior corticospinal

tmactが 一 見 大 き く,Mamchi顆粒 も多 数 出 て い る の

は,錐 体 路 の 交 叉 率 が 少 な か っ た とい う,anatomi-

cal variationの 可 能 性 も あ る と考 え られ ます.

生 田房 弘:出 題 の 主 旨 は,ALSマ ル キ ー 染 で顆 粒 が

cortico-spinal tractと い わ れ て い る 部 以 外 の 側 索

前 方 部 に も散 在 性 に 多 数 認 め られ ます こ とか ら,こ

の顆 粒 がcortico-spinal fiberか,脳 幹 に起 始 す る

fiberか,そ れ以外 のfiberか,の 問題 に手 がか りを

得 たい為 で した.本 例 の所 見 で,ALS程 では あ りま

せ んが,側 索前方 に も大脳皮 質 か らのfiberが 存 在

す る とい う点 に私 共 は興 味 を もち ま した.ま た,前

索 に左右 不 同が あ りますが,ヒ トで も脊髄 レベ ルの

交連 で結 局交 又す る所見 も認 め られ,検 討 い ただ き

た か った ものです.

3.　下垂体後葉 ・視床下部に多量の類球体出現を認めた

小児軸索変性症の一剖検例

小川 晃*,　平 戸純 子*,　石 田陽一*

長嶋 完二**,　鈴木成 欣**,　黒梅 恭芳*　*

*群 馬大学医学部第一病理

*　*群 馬大学医学部小児科

症例:2歳9か 月男 児.第1子.血 族結 婚 はな し.

昭和54年5月25日 出生.直 后 よ り哺乳 力微 弱 にて入

院.眼 振 ・対 光反 射消 失 ・流涙 の不全 が み られた.

7か 月 頃,尿 閉 と便 秘 が 出現.内 分泌 検査 にて尿崩
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症 と三 次性 甲状 腺機能 低下 症 が認 め られ た.こ れ ま

で,体 重増加 ・精神運 動発 達 がみ られ なか った.2

歳 時,嚥 下 性肺 炎 を併 発 した.2歳8か 月時,心 停

止 を起 こ した後,痙 攣 ・四肢硬 直が み られ る ように

な り,昭 和57年2月10日 死 亡 した.

剖検 所見:体 重6630g・ 身長69.3cm・ 脳重 量550

g・ 表 面 に は著 変 な く,割 面 で は,側 脳 室 ・第 三脳

室 の拡 張が あ った.内 臓臓 器 で は,肺 が 実質性 で あ

り,胸 腺 ・リンパ装 置の腫 大 を認 めた.

組織 学的 には,中 枢 神経 系 にお いて,灰 白質 を中

心 にSpheroid bodiesの 出現 が広範 に認 め られた.

Spheroidは 径10～150μ の 円形或 は楕 円形 の構 造物

で,好 酸性均 一 に染色 され る もの,細顆粒 状 の もの,

有 芯状 の ものが み られた.Spheroidの 分布 は,漏 斗

部 及 び下垂体 後葉 に最 も豊 富 で,つ いで延 髄被 蓋 ・

外 側膝 状体 ・扁桃 体 ・視床 下部 ・乳頭 体 ・歯状 核 ・

脊髄 後 角 に多 く,基 底 核 ・尾状核 ・黒 質 ・網様体 ・

オ リー ブ核 ・脊髄 前 角 ・後 索 に も少数 認 め られた.

大脳 皮 質 には,ご く少 数 み られ るの みで あ った.末

梢 神経 系 では,腹 腔神 経節 ・ア ウエル バ ッハ神経 叢 ・

骨 盤神 経節 に少 数のSpheroidが 認 め られた.前 頭

葉 ・頭 頂葉 頂部 ・後頭 側頭 回 の皮質 の一 部,海 馬,

視 床 に神経 細胞 の消 失 とgliosisが あ り,前 頭 葉底

部 ・側頭 葉 ・後 頭葉 の 白質 に脱髄 とgliosisが み られ

た.小 脳 は,半 球 ・虫部 と もにPurkinje細 胞 の消

失 ・顆粒細胞 の脱 落 が あ り,Bergmann gliaの 増生 ・

gliosisが み られ た.脂 肪 染色 で,淡 蒼球 に遊 離脂 肪

滴 の増量 が あ り,線 状体 は脂肪顆粒 細胞 が 多数 出現

してい た.

