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第19回　上信越神経病理懇談会

日時：平成5年11月6日（土）

場所：信州大学医学部基匿講義実習棟

当番：信州大学医学部第2病理（発地雅夫）

1）小児脊髄，髄内gangliocytomaの1例

症例は2歳2カ月の男児。妊娠，出産，発達に特記

すべきことなし。13カ月時より，側考症と披行が出現。

25カ月には起立不能となり入院となる。入院時所見と

しては高度の対麻痺を認める以外，明らかな感覚障害
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図1腫瘍細胞は，核小体が明瞭で胞体が比較的豊富

な神経細胞への分化を示している。細胞間には小

型のダリアを少数認める。（HE染色，×200）
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○堀内　哲吉，多田　剛，京島　和彦

小林　茂昭

信州大学医学部脳神経外科

や膀胱直腸障害は認めなかった。脊髄MRIにて，T

7からL2のレベルにTl強調画像にてlowinten－

Sityでenhanceされる髄内腫瘍を認め，上下には

Syrinxを伴っていた。術中所見では，腫瘍は境界明瞭

VeSicleを認める。（×8，000）
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で灰白色の被膜に包まれておりソーセージ様の外観を

呈していた。腫瘍の一部に脊髄が癒着していたため亜

全摘となった。

HE染色（図1）では核小体が明瞭で胞体が比較的

豊富な神経細胞への分化を示す腫瘍細胞が粗に増生し

ている像を認めた。2核，多核の細胞もみられたが，

核の異型性は乏しかった。細胞間には小型のグリアが

少数みられた。我々の免疫染色では，S－100とNSE

が陽性であり，GFAPとNFは陰性であった。

電子顕微鏡所見では，核に不規則な切れ込みがあり，

胞体内にはdensecorevesicle（図2）を多く認めた。

以上よりgangliocytomaと診断した。

問題点；今後，再手術を含めどのような治療が適切

かについて諸先生の意見をうかがいたい。

2）PontineGliomaのp53癌抑制遺伝子変異

Gliomaでは約40－50％の例に痛抑制遺伝子p53の変

異が検出される。しかし，既報の多くは成人の大脳

gliomaを対象としている。本研究では主に若年の

pontineglioma13例を対象としてp53遺伝子の解析を

行った。

病理診断は全例anaplasticgliomaであった。DNA

抽出はパラフィン切片から行った。正常大脳切片の

DNAを対照とした。Primerをp53遺伝子のExon5，

6，7，8の外側のIntron内に設定し，PCR・SSCP法

を行った。PCR－SSCP上移動度の変化を示した例で

はPCR産物をクローン化しdideoxy法で塩基配列を

解析した。

p53変異は13例中8例（61．5％）に認められた。こ

のうち5例では複数またはタンデムの変異が認められ

た（表1，図1）。これら8例にみられた計15変異の

内訳はG：C－A：T（6）とA：T・G：C（4）のtransition，

およびG：C－T：A（4）とA：T－T：A（1）のtransver－

Sionであった（表1）。Transitionの多くはnon－CpG

siteに認められ，1変異のみがCpGsiteに一致した。

15変異中11変異がmissenseで，4変異がsilentであ

った。変異例では正常DNAも検索したが全て野生型

であった（表1）。

Pontine gliomaでは成人大脳gliomaとは異なり複

数またはタンデムの変異，nOn－CpGsiteのtranSition

No．3，1994

〔討　論〕

井上　洋（群大脳外科）：症状の経過は一見早そう

であるが，Ⅹ－p上の骨変化，MRI上の空洞形成等よ

り発育は遅いと思われる。術後照射は行わない方が良

いと思われる。

高橋　均（新大脳研実験神経病理）：診断としては

gangliocytomaとしていいと思う。治療方針も井上先

生に賛成である。

田村　勝（群大脳外科）：大型成熟した神経細胞，

多核神経細胞，小型の神経細胞が主体に増殖しており，

neuroblast様の細胞はみられず，随伴するグリアも異

型性はなく，診断はgangliocytomaでよく，生物学

的悪性度も低いと思われる。

○張　淑靖，凋　　雪蓮，古閑比佐志

市川　富夫，熊西　敏郎

新潟大学脳研究所神経病理

およびtransversionがしばしば認められ，患者の年

齢を合わせ考えると胎生期または幼児期における発癌

物質または変異誘導物質の暴露が示唆された。

〔討　論〕

市川富夫：問題点として若年発生のpontineglioma

は他の腫瘍に比較してtransition，transVerSionが多

数見られたがこれをどう考えたら良いか。

表1
ClonoswlmmUtatlOn

／CloneSQXamlnOd

CaS8　A；P Exon C∝bn Nud80t伽　　　AmlnOaC】d Gll0ma N（】†ma暮　　Radの一

馳x t－おue t■㍊uO the柑Py

6F　8　273　C⊆T→C△T Arg→HIS　2J3（2m）0／2

5［ 56　⊆GC→皇GC Arg→Ser

76　T⊆C→TェC Cys→Phe

77　ccC→CCT Pro→Pro

4　7M　5　140　A⊆C→AエC Thr→He　　3月（2／2）0／2　　　＋

5　6M　5「156　CGC→AGC Arg→Ser

Ll；写
T皇C→TIC Cys→Phe

77　cc⊆→cc工　Pro→Pro

12　16　F　　5　140　ACC→ATC

8　　305　AAG→AGG

13　　5M　　8　286　GAA→AAA

3／3（〟4）　0／2
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DNASequenceAnalysISOfExon8
0fthep53GenefromCase9and13

ab。月品巨。“ab。ab。ab。ab。a。。ab。♂や♂q
Cas813　08589　　0ま8018　Ca609　C88813　eaSQg Ca6e18Ca609
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減
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図1症例9と13のexon8の塩基配列を例示。クローン化PCR産物

をそれぞれ3クローン（a，b，C）選びG，A，T，CのIaneにそれぞ

れ並べて泳動した。変異ladderを矢印で示す。症例9では

codon294（GAG→GGG）と306（CGA→CGT）に，症例13では

codon286（GAA→AAA）に変異が見られる。

中島　孝（群大第2病理）：p53を検索した理由は？

市川富夫：若年性であるため。

中島　孝：p53のhotspotはexon5，7，8と言われ

ており，今回は5，8にmutationがあったというこ

とで，他の癌の変異とは若干異なっている。家族性若

年癌発生で問題になっているLi・Fraumeri症候群でも

p53の変異の関与が指摘されており，脳腫瘍の中でも

家族性のp53の異常がある可能性がある。

中里洋一（群大第1病理）：p53陽性例と陰性例との

間で腫瘍の組織像，生物学的性質などの点で相違があ

るか。p53遺伝子の変異がみられた8例では，免疫組

織化学的にもp53蛋白が検出できたか。

市川宮夫：全例，PAB1801を用いて免疫染色を行

242

ったが，陽性controlは染まって来たが，症例は全例

とも染まって来なかった。剖検例で固定時間の長いこ

とが関係あると考えられる。

中島　孝：大腸癌ではp53はprogressionと関係が

あると言われている。例えば脳転移するとp53の発現

が強くなる。そういう意味でpontine gliomaのana－

plasiaはprogessionの過程とも考えられる。

熊西敏郎（新大脳研神経病理）：私達は良性の

astrocytomaでもp53変異のある例を経験している。

したがって，gliomaではprogressionのみでなくini－

tiationにもp53変異の関係する場合があるものなど，

症例により種々であるものと考えている。

信州医誌　Vol．42
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3）01factoryneuroblastomaの1例

