
 

 

 

第 41回上信越神経病理懇談会 

（日本神経病理学会上信越地方会） 

 

プログラム・演題抄録 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

期日：平成27(2015)年 10月 24日(土) 

場所：群馬大学医学部 (前橋) 

世話人：横尾英明 (群馬大学大学院医学系研究科病態病理学) 



交通案内 

 

JR両毛線 新前橋駅または前橋駅下車、タクシーで10分。 

（JR上越・北陸新幹線 高崎駅からはタクシーで約30-40分かかります。） 

 

関越自動車道 前橋インターより15分。 

 

 

北



群馬大学医学部（昭和キャンパス） 構内案内図 

 

 

 

受付：基礎医学棟１階正面玄関ロビー、午前10時～ 

   早めに到着された方は、027-220-7973 にご連絡ください。 

講演会場（兼休憩室）：基礎医学棟2階、基礎大学院講義室 

標本展示：基礎医学棟3階、顕微鏡実習室 

駐車場：駐車券を本会の受付に提示すると200円でご利用いただけます。 

基礎医学棟 附属病院 
タクシー

バス乗場

3 階:顕微鏡実習室 
2 階:基礎大学院講堂 

1 階:受付 
1 階:懇親会会場

駐車場

北

駐車場



お知らせとお願い 

 

１．受付は群馬大学医学部基礎医学棟１階正面玄関ロビーで、標本展示は基礎医学

棟３階顕微鏡実習室にて、午前 10 時から開始します。早めに到着された方は

027-220-7973 までお電話ください。なお、基礎医学棟の出入り口にはオートロ

ック機構がありますのでご注意ください。 

２．会の進行は、基礎医学棟２階基礎大学院講義室にてまず演題ごとにPCによる内

容・見解・問題点などを説明していただきます。その後、昼食をとり（お弁当を

用意いたします）、標本、データの観察を行い、最後に演題ごとに順次討論をい

たします。最初の説明は7分、最後の討論は10分以内にお願いします。 

３．原則としてWindows のPowerpoint (2013対応)でファイルを作製し、CD-RかUSB

メモリーでお持ちください。ノートパソコンご持参の先生は一般的な接続形式

(D-sub15ピン(ミニ)ケーブル)に接続できるパソコンをご用意ください。Macで

のご発表の方は、VGAコネクターをご用意ください。 

４．参加費は 2000 円、懇親会費は 3000 円です。会場受付でお支払いください。な

お、技術員、海外留学生、学部学生の参加費、懇親会費はいずれも無料です。 

５．本会の記録は「The Kitakanto Medical Journal」に掲載されることになってい

ます。出題者は11月30日までに抄録、写真(仕上がり時のサイズは約8 x 6 cm、

モノクロ、2枚以内)、写真説明(100文字以内)を群馬大学医学部病態病理学 伊

古田勇人あてにお送りください。電子メールによる入稿を歓迎します

(ikota@gunma-u.ac.jp)。事前抄録のまま変更のない場合はそのまま掲載させて

いただきます。 

 

 

連絡先： 

伊古田勇人 

〒371-8511 群馬県前橋市昭和町3-39-22 

群馬大学大学院医学系研究科病態病理学 

Tel. 027-220-7971, 7972, 7973 

Fax. 027-220-7978 

ikota@gunma-u.ac.jp 

 



第41回上信越神経病理懇談会プログラム 

 

10:00  受付  （基礎医学棟1階正面玄関ロビー） 

10:00  標本展示 （基礎医学棟3階顕微鏡実習室） 

11:00  世話人挨拶 （基礎医学棟2階基礎大学院講義室） 

11:05-12:08 各演題の提示 （基礎医学棟2階基礎大学院講義室） 

  昼食  （基礎医学棟2階基礎大学院講義室） 

  標本観察 （基礎医学棟3階顕微鏡実習室） 

16:00-17:40 各演題の討論 （基礎医学棟2階基礎大学院講義室） 

18:00  懇親会  （プロジェクト棟1階：石井記念ホール） 

 

 

演題 

       口演    討論 

１      11:05   16:00                  座長：中山淳 

初発から20年以上を経て再発したhigh grade astrocytomaの一例 

○中田聡1,2、堀口桂志2、信澤純人1、伊古田勇人1、平戸純子3、横尾英明1 

群馬大学大学院医学系研究科病態病理学1、群馬大学医学部附属病院脳神経外科2、群馬大学 

医学部附属病院病理部3 

 

２      11:13   16:10                  座長：山田光則 

低異型度グリオーマの領域を伴う epithelioid glioblastomaの一例 
○野本希 1、長野拓郎 2、鹿児島海衛 2、松村望 1、信澤純人 1、伊古田勇人 1、横尾英明 1 
群馬大学大学院医学系研究科病態病理学分野 1、太田記念病院脳神経外科 2 
 