組 織所 見 の特 徴 か ら,小 児軸 索変 性症 と考 えたが,

漏 斗部 ・下垂体 後葉 に多量 のSpheroidの 出現 の あ

る点 が,本 例 の特徴 的所 見 であ る.

〔討 論 〕

小 川 晃:本 例 は,中 枢神 経 系の灰 白質 を中心 に多

数 の類 球体 が認 め られ た点,小 脳 の萎縮 病変,淡 蒼

球 の遊 離 脂肪 が増量 してい た点か ら,小 児軸 索変 性

症infantile neuroaxonaldys trophyと 考 え ま した

が,症 例 は これ までの報 告例 と異 な り,類 球 体 が視

床下 部 か ら漏 斗部,下 垂 体後 葉 に豊富 に出現 して い

た点 と視 床 ・大脳 皮質 に萎縮 病変Gliosisが 認 め ら

れた点 が,問 題点 で あ る と考 え られ ます.

藤 沢浩 四郎:診 断 につい て.ス フェ ロイ ドが密 集 多

発 して い るの は視床 下 部工下 垂体 後 葉及 び延髄 後 索

核 で あ る.逆 に大脳 ・小脳 白質 にはス フ ェロイ ドは

皆 無 で はないが,極 めて少 ない.更 に大脳 ・小 脳 白

質(及 び脊 髄側 索 ・前索)に は び慢 性 の変化 が認 め

られ る(グ リア反応,髄 鞘 淡明 化).後 者 は生 前の 心

停止 の既往 との関連 が疑 われ る.以 上 の よ うな観 点

か ら,本 例 はINADと して は梢非 定型 過 ぎ るの で,

INAD以 外 に,別 の疾 患(例 えば,未 知 の先 天性 代

謝異 常 な ど)の 可能 性 も考慮 してお くべ きで はない

か.

石 田陽一:Spheroidの 分布 の異常 や大 脳皮 質,視 床

に病 変 が ある点 な ど特 異 な所 見 を示 す例 であ るが,

INADの カ テ ゴ リー の なか で 理解 で き る症 例 と思

う.出 生時 に既 に発病 してい る こ と,心 停 止,痙 攣

な どのanoxic episodeが ど こまで病 変像 を修 飾 し

てい るか が問題 で あ る.

小 川 宏:本 例 には尿閉 や便秘 な どの 自律 神経 症状

が認 め られて お ります.中 枢神 経 系(CNS)で は 自

漏 斗 部.径10～150μ に至 る多 数 の類 球 体 が み られ,

有 芯 状 の もの も含 まれ て い る.H.E.

小 脳.Purkinje細 胞 の消 失 ・顆粒細胞 の減 少 ・gliosis

が 認 め られ ます.H.E.
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律 神経 機能 と関連 の深 い視 床下 部 を含 めspheroid

bodyの 出現 な どの変 性 が指摘 され てお りますの で,

末 梢神 経 系(PNS)に つい て記 載 の ない場合,上 記

症 状 を上記CNS病 変 と対応 させ て考 え る場 合 もあ

りま し ょう.し か し,PNSを 見せ て頂 いた ところ,

(1)太陽神経 節,(2)星 状 神経 節,(3)胃,腸 のAuerbach

神 経叢(4)脊 髄後 根神 経節,(5)三 叉 神経 節 いずれ に

も神経 細胞 の変性 崩壊 像,(3)以 外 で はsatellitosis,

(1)～(3)でsphemoid body,(4)(5)で もsphemoidに 類

似 した像 が み られ ます.こ の よ うな所 見 か ら考 える

と,本 症 はCNSとPNSに 同 質の病 変 が出現 す る

疾 患で あ り,上 記 の 自律 神経 症状 はCNSの 変性 の

み に よるの では な く,PNSの 変性 に も対応 す る もの

で,本 症 の病 変 は全神経 系 に亘 る広汎 な もの と考 え

られ ます.稀 少且 つ貴 重 な症 例 を視察 す る機会 を与

えて頂 き有難 うご ざい ました.