症例：67歳，女性。主訴ほ右視力低下。’92年1月

頃より右視力低下を自覚するも放置。’93年1月，当

院眼科受診。画像診断で頭蓋内病変を疑われ，耳鼻科

で鼻腔内腫瘍の生検後，2月8日当科に入院した。入

院時，意識清明，右眼視力は，0．01に低下。検査上尿

中VMA2．5mg／dayと正常範囲であったが，

NSE14．8，尿中HVA6．8mg／dayとわずかに高値を

示した。下垂体前葉系ホルモンは負荷試験でも正常範

囲。頭蓋Ⅹ－Pでトルコ鞍の拡大と著明な脱灰を認め

た。CT，MRIで鼻腔から媒形骨洞，トルコ鞍をへて，

頭蓋内に進展する大きな腫瘍を認めた。血管撮影では

内頚および外頚動脈より著明な腫瘍濃染像がみられた。

外頚動脈からの塞栓術後，右前頭側頭関頭を行い脳底

槽を充満する易出血性，軟らかい腫瘍を部分摘出した。

術後cyclophosphamide，Vincristine，Cisplatinによる

No．3，1994

○今井　英明1），3），林　情1），石内　勝吾1）

甲賀　英明1），坐間　朗1），小野　伸夫1）

中村　正1），栗原　秀行1），田村　勝1）

大江　千慮1），中里　洋一2）

1）群馬大学医学部脳神経外科

2）同　　　　　　第1病理

3）南東北病院脳神経外科

化学療法，60Gyの局所照射を行い腫瘍の縮小傾向が

みられた。

病理組織所見：HE染色では，細胞密度が高く，類

円形の核を有し，多角形ないし頸円形の小型腫瘍細胞

が敷石状に密に増殖している。繊細な線経からなる

丘brillary areaがみられ，一部はHormer Wright

rosette様構造を示している。核分裂像はほとんどみ

られず，壊死も見られない。免疫組織化学的に

Synaptophysin，Neurofilamentは陽性，S－100は一部

陽性，抗ヒト上皮性抗原のBer－EP4も陽性，EMA，

Keratinは陰性であった。電顕で腫瘍細胞の突起に

densecorevesicleを認める。

問題点：本症例は，腫瘍部位，組織学的，電顕的検

討で01factory neuroblastomaとした。Olfactory

neuroblastomaは，1924年Bergerらにより提唱され

図1小型腫瘍細胞が密に増殖し，無細胞性のfibri11aryareaが見られる。

（HE染色，×400）
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図2　腫瘍細胞の細胞質突起にdensecorevesicleを認める。

（×13，000，Bar＝1ノJm）

て以来，約250例の報告がなされており，腫瘍の発生

母地として01factoryepitheliumが考えられている。

呈示例は，上皮性格に乏しく，起源として01factory

epitheliumでは説明しにくく，他の発生母地（neural

CreSt）を示唆する可能性がある。

〔討　論〕

今井英明：問題点を繰り返すとolfactory neurob・

1astomaは腫瘍の分化能について，neurOblastomaか

らneuroendocrine carcinomaまでの幅広い考え方が

あり，本例をどのように位置づけたら長いか。もう一

点は腫瘍の部位は喚上皮のある所よりも解剖学的に後

ろに位置している可能性があるが，本例のhs・

togenesisについて。

高橋　均（新大脳研実験神経病理）：喚上皮の解剖

学的位置を確認してもらいたい。頭蓋内進展した

01factoryneurOblastomaとしては進展様式が報告例

とかなり異なっている。

若林孝一（新大脳研実験神経病理）：この例は

01factory neuroepitheliomaとは異なり01factory

neuroblastoma（狭義）と考えたいがどうか。

高橋　均：WHOの分類では，01factoryneuroblas－

tomaと01factoryneuroepitheliomaの異同が論議さ

244

れているが，まずneurOendocrine carcinomaを除外

する必要が強調されている。その次に，neubroblas－

tomaかneurOepith占liorhaかという問題が来る。

生田房弘（新大脳研実験神経病理）：まず経験のあ

る座長から，この名目での腫瘍群の分類と定義につい

てコメントして戴けると有り難い。

高橋　均：診断としては本例は定型的な01factory

neuroblastomaと考える。電顕的に先端にdense

COreVeSicleを持った細胞質突起の存在，免疫組織学

的なS－100の陽性／くターンなどが根拠になると思う。

上皮性のマーカーは診断にはあまり役立たない。発生

部位については本腫瘍は01factoryepitheliumから出

ているのではないと考えており，その意味で腫瘍が嘆

上皮よりもやや後ろに位置していることや頭蓋内進展

様式が珍しいことなど示唆に富む症例と考えている。

予後については核分裂像は少ないなどより，悪くない

と思う。

田村　勝（群大脳外科）：上皮性格の乏しいいわゆ

るneuroblastomaと考えている。発生母地として筋

骨洞，蝶形骨洞付近のneuralcrest説に関して座長の

高橋先生のご意見をお聞きしたい。

高橋　均：解剖学的な研究が乏しく，腫瘍の組織発

生は議論の余地が多い。

信州医託　Vol．42
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4）細胞質内空胞の顕著なependymomaの1例