３      11:21   16:20                  座長：平戸純子 

PXA with anaplastic features with sarcomatous componentと組織診断した前頭葉腫瘍の１例 
○小倉良介 1, 2、伊藤絢子 1、塚本佳広 2、五十川瑞穂 2、齋藤理恵 1、青木洋 2、岡本浩一郎 2、 
藤井幸彦 2、高橋均 1、柿田明美 1 
新潟大学脳研究所病理学分野 1、脳神経外科学分野 2 
 

４      11:29   16:30                  座長：豊島靖子 

多彩な分化を呈し、診断に苦慮する悪性グリオーマの一例 
○吉田由佳 1、藤巻広也 2、井出宗則 3、松村望 1、信澤純人 1、伊古田勇人 1、横尾英明 1 

群馬大学大学院医学系研究科病態病理学分野 1、前橋赤十字病院脳神経外科 2、同病理診断科 3 



５      11:37   16:40                  座長：柿田明美 

小脳失調を来たし、神経細胞胞体内ポリグルタミン顆粒を脳内に広範に認めた一剖検例 

○小栁清光 1、中原亜紗 1,2、北澤邦彦 3、吉田邦広 4、岩谷舞 5、佐野健司 5、石川欽也 6、 
山田光則 1 
信州大学神経難病学講座分子病理学部門 1、同分子遺伝学部門 4、信州大学臨床研修 
センター2、長野松代総合病院附属若穂病院内科 3、信州大学臨床検査部 5、東京医科歯科大学

長寿・健康人生推進センター6 
 

６      11:45   16:50                  座長：池田将樹 

Chorea を伴った非典型的ALS と臨床診断された、Tauopathy の一剖検例 
◯田中英智１、豊島靖子１、三浦健２、三瓶一弘２、志賀篤３、柿田明美１、高橋均１ 
新潟大学脳研究所病理学分野 1、佐渡総合病院神経内科 2、新潟大学脳研究所分子神経疾患 
資源解析学分野 3 
 

７      11:53   17:00                  座長：伊古田勇人 

臨床的に視神経脊髄炎(NMO)と診断し脊髄と大脳中心灰白質に広汎な壊死性病変を認めた 
一剖検例 
○宮平鷹楊 1、武井洋一 1、腰原啓史 1、小口賢哉 1、大原慎司 1、菅野裕幸 2、小柳清光 3、 
柿田明美 4 
まつもと医療センター神経内科 1、信州大学医学部組織病理学 2、信州大学医学部神経難病学 3、

新潟大学脳研究所病理学 4 
 
８      12:01   17:25                  座長：山内秀雄 

Static encephalopathy of childhood with neurodegeneration in adulthood (SENDA)の 
一剖検例 
○清水宏 1、村松一洋 2、清家尚彦 1、豊島靖子 1、清水信三 3、澤村守夫 4、岩科雅範 5、 
澤浦法子 2、高橋均 1、柿田明美 1 
新潟大学脳研究所病理学分野 1、群馬大学大学院医学系研究科小児科 2、 
国立病院機構西群馬病院小児科 3、同血液内科 4、同研究検査科 5 

 
特別講演         17:10                  座長：横尾英明 
神経変性疾患におけるオートファジー ～SENDA から明らかになったこと～ 
〇村松一洋先生 
群馬大学大学院医学系研究科小児科学 
 



演題 1        座長：中山淳 

 

初発から 20 年以上を経て再発した high grade astrocytoma の一例 

 

○中田聡 1,2、堀口桂志 2、信澤純人 1、伊古田勇人 1、平戸純子 3、横尾英明 1 

 

群馬大学大学院医学系研究科病態病理学 1、群馬大学医学部附属病院脳神経外科 2、 

群馬大学医学部附属病院病理部 3 

 
࠙臨床経㐣 X-23ࠚ 年(3 ṓ)にྑ頭㡬葉の出血性脳腫瘍に対して腫瘍出術が行され、病理

診断は anaplastic astrocytoma であった。ᨺᑕ線↷ᑕ後、X-12 年まで化学療法を行い、再

ቑ大なし。X-8 年時の⏬ീで出⭍内に㐀ᙳ病変が出⌧し、その後ቑ大なく経㐣観察を⥅続

したが、X-5 年より通院を自ᕫ中断した。X-1 年からᙉい頭③が出⌧し、X 年(26 ṓ)に当院

脳神経外科受診。ྑ頭㡬葉に 7 の㐀ᙳ病変を認め、NBCA で腫瘍ᰤ㣴血⟶ሰᰦ術を行

後、同日のうちに出術を行った。腫瘍は出され出⭍には BCNU wafer を留⨨した。

X+1 年から TMZ、Bevacizumab ᢞを開始。明らかな再発はなく経㐣している。 
࠙病理所見ࠚ初発腫瘍：㢮円形の᰾とዲ㓟性の細胞質を᭷する⣳㗽形の腫瘍細胞が᮰≧に

