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第16回　上信越神経病理懇談会

日時：平成2年11月10日（土）

場所：信州大学医学部第2講義室および第2実習室

当番：信州大学医学部第3内科（柳澤信夫）

1）臨床的に後部虚血性視神経症が疑われ剖検にて両側視神経に壊死性病変を認めた1剖検例

症例：死亡時67歳女性。以前から高血圧症を指摘さ

れていたが放置。1988年12月25日頃から両眼にモヤが

かかったような感じを覚え，以後急速に両眼の視力低

下が進行したため，1989年1月5日燕労災病院眼科受

診。初診時の視力は左：0．03（0．3），右：光覚弁で視

野は求心性暗点を示した。眼底鏡では異常なし。蛍光

一　Y、

図1視神経における壊死性病変（上：左視神

経，×2．7，下：右視神経，×5．7）KB染色
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＊＊＊同　　　　眼科

眼底検査では両側乳頭の軽度の浮腰と乳頭からの蛍光

色素の漏出を認めた。血圧180／96。神経学的に視力低

下，聴力低下，両側アキレス腱反射消失以外に所見な

く，血液生化学，尿検査等にも異常所見は認められな

かった。球後視神経炎の疑いとして眼科入院。ステロ

イド療法を行ったが，視力の改善はほとんど見られず，

図2　壊死性病変の組織像（右視神経）HE染

色，×230
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2月1日，脳内出血を起こし死亡した。

剖検所見（N5－89）：解剖は頭部のみ。脳重1，175g。

左前頭頭頂葉に5×5×4．5cmの皮質下出血を認めた。

脳には中等度から高度の動脈硬化を認めた。両側視神

経には髄鞘および軸素の崩壊・脱落，アストロサイト

の増生，多数のマクロファージおよび少数の小円形細

胞の浸潤を伴う境界明瞭な壊死性病変が認められ，軟

膜の細小動脈はhyalinosisの像を示していた。この壊

死巣は，左では飾状板の1mm後方より始まり中軸

部および周辺部を侵し前後15mmに及び，右では節状

板の2mm後方よりほぼ横断性に前後11ⅠⅧmに及ぶ

広がりを示していた（図1，2）。視交叉には同質の病

変は認められず。また網膜のganglioncellは右にお

いてより高度な脱落を示した。なお大脳，小脳，脳幹

に脱髄斑は認められなかった。

考察：本例は病理組織学的に，①節状板の直後方に

限局し眼球に近づくにつれ大きくなる壊死巣の拡がり，

②視神経軟膜血管系の動脈硬化，③網膜ganglioncell

の脱落等の所見から虚血性病変であると考えられたが，

視神経だけを侵した脱髄性疾患である可能性も否定で

きない。

〔討　論〕

田村　勝（群大脳外科）：病変部位の細いpialves・

selに血栓が多数みられるように思う。第8因子関連

抗原，vimentin等で血管の確認はできないでしょう

か？

若林孝－（新大脳研実験神経病理）：Optic nerve

内やpiaのarterioleにはhyalinosisの所見が認めら

れました。

小口喜三夫（諏訪湖畔病院）：臨床的立場からみる

と，両側性球後視神経のthrombosisというのは非常

に少ないと思う。Brainのarteriosclerosisの所見が

あまり強くない点も考慮するとデビック型の視神経の

壊死巣と考えてもよいのではないかと思う。

2）解離性腹部大動脈癌の症例に見られた脳幹と脊髄の散在性壊死性一部脱髄性病変

症例：73歳，男性。死亡1年3カ月前（1988年6月

11日）左下肢のしびれ感で発病し入院。やがて両下肢

の対麻痔になり，脊髄梗塞と診断された。一一時杖歩行

が可能となったが，翌年6月，両上肢の筋力低下，構

音障害，痺下障害が出現，犀潟病院へ転院。髄液，蛋

白50mg／dl，IgG　7mg／dl，Oligoclonalband（－）。

尿量少なく利尿剤に反応せず。9月両上肢に神経痛様

の発作的なパレステジーがひどかったが，テグレトー

ルが著効。10月1日死亡された。視覚異常は認めてい

ない。

病理所見（SN183）：腹部大動脈下端前壁と左腸骨

動脈に高度の粥状硬化と解離性動脈瘡を認めた。

神経系では，第1腰髄にはば横断性の陳旧性壊死性

病変があり，第5腰髄まで広がっており，貪食細胞が

多数出現していた。胸髄，頸髄，延髄にも散在性に同

様の病巣が認められ，延髄では第4脳室底に位置して

いた。これらの病変は脱髄が主であり，Bodian染色

や抗humanneuroalamentprotein抗体を用いた免疫

組織化学で見ると，神経細胞や軸素は保たれる傾向に
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あった。大脳では左脳弓と視床前核に小さな陳旧性壊