症例：2歳（初診時），女児。

臨床経過：1991年11月，generalized tonic clonic

seizuresあり，翌年5月再度generalizedconvulsion

を起こし，CT上左側脳室後角内側付近に4．5×3．5

cmのhigh－densitymassを認めた。7月，診断のた

め部分切除を行い，γ・kniferadiosurgeryを施行。

1993年3月，頭痛，嘔吐，進行する右片麻痺が出現。

MRIにて左頭頂葉を中心に大型の嚢胞性腫瘍を認め，

5月，腫瘍摘出術が施行された。

光顕所見：核小体を有する類円形の核と明調な細胞

質あるいは空胞状の胞体を有する細胞が充実性に増殖

○平戸　純子1），佐々木　惇1），飯島　美砂1）

横尾　英明1），中里　洋一1），小野　伸夫2）

平戸　政史2），井上　洋2）

1）群馬大学医学部第1病理

2）同　　　　　　脳神経外科

している（図1）。空胞は大小様々で，大型の空胞を

有する細胞は核が偏在LSignetring cell様となって

いる。空胞が少ない部分では核周囲が明調な細胞が増

殖しており，01igodendroglioma様の組織像を示して

いる。細胞質内にglycogenは見られない。石灰化が

著明で，分岐する細い血管が増殖しており，一部に

perivascular pseudorosette　が認められる。Ependy・

malrosetteは見られない。免疫組織化学的には

GFAP，S－100蛋白が陽性であるが，GFAPは主とし

て細胞間に見られる突起が陽性となっている。

Neurofilament，SynaptOphysinは陰性であり，EMA

図1空胞を有する細胞と細胞質が明調な細胞（J）で構成されている。（HE染色，×220）

図2　細胞質内に限界膜で境界された空胞が見られる。（×3，400）

図3　microrosetteがあり，発達した接着装置とmicrovlli，Ciliaが認められる。（×11，000）

No．3，1994 245
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は微小な空胞が陽性に染色された。Ki－67標識率は

0．66％，平均AgNORs数は2．56であった。

電顕所見：腫瘍細胞の細胞質内に限界膜で包まれた

大小不同の空胞が形成されており，一部は拡張を示す

小胞体に類似している（図2）。細胞間あるいは細胞

質内にmicrorosettesの形成があり，多数のmi－

CrOVilliと細胞間に幅の広い接着装置が認められる。

一部にはciliaが出現している（図3）。樹脂包埋試料

によるEMA染色・隣接超薄切片法ではEMA陽性構

造はmicrorsetteに相当していた。

まとめ：特異な組織像を示すependymOmaと考え

たが，1）細胞質内空胞の形成磯序，2）clearcellepen－

dymomaに含めるべきか，否かが問題点と考えられ

た。

〔討　論〕

熊西敏郎（新大脳研神経病理）：家族歴には特記す

べきことはないとのことだが，フィリピン人の家族歴

をどのように調べたか。

小野伸夫：両親と直接合って問い合わせたところ家

族や親戚に同様の病気の人はいないという。

熊西敏郎：この腫瘍はpseudorosetteの部，

01igodendrocyte様部および空胞の目立つ部に大別可

能と思うが，電顕ではmicrovilliあるいはmicro・

rosetteなどに関してそれぞれの間に相異があるか。

平戸純子：01igodendroglioma様の部分から電顕試

料を作製しているが，空胞を有する細胞が多数出てい

る部位に明調な胞体を有する細胞があり，これと比較

してみると，やや暗調に染色される細胞のほうにmi－

CrOVilliの発達が認められるようだ。Perivascular

rosetteがある部分の電顕検索は行えなかった。

中島　孝（群大第2病理）：空腹変性が多数認めら

れる部分は石灰沈着があり，血管の数も目立たない。

循環障害等が関連しているのではないか。

平戸純子：電顕所見で大型の空胞を有する細胞の細

胞質が暗調となっており，変性と考えられる細胞が出
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現しているので，空胞形成が一種の退行変性である可

能性もあるが，細胞内小器官，核の形態が保たれてい

る細胞にも小型～大型の空胞が出現しており，また空

胞のない細胞で変性像を示す細胞もみられることから，

すぐ変性と結びつけるのには疑問がある。01igoden－

droglioma様のところと空胞形成が著明なところで，

血管の分布密度はやや異なっているが，血管の形態に

相違はみられず，血管分布と腫瘍細胞の変性が関連し

ている可能性は低いと考える。

熊西敏郎：電顕下では空胞は全て細胞質内にみられ

たか。細胞間のものはみられなかったか。Clear cell

ependymOmaとの異同について。

平戸純子：細胞質のみで細胞間にはみられなかった。

ClearcellependymOmaは川野らによって提唱された

ependymOmaのVariantで，WHOの新分類に新しく

加えられた組織型である。明調な胞体を有する細胞が

充実性に増殖している腫瘍で，01igodendrogliomaや

hemangioblastomaに類似しており，電顕約にmi－

CrOrOSette，細胞間接着装置が兄い出され，epen－

dymomaと確定された腫瘍である。光顕的に先に述

べた腫瘍型との鑑別が問題となるため，新しい分類に

採用されたものと思われる。

井上　洋：ヒト上皮細胞の分化の移植実験より

Clear cellを観察し，本腰瘍内のClear cellと対比し

て興味深く観察した。

高橋　均（新大脳研実験神経病理）：空胞の形態は

pleomorphic xanthoastrocytomaに似ているが，空

胞は変性でできたものか。結論としてependymOma

なのか，それともclearcellependymomaなのか。

平戸純子：この腫瘍はependymomaであると考え

ており，ependymOmaの腫瘍細胞が何らかの磯序で

空胞形成を示しているものと思われる。光顕レベルで

は通常のependymOmaやclearcellependymOmaと

は異なっており，現在のところ，Clearcelltypeとは

異なるependymOmaのVariantとしておいたほうが

よいと思う。
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5）家族性セルロプラスミン欠損症の1剖検例における検討

症例はいとこ婚の両親を持つ同胞8名中の第2子。

47歳から糖尿病に対しインスリン治療を開始。55歳時

初診。知能低下，断綴性言語，facialgrimacing，呼

吸に伴う呼吸筋のChoreicな動き，四肢体幹の小脳失

調を認めた。MRIでは肝・大脳基底核・小脳歯状核

はTl，T2強調像ともに低信号であった。小球性低色

素性貧血を呈し，血清セルロプラスミンは欠損，フェ

リチソ787ng／ml，血清鉄27〟g／dl，血清網1〟g／dlで

あった。その後症状が進行し，60歳時肺炎で死亡。家

図1肝光顕像。鉄は主として肝細胞内に沈着し，問

質の増生などは比較的軽度である。（Berlin・Blue

染色，×100）
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○森田　　洋1），山本　寛ニ1），森田小百合1）

松田　正之1），池田　修一1），柳澤　信夫1）

加藤　正祐2）

1）信州大学医学部第3内科

2）同　　　　　　第1病理

族歴では同胞2名に同様の糖尿病，錐体外路症状，小

脳失調，セルロプラスミン欠損，肝内鉄沈着，基底核

の異常MRl所見が認められた。他の同胞および本例

の子供のセルロプラスミンは何れも正常下限値以下で

あった。

病理所見では脳重量は1，190g，割面では大脳基底核，

歯状核は褐色調を呈し，被殻中央部は空洞化していた。

光顕的には基底核，歯状核の比較的大型の神経細胞を

中心に細胞脱落と，残存神経細胞内に鉄沈着が見られ

図2　淡蒼球内側部。大型の神経細胞を中心に細胞脱

落が見られると共に，残存神経細胞・ダリアに鉄

沈着が見られる。また，血管周囲には貪食された

鉄額粒が集簾している。グリオーシスは目立たな

い。（Berlin－Blue染色，×200）
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た。また，血管周囲には多量の鉄顛粒を含むミクログ