㓄ิし、部分的に᰾の多形性を伴い、᰾分ീは 1～2/10HPF ⛬度認められた。小型の壊

死ᕢࡸ◪子化血⟶はࡳられるが、微小血⟶ቑṪീは明らかではなかった。一部ではἼ≧の

᰾と⧄細な✺㉳を᭷するより低異型度な腫瘍細胞からなる領域もࡳられた。腫瘍内に

Rosenthal fiber ࡸ eosinophilic granular body などの変性構㐀≀はとࢇどࡳられず、ዲ

㖟線⥔の発㐩はஈしかった。චᰁⰍで腫瘍細胞は GFAP、S-100、nestin、vimentin、Olig2
は㝧性。CD34 は㝜性で MIB-1 はᰁⰍ良でᐃ㔞ྍ。 
再発腫瘍：初発腫瘍と㢮ఝするが、᰾異型がࡸࡸቑしており、᰾分ീは多いとこࢁで

5-7/10HPF ⛬度観察された一方で、低異型度の領域もඹᏑしていた。検体の㎶⦕に正ᖖ脳

組織が付着しており、腫瘍とのቃ⏺は明░であった。◪子化血⟶、血ᰦ形成、微小血⟶ቑ

Ṫ、ഇᰙ≧㓄ิを呈する壊死ᕢがᩓ見された。චᰁⰍで S-100、vimentin、Olig2 が㝧性、

GFAP、nestin は一部㝧性、CD34 はᑡᩘの細胞がῐく㝧性、MIB-1 標㆑⋡は 18%だった。 
࠙問題点ࠚPXA with anaplastic features との㚷別。初発時より壊死と᰾分ീを認め、ࡧ