4.　錐体路病変を伴った変性型 ミオクロ-ヌ スてんかんの一剖検例

中 島 茂*,　巻 渕隆 夫*,　生 田房弘*

小 宅 洋*,　内藤 明彦*　*

*新 潟大学脳研究所神経病理

*　*新潟大学医学部精神科

症例:18歳,男.

家 族歴:父 方 の祖母 には舞踏 病様 運動,父 に は

ミオ クロー ヌスが あ り,両 者 と も痴呆 と小脳 失調 を

伴 うが てんか ん はみ られ ない.

臨 床歴:乳 児 期 よ り知能 身体 発育 遅延 が み られ

た.8歳 で てんか ん発作 が初 発・ 以後,知 能 低下 が

目立 ち,13歳 時,新 潟大 精神 科 を受 診.て んか ん,

ミオ クロー ヌス,歩 行 失調,言 語 障害 がみ られ,ミ

オ ク ロー ヌ スてん かん と診断 され た.14歳 で起立,

歩行不 能 とな り翌年,自 発 運動,自 発 言語 もみ られ

な くな り,徐 々 に全 身状 態が悪 化 し,18歳 で死亡.

剖検 所見:頭 蓋 骨 は著 明 に肥厚.脳 重 は920gと

萎縮 し,特 に前 頭葉 と脳 幹部 に強 い.組 織学 的 には

淡蒼球 とくに外 節 に強 い萎縮変 性 が あ り,視 床下核

に も変 性がみ られ た(Fig.1).被 殼,尾 状 核 も変性 し

大 型神 経細胞 は認 め られ ず,視 床 に も強 弱 はあ るが,

び まん性 に軽度 の変 性が み られた.中 脳 で は上丘,

赤 核,網 様体 を含 む被 蓋部 の変 性 と黒質 網状 層の変

性 が顕 著 であ った(Fig.2,3).橋 被 蓋部 の萎縮 変性

も強 か った.小 脳 歯状 核 の変性 も強 く(Fig.4),歯

状 核 門 さ らに上小 脳脚 に も変性 が み られ た.延 髄 オ

リー ブ核 や小脳 プル キ ンエ細 胞 の変 性脱落 は 目立 た

なか った.

大脳 皮質 で は運 動野 を含 め て広範 に神経 細胞 の変

性脱 落 が軽度 み られ たが,内 包,大 脳 脚,延 髄 錐体

には淡 明化 はみ られ なか った.と ころが,脊 髄 で は

両側 錐体 路 に明 らか な淡明化 が み られた(Fig.5).

前 角細胞 には著変 はみ られ なか った.

これ らの病 変分 布 は 内藤 らの提 唱 したHeredi一

tary dentatorubral-pallidoluysian atrophy の分布

と一 致 す るが,本 例 で は脊髄 錐体 路 に明 らか な病 変

が み られた ことが 注 目 され る.内 藤 らが報 告 した5

家 系16例 の ほ ぼ全例 に錐 体 路 徴 侯 が み られ る こ と

や,本 例 が臨 床的 に典型 か つ未期 例 であ る こ とを考

える と錐 体路 病変 は この疾 患 に共 通 す る重 要 な所 見

とも考 え られ る し,ま た,本 例 は これ までの報 告例

と家 系 が異 って い る ことに よる可 能性 もあ り今後,

症例 を重 ね て検 討 したい.

〔討 論 〕

原 田 憲一:(1)変 性 型 ミオ ク ロー ヌ ス て ん か ん と

は,形 態学 的 に は単 一 の もので はな い,と 今 日の時

点 で は考 えて よいので はな いか.そ うとすれ ば,こ

の例 の形 態学 的所 見 は,DL・PAで あ った,と い う

理解 が よい ので はな いか.

(2)脊 髄 側 索 の 変 性 は,combinedのmulti

-system atrophyと い う考 え方 で よいの で はないか

と思 う.

(3)頭 骨 の肥厚 につい て,ど う考 え られ るか.私

はかつ て子 どもの変性疾 患 の頭骨 に,増 殖 性骨 炎 の

像 を みた こ とが あ る.