リア細胞が集簾していた。大脳皮質では病変は比較的

軽度であった。電席上，鉄は肝では肝細胞ライソゾー

ム内に，脳ではリボフスチン様額粒内に多量に沈着し

ていた。

本病態はフェロキシダーゼであるセルロプラスミン

が欠損したことにより組織内に鉄沈着が生じたと考え

られ，従来の疾患単位とは異なると考えられた。

〔討　論〕

森田　洋：問題点として従来と異なる症例であるこ

と，もう一点は鉄沈着のメカニズムについて。

佐野健司（信大第2病理）：mRNAレベルで発現が

あるかどうか検索されているか。

森田　洋：現在検討中。

小柳清光（新大脳研脳疾患標本センター）：セルロ

プラスミンが欠損した原因をどう考えるか。セルロプ

ラスミン欠損により，なぜ鋼よりも鉄の沈着が起こっ

たのか。NeuronのIysosomeに入った鉄は，どの様

なメカニズムで神経細胞変性を引き起こすのか，むし

ろ結果ではないのか。

森田　洋：セルPプラスミンのアポ蛋白のバンドも

検出されないため，セルロプラスミンは存在しないも

のと考えている。セルロプラスミンの生理活性は，

peroxidaseとしてトランスフェリンからフェリテン

に移行する際に必要とされ，動物実験で鋼を与えない

とセルロプラスミンが下がり，肝臓に鉄が沈着する報

告がある。従って，セルロプラスミンが低値であるこ

とが鉄沈着に関係していると考えられる。

6）球脊敵性筋萎縮症の1部検例

症例：死亡時64歳，男性。両親とも脳卒中で死亡。

その他家族性疾患なし。患者は小児期より知能発達遅

滞傾向。31歳（1957年），脳卒中で右不全片麻痔。38

歳肺結核。疾喀出困難，声帯麻痔による曖声。63歳
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若林孝一（新大脳研実験神経病理）：本例で高度の

変性が認められる部位は生理的に鉄含量の高い部位に
一致しているのではないか。基底核や歯状核の鉄沈着

様式は，その部が一次性に侵された際に認められる組

織鉄の沈着の仕方（neuropilや血管周囲）と区別でき

ないように思うが。

池田修一：脳の中で変性の強い基底核では，へそジ

デリンを貪食したようなmacrophageが数多く見られ，

これは変性した神経細胞から遊離されたような鉄を二

次的に貪食したものと考えられる。神経細胞の電顕で

はライソゾーム様の構造物内に鉄が大量に蓄積して，

これが進行すれば他の組織内小器官に変性を来たし，

神経細胞死に結びつくのでないかと考える。

石亀虞樹（佐久総合病理）：腎臓では糸球体上皮細

胞に鉄沈着が目立つ。基底膜を鉄が透過しているよう

に思えるが，脳血管を鉄が透過してもよいのではない

か。

小柳清光：Gliaの胞体に細かく鉄沈着を認め，

astrocyteが脳血管から鉄を摂り込んでいると考えら

れる所見だ。

小柳清光：Necroticとなったbasalggl．では病巣の

初期変化を掃えにくいと思われる。むしろnecrosis

がみられない大脳皮質で，散在性にastrocyteおよび

neuronに鉄の沈着がみられる。時にastrocyteの鉄

沈着はび漫性に胞体内にみられ，これが脳内の最も早

期の変化である可能性が考えられる。

本症例の病変分布には，Wilson病との共通部分が

みられる。この点からも，鋼の代謝異常の関与を否定

するべきでない様に思われる。

○小柳　清光1），青木　薫4），堀川　　楊4）

森田　　俊5），五十嵐修J），犬塚　貴3）

生田　房弘2）

1）新潟大学脳研究所脳疾患標本センター

2）同　　　　　　　実験神経病理

3）同　　　　　　　神経内科

4）信楽園病院神経内科

5）同　　　　病理科

（死亡10カ月前），囁下困難あり，お粥摂取。死亡5

カ月前，上下肢近位に筋肉痛。食欲低下し，急激な体

重減少。死亡1カ月前，頭がささえられぬ。CPK，al－

dolase，LDH上昇し，死亡11日前，精査目的に信楽園

信州医誌　Vol．42
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図1萎縮してみえる頸髄前角細胞。NISSl物質はよく保たれており，ChromatolysISは

みられない。（KB染色，×700）

図2　頸髄前角細胞。粗面小胞体は比較的保たれており，それに付着したリボゾームは，

正常対照よりむしろ増加してみえる。

病院転院。呼吸困難あり。CT：脳室拡大，両側被殻，

上丘に小低吸収域。筋原性酵素値上昇，CEA陽性。

EMG：神経原性。1991年6月死亡。

一般内臓器解剖所見：右肺に，腺癌と結核病巣。小

腸壊死，膵臓出血。

神経系解剖所見：Betz細胞は中等度減少し，側索，

前素には軽い変性。脊髄前角，舌下神経核には高度，

No．3，1994

（ウランー鉛染色，×14，000）

顔面神経核に中等度の神経細胞脱落。一方クラーク柱，

側角，オヌフ核は保たれてみえる。残存した前角細胞

のNissl物質は保たれ，Bumina小体，Chromatolysis，

neurofilament蓄積はみられない（図1）。前根は強く

変性し，後素，後根および胱腹神経にも変性あり。四

肢骨格筋には群集萎縮に加え，著明な線維化，脂肪浸

潤，再生線経，筋核増多が認められる。
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脳重は固定前1，110g。側頭および前頭葉には軽い脳