死巣を認めたが，視神経には異常を認めなかった。

考察：腰髄に位置的に近い大動脈病変は，脊髄病変

とは関連はないと考えた。高齢発症であり，視神経も

障害されず，貪食細胞の出現が顕著であるなど非定型

的であるが，神経細胞や軸素が保たれる傾向と広範に

散在した病巣の広がりから考えて，多発性硬化症のま

れな脊髄型（Devic病）と病理診断し，症例報告した。

〔討　論〕

生田房弘（新大脳研神経病理）：日米のMS剖検例

を永年比較検討して参りました経験と所見からみまし

て，視神経鋤と脊髄（S）に生ずる“脱髄性病巣〝はきわ

めて壊死性の例が多かったのです。この為に米国側で

Sのみに病巣があってMSと診断されたものはなく，

本邦例で少数あります。本例は“脱髄性疾患〟　として

の組織像を部分的に示す貴重例と畢います0

他方，0にのみ病巣があってMSと診断できた例は

日米ともに存在していないのであります。しかし，組

信州医誌　Vol．39
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図1第3腰髄の抗myelinbasicprotein抗体を用いた免疫組織化学

ほぼ左半分を障害する病変部は完全に髄鞘を失っている。

図2　図1と連続切片の抗humanneurofilamentprotein抗体を用いた免疫組織化学

軸素は残存して認められる。

合せから考えを脱髄性の症例がない筈がないのであり　　解離性大動脈瘡の合併から，まず多発性硬化症は考え

ますから，私は今日，球後視神経炎とか虚血性神経症　　ない。しかし標本の病巣分布は血管障害より脱髄性病

と言われている例も含めて，0だけの病巣は今後詳細　　変を強く疑わせる。多発性硬化症の発生機序がわから

な脱髄性疾患である可能性を再検討する必要があろう　　ない現在，こういう症例は貴重なものとして蓄積すべ

点からも若林らがここに提起したものであります。　　　きであろう。

柳澤信夫（信大第3内科）：臨床的にみれば高齢，
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3）　くも膜下出血で死亡した脳主幹動脈dolichoectasiaの1例

症例：38歳，男性。家族歴：父に上肢の動脈瘡破裂。

既往歴：10年前よりぶどう膜炎があり，散瞳剤を点眼中。

現病歴：平成2年5月22日，農作業後に突然頭痛，

嘔吐が出現し，急速に意識消失。入院時はE3V5M6で，

瞳孔は4mm／6mm，対光反射はSl／－で，右下肢に

単麻痔があった。また，頻呼吸で胸部に湿性ラ音がき

かれた。頭部CTでは，基底槽を中心にくも膜下出血

があった。脳血管撮影では脳底動脈の拡張蛇行が著明

で，左前大脳動脈は無形成であり，右内頚動脈から前

大脳動脈の拡張もみられた。

自発呼吸が弱いため，24日より28日まで調節呼吸を

行った。30日，高熱や疾の増量が現れ，翌日には左上

肢や頭部に不随意運動もみられ，6月1日に死亡した。

病理解剖学的所見：体格は大で栄養状態は良好。頭

蓋内臓器では，脳（1，140g）は比較的小さく，脳底部

日日巨汗半
生iS l6　け　18
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を中心にくも膜下出血があったが脳実質には著変はな