赤 井淳一 郎:臨 床 的 にて んか んが あ り,そ の ほか の

臨床 症状 か らも,変 性 型 ミオ ク ロー ヌ スて んかん で

よい と考 え ます が,DRPLAの 原著 か らの立場 か ら

す る と遺 伝性DRPLAと い う云 い方 は,さ らに概 念

を混乱 させ るの で はない で し ょうか.
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5.　前頭葉側頭葉型Pick病 の1剖 検例

長 谷川正 俊*,　石 田陽一*

阿 部政雄*　*

*群 馬大学医学部第一病理

*　*北 毛診療所

症 例:62歳,女.

昭和46年9月(51歳)頃 か ら 自己 中心的 な勝手 な

行 動が 目立 つ よ うにな った.昭 和47年1月,群 大精

神 科,脳 外 科 に入院 し,脳 萎縮 症,失 語症 と診断 さ.

れ退 院 したが,症 状 は悪化 し,昭 和53年(58歳)頃

よ り完 全 に失語 の状 態 とな った。 昭和55年 頃 か らは

Fig. 1. Holzer staining of the basal  .ganglia. 

Gliosi & in the pallidum and 

subthalamic nucleus. 

Fig. 2. Holzer staining of the mid brain. 

Prominent gliosis in the reticular zone 

of the substantia nigra. 

Fig. 3. Gliosis in the reticular zone of the 

substantia nigra. H. E. •~ 140. 

Fig. 4. Degeneration of nerve cells and 

gliosis in the dentate nucleus. H. E. •~ 

280. 

Fig. 5. Degeneration nf the pyramidal tract 

in the spinal cord. K. B.
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全身状態が悪化し,次 第に全身衰弱が高度となり,

嚥下障害,呼 吸困難,浮 腫を生じ,昭 和57年6月 死

亡した.全 経過11年.

剖検所見:主 病変は脳と肺に認められた.脳 重

量は970g.全 般に大脳は萎縮性となっているが,前

頭極から前頭葉底部,左 右の側頭葉に萎縮病変が強

調されている.側 頭極では脳溝が広 く開き,鉄 さび

色の着色がある.大 脳の前額断割面では側脳室特に

前角の拡張があり,尾 状核は平板化している.側 頭

葉の萎縮病変は前部に強く後方は弱い.側 頭葉後部

ではT1及 び横回は比較的よく保たれている.側 頭

葉白質には高度の萎縮がある.海 馬回,海 馬の萎縮

は軽い.脳 幹には軽い萎縮があるが,小 脳には肉眼

的には著変はない.左 右肺には細葉性又は小葉大の

灰黄色結節性病変が多発 しており,心 ・肝 ・脾 ・腎

などの実質臓器には高度の萎縮が認められる.

病理組織学的所見:萎 縮を示す前頭葉側頭葉皮

質では皮質上層に強い神経細胞の消失があり,残 存

する細胞には萎縮またはリポフスチン穎粒の蓄積が

ある.組 織の海綿状態と星形グリアの増生をとも

なっている.白 質の髄鞘線維も減少消失し,グ リア

性の硬化像を示している.海 馬の顯粒細胞の一部に

Pick細 胞様構造を認めたが,Bodian染 色では明ら

かな嗜銀球は確認されない.老 人斑や神経原線維変

化はほとんど見られない.こ の他尾状核の高度の萎

縮,前 頭橋路の変性などの所見も認められた.肺 の

結節性病変は,滲 出傾向の強い結核症であった.

臨床所見,大 脳の萎縮病変の分布と組織所見から

本例は前頭葉側頭葉型のPick病 と考えた。

〔討 論 〕

巻 渕 隆夫:1.Ammon角 のSommer's sectorに

Alzheimer神 経原 線維 変化 が少 数認 め られた.

2.肉 眼的 に萎縮 の強 さは左 にやや強 い.皮 質 下

組 織 の病 変分布 との関連 を解折 す る とお も しろい と

思 う.

赤 井 淳一 郎:Pick病 の診 断 はマ ク ロの病 変分 布 と

臨床症 状 が重要 で,本 例 もその点 で は問 題 はな い よ

うで す.組 織 所 見 につ いて も経 過 のあ る時期 にみ ら

れ る もの で,そ れ につ いて も本 例 で,非 定型 な とこ

脳底部肉眼像:前 頭葉底部,側 頭葉 に両側性の萎縮

があ り,特 にその前部に強い.