回異常がみられ，尾状核と被殻には小さな陳旧性梗塞

巣。

組織学的所見から球脊髄性筋萎縮症を疑って遺伝子

解析を行った所，androgen受容体遺伝子exonlで

CAGrepeat数の増多が確認された。

AI点の前角細胞変性機序との比較検討：ALSとは

異なり，本症例の残存前角細胞の粗面小胞体は比較的

保たれ，それに付着したリボゾームの数は正常よりむ

しろ多いように思われた（図2）。この所見は，ALS

と球脊髄性筋萎縮症の前角細胞変性磯序が異なる可能

性を示唆しているように思われた。

〔討　論〕

横尾英明（群大第1病理）：多発性筋炎ではしばし

ば内臓悪性腫瘍の合併がみられるとされ，本例でも肺

癌があったということだが，剖検時の筋の所見はPM

を否定しうるものであったか。すなわち筋の病変は一

元的に球脊髄性筋萎縮症の所見として説明しうるか。

小柳清光（新大脳研脳疾患標本セ∴／ター）：PMは

否定できると考えている。炎症性細胞浸潤はみられず，

筋炎と呼べる所見は認められなかった。筋組織所見は，

球脊髄性筋萎縮症の所見として矛盾しないと考えられ

た。

7）同一家系のKufs，diseaseの2剖検例

症例1：（SN82）死亡時49歳，男性。兄が28歳から

歩行障害。41歳時，前傾，小刻み歩行，46歳時，痴呆

症状が出現。48歳時，当院に入院。痴呆，四肢痙性固

締，四肢腱反射冗進。死亡2カ月前に突然の心停止，

蘇生に成功。心拡大CTR＝57．7％。肺炎で1977年

（49歳）死亡。

症例2：（SN235）死亡時48歳，男性。両親がいと

こ結婚。症例1は本例の父の弟。36歳時歩行障害，痴

呆症状が出現。39歳時，当院を初診。痴呆，錐体外路

症状，四肢腱反射克進。45歳時，皮膚生検で，Kufs’
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池田修一：同胞内に他の男児はいないのか。患者自

身も高齢のため，他の同胞は遺伝子異常があっても末

発症のままかもしれない。

小柳清光：男児はいたようだが，本症の家族内発症

はみられなかった。

池EEl修－：臨床的には成人型のKugelberg－

Welander病二次こユVロン病変が前景となるALS

が鑑別の対象となる。筋病理所見では　nuclear clus－

teringと著しい脂肪浸潤がみられ，一見advanced

Stageのmyopathyに類似している。しかし残存して

いる筋細胞の内部構造には全く変化がみられず，

myopathyを積極的に示唆する所見はない。Neur－

ogenicatrophyでも経過が非常にゆっくりな症例では

こうした脂肪組織の浸潤がみられ，Spinal musCular

atrophyの所見と矛盾しないと考える。ALSによる

motor neuronの変性所見と根本的に異なる所見があ

れば説明していただきたい。

小柳清光：ALS脊髄前角細胞では，rOughERの減

少とfragmentationまたはShrinkageが考えられた。

一万，本症例前角細胞では，rOughERの再生像とで

も言うべき所見がみられた。ALSと本症例とにおけ

る筋組織所見の特徴は，rOughERの変化の相違にも

関連したものである様に思われた。

○坂尻　顕－1），巻淵　隆夫1），松原　奈絵2）

中島　　孝2），福原　信義2），若林　充甫3）

小柳　新策4）

1）国療犀潟病院神経病理

2）同　　　　　神経内科

3）国療西小千谷病院神経内科

4）東京都精神医学総合研究所超微形態部門

diseaseと診断。47歳時，心拡大CTR＝67％，

Holter ECGで心室性頻脈（VT）。1993年（48歳）

VTで突然死。

病理所見：症例1：脳重1050g，肉眼的には脳全体

に萎縮。脳室拡大は軽度。病理組織学的には，大脳皮

質浅層，小脳Purkirtie細胞，育斑核，迷走神経背側

核，胸髄中間外側核以外の部位で，神経細胞の胞体内

にPAS，Sudanblack B，自家蛍光陽性のリボフスチ

ソ様顆粒の蓄積を高度に認めた。心臓重量400g，軽度

の心筋の線維化を認めた。症例2：脳室895g．肉眼的

信州医誌　Vol．42
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図1症例2（SN235）の右前頭葉底部の大脳皮質。神経細胞の胞体内にリボフスチソ

様の顆粒状蓄積物質を高度に認める。（KB染色，×370）

図2　症例2（SN235）の心臓の横断像。心臓重量445g。左右心室の心筋に高度の脂肪

浸潤を認める。心筋梗塞は認めない。
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には，脳全体が中等度萎縮，脳室拡大を認めた。病理

組織学的には症例1とほぼ同様の所見。心臓重量445g，

心筋の著明な脂肪浸潤と線維化。心筋内の顆粒状蓄積

物質は軽度。

考察：2例ともに臨床的には，顕著な錐体外路症状，

VT，突然の心停止を認めた点が非典型的であった。

病理学的には，中枢神経系でほとんどの神経細胞の胞

体内にリボフステン様顆粒の蓄積を認め，Kufs’dis－

easeと診断した。心筋内には同様の顆粒の蓄積が軽

度であり，心筋の変化はリボフスチソ蓄積とは異なる

機序による可能性が考えられた。

〔討　論〕

柳沢信夫（信大第3内科）：Kufs’diseaseの現段階

でのIipidosisにおける位置づけ，病因解明，蓄積物

質の性状はどのように理解されているか。

坂尻顕－：Neuronalceroidlipofuscinosisと考えら

れている。分類として，infantiletype，lateinfantile，

earlyjuvenile，juvenile，adultと発症年齢によって5

つに分類されている。AdultneuronalceroidlipofuS－

Cinosisの中にはtype A，Bが細分化されており，

type Aの方が頻度が高く臨床的に進行性のミオクロ

ーヌスてんかんを呈した後に，痴呆やataxiaを呈す

る。一方typeBはより頻度が低い。

若林孝一（新大脳研実験神経病理）：自律神経系に

リボフスチソ様物質の蓄積が少ない（あるいは年齢相

応）という点では，視床下部，マイネルト核，交感神

経節もその中に加えてよいように思う。

高橋　均（新大脳研実験神経病理）：下オリーブ核

における顆粒状蓄積物質の量はどうか。

坂尻顕－：大脳皮質のneuronへの蓄積量よりほ少

ないが，中等度の蓄積を認める。

柳沢信夫：2例とも心病変によって死亡している。

広範な脂肪浸潤を伴い心筋症と診断してよいだろうが，

この心病変とKufs’diseaseはどのような関係にある

と考えるか。

坂尻顕－：Kufs’diseaseの脳内病変の特徴である

リボフスチソ様物質の蓄積は，心筋には決して多くな

く，脳内病変と心筋の病変とは全ぐ性質が異なる。心

筋の変化は，リボフスチソの蓄積以外のKufs，dis－

easeに起因する異常の表れか，それとも心筋症を来

す疾患が遺伝的に合併したのか，両方が考えられる。

発地雑夫（信大第2病理）：心臓の変性は神経系の

それとは異なるという印象を受けていた。演者の考え

方に賛成したい。

8）Massiveosteolysis（Gorham病）の1剖検例

症例：死亡時44歳，女性。29歳，後頭部の陥凹（骨

融解）出現，圧痛を伴い拡大。同年，後頭骨切除術を

受け，好酸球性肉芽塵の終末像との診断。34歳，喋下

困難出現，頭蓋底部に計59Gyの放射線照射と後頭頸

椎固定術を受けるが，骨融解は緩徐進行性。42歳，左

顔面神経麻痔。骨融解は，さらに左頭蓋底部から左側

頭骨に及ぶ。生検で，Massive osteolysis（Gorham

病）と診断。43歳，複視など出現。左視力消失。骨融

解は左上眼帯，顎骨に及ぶ。44歳，頸部不安定と痛み

のため，臥床生活。右視力も消失。心停止状態で発見，

死亡。全経過15年。
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○川崎　港－1），伊藤　拓緯1），高橋　均1）