まࢇ性ᫍ細胞腫とすれࡤ glioblastoma となるが、ᾐ₶性にஈしく、経㐣とも合⮴せず。 



演題 2        座長：山田光則 
 
低異型度グリオーマの領域を伴う epithelioid glioblastoma の一例 
 
○野本希 1、長野拓郎 2、鹿児島海衛 2、松村望 1、信澤純人 1、伊古田勇人 1、横尾英明 1 

 
群馬大学大学院医学系研究科病態病理学分野 1、太田記念病院脳神経外科 2 
 
࠙臨床経㐣ࠚ 
 18 ṓ⏨性。X 年 4 月中᪪より頭③を自ぬした。5 月中᪪、㏆医を受診し⢭査したとこࢁ、

⏬ീ上脳腫瘍をࢃれ、同日太田記念病院脳神経外科⤂介受診、入院となった。入院時、

意㆑は清明であり、神経学的にᅄ⫥㯞⑷は見られなかったが、ᕥ上 1/4 の視野Ḟᦆが認めら

れた。頭部 CT、MRI ではྑഃ頭葉に、内部に一部出血性変化を伴い均一に㐀ᙳされる、

ẚ㍑的ቃ⏺明░な腫⒗性病変が認められた。病変の࿘ᅖにᾋ腫は┠立たなかった。脳血⟶

ᙳでは明らかな腫瘍㝜ᙳは認められなかった。5 月下᪪に腫瘍出術が行された。術中、

腫瘍と࿘ᅖ脳とのቃ⏺は明░であった。病理組織学的検⣴で epithelioid glioblastoma と

診断され、以後ᨺᑕ線、化学療法を行ったが、6 月中᪪、腫瘍内出血を㉳こし再ᡭ術となっ

た。࿘ᅖ脳をྵめ広範ᅖに腫瘍を出したが、病ໃのコントロールがつかず、7 月下᪪に死

ஸした。経㐣は初発≧よりおよそ 3 ࣨ月であった。 
࠙病理学的所見ࠚ 
 初回ᡭ術時の検体では、明░な᰾小体を伴う೫ᅾഴྥを示す᰾と、ዲ㓟性ᑒ入体を伴う

胞体を持つ epithelioid cell のቑṪが認められた。Epithelioid cell に✺㉳は見られず、また

多形性が認められ、᰾分ീがᩓ見された。腫瘍は脳表に㟢出しており、血⟶のᾐ₶ഴ

ྥがࡳられた。壊死が高度に見られたが、᰾のഇᰙ≧㓄ิは認められなかった。චᰁⰍ

では、腫瘍細胞は BRAF V600E、INI-1 に㝧性であり、epithelioid glioblastoma に合⮴す

る所見と⪃࠼られた。再ᡭ術時の検体では、上記のᵝな epithelioid glioblastoma の所見に

加࠼、海馬領域に㢮円形～ᴃ円形の᰾とዲ㓟性の胞体を持つ異型のᙅいグリ細胞のቑṪ

が認められた。චᰁⰍでは、epithelioid glioblastoma 領域では MIB-1 㝧性⋡は約 40%
であったが、低異型度グリオーマ領域では MIB-1 㝧性⋡は 1%⛬度と低್であった。 
࠙問題点ࠚ 
1. 病理診断。 
2. 㝶伴する低異型度領域の関連性。 
 



演題 3       座長：平戸純子 

 

P;A with anaplastic Ieatures with sarcomatous component と組織診断した前頭葉腫瘍の

１例 

 

○小倉良介 1, 2、伊藤絢子 1、塚本佳広 2、五十川瑞穂 2、齋藤理恵 1、青木洋 2、 

岡本浩一郎 2、藤井幸彦 2、高橋均 1、柿田明美 1 

 

新潟大学脳研究所病理学分野 1、脳神経外科学分野 2 

 

࠙例84ࠚ ṓ、⏨性。発年 1 月よりά動性の低下が┠立ち、4 月に入り、失⚗をきたす

ようになった。4月中᪪に㏆医受診し、頭部 MR, でྑ前頭葉に腫瘍性病変をᣦされ、新潟

大学病院脳外科に⤂介となった。神経学的にはⴭ明な認知機⬟低下とᕥ∦㯞⑷あり。腫瘍

はྑ前頭葉から島部にかけてᚄ 50mm のᩚに㐀ᙳされる病変であり、またᕥ前頭葉にも小

さな㐀ᙳ病変を認めた。高㱋ではあるが、≧のᨵၿを見㎸ࡳ 5 月にྑ前頭葉の腫瘍を亜

出した。術後はᑡ分↷ᑕ（39G㹷�13 回）を行い、7 月から外来でࢸモࢰロミࢻ内᭹

⥔持療法を開始した。腫瘍は療にᢠ性で、⏬ീ上はṧᏑ病変が明らかにቑ大ഴྥを示

した。 

࠙組織所見ࠚ多形性にᐩࡴ腫瘍細胞がቑṪし、多᰾ࡸወ᰾あるいは᰾内ഇᑒ入体を᭷す

るᕧ細胞、ᑡᩘの xanthomatous cells、およࡧ炎細胞が認められる多形㯤Ⰽᫍ細胞腫 

(P;A: pleomorphic xanthoastrocytoma) ᵝ部分が体であった。᰾分ീがᩓ見され、微

小血⟶ቑ生、壊死も認められた。ዲ㖟線⥔はᐦな領域とな領域がΰᅾしていた。同部に

⛣行性を示しながら、異型⣳㗽形細胞が᮰≧にቑṪした⫗腫ᵝ部分が認められた。この部

分には多ᩘの᰾分ീが認められ、ዲ㖟線⥔が豊ᐩであった。චᰁⰍでは、P;A ᵝ部分に

は GFAP、S-100、2lig2、class Ϫ ș-tubulin、synaptophysin、CD34 に㝧性の細胞が観察

され、一方、⫗腫ᵝ部分の細胞ではこれらのᰁⰍ性はいずれもῐいか認められなかった。

両部分ともに、,D+-1R132+㝜性、p53 㝧性を示し、M,B-1 㝧性⋡は約 30�であった。 

 ࠙問題点ࠚ本腫瘍は、組織学的に P;A の特ᚩを示し、かつ悪性所見と⫗腫ᵝ所見を伴うこ

とから P;A with anaplastic Ieatures and sarcomatous component と診断した。⭺ⱆ腫、

ᕧ細胞⭺ⱆ腫、⭺⫗腫が㚷別にᣲがる。病理組織学的診断と悪性度、およࡧ P;A�⫗腫ᵝ両

部分の関連性をどうᤊ࠼たらよいかについてご意見をいただきたい。 

 



演題 4        座長：豊島靖子 

 

多彩な分化を呈し、診断に苦慮する悪性グリオーマの一例 

 

○吉田由佳 1、藤巻広也 2、井出宗則 3、松村望 1、信澤純人 1、伊古田勇人 1、横尾英明 1 

 

群馬大学大学院医学系研究科病態病理学分野 1、前橋赤十字病院脳神経外科 2、 

同病理診断科 3 

 