前交連 を通 る前額 断割面KB染 色標本:萎 縮性 の

側頭葉 白質は染色性を失 い,半 卵 円中心 も淡染 して

いる.
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ろ は少 な い と考 え ます.

小 柳清 光:Guam PDで はtemporal lobeの 中 で,

と りわ けAmmon角 で 強 いatrophyが 見 られ る.

この症 例 で,Ammon角 がpreserveさ れ るの とは

きわだ った対比 が あ りますが,何 かお考 えが あ りま

した らお 教 え 下 さ い.

石 田 陽 一:Pick病 のtemporal lobeで はuncus,T1

な ど発 生 学 的 に 古 い 部 分 は 比 較 的 よ く保 た れ て い

る.そ の 点 で,Alzheime rdiseaseな どのprimary

dementiaと は こ とな る よ う に 思 う.

6.　 Guam　 島 の amyotrophic lateral sclerosis, parkinsonism-dementia complex 　の中枢神経系病

変の再検討

小 柳 清 光*,　 巻 渕 隆 夫*,　 生 田 房 弘*

大 藤 高 志*　*

*新 潟大学脳研究所神経病理

*　*NINCDS Research Center, Guam(現:国 立仙台病院)

Guam島 に 多 発 す る,い わ ゆ るparkinsonism

- dementia complex (PD), amyotrophic lateral

sclerosis(ALS)の 病 理解 明の た めに,NIHと 新 潟 と

の共 同研 究が1979年 発 足 した.以 来ALS12例,PD

53例,ALS-PD2例,対 照93例,計160解 剖例 が蓄

積 した.現 在 これ らの症例 を用 い て,神 経 細胞 変性

過程 にお ける神経 原線 維変 化(NFC)の 役割 につ い

ての研究,黒 質お よび青斑核 の神 経細胞 脱 落 の分布,

脊髄 白質 の 索変性 パ ター ン,脊 髄 神経 細胞 脱落 の 分

布,モ ノア ミン合 成酵 素 の変化 の検 討 な どの研 究 が

進 め られて い る.

Guam　 ALSとPDの 神 経病 理学 的研 究 はすで に

平 野 ら,Malamudら に よ り詳細 にな され,こ れ らの

疾 患 は同一 の原 因 に よる,NFCを 伴 った変性 性神 経

疾 患 のスペ ク トラムの両端 を表 わ して い る と解 され

て きた.し か しまず,肉 眼的 に萎縮 の程 度 と分布 を

検 討 し て み る と,PDで は 大 脳 皮 質(対 照 の

58-80%)お よび 白質(50-90%)の 広範 な萎縮 と

ア ンモ ン角の 強 い萎 縮 に加 えて,尾 状核(78%),被

殼(85%),淡 蒼 球外 節(80%),内 節(64%),視 床

(70%)な どの萎縮 もみ られ,全 体 として極 めて特

徴的 な形 態 を呈す る(図A).こ れ に黒 質 の強 い色素

脱失(図B)を 合 わせ,PDの 解剖 診 断 を肉眼的 に下

す ことは大多 数例 で可能 で あ る.一 方ALSで は尾

状核(73%),淡 蒼 球外 節(83%),内 節(70%)の

萎縮 が み られ たが,他 の部 で は対 照 と差 は認 め られ

な か った.PDと 明 らか に異 な る外観 を呈 す るALS

大脳 におい て も,黒 質 と密接 な関係 を有 す る これ ら

の部 位 で萎縮 が み られ た こ とは興 味深 い.

さ らに対照16例,PD2例,ALS3例 のBodian

染色 標本 を用 い て中枢神 経 系50個 所 でのNFCの 出

現頻 度 を検 討 した.NFCは 対 照例 の75%に 認 め ら

れ,PDと 差 が な い程 多数 のNFCを 有 す る症 例 も

あ り,NFCに 関 しては対照 か らPDに 連 続 す る一

つの スペ ク トラム の存 在 が示唆 された.ALS例 の

NFCの 数 は対 照 と差 は認 め られ なか った.こ れ らの

所見 の意義 につい て現在検 討 を進 めて い る.

図　A,　 B　 3844　 PD56才,女.

3833対 照58才,男.