生田　房弘1），土屋　俊晶2），栗田　　勇3）

生越　章4）

1）新潟大学脳研究所実験神経病理

2）国立療養所西新潟病院内科

3）新潟中央病院脳神経外科

4）新潟大学医学部第1病理

剖検所見：N34（92）。頭蓋骨は右前頭部および右

眼帯を除き，ゴム様の硬度を示していた。第1，第2

頸椎も同様。これらの部分は，結合織と線維芽細胞様

細胞から成り，軽度の核異型度を示す細胞を少数混じ

ていた。健常と思われる骨との境界部には破骨細胞が

認められた（図1）。さらに，頭蓋底では上記の組織

像に加え，より異型度の強い細胞が多数出現し，周囲

の末梢神経や筋肉にも浸潤性に入り込んで認められた。

左側頭葉実質は，その底部で中頭蓋席を被う硬膜と癒

着。この部分の部面では，頭蓋底，硬膜，さらにくも

膜，Virchow－Robin腰を介して脳実質へと，異型度

信州医誌　Vol．42
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図1健常と思われる骨との境界部（第3頸椎，HE染色）

図2　左下側頭回

a　頭蓋底部から脳実質へ連続する病変（HE染色）

b　同部に認められた異型度の強い細胞（HE染色）
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の強い細胞を混じる連続した病変が認められた（図2

a，b）。免疫組織学的に，線維芽細胞様細胞および異型

度の強い細胞はビメソチンのみ陽性。

まとめ：我々は本例を臨床病理学的見地から頭蓋骨

に発生したGorham病と診断した。Gorham病の本

態はいまだ不明といわざるをえないが，本例では何ら

かの機序で活性化され，増殖した線維芽細胞および破

骨細胞が進行性の骨融解を引き起こしたもの，と推測

した。脳実質に進展した異型度の強い細胞に関しては，

死亡10年前の頭蓋底部への放射線照射による悪性化の

可能性も考慮された。

文　　　献

GorhamLWetal：AmJMed17：674－682，1954

TakedaYetal：ActaPathoIJpn37：677－684，1987

〔討　論〕

中島　孝（群大第2病理）：頭蓋骨以外の病変はな

かったか。またosteoclastsが活性化されているよう

に思われるが，血清Ca値の異常はなかったか。

川崎浩一：本例は頭蓋骨から連続してC5までの範

囲に病変があり，他にはない。Ca値は正常であった。

中里洋一（群大第1病理）：本例の本態は骨を好ん

で侵すfibromatosisではないかとの印象をうけた。た

だし頭蓋底の部分は高度の異型と脳実質への浸潤を示

しており，neOplasticなprocessが始まっている可能

性がある。この部分は放射線照射野に入っており，照

射が二次的なtransformationないしprogressionを

発生させたのではないかと思う。

発地雅夫（信大第2病理）：中枢神経系に近い部位

に生じたfibromatosisで血管増生も強い。Invasion

も強くinvasive angi0fibromatosisという考え方がよ

いと思う。

田村　勝（群大脳外科）：Hemangioma様で丘brob－

lastの異型性の少ない部がある他，脳に浸潤している

部ではクロマチンに富んだ異型性のきわめて強い細胞

が血管に沿って伸展している。後者については増殖マ

ーカーなども高ければ腫瘍と考えてよいと思う。

9）Membranouslipodystrophy（MLD）の1剖検例

MLDは那須が命名した非常にまれな疾患で，患者

は20代～30代に発症し四肢骨の多発骨折，進行性痴呆，

尿失禁，痙攣発作をきたし，約10年余の経過で死亡す

る。組織学的には骨髄や全身の脂肪組織の膜嚢胞性病

変と脳のleukodystrophyを特徴とする。

症例：35歳，女性。四肢長管骨の多発骨折，失禁，

痴呆が進行，全身痙攣発作も出現。全身衰弱が進行し，

心停止，呼吸停止し，死亡。全経過8年6カ月。両親

はいとこ同士であった。

剖検所見：身長150cm，体重35kg。全身関節の拘縮，

関節や四肢骨の多発骨折と変形治癒がみられた。骨髄

の脂肪髄化と脂肪変性，骨の罪薄化・脆弱化が著明で

あった。全脳重量910g，脳回の萎縮と脳清の拡張，自

質の萎縮がみられ，脳梁の罪薄化があった。頭蓋骨肥

厚と硬化がみられた。全身脂肪組織は淡黄色クリーム

状に変化していた。

254

○稲葉　鋭1），山岡　秀之1），宮田　和幸1）

佐野　健司1），羽山　正義1），藤原　正之2）

安川　幸虞3），発地　雅夫1）

1）信州大学医学部第2病理

2）岡谷市立病院病理部

3）厚生連松代総合病院整形外科

組織学的所見：骨髄を含む全身脂肪組織内に，脂肪

細胞の膜嚢胞性変化がみられ（図1），電頗的には膜

様部は1～2〟の厚さで微細管状構造の集合からなっ

ていた。肺胞中隔にも同様の変化が認められた。大脳

皮質はわずかに神経細胞の脱落を認めた。淡蒼球を中

心に類石灰沈着が著明で，周辺の血管壁にも沈着を認

めた。白質には広範囲なびまん性脱髄，線推性グリオ

一㌢ス（図2），軸索の肥厚，スフェロイドの出現が

みられた。ズダソ好性顆粒は，小血管周囲にわずかに

みられた。小脳では，プルキンエ細胞の減少が目立っ

た。脊髄では，薄束や側素の脱髄が著明であった。以

上の経過と所見から，線雄性グリオーシスが主体の硬

化型leukodystrophyと考えた。

本疾患は，脂質代謝異常や微小血管病変が原因と考

えられているが，脳病変は軸索病変が主因とも考えら

れている。脂質代謝に関与する酵素異常が有力な原因

信州医誌　Vol．42
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図1　大腿骨髄脂肪組織の膜嚢胞性病変。骨梁周囲に