࠙臨床経㐣ࠚ 

51 ṓ⏨性。᯾日よりά動性の低下がࡳられ、脳腫瘍がࢃれ前橋赤十字病院に入院した。

約 1ࣧ月後に出術が行ࢃれた。頭部༢純 CT では、ྑ大脳༙⌫の῝部白質からഃ脳室を༨

ᣐし、脳ᱱにまたがる 9cm 大の腫⒗が認められた。MR, T2 ᙉ調⏬ീでは、一部にᄞ胞形成

を伴う内部均一な高信ྕ域として認められた。ᾋ腫はྑ前頭葉にࡳられるのࡳで、ẚ㍑

的㍍度であった。 

࠙病理学的所見ࠚ 

 出検体はᴟめて多彩な組織ീを示していた。第 1 の成分として、高度の多形性を示す

腫大᰾とῐዲ㓟性の広い細胞質を᭷する異型細胞が、ࡧまࢇ性ᐦにቑṪする領域があり、

微小血⟶ቑṪീࡸ壊死を伴っていた。ච組織化学的に GFAP(�)であり、⭺ⱆ腫に┦当する

ീであった。第 2 の成分として、明░な᰾小体を伴うᴃ円形～▷⣳㗹形の᰾とῐዲ㓟性細

胞質を᭷する⣳㗽形細胞が᮰≧に㘒⥈してቑṪしていた。᰾異型は高度で᰾分ീがᩓ見

され、異型᰾分ീもࡳられた。⣳㗽形細胞㛫にはཌい⭺原線⥔の介ᅾが認められ、一部

に◪子化を伴っていた。腫瘍細胞は Yimentin(�)、ȘSMA(一部�)、GFAP(-)で、この⫗腫ᵝ

成分中には㌾㦵島ࡸ㢮㦵の形成が多ᩘ認められた。この⫗腫ᵝ成分を⫼ᬒとして、さらに 2

つの異なる成分が認められた。一方は primitiYe neuroectodermal tumor (P1(T)に㢮ఝす

る成分で、クロマࢳンにᐩࡸࡸࡴ小型の᰾を᭷する 1�C ẚの高い腫瘍細胞が壊死を伴って

ᐦにቑṪし、ቃ⏺明░な島≧の構㐀を形成していた。この成分は synaptophysin(�)、CD56(�)、

1eu1(s)、GFAP(一部�)であった。もう一方は上⾰腫ᵝの成分で、ᴃ円形の⃰⦰᰾とῐዲ㓟

性の細胞質をもつ腫瘍細胞が、血⟶࿘ᅖ性に㓄ิしたり ependymal lining の構㐀をとって

ቑṪしていた。腫瘍細胞は (MA(�)であった。これらの成分には⛣行がࡳられ、またいずれ

の成分も CAM5.2(-)、(GFR(-)、m,D+-1(-)、BRAF V600((-)、,1,-1(�)であった。 

࠙問題点ࠚ 

1 診断ྡとしては �Gliosarcoma with primitiYe neuroectodermal, chondroid, osteoid, 

and ependymal elements� とすることを⪃࠼ているが、その㐺ྰについて。 

2 本腫瘍の㉳源、成り立ち。 

 



1 

演題 5       座長：柿田明美 

 

小脳失調を来たし、神経細胞胞体内ポリグルタミン顆粒を脳内に広範に認めた一剖検例 

 

○小栁清光 1、中原亜紗 1,2、北澤邦彦 3、吉田邦広 4、岩谷 舞 5、佐野健司 5、石川欽也 6、 

山田光則 1 

 

信州大学神経難病学講座分子病理学部門 1、同分子遺伝学部門 4、信州大学臨床研修 

センター2、長野松代総合病院附属若穂病院内科 3、信州大学臨床検査部 5、東京医科歯科 

大学長寿・健康人生推進センター6 

 