かった。脳底動脈は拡張が著明で，左前大脳動脈は低

形成であり，右内頚動脈ないし前大脳動脈も拡張して

いた（図1）。組織学的には，拡張した所を中心に内

弾性板の断裂，消失が広汎に認められ，内膜の肥厚や

中膜の罪薄化を伴っていた（図2）。粥状硬化は脳底

動脈にのみ認められた。明らかな動脈瘡はなかったが，

右後大脳動脈の一部での破裂が疑われた。
一般諸臓器は大きく，心（430g）は左室の求心性肥

大を呈していた。大～中型動脈には年齢の割に強い硬

化が認められ，腹大動脈では中膜の罪薄化や虫食い状

弾性板消失と著しい内，外膜の肥厚がみられた。

考察：脳主幹動脈が拡張，蛇行するdolichoectasia

は圧迫症状や虚血症状で気づかれることが多いが，く

も膜下出血を合併することはまれである。本例のこの

図1脳主幹動脈の全体像

脳底動脈端，右内頚～前大脳動脈が拡張している（脳底動脈の大部分と椎骨動脈は固定不良）。

図2　拡張した動脈の一部

内弾性板の断裂，消失と中膜罪薄化，内膜肥厚がみられる（ElasticavanGieson染色）。

信州医誌　Vol．39
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脳動脈病変は全身の大～中型動脈に比してかなり特異

ではあるが，全身の動脈に共通する先天的な脆弱性と

いったものが背景にある可能性もある。

〔討　論〕

生田房弘（新大脳研神経病理）：「父に上肢の動脈

瘡破裂」，とありますが，これと本症の関連性など御

教示下さい。

渡辺正秀：父親の上肢の動脈癌については，その正

確な部位は不明で何歳の時のことかも分かりません。

しかし，本例と関連して何らかの血管系の脆弱性とい

ったものが家族性に存在している可能性もあると思い

ます。

小川　宏（桑名病院神経病理）：この疾患の標本を

はじめて見せて頂きました。このような疾患の血管の

変化がどのようなbiochemicalな異常に関連している

のかお教え頂きたい。

渡辺正秀：座長の小柳先生によりますとtypeIII

collagenの異常が認められるとの報告があるとのこと

ですが，文献検索が不充分でそれ以上のことはお答え

できません。

小柳清光（新大脳研脳疾患標本セ∴／ター）：Doli－

choectasiaの成因に関しては様々な推論が成されてき

ましたが，reticular fiberが減少する磯序の1つとし

て，先天的なコラーゲン代謝異常とくにタイプⅠⅠⅠコラ

ーゲンとコラゲナーゼ活性との関連を論じた報告があ

り御参考になると思います。

Hegedus，K．，SurgNeurol：1985；24：463－469

Busuttil，R．etal．ArchSurg：1980；115：1373－1378

高橋　均（新大脳研神経病理）：くも膜下出血に至

るまでのプロセスについてどう考えてよいか？

Aneurysm様の血管壁の局所的dilatationを経て破

れたとすると，脳主幹動脈の他の部分にもいくつか

unrupturedのaneurysm様変化があってよいと思い

ました。あるいは，dolichoectasiaに局所的なscler・

Otic changeが加わってというような可能性は，先生

のお考えをお聞きかせいただければと思います。

渡辺正秀：肉眼的には明らかな動脈癌はなく顕微鏡

的にもmicro・aneurySmはありませんでした。（右後

大脳動脈の一部に破裂の疑われた所もありましたが）。

おそらく，弾性板の断裂をきたすような血管の脆弱

性が基礎にあり，どこか特に宕軌、部分が破れたものと

考えます。

動脈硬化性の変化については特に述べませんでした

が，アテローマは脳底動脈にのみ認められ，同部の中

膜はきわめて罪薄化していました。したがって，この

ような所にmicro・aneurySmができていてそれが

ruptureした可能性もあると思います。

小柳清光：①内弾性板の欠損部位に一致して内膜肥

厚がみられますが，これらの因果関係はいかがとお考

えになられますか。

②本例も，これまでの報告例でもdolichoectasiaは

頭蓋内へ流入する中動脈のみで見出されている様です

が，この形成磯序をどう考えたらよいでしょうか。

渡辺正秀：①おそらく内弾性板の欠損が先行し，伸

展脆弱化した壁を補強するために内膜の肥厚がおきた

ものと考えます。

②なぜ頭蓋内の中動脈にのみおきるのかほ分かりま

せん。全身動脈の系統的な検索症例の集積が必要かと

思われます。

4）小脳性失調症・錐体路徴候を伴う家族性アミロイドポリニューロパテー1家系2例の病理

所見ならびに脳アミロイド蛋白の化学的性状

○池田　修一＊，柳沢　信夫＊，羽生　憲直＝

森山　伸一＊＊事，太田　→樹＊＊＊＊，石井善一郎HH＊

牛山　雅夫HHH，亀谷宮由樹＊＊日日＊

●　●

●　●　■

●●　●　●

●●●■●

●　●　●　●　●　●

●　●　●　●　●　●　●

信州大学第3内科

長野赤十字病院神経内科

同　　　　　　病理

北信総合病院内科

同　　　　　病理

健和会病院神経内科

東京都精神医学総合研究所

はじめに：家族性アミロイドポリニューロパチー

No．4，1991

（FAP）は末梢神経障害と自律神経障害を主徴する
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図1症例1の小脳のアミロイド沈着