も同病変を認める。（HE染色，×100）

と考えられるが，本例の裾創部皮下組織には著明な膜

嚢胞性変化がみられ，血管の異常も類似の病変形成を

修飾している可能性が考えられた。

〔討　論〕

山田光則（新大脳研実験神経病理）：小脳プルキソ

ェ細胞の脱落も那須病の1次病変と考えてよいか。大

脳皮質の巣状の病変や小脳プルキンエ細胞の脱落に関

して乏血性あるいはanoxicな病態の加わっている可

能性はあるか。

稲葉　鋭：過去の詳細な神経病変の報告例17例中1

例に，プルキンエ細胞の脱落がいわれているのみであ

るが，本例にもみられ，一応MLDの1病変に含めて

考えている。しかし，意識消失を伴う痙攣発作を数回

経験しており，乏血性変化の可能性はもちろん否定で

きない。

山田光則：本例について那須先生からコメントをい

ただきたい。

那須　毅（信大名誉教授）：結論的には本症ははば

No．3，1994

図2　大脳白質の線維性グリオーシス。（抗GFAP抗

体染色，×100）

定型的なmembranouslipodystrophyと診断されると

思う。私自身の経験例の脳変化を　sudanophilicleu－

kodystrophyと記載したため，演者が脳病変のCriter・

iaとして疑問を持たれたようだが，演者も調査されて

いるように，むしろ，SClerosingという所見を呈する

ことが多いと私も認める。時にSudanophilicまたは

Cellular gliosisなどもあるとしてよいのではないかと

思う。脳所見で本症と診断するcriteriaとしては現段

階では，①大脳白質の広範な萎縮，脱髄，②scleros・

ingleukodystrophyが多く，時にSudanophilicorce1－

1ulargliosisのこともある。③現段階では何としても

全身（特に骨髄）の脂肪組織の膜裏脆性病変を最重視

しなければならないであろう。④さらに参考的には遺

伝的状況すなわち両親の血族結婚などをも考慮する。

フィンランド学派の強調する血管変化についてである

が，私自身は骨髄やその他の脂肪組織においてはもち

ろん脳病変においても血管変化は二次的なものと思う。

日本の報告者も血管変化の著しい例を報告しているこ

とは少ないし，況や一次的な病変としている報告者は
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私の知る限りでは未だない。血管変化が二次的に起き　　れ，これが脳萎縮の非対称性に関係があるとしている。

ることによって，それに由来する病変もおこり得る。　　大脳白質では著しい脱髄と膠細胞性のgliosisが軽度

例えば，三重大病理勝田民らの症例では経過20数年で　　に存するが，線維性gliosisはほとんど認めないとい

脳の萎縮が著明（595g）で特に左半球に強く非対称　　う。

的であるが，この例では脳内小血管壁の肥厚が散見さ

10）60歳発症，全経過20年のlowermotorneurondiseaseの1剖検例

○岩永　圭介1），高橋　均1），生田　房弘1）

近藤　浩2），青木　賢樹2），出塚　次郎2）

1）新潟大学脳研究所実験神経病理

2）国立療養所新潟病院神経内科

症例：死亡時80歳男性。家族歴に特記事項なし。60　　下肢は軽度冗進していた。Babinski徴候陰性。節電

歳，右上肢近位筋の筋力低下で発症。64歳，新潟大学　　図ではneuropathic pattern。ALSと診断されたが，

神経内科受診。両上肢近位筋に萎縮，筋力低下，線維　　頸椎Ⅹ線では脊柱管狭窄も認められた。68歳，経過が

束攣蹄が認められた。深部反射は上肢で消失，下顎，　　緩徐で長いことからSPMAと診断された。71歳，下

聖二聖二感

図1脊髄前角の高度の萎縮。頸髄では前側素の淡明　図2上　Bunina小体（S2前角細胞，もどし電顕像）。

化が明らか。側素の萎縮は明らかでない（KB染　　　下　Skein・likeinclusion（L4前角細胞，エビキ

色）。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　チン免疫染色）。
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肢に筋力低下出現。下肢腱反射は消失したが，下顎反

射は軽度冗進。知覚障害なし。78歳，車椅子生活とな

る。知能正常，膀胱直腸障害はなかったが，食事でむ

せるようになる。79歳，S状結腸癌切除術を受けた後，

経管栄養となり肺炎を反復，80歳で死亡。

剖検所見：N47（92）。肉眼的に脊髄は細く，C3－4，

4－5間腹側に軽度の陥凹を認めた。前根は高度に萎縮。

脳に著変なし（1，090g）。組織学的には，脊髄前角に

神経細胞脱落とgliosisを認め，それは頸髄でより高

度（図1）。舌下神経核の神経細胞も軽度減少してい

る。S2前角細胞にBunina小体，L4前角細胞にユビキ

チン陽性skein－likeinclusionが認められた（図2）。

クラーク柱神経細胞数は保たれていたが，中間質外側

核神経細胞数は，減少していた。ズダソⅠIl染色では，

脊髄側素の血管周囲にごく少数の陽性額粒を認めるの

み。延髄錐体路，内包後脚に淡明化は全く認められず，

大脳中心前回Betz巨細胞は保たれて見えた。凍結保

存脳組織で遺伝子解析を行い，球脊髄性筋萎縮症は否

定された。

考察：本例は20年の臨床経過をもつ，緩徐進行性の

運動ニューロン疾患である。組織学的に下位運動ニュ

ーロン系には古典的ALSと同様の変性所見を認めた

が，上位運動ニューロン系の変化はきわめて軽微で正

常に近い。本例をも　臨床・病理学的に古典的ALSと

の異同，位置づけが問題となる症例であった。

〔討　論〕

巻淵隆夫（国療犀潟神経病理）：神経病理診断は，

SPMA，lower motor neuron disease，bulbospinal

muscular atrophyいずれの名前を付けるか。Bunina

小体やubiquitin陽性のSkein－likeinclusionは文献上

lowermotorneurondiseaseで報告はあるか。

岩永圭介：Bulbospinalmuscularatrophyは遺伝子

解析により否定されている。我々は本例をlower

motorneurondiseaseと診断したが，ズダンIII染色に

みられたきわめて軽微な側索変性所見を考慮して，上

位運動ニューロン系の変化のきわめて軽いALSと診

断することも可能である。文献的には，SPMA，

lower motor neuron diseaseの解剖報告例に，

Bunina小体，およびskein－likeinclusionを詳細に検

索した例は，現在のところ見当たらない。

福原信義（国療犀潟神経内科）：臨床的にみると

ALS（いわゆるSPMAも含めた）とは別個の疾患概

念としてchronic spinalmuscular atrophyが提唱さ

れている。この症例はそのような疾患のめずらしい剖

検例である。

巻淵隆夫：脊髄の凍結切片ズダソⅠ11染色標本で，伽

素の血管周囲にズダソ陽性のマクロファージが菓族し

ている。これは皮質脊髄路の軽度長期間ゆっくりな変

性を示唆する。この例はuppermotor neuronの変性

の軽度なmotor neuron diseaseと考えられ，Classi・

CalALSとは異なる。Chronicspinalmuscularahro・

phy（福原先生のコメント）の病理所見として貴重な

症例である。

11）線条体病変を伴ったへミパリスムの1剖検例

症例：92歳（死亡時）男性。

「臨床所見」現病歴：心不全，糖尿病，気管支喘息に

て加療中。1992．12．7頃，左上肢を振り回すようなパ

リスム様不随意運動が出現し持続。12．11精査加療の

ため当科入院。入院時所見：身長156cm，体重55kg，

血圧150－80mmHg，脈拍72／分，整。意識：清，痴呆

（十），左上下肢のパリスム様不随意運動。筋力正常，

深部反射は四肢で低下。病的反射（－）。検査所見：
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○中川　真一1），田畑　賢一1），松本　隆一1）