࠙例ࠚ死ஸ時 70 ṓ㸪ዪ性。∗親㸪㸪∗方ུ∗に㢮ఝ疾患。46 ṓ㡭㸪ゝ葉がしࡷりにくい

（A病院入院）。48 ṓ㡭㸪㊊がもつれて┤線上をṌきにくい。49 ṓ㸪若穂病院入院時㸪ᕥྑ注

視方ྥ性║㸪構㡢㞀ᐖ㸪ᅄ⫥失調を認め㸪Ṍ行は広基性㸪失調性で㸪⥅ࡂ㊊Ṍ行はྍ。῝

部⭝ᑕは上⫥では正ᖖ㸪下⫥ではᾘ失㸪病的ᑕは㝜性。➽トーࢾスは正ᖖ㸪ឤぬ㞀ᐖ㸪┤

⭠・⭤⬔㞀ᐖはない。脊髄小脳変性（+olmes 型）と診断。小脳失調≧はᚎࠎに悪化。ᄟ下

㞀ᐖも出⌧。51 ṓ㡭㸪ᢚうつ㸪Ᏻが出⌧㸪ᢠうつ᭹用開始。56 ṓ㡭㸪ゝ葉が出にくい（失

ኌ）㸪口⯉ジスキネジ出⌧。58 ṓ時㸪小脳失調≧以外には㸪ᢚうつ≧態（希死念慮）㸪

発ㄒ㞀ᐖ（ኌがうまく出せない）㸪ᄟ下㞀ᐖ㸪口⯉ジスキネジ㸪㢁部㸪上下⫥に㍍度の➽ᅛ

⦰あり。63ṓ㸪B病院にて༸ᕢ⒴のᡭ術と化学療法。67 ṓ㸪⭠㛢ሰの診断で開⭡ᡭ術。同年リ

ーシࣙン┠的にࢸビリࣁ C病院入院。自ຊṌ行ྍ㸪車᳔子⛣乗はせ介ຓ㸪➃座ಖ持はᅔ難㸪

発ㄒはかࢁうࡌて理解ྍ⬟。70 ṓトイࣞ内で死ஸ発見。 

࠙神経病理学的所見ࠚᅛᐃ後脳㔜 1,181㹥。小脳と脳幹は 116㹥。小脳部が高度にⴎ⦰し㸪༙

⌫上部の小脳⁁は中➼度開大。脳幹にⴎ⦰はない。面では㯮質と青ᩬ᰾のⰍ調はಖたれ㸪橋

にⴎ⦰なく㸪ᘏ髄㗹体㊰㸪オリーブ᰾ともにⴎ⦰はない。歯≧᰾のⰍ調はῶࡌ㸪小脳白質がⴎ

⦰。プルキン࢚細胞は部と༙⌫の上部でⴭ明に⬺ⴠ。歯≧᰾には㍍度のグリオーシス。橋᰾

神経細胞㸪下オリーブ᰾㸪⯉下神経᰾㸪ⷧ᮰᰾㸪青ᩬ᰾㸪㯮質に神経細胞⬺ⴠはࡳられず㸪ࣞ

ビー小体は認められない。脊髄に⣴変性は見られず㸪クラークᰕ㸪前ゅ神経細胞に異ᖖない。

腰髄にスフェロイࢻが認められる。ブニࢼ小体は見られない。 

1C2 චᰁⰍ㝧性のポリグルタミンの顆粒≧ỿ着が㸪プルキン࢚細胞およࡧ歯≧᰾㸪中脳⿕

㸪内ഃ⭸≧体㸪オリーブ᰾㸪ഃ頭葉⓶質㸪㐠動野㸪視床㸪ῐ⌫などの神経細胞でも認めら

れる。᰾内ᑒ入体は見られない。 

࠙問題点ࠚ病理所見からの診断は。ポリグルタミン顆粒のᣑがりは。 



演題 6        座長：池田将樹 

 

Chorea を伴った非典型的 A/S と臨床診断された、Tauopathy の一剖検例 

 

◯田中英智１、豊島靖子１、三浦健２、三瓶一弘２、志賀篤３、柿田明美１、高橋均１ 

 

新潟大学脳研究所病理学分野 1、佐渡総合病院神経内科 2、新潟大学脳研究所分子神経疾患

資源解析学分野 3 

 