抗プレアルブミン抗体を用いた免疫組織

化学的染色ではくも膜下脛の血管壁に同

抗体に反応する高度なアミロイド沈着が

見られる。

（bar＝250JJm）

疾患である。今回我々はFAPの臨床像に小脳性失調

症・錐体路徴候などの中枢神経症状を合併した2同胞

例の剖検所見を得たので報告する。

臨床所見：本家系は長野県飯山市出身で，すでに知

られているFAP家系との血縁はない。症例1は39歳

頃より歩行時めふらつきが出現。42歳時当科受診，失

調性歩行，四肢の深部反射冗進あり。44歳時足底の異

常感覚，高度な立ちくらみ，陰萎が出現し，長野赤十

字病院神経内科にて下肢遠位部の筋萎縮，同部位の解

離性感覚障害とCT上軽度の小脳・脳幹の萎縮を指摘

され，胃生検上アミロイド沈着が確認された。50歳頃

より著しいふらつきのため歩行不能となり，51歳で死

亡。症例2ほ症例1の兄でほぼ同様な経過を示してい

る。40歳時小脳性失調症状と四肢の深部反射冗進を認

め，48歳頃より下肢遠位部の温・痛覚低下と腎機能障

害が出現，51歳時腎不全状態にて死亡。

剖検所見：2例とも全身の諸臓器，特に心臓，甲状

腺，腎臓，末梢神経，迷走神経，胸腰部の交感神経節

に強いアミロイド沈着が観察された。脳重量は症例1

が1，350g，2が1，150gで，肉眼的に高度な橋萎縮が

存在した。組織学的には中枢神経全般のくも膜ならび

にくも膜下腔の血管壁に高度なアミロイド沈着が見ら

れたが（図1），脳実質内への沈着はなく，小脳では
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図2　症例1の小脳の鍍鋲染色

Bielshowskiの変法による染色ではプルキ

ニエ細胞の脱落とtorpedo・empty－basket

等の変化が見られる。

（bar＝250J〟n）

プルキニエ細胞の軽度から中等度の脱落が認められた

（図2）。なお脳のくも膜から抽出したアミロイド線

維蛋白の化学的性状は30番目のバリンがメチオニンに

置換した変異プレアルブミンであった。

結語：本家系の病像はtypeIFAPに脊髄小脳変性

症が合併した新しい型の遺伝性全身性アミロイドーシ

スと考えられた。

〔討　論〕

小川　宏（桑名病院神経病理）：Amyloidの沈着

は大脳，小脳，橋のいずれでもpialvesselと脳表付

近の脳内血管に限られていますが，橋や小脳の変性は

深部までびまん性なので，橋と小脳の変化はamyloid

の沈着とは無関係と考えます。

本演題の主題とは関係ありませんが，新潟で検索さ

れた長野県の家系のFAP2剖検例で脊髄のanterior

fissureに微小神経腰の多発がみられました。昭46年

当時，小宅教授が神経病理学会で切断部神経塵か，遺

伝的な共通所見かのdiscussをなすったことがありま

す。本日みせて頂いた先生のFAPの1例および橋，

小脳変性を伴った1例のいずれでも脊髄に微小神経塵

がみられました。先生方の多数のFAPの剖検例につ

いても御検討頂き，御教示下さるようお願い致します。
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5）右上腕切断後38年経過の剖検例における脊髄・末梢神経系の所見