下園　孝治1），石亀　虞樹2），石井善一郎2）

矢彦沢裕之3），橋本　隆男3），柳澤　信夫3）

1）佐久総合病院神経内科

2）同　　　　　臨床病理

t3）信州大学医学部第3内科

BUN63，Cr2．3，FBS320，HbAIc17．4，尿糖67．1g／日。

CT：右被殻の高吸収域，MRI：Tl強調画像は右被殻

の高信号域，T2強調画像で右被殻の低信号域。入院

後経過：12．12よりハロべリドール開始し漸増。12．22

よりへミパリスムほ減少し始め，12．30にはほぼ消失。

1993．1．27退院。2．10肺炎，心不全を疑われ再入院。

症状は一時軽快したが，糖尿病の増悪およびDICを

併発し，呼吸不全となり，3．6死亡。
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図1　右尾状核の新旧2カ所の小梗塞巣。（HE染色）
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図2　小梗塞巣周囲のダリオーシス。（ホルツアー染色）

図3　線条体の好酸性小体。（HE染色）

「病理所見」：膵体尾部には強い萎縮があり，溶出性　　伴っていた。また，左線条体には血管周囲性軟化巣を

肺炎を認めた。＜脳病変＞脳重量は940gで全体的に　　認めた。さらに両側線条体には12－25／上の好酸性小体

萎縮性。血管では脳内小血管の硝子化と石灰化が目立　　（図3）を認めた。その他，海馬では軽度の老人斑と

った。右尾状核（図1，2）と被殻には，多巣性で新　　アルツ／、イマー神経原線維変化，小脳プルキンエ細胞

旧入り交じった小梗塞巣があり，へモジデリン沈着を　　の減少，青斑核のレービィ小体などを認めた。
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「考察」：線条体病変は，多巣性の小梗塞巣を中心と

した虚血性病変と考えられ，これに高血糖が関与し，

へミパリスムが生じたものと推測された。CTとMRI

所見は，通常，脳梗塞にみられるものと異なっている

が，この画像所見には，病理学的に明らかにされた線

条体の多巣性の小梗塞巣が，関与しているものと考え

られた。

〔討　論〕

中川真一：問題点として，剖検時の線条体病変は散

在性の小梗塞巣を中心とした虚血性病変と考えられる。
一方，CT，MRIは通常の脳梗塞のものと異なってい

る。この画像所見と病変の関係について。もう一点は

病変の中に好酸性小体が散見されるが，この構造物の

解釈について。

平戸純子（群大第1病理）：最初の問題はまとめて

討論したい。まず，問題となっている病巣が病理組織

学的にどんな種類の病変であるか検討していただきた

い。

平戸純子：好酸性小体が丘brinでよいかという点に

ついて。好酸性小体を良くみると，実質の中に散在性

に出現していて血管周囲に特に多いという所見はない。

小体は好酸性ですが，鮮やかな色調ではなく，淡褐色

調細額粒状の物質を含んでいるように見える。Fibrin

はふつう球状になることはなく線推状にみえることが

多いので，PTAH染色で陽性ですが缶brinではない

と思う。形態からほneuronあるいはaxonの変性構

造物である可能性が高いと考える。電顕検索を行えば

より明らかになると思う。

平戸純子：MRI，CTなどの画像上の所見では，出

血，梗塞，出血性梗塞と異なっているとのことだが，

本例の画像所見について御意見をお願いしたい。

福原信義（国療犀潟神経内科）：線条体病変は，ma－

crophageが出て，周囲に軸索変性のみられるところ

があり，虚血性病変と考えた。

中里洋一（群大第1病理）：両側の被殻にみられる

病変は新旧の梗塞が複雑に組み合わされていると見た。

旧い病変はscarになっており，新しい病変は最後の

No．3，1994

DICに関連した梗塞巣であろうと考えた。また，一部

の梗塞巣にはhemosiderinの沈着がみられるので，出

血性梗塞であった疑いもある。

平戸純子：MRI，CTの画像には病変の大きさと分

布，出血の有無，hemoglobinの時間的変化，病変の

形態学的変遷等様々な要素が関連していると考えられ

る。演者の先生が本例と同様の臨床症状，画像所見を

示す報告例を示されているが，いずれも組織学的な検

索は行われておらず，画像と病変を結びつけるには，

同様の症例の解析が必要と考える。

井上　洋（群大脳外科）：初回のCT，MRIからあ

えて画像診断すると出血の少ない像である。しかしな

がらCT，MRI上の変化はほぼ変わらずに持続してお

り，出血でも梗塞でもない像にとれる。新旧の梗塞

（小出血を含む）の組合せとのことで理解できると思

う。

柳沢信夫（信大第3内科）：病理の先生へ。右の被

殻病変について。剖検脳では島状の梗塞巣があるがこ

れはもっと広汎な虚血性の病変のなごりとして散在性

の病巣として残っている可能性はないか。パリスムの

出現と画像の広い病変をあわせて考えるとそのように

見えるが。

若林孝一（新大脳研実験神経病理）：右の尾状核，

被殻の新旧の小梗塞巣に加えて，右被殻にはびまん性

の反応性アストロサイトーシスが認められる。右被殻

不完全梗塞が生じていたように思われるが。

平戸純子：本例の病変は新旧の小梗塞巣のみでなく，

多くないが梗塞巣内，血管周囲にhemosiderinの沈着

があり，出血があったことが推測される。また若林先

生がおっしゃったように被殻全体にわたった肥大した

astrocyteの増生があり，その突起にもhemosiderin

が沈着している。さらに少数ですが，neurOnの壊死，

neuronophagiaがあり，虚血性病変も加わっているよ

うに思われる。へミパリスムのpathophysiologyにつ

いては大江先生が御専門で，この症例について先生の

お考えをお伺いしたいと考えていましたが，欠席され

ていてお聞きできず，残念でした。
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