3834対 照70才,男.
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〔討 論 〕

小 柳清 光:Guam ALS,PDの 形態 所見 を理解 す る

に は,双 方 の疾 患 の土 台 と もい え る,Guamanian

controlの 厳 密 な検 討 が最 も必 要 な こと,と 考 えて

い ます.

岡本幸 市:1)Guarn ALS,PDは 減少 傾 向に あ る

が,古 い剖 検例 と最 近 の剖検例 を比 べ る と差 が あ り

ます か.

2)Guam ALSとPD with amyotrophyは,先 生

の印 象 としては,異 な る とい う感 じで し ょうか。

藤 沢浩 四郎:神 経原 線維 変化(NFC)がGuamの

ALS及 びPDの 病 機 に とって,ど れ程 一次 的,本

質 的 な病 変 で あるか,特 に対照例 に もNFCが 出易

いGuamの 「人種 的」特徴 と も関連 させ て,演 者 の

現在 のお考 えを伺 い たい。

小柳 清光:PDの 中枢神 経系 形態 所見 を形成 して い

るの は,neurofibrillary change,granulo-vacuolar

body,Hiramo body,そ してneumonal lossな どの

factorが 考 え ら れ る.今 回 はneurofibmillary

changeにfocusを 合せ,検 討 してみ ました.

巻 渕隆夫:PDで 観 察 され るAlzheimner神 経原 線維

変化 は,コ ン トロー ル に比 し一般 的 に多数,広 範 囲

は認 め られ る ので,PDの 一 つ重 要 な所 見 と考 え た

い.

7.　 頭 蓋 内germ cell tumorの　 3剖 検 例

長沼博 文*,　井 上 洋*,　三隅修 三*

*群 馬大学医学部脳神経外科

症例1)14歳 男児.嘔 吐 で発 症。CTscanで 松 果

体 部 及 び左 尾 状核 頭 部 にmass lesionが み られ 入

院.照 射療 法 で松果 体部 腫瘤 の縮 少,尾 状核 部腫瘤

の消 失が み られた。1カ 月後再 発 が み られ,照 射,

化 学 療 法 にて一 時 腫 瘤 縮 少が み られ た が 再 び増 大

し,発 症 よ り7か 月で死 亡.頭 部剖 検 で,松 果体 部

に5×3.5×3.5cmの 出塩 性壊死 性腫 瘍 がみ られ,右

基 底核,視 床,中 脳 視床 下部 に浸潤 し,第4脳 室 内

に播 種 巣 が 認 め られ た.左 尾 状 核 頭 部 は軟 化 し,

Cystが み られ た.組 織学 的 にはyolk sac tumorと

考 え られ,左 尾状 核 は脱髄 が著 明 で腫瘍細 胞 は認 め

られ なか った.症 例2)13歳 男児.頭 痛,嘔 吐 で発 症.