症例：死亡時56歳の男性。死亡38年前作業中の事故

により右肩関節から5cm遠位部で上腕を切断。その

後も洋食器製造業に従事したが，全経過2年5カ月の

gliomaにより死亡。

病理組織学的所見：N31（89）。右大脳半球には

diffuseなglioma cellsの浸潤と広範なradiation ne－

crosisが認められた。

脊髄および脊髄神経節は4％パラホルムアルデヒド

（4PFA）固定後パラフィン包埋し，C3－C7レベル

では8／〟n厚連続切片を作製して80〟mおき計10枚を

KB染色した。これに加えてHE，PTAH，Bodian

○鈴木　裕書，小柳　清光＊＊，高橋　均＊

生田　房弘＊＊，河野　充夫…，構山　元晴＊＊＊

＊新潟大学脳研究所実験神経病理

＝同　　　　　　　脳疾患標本センター

＊＊ホ燕労災病院脳神経外科

染色を施行した。

脊髄前後根は4PFA固定後エボン包埋，11‘m厚

トルイジンブルー・サフラこソ染色切片を作製した。

頚髄前角では，左（図1）に比べ，右が萎縮してみえ，

前角細胞が減少し，残存神経細胞のほとんどはきわめ

て萎縮していた。しかし，Chromatolysisは認められ

なかった（図2）。右頚髄前根は萎縮し，大径有髄線

経の減少と線維化，小径線経の増加が見られた（図

3）。C6－C8レベルの脊髄神経節細胞札　右では萎縮，

減少し，reSidualnoduleが多数みられた（図4）。右

頚髄後根でも，大径有髄線経の減少と線維化がみられ

図1左第7頚髄前角　KB染色，×40

図2　右第7頚髄前角　KB染色，×40

図3　右第7頚髄前根トルイジンプル一・サフラニソ染色，×200

図4　右第7頚髄神経節　KB染色×40
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た。

定量的検討：C5－C7レベルの前後根およびC6，7レ

ベルの前角細胞に関して定量的検討を加えた。右前根

では，大径線椎の減少とともに小径線経の増加が見ら

れた。右後根でも大径有髄線経の減少がみられたが，

小径線経の増加は認められなかった。右前角では細胞

体断面積300平方ミクロン以上の神経細胞が著明に減

少していた。

考察：本例は，前角細胞および脊髄神経節細胞の軸

索切断後38年を経た症例である。切断側で神経細胞の

脱落と萎縮が見られた一方，ほぼ半数の前角細胞が未

だ存在していたことも事実である。前根では大径有髄

線経の減少とともに小径線椎が増加していた。これら

所見の意義に関して検討を進めている。

〔討　論〕

大江千虞（群大脳外科）：Phantompainのような

症状は見られませんでしたか？

鈴木　裕：主治医のDrに確かめませんでした。

Phantompainに関してはわかりません

ヒストグラムでは，小径線維増加の可能性を考えてお

りますが，一方，前角細胞の減少が見られる点がわか

りません。この点につき，御教示の程お願い致します。

羽生憲直（長野日赤神経内科）：この症例の前根の

変化はALSの前根と似ているところがあり興味深い。

ALSでは，大経線経が減少するのが共通の所見であ

り，小径線経は減少している例とふえている例がある。

この場合の増加している小径線経の中には再生線経が

含まれていると考えた。この症例もこのような小径線