࠙例ࠚ死ஸ時 76 ṓ、ዪ性。家᪘に㢮なし。 

࠙病Ṕ71ࠚ ṓ、進行性のᅄ⫥⬺ຊとṌ行ᅔ難で発。73 ṓ、ᩚ形外科で㢁部脊ᰕ⟶⊃✽

の診断で᳝ᘪษ㝖術をするも≧の進行あり。74 ṓ、ᅄ⫥の㝶意㐠動が出⌧した。➽ⴎ

⦰と体㔜ῶᑡもあり、神経内科を受診。ᅄ⫥⭝ᑕஹ進、ᕥඃの➽ຊ低下あり、ᕥ下⫥

で病的ᑕ㝧性。ᅄ⫥で舞㋃ᵝ㐠動を認めた。線⥔᮰性⦰なし。㝶意㐠動の合ేはወ

異にᛮࢃれたが、A/S の診断となる。76 ṓ、ດຊ性に自ຊṌ行ྍ⬟な≧態ながら、ᄟ下㞀

ᐖが出⌧。経口ᦤྲྀᅔ難となり、ᒀ㊰ឤᰁをዎ機としたᩋ血性シࣙックにて死ஸ。経

㐣中、認知なし。（経㐣 5年） 

࠙病理所見 。前᰿のⴎ⦰は㍍度ࡧ脳㔜 1100 g。前頭葉、特に中心前回のⴎ⦰あり。脊髄ཬࠚ

ῐ⌫と視床下᰾のⴎ⦰、中脳㯮質のⰍ⣲⬺失を認めた。組織学的には㐠動野⓶質の変性

がᙉく、ῐ⌫ࡸ視床下᰾にも変性を認めた。これらの部ではリン㓟化タ࢘㝧性の 1FTs、

Coiled bodies、Threads が出⌧。加࠼て、特ᚩ的な小⌫≧の構㐀≀：globular astrocytic 

inclusions (GA,s), globular oligodendroglial inclusions (G2,s)を認めた。GA,s は 

Gallyas-Braak ᰁⰍ㝜性。これらは Globular glial tauopathy: GGT に合⮴する所見とᛮ

れた。本例はࢃ GA,s よりも G2,s と Coiled body, Threads がඃである点が特ᚩ的であ

った。 

࠙まとめと問題点 GGTࠚ は、臨床≧ཬࡧ病理組織学的に 3つの subtype が提ၐされている

(Ahmed = et al. Acta 1europahol. 2013:126(4):537-44)。本例は認知を伴ࢃず、上

㐠動ニࣗーロンᚩೃを体とした臨床経㐣であり、病理組織学的にも㐠動野と㗹体㊰を

体とした病変分ᕸから、Type2 と⪃࠼た。自㦂例の Type3 3 例とẚ㍑して、本例では 

astrocyte の変化がẚ㍑的㍍く、GA,s よりも G2,s と Threads が豊ᐩに認められた。㐣ཤの

㢮ఝ例のሗ࿌とేせて、この所見が GGT Type2 の病理組織学的特ᚩと⪃࠼られた。 



演題 7        座長：伊古田勇人 

 

臨床的に視神経脊髄炎(1M2)と診断し脊髄と大脳中心灰白質に広汎な壊死性病変を認めた

一剖検例 

 

○宮平鷹楊 1、武井洋一 1、腰原啓史 1、小口賢哉 1、大原慎司 1、菅野裕幸 2、小柳清光 3、 

柿田明美 4 

 

まつもと医療センター神経内科 1、信州大学医学部組織病理学 2、信州大学医学部神経 

難病学 3、新潟大学脳研究所病理学 4 

 