入 院時 うっ血乳頭,性 早熟 が み られ,脳 血 管写 で松

果 体部 のmass lesionの 所 見が 認 め られ た.松 果体

部 照射 を行 な ったが,腰 部 痛,尿 閉,左 下 肢麻 痺 が

出現 し,脊 髄 に も照射 を加 えた.症 状 は悪 化 し発症

よ り11カ 月で死亡.剖 検 所見,延 髄 前 面 に径4.5cmの

腫 瘍が み られ,正 申 断で松 果体部 に径2cmの 多の う

胞 性腫 瘍が あ り,第3脳 室 に膨 出 して いた.腰 髄軟

膜 に肥 厚が み られた.組 織 学的 に は,松 果 体部 腫瘍

はの う胞性奇 形腫 で,延 髄 前面 の腫瘍 は胎 児性 癌 の

組織 像 と思 われ た.症 例3)7歳 女児.尿 崩症 で発 症

し,1年10か 月後 に入 院。脳 血 管写 で視床 下部,視

床 に腫瘤 の所 見が み られ た.入 院後意 識障 害が増 強

し発 症 よ り1年11カ 月で死亡.剖 検所 見:視 床 下部

を中心 として小鶏 卵大腫 瘍 があ り,漏 斗部,中 脳 を

圧排 し後 方 は松 果体 に まで及 ん でい た.組 織 学 的 に

は,出 血壊 死 が強 く,choriocarcinoma及 びgermi-

nomaと 思 われ る組 織 像 の混在 がみ られ た.以 上3

症例 は,2種 類 の組 織像 か ら成 る頭蓋 内原 発germ

cell tumorと 考 え られ た.3症 例 の免 疫組 織学 的検

索(AFP,HCG,CEA)の 結 果 は,症 例1)AFP及 び

CEA(NCA吸 着 血清 を用 い て)陽 性,症 例2)全 て陰

性,症 例3)HCG陽 性 で,組 織診 断 を支持 す る所 見

が得 られた。

〔討 論〕

山崎一側恵:1)症 例1の 腫 瘍組 織像 と,左 尾 状核 の

組 織像 につい て.

2)　 免 疫組 織学 的所見 につ いて.

3)　 症 例2はTeratoma with embryonal carci-

nomaで よい と思 う.第III脳 室 内のtumom(necmosis

に陥 った)中 にghost状 のepithelial arrangement

を示 す部が み られ る.Ponsのembryonal carci-

noma中 に散在 性 にbizzam giant ce11が み られ,β

一HCG陽 性細 胞 の可能性 もあ るので
,更 に他 の切 片

で免疫組 織 学的検 索 を して ほ しい.

4)　 症 例3はchoriocamcinoma with germinoma

のcaseで よい と思 う.

以上3症 例 のgemm cell tumorは 組 織構 築 のみ な

らず,細 胞 レベ ルで の混在 が免疫 組織 学 的 に蓄 積 さ

れて きて重 要 と思 う.

石 田陽一:滲 出性 血管 病変 を伴 うradionecrosisで

はな いので,putamenの 部 は腫瘍 組織 が 治療 に よっ
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て消 失 した もの と考 えて よい.

小 宅 洋:germinomaは 放 射 線 照射 に よ り殆 ん ど

消 失す る こ とが あ る し,teratomaの 部 分 は抵抗 が つ

よい.そ の 間 に色 々 の段 階 が ある.し たが って,完

全 消失 した か らgrminomaと い う こ とは で きな い

ので はなか ろ うか.

長沼 博文:第4脳 室頂 部 に もdisseminationが み ら

れ,こ の部 に も照 射 が加 え られ て お り,yolksac

tumorを 示 す組織 像 が認 め られ る.こ の ことか ら,

左 尾状核 部腫 瘍 はyolk sac tumor以 外 の もの で放

射線 感受 性が 高 い もの としてgerminomaが 考 え ら

れ た.

熊西 敏郎:酵 素抗 体法 の結 果の うちHCGに 関 して

は陽性対 照 の染色 が少 し弱 い様 で したの で,染 色 さ

れ な い腫 瘍 を も う少 し強 く染 ま る条件 で検 索 す る必

要 が あ る と思 い ました.

8.　 頭 蓋 内 原 発 悪性germ cell tumor　 の一 例

鷲 山和雄*,　関 口賢太郎*,　田中隆 一*,　嘉手 苅勤*　*

杉 山義 昭**,　熊西 敏郎***,　 小宅 洋***

*新 潟大学脳研究所脳神経外科

*　*富 山県立中央病院脳神経外科

*　*　*新 潟大学脳研究所神経病理

第3脳 室周囲に発生し,放 射線治療を受けるも短

期間で再び腫瘍が増大し,血 清中HCGも 高値を示

し,臨 床 的 に頭 蓋 内原発germ cell tumorと 推 定 さ

れ た男児 が剖検 された.

Fig. 1.　 (上)　 Case1,yolk sac tumor H.E×40

(下)Case2,embryonal carcinoma H.

E.×200

Fig. 2.　 (上)　 Case3, Choriocarcinoma H.E.×

100

(下)　 Case3,抗HCG染 色 ・合 胞 細 胞 に 陽

性 反 応 が み ら れ る.×100
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症例:11歳 男児,全 経過 約3年

家 族歴 ・既往 歴:特 記 すべ き事 な し.