経のふえているALSの所見に似ていると思う。

しかし，ALSでは大径線経の小径化がみられるが，

この症例では大径線経は全体に減少しているものの，

小径化はない点が異なっており，ALSとの病因の違

いを反映していると思う。

6）頚椎後縦執帯骨化（C2＿5）と連続した軟骨・線維性腫癌（Cl）を認めた1剖検例

症例：死亡時74歳，男性。1988年8月（死亡前8カ

月）右手指のしびれ感が出現し，その後，右上肢全体，

左手，両足に広がり，1989年2月6日の入院時には，

項部～後頭部痛，右上肢全体，右胸部，左手，両足の

知覚低下としびれ感，右上肢の筋力低下を認めた。頚

椎Ⅹ線断層撮影，CTミエログラフイ一，MRIでは，

第1頚椎レベルで軸椎歯突起後方に大きく突出した腰

痛性病変が認められ，第2～第5頚椎の後縦執帯には

骨化がみられた。2月13日に第1～第6頚椎の椎弓切

除術と腫癌性病変の生検，3月13日に生検，4月3日

に経口進入による腫瘡の全摘術が行われた。術中所見

では，後縦勢帯そのものが黄白色調を帯び肥厚し腫瘡

を形成している様にみえた。掃出された組織の，光顕

所見は，3回ともほぼ同様で軟骨性組織と線維性組織

の混在から成っていた（図1，2）。3回目の手術後，

発熱，意識障害が出現，悪化し1989年4月16日死亡し

た。

剖検所見：N14（89）。第1頚椎レベル腰瘡のほと

んどは掃出されていたが，残存している部分は生検組

織と同様の軟骨性組織と線維性組織の増生を示してい

514

○檜前　薫事，高橋　均＊，大浜　栄作＊

生田　房弘＊，内山　政二日，本間　隆夫＝

＊新潟大学脳研究所実験神経病理

＊＊同　　　整形外科

た。この病変は第2頚椎後縦勒帯に連続し，第2頚椎

から第5頚椎レベルの後縦敬帯は，骨化と軟骨組織の

増生を示していた（図3－5）。この軟骨組織は第2

～第3頚椎椎間板と連続していた。脳重量は1，685g。

肉眼および組織学的に，急性化膿性髄膜炎の像を呈し，

脳底動脈には，細菌性動脈癌が形成され，その壁の破

綻が認められた。

考察：本例の後縦執帯骨化の磯序は，軟骨内骨化に

よるものと考えられたが，歯突起後方では，軟骨組織

の増生のみで，骨化を来さず腫癌性発育を来したもの

と考えられた。頭部の運動に際し動きの多い部であり，

生理的に広い空間を有していることが骨化を来さず腫

瘡として発育したことと関連している可能性が考えら

れた。

〔討　論〕

田村　勝（群大脳外科）：第2頚椎の歯突起はOs

Odontoideumの可能性はないか？

檜前　薫：剖検で検索した部分にはありませんでし

た。手術時切除されたC2の部分は標本が病理検索に

信州医誌　Vol．39
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図1腰痛の軟骨性組織　HE，×240

図2　石灰沈着を示す軟骨性組織　HE，×240

図3　第2および第3頸椎正中断，骨化を示す後縦靭帯（矢印）Azan染色

図4　後縦執帯内の骨化組織　HE，×50

図5　靭帯内の軟骨組織は石灰化を示しつつ骨組織に移行していた。HE，×125
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提出されておりませんでしたので有無は不明です。