>例@７３ṓ、ዪ性 

>臨床経㐣@ ᪤ Ṕ、家᪘Ṕに特記すきことなし。;年㸷月（６３ṓ）、両㊊の⑷れឤとṌ

行㞀ᐖが出⌧し、T9 のឤぬ㞀ᐖࣞ࣋ルと両ഃの㗹体㊰ᚩೃを認めた。MR, にて Th7 に高信

ྕ病変あり、横断性脊髄炎と診断しスࢸロイࢻパルス後プࣞࢻニン内᭹にてᨵၿした。;�

２年５月、仕事中にᛴにࡩらつきが出⌧し１㐌㛫でᨵၿ。;�4 年２月、㢦面をྵ༙ྑࡴ㌟の

⑷れ、Ṍ行時のྑのഴきが出⌧し、頭部 MR, にて橋⿕部（ᕥ）、⿕Ẇ外ഃࠥ島⓶質下白

質（ྑ）に多発性病変を認めた。スࢸロイࢻパルスにて≧はᨵၿ。;�５年８月、Ṍ行㞀

ᐖ、ྑ上下⫥の⑷れがቑ悪し入院。この㡭よりᕥ║の視ຊ低下を自ぬし⌫後視神経炎と診

断された。パルス療後に࣋ータフェロン㝸日⓶下注を開始。同年１㸮月、視神経炎のቑ

悪あり 1M2 をい、࣋ータフェロンは中Ṇした。;�６年１月、ྑ║の視ຊ低下が出⌧、ス

パルス、,V,Gࢻロイࢸ は無ຠで視ຊ低下が進行した。;�7 年４月、下⫥➽ຊ低下でṌ行ᅔ

難。A4P４ᢠ体㝧性。;�8 年１月、ᛴ性心➽᱾ሰにて信大病院でスࢸント留⨨。;�㸷年７月、

CAG ┠的で入院中に血小ᯈῶᑡをᣦされ、再生良性㈋血と診断された。㍺血などで対

的に療したが心をే発し死ஸした。経㐣約１㸮年。 

>病理所見@ 内⮚ჾ所見では㝞ᪧ性一部ᛴ性の心➽᱾ሰを認めた。血⟶炎の所見はなし。脳

㔜 1,080g。⫗║的に、脳ᗏ動⬦にⷧいࢸローマ変化あり。大脳のෙ≧断では、ᕥྑの基

ᗏ᰾に壊死ᕢあり、ᕥഃでは⿕Ẇ、ῐ⌫、内ໟ、尾≧᰾。ྑഃでは⿕Ẇ外ഃと外ໟを

している。視神経はⴎ⦰性。脊髄では㢁髄の断面で灰白質中ኸ部に壊死ᕢを認める。組織

学的に、大脳、脳幹、脊髄の壊死ᕢのቃ⏺は明░で、㍈⣴が髄㠧にẚてಖたれるഴྥを

認めた。基ᗏ᰾の壊死ᕢ࿘ᅖの血⟶࿘ᅖࡸ実質にはプラズマ細胞ࡸリンパ⌫のᾐ₶が認め

られた。脊髄の病変部でもより㍍度ながら同ᵝの細胞ᾐ₶を認めた。 

 >問題点@ 臨床的には 1M2 と診断したが、剖検で脊髄の中心灰白質およࡧ両ഃの大脳中心

灰白質に座のある広範な壊死ᕢを認めた。病理組織学的診断は 1M2 でよいか㸽 

 



演題 8        座長：山内秀雄 

 

Static encephalopathy oI childhood with neurodegeneration in adulthood (S(1DA)の 

一剖検例 

 

○清水宏 1、村松一洋 2、清家尚彦 1、豊島靖子 1、清水信三 3、澤村守夫 4、岩科雅範 5、 

澤浦法子 2、高橋均 1、柿田明美 1 

 

新潟大学脳研究所病理学分野 1、群馬大学大学院医学系研究科小児科 2、 

国立病院機構西群馬病院小児科 3、同血液内科 4、同研究検査科 5 

 

࠙例41ࠚ ṓ、ዪ性 

࠙家᪘Ṕࠚ血᪘⤖፧なし、㢮なし。 

࠙病Ṕࠚ࿘⏘期に異ᖖなし。ஙᗂ児期より⢭神㐠動発㐩㐜とてࢇかࢇ発作を認めた。㣴

ㆤ学ᰯを経て 15 ṓより⚟♴タに通い、㍍作ᴗにもᚑ事した。30 ṓより知的㏥行と㐠動㞀

ᐖがᛴ㏿に進行し、Ṍ行での᫆㌿ಽ性より車いすを用、また 32 ṓで⫶⒦㐀タ。37 ṓ、入

院。㌟の➽ᙉ๛がᙉく、ᖖに後ᘪᙇでᐷたきりの≧態。脳 MR, では、ࡧまࢇ性大脳ⴎ

⦰とῐ⌫・㯮質の T2�T2W, 低信ྕと㯮質の T1W, 線≧低信ྕ域を認めた。特ᚩ的な臨床

経㐣と脳⏬ീ所見より S(1DA がࢃれ、遺伝子検査で診断が☜ᐃした。41 ṓ、㏽ཤ。 

࠙病理所見ࠚ脳は小さく、新㩭時脳㔜 700g。㯮質とῐ⌫（特に内⠇）は㕲㗵Ⰽで、ⴭ明

な㕲ỿ着・神経細胞⬺ⴠ・グリオーシスを伴う高度に◚壊性の組織ീを呈していた。さら

にዲ㓟性・顆粒≧の腫大㍈⣴（スフェロイࢻ）の出⌧を豊ᐩに認め、これらは㕲・フェリ

ラメント（p1F）な⛬度で㝧性、また一部はリン㓟化ニࣗーロフࠎンにᵝࢳン・ࣘビキࢳ

㝧性。ᘏ髄後⣴᰾、ᴂ≧᮰᰾、脊髄クラーク᰾には、p1F ᙉ㝧性のスフェロイࢻを多ᩘ認

めた。海馬、マイネルト基ᗏ᰾、青ᩬ᰾、小脳歯≧᰾では神経原線⥔変化・神経細胞⬺ⴠ

が明らかであり、චᰁⰍでは 3�4 リピートタ࢘㝧性の 1euronal pretangles�tangles を

脳幹⫼ഃ、大脳⓶質広範に豊ᐩに認めた。 

࠙まとめࠚS(1DA は、無セルロプラスミン血などと୪ࡧ 1eurodegeneration with brain 

iron accumulation（1B,A）に分㢮される疾患群の一つである。㏆年その原ᅉとしてオート

ファジー関連遺伝子 WDR45 の変異が同ᐃされたが（文⊩）、㕲ỿ着、組織◚壊、タ࢘の病的

✚をきたす機ᗎは明である。本疾患の剖検例は希でありሗ࿌する。 

 

文⊩ 

Saitsu +, 1ishimura T, Muramatsu K et al. De noYo mutations in the autophagy gene 

WDR45 cause static encephalopathy oI childhood with neurodegeneration in adulthood. 

1at Genet 2013 45:445-449. 
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