臨 床歴:1977年(8歳)頃 よ り多 尿,思 春期 早

発 出現.1979年7月 第3脳 室 前半 部 か ら松果 体 にか

けてのgerminomaの 臨床診 断 で,某 医 にて放射 線

(局所4360rad,全 脳1960rad,脊 髄2460rad)加 療

を受 け著 効 あ り.同 年10月 当院受診.1980年1月CT

上腫 瘍 の増大 を認 め再度 放射 線(局 所3160rad)化

学療 法施 行.し か し3月 には各種 神経症 状 出現.以

後進 行性 に経過 し,7月 に死 亡 した.死 亡 時血 清 中

β一HCG 122ng/ml,AFP正 常 値.

剖検 所 見(頭 部 のみ施行):脳 重13509.肉 眼 的

には,赤 褐 色軟,か つ壊 死性 で辺縁 に比 較的 新鮮 な

出血 を伴 う腫瘍 が右 視床 ・視床 下 部 を中心 に一塊 と

な ってみ られ る.前 下方 へ は,視 交 又 前部 を経 て下

垂 体 窩 に露 出 し,後 方 へ は中脳 に及 ぶ.側 脳 室,第

4脳 室 には播種 を認 め ない.脳 底部 を中心 として軽

度 の クモ膜 下 出血 を認 め る.光 顕 的 には,腫 瘍 の大

部 分 は強 い凝 固壊 死 に陥 ってい るが,辺 縁部 で は,

血 液腔 内 にvividな 上 皮性 腫瘍細 胞 が所 々 に集 籏 し

てみ られ る.明 瞭 な核 小体,大 型 の泡状核,淡 明 な

細胞 質 を もつ異型 性 の強 い細胞 が主体 で あ るが,一

部 に好 酸性 細 胞 質 を有 す る多核 性 巨細 胞 もみ られ

る.こ の多 核 性 巨細 胞 に は,酵 素 抗 体 法 に よ りβ

一HCGが 証 明 され る
.血 管 壁 の蚕蝕 像 もみ られ,こ

れ らはchriocarcinomaに 対 応 す る所 見 と考 え られ

る.

尚,剖 検時 採取 した腫 瘍 を も とにヌー ドマ ウス可

移植 性培 養細 胞株 を樹立 す る事が で きた.マ ウス皮

下 で増殖 した腫瘍 は,原 腫瘍 と類 以 の組 織構 築 を示

した.

図1　 右大脳半球矢状断面.第3脳 室が腫瘍 で占拠

されてい る.

図2　 血液腔に,淡 明な細胞質 をもつ異型性 の強い

上皮性腫瘍細胞がみられ る.(H.E.×470)

図3　 好酸性細胞 質 をもつ多核性 巨細胞 が混在.

(H.E.×470)

図4　 β一HCG陽 性の多核性巨細胞(酵 素抗体法 ×

154)

図5　 ヌ ー ドマ ウ ス皮 下 で増 殖 す る腫 瘍.原 腫 瘍 に

類 似.(H.E.×470)
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〔討 論〕

石 田 陽一:germ cell tumorはradiosensitivityの あ

る もの もあ るが組 織学 的 に はすべ て悪性 と考 えて よ

い.malignant germ Cell tumorとmalignantを お

つ けに なった の は何 故か.

鷲 山和雄:表 題 のmalignantの 形 容詞 につい ては,

病理 組織学 的 とい う意味 で はな く,臨 床 的 に とい う

観点 か らで ござ い ます.

中里 洋一:germcellか ら発 生 した腫瘍 には良性 の

奇形 腫 も含 まれ るの で,本 例 の場 合 は 「malignant」

とした方が 良い と思 う.

小 宅 洋:Teratomaは 受精 した卵 か ら分 割 した非

常 に幼 若 な 体 細 胞 か ら で き る もの,germinomaは 生

殖 細 胞 か らparthenogenesisな ど に よ り発 生 す る も

の とい う の が 原 義 か と思 い ま す が,germ cell theory

に よ れ ば,teratomaはgerm cell tumorの 中 に 含

ま れ る こ と に な る よ う で す.

山 崎 一 徳:原 腫 瘍 とnude移 殖 腫 瘍 は 同 一 組 織 像 と

思 う.

choriocarcinomaのsyncytiotrophoblastと 他 の

細 胞 の 関 係 を み る に は 完 全 な ク ロ ー ニ ン グ を行 っ て

検 討 す る必 要 が あ る と思 う.そ れ に よ っ て 両 者 の 移

行 の 有 無 を知 る こ とが で き る と思 う.