小林茂昭（信大脳外科）：手術時にどういう固定術

を行ったか？

槍前　薫：Laminectomyの部分は固定を行ってお

りません。C2の歯突起を切除した部分は腸骨からと

った骨片で固定していました。

藤原正之（市立岡谷病院）：1，2回目の手術材料

には那須－Hakola病でみられるものと同様の多数の

膜嚢胞性病変が認められる。これは脂質・糖・蛋白か

ら成る膜で囲まれた一種のOilcystで，変性，壊死に

伴って各種臓器に生じるものと考えられる。脂質の由

来は軟骨細胞の脂肪変性とか出血などが推定される。

後縦靭帯骨化症においての発生例は2～3年前に群大

病理から報告されている。

大塚訓喜（信大整形外科）：Clレベル後方にありま

した腫瘍様の軟骨塊は，骨化の前駆状態ではないかと

推測致します。この増殖した軟骨の由来は，Os

Odontoideum（がもしあった場合は）にある可能性が

高いと思われます。この他にはC2＿3の椎間板由来とも

考えられます。いずれにしても軟骨増殖が生じた部位，

大きさOPLLとの関係において貴重な症例です。

OPLLの発達進行においては，局所の可動性が大きく

関与していることは，すでに明らかにされています。

このことから，本例の軟骨増殖はCl＿2間の良好な可動

性と関係があると思われます。

7）小脳橋角部に発生したmalignantfibrotlShistiocytoma（MFH）の1例

症例：57歳，女性。

既往歴：Mentalretardation（IQ37）あり，施設に

入所し■ている。

現病歴：5～6年前より右角膜潰瘍あり失明してい

た。平成2年6月右上下肢の動きが悪くなり，6月19

日中央群馬脳外科病院に受診。右顔面痛覚の低下，右

角膜知覚の消失，左片麻痔，左側の反射冗進があり，

MRIで，延髄，橋の右側より小脳橋角部に突出する

境界明瞭な3．5×2×2cmのenhancedmassが認めら

れた。7月10日手術施行。手術所見では，小脳橋角椿

より橋の外側に灰色の硬い腰瘍があり，第Ⅷ，Ⅶ，Ⅴ

脳神経は強く癒着，特に第Ⅴ脳神経は腫瘍内に埋没し

ていた。小脳，脳幹との境界は明瞭で硬膜との癒着も

見られなかった。

病理組織学的所見：棒状あるいは不整形の核を有す

る紡錘形細胞が，不規則な束状の配列傾向を示し増殖

している。一部では，StOriformpatternが見られる。

核の大小不同があり，核分裂像が散見され，小壊死巣

が認められる。腫瘍細胞の一部は胞体が腫大し明調と

なっており，ところによって泡沫細胞が巣状に出現し

ている。細胞間には豊富な細網線経があり，部分的に

は膠原線経のび浸性増生がみられる。免疫組織化学で

は，α1・antichymOtrypSin（＋），α1・antitrypsin（－），

lysozyme（一），CD－68（＋），LCA（＋），aCtin（＋），

51b

○平戸　純子＊，佐々木　惇蝉，中里　洋一＊

野尻　健H，豊田　収H，中島　英雄＝
＊群馬大学第1病理

＊＊中央群馬脳神経外科病院

tubulin（＋），myOSin（－），desmin（－），vimentin

（→，keratin（＋）で少数のGFAP，S－100蛋白陽性

細胞が認められた。Ki－67標識率は10．6％であった。

電顕所見：Fibroblast様細胞，組織球様細胞，

Ⅹanthomatous cells，myOfibroblastsおよび中間径細

線経を豊富に含む細胞が認められた。

顕微蛍光測光法による核DNA定量では，DNAの

aneuploidyが認められた。

頭蓋内に発生したMFHと考えた。頭蓋内原発の

MFHはまれでテント下に発生した症例は非常に少な

い。GFAP陽性細胞は混在するastrocyteまたは，腫

瘍細胞の可能性が考えられた。

〔討　論〕

発地雅夫（信大第2病理）：本例のOriginを

meninxと考えると，meningiomaもしくはmalig－

nant meningiomaといかに鑑別するか。また本例を

良性とするか悪性とするかについて考え方を教えて下

さい。

平戸純子：MalignantmenlngiomaはMeningothel

の性格を部分的に残こすものとされています。本例は

H．Eの所見で通常のmeningioma様の部分はありませ

んし，EM的にも接着構造interdigitationはみられま

せんでした。Fibrous meningiomaとの鑑別について

信州医誌　Vol．39
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図1紡錘形腫瘍細胞の増殖Storiformpatternを示す。HE，×160

図2　細胞間の細網線経の増生　渡辺鍍銀法，×160

図3　Fibroblast様細胞（F），myOfibroblast細，組織球様細胞㈱が見られる。×4，000

ほ良性か悪性かという問題とも関係すると思います。

本例が悪性か否かについては，細胞の多形性は軽度で

すが，壊死があること，核分裂像が散見されること，

さらに，Ki－67の標識率が10．6％であることから

malignant fibrous histiocytomaであり，悪性度は

lowgradeであると考えます。

発地雅夫：免疫染色で多様な染色性を示すことと，

染色されない細胞とされる細胞とがありますがどう考

えますか。

平戸純子：多種の抗体で染めれば染める程，ある特

異系の細胞マーカーでなく多彩な陽性所見を示してし

まいます。文献的にも頭蓋外のMFHでVimentin，

desmin，CytOkeratin陽性例が比較的多数報告されて

おり，CytOkeratin陽性例はEM的にtonofilaments

がみられ上皮細胞への分化があると報告されています。

No．4，1991

多方向への分化能を示すと解釈されていると思います。

高橋　均（新大脳研実験神経病理）：各種マーカー

に関する免疫組織化学的検索結果のうち，ケラチン陽

性について先生の解釈をお聞かせいただければと思い

ます。

平戸純子：Cytokeratin陽性ですが，AEl／AE3で染

めたもので，他の社の抗体ですとさらに多くの細胞が

陽性となります。Cytokeratinは30種く　らいの

Subunltsからなっており，それぞれの抗体は認識する

Subunitが異なっているわけですが，抗体によっては

astrocytomaなども多くの例が陽性に染色されます。

Desmoplakin（＋）EMでも接着構造があるというよ

うな他の所見が加わらないと，必ずしも上皮系への分

化があると言えないと考えます。今の段階ではただ現

象として把えています。
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8）短期間に再発した頭蓋内胚細胞性腫瘍の1例

症例：17歳，男。多飲多尿で発症。Argyll Robert－

son徴候，脳圧冗進症状，尿崩症あり。CTにて松果

体部に，さらに鞍上郡にも腫瘍性病変あり。血管写で

は腫瘍陰影不鮮明。血清中AFP＜5ng／ml，HCG－β

0．4ng／ml，PLAP＜20mU／L。髄液中AFP＜5，

HCG－β1．43，PLAP135。第1回目松果体部腫瘍部

分摘出術ではgerminomaと診断され，全脳40Gy，局

所追加14Gy，脊髄30Gyの放射線治療が施行。腫瘍マ

ーカー陰性化し，CTで残存腫瘍の大部分が消失する

も，点状の増強部残存。4カ月後AFP上昇とともに

同部が増大。第2回目亜全摘術（血清中AFP145ng／

ml）。その後CDDP，VP－16による化学療法施行。し

ばらく小康を保っていたが再増大し，局所20Gy照射

併用後，第3回目亜全摘術（血清中AFP944ng／mi，

髄液中AFPl，559ng／ml）施行するも発症から2年4

カ月で死亡。

組織所見：第1回手術時組織は比較的明るい胞体を

有する上皮様の腫瘍細胞より構成され，リンパ球浸潤

を伴っている。一部に核分裂像や異型性が目立ち，硝

子様滴もみられるが，特定の細胞配列はない。AFP，

HCG－β，PLAP陰性。低分子CKが多数の腫瘍細胞

で陽性。第2回手術時組職には小型の未分化細胞が島

状にみられ，一部に索状，管状配列も伴う。間葉系の

細胞増殖が目立ち，やや分化した腺構造も散見される。

HCG一β，PLAP陰性。低分子CKは腺構造や小型の

未分化細胞のかなりで陽性，AFPは一部の小型細胞

○鷲山　和雄＊，森井　研＊，北沢　智＝＊，

河野　充夫事，斎藤　隆史事，恩田　清＊

田中　隆一事，熊西　敏郎H，本山　悌－…

＊新潟大学脳神経外科

H同　　　神経病理

事＝同　　　第1病理

で陽性。第3回手術時組織は小型の上皮性細胞が乳頭

状，小胞状に配列し，その周囲には扁平なやや大型の

粗網状構造をとる細胞が見られる。また比較的大型な

異型度の高い上皮性細胞が敷石状，時に索状に配列す

る。異型核巨細胞も目立つ。HCG－β，PLAP陰性。

低分子CKは大部分の腫瘍細胞で陽性，AFPも前回

標本より高頻度で陽性。第3回目手術材料が培養下へ

移され，ヌードマウス皮下にも移された。皮下継代腫

瘍（11月現在で7代目）は敷石状に増殖しCK陽性，
一部にAFP陽性。

まとめ：第1回手術時組織は振り返ってみてもHE

染色ではgerminoma，強いていってもanaplastic

germinomaと表現せざるを得ない。しかし第2回目

以降の組織で見られるemi）ryOnal carcinoma，yOlk

sactumorなどでの免疫組織化学所見を考慮すると，

一見germinomaに見えても低分子CK陽性の意味す

るところは，より悪性度の高いembryonal car－

cinomaだったと思われる。胚細胞性腫瘍の診断に際

して免疫組織化学的検索は必須であろう。

〔討　論〕

田村　勝（群大脳外科）：第1回手術時標本でみら

れる大型細胞は核の大小不同，多少の核分裂像，硝子

様滴などみられ，PLAP陰性のことなど考慮すると，

germinomaの大型細胞とちがう成分の可能性がある

ように思う。

図1－3　第1回目手術標本，　図4，5　第2回目手術標本，　図6，7　第3回目手術標本

図8　ヌードマウス皮下腫瘍組織，いずれもHE染色。

図1リンパ球浸潤を伴った上皮様腫瘍細胞　特定の細胞配列はない。

図2　核異型性や核分裂像（←印）が目立つ。（強拡大）

図3　硝子様滴（←印）がみられる。（強拡大）

図4　小型の未分化細胞が島状にみられる。これらの大部分はCK陽性。

図5　分化した腺構造がみられる。

図6　索状構造を示すやや大型の上皮性腫瘍細胞　大部分はCK陽性。

図7　扁平な粗網状構造をとる腫瘍細胞

図8　敷石状に増殖するヌードマウス皮下腫瘍細胞
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