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5 8 　 内 視 鏡 的 手 術 を 行 っ た ， 進 行 性 頭 囲 拡 大 で 発

症した多発性頭蓋内くも膜嚢胞の 1例

熊 谷 孝 ・ 武 田 憲 夫 ・ 上 川 秀 士 *

井 上 明 ・ 井 渕 安 雄 ・ 森 田 健 一

西山健一 * *

山形県立中央病院脳神経外科

東京女子医科大学脳神経外科*

新潟大学脳神経外科
* 辛

症候性頭蓋内く も膜嚢胞 に対する治療法 の選択

は , 未だに論があるところで ある . 我々 は , 進

行性の 頭 囲拡大で発症 した 1 0 ケ 月男児の 3 個の

独立 した多発性頭蓋内くも膜嚢胞に対し
, 内視鏡

的に アプ ロ
ー

チ を行 い 治療, 良好な経過をた ど っ

て い る の で報告する .

症例は来院時10 ケ 月男児. 満期正常分娩 . 出生

時体重 35 70 g , 頭囲3 6 .O c m . 精神身体発達順調 .

【現病歴】 頭囲1 ケ 月 3 7 . 5 c m , 4 ケ 月 4 6 . O c m ,

1 0 ケ月 5 0 . 8 c m . 東園拡大が 目立 っ て き た た め
,

平成 1 5 年 6 月 1 6 日当科紹介受診.

【現症】 体重 9 . 8k g . 大泉門は開大緊張. 左前頭

部が やや突出. C T
,

M R I に て
,

左
, 右中頭蓋窟,

左前頭葉半球間裂に独立 してく も膜嚢胞 を認め

る . 内水頭症 な し. C r 脳酒造影で は, 直後には嚢

胞内へ の 造影剤の流人は なか っ たが
,

6 時間後に

は右中頭蓋背く も膜嚢胞内の み に造影剤の 流入を

認めた
. 24 時 間後には全て が C S F d e n sity と な っ

た
. 頭蓋 内の 独立 した 3 カ所にあるくも膜嚢胞で

,

開頭術, 頭蓋外シ ャ ン ト術は問題 が ある と考え
,
8

月 20 日, 内視鏡的に全癒下で手術を施行. 左側頭

骨に 1 箇 b u 汀 h ol e を設 け,
丘b e r s c o p e を使用 し

,

左中頭蓋窟の く も膜嚢胞と頭蓋底 槽及 び前頭葉

の 嚢胞を交通させ た . 右中頭蓋育との 交通は, 脂

神経や血管が錯綜 して 危険であり,
また脳漕撮影

の 結果か ら必要ない 可 能性が あり, 止め た . 術後

経過順調で, 大泉門も陥凹気味とな っ

　R h a b d o m y o m a t o u s  m e s e n c h y m a l  h a m a r -

t o m a を 伴 っ た 前 額 部 髄 癌 の 1 例

林 俊 哲

宮城県立 こ ども病院脳神経外科

症例は 1 才 6 ケ月の女児. 生下時より前額部下

部正中に皮下腰痛を認め近医にて経過観察観察さ

れて い た
. 成長に つ れ腰痛の 増大が認め られ

, 容

貌 の 異常が 目立 つ ように な っ た ため頭部 C T を施

行 した と こ ろ, 皮下腫癌および頭蓋骨欠損を認め

た ため , 精査加療目的で当科を紹介受診. 当科受

診時神経学的に特記所見な し. 前額部下部正中に

径3 c m 大の皮下腫癌を認 めた
. 頭部 C T で は皮下

か ら頭 蓋 に連 続す る腫 癌を認 め
, 同部 に は 径

2 c m 大 の 骨欠損を認 め た . M R I で は腫癌 は T I

w ei gh t e d i m a g e ( W I) および T 2 W I で i s o i n t e n
-

sit y を呈 し
, 内部に T I W I で 1 o w

,
T 2 W I で big h

i n t e n sity を呈 し Diffu si o n W I で hi gh i n t e n sit y を

呈 する c y sti c な c o m p o n e n t を認めた . 骨欠損部に

は頭蓋内から連続する髄液腔を認めた . m e ni n g o
-

c el e および これ に伴 っ た d e rm oid t u m o r と診断し

腫癌摘出術,
および髄膜癌修復術を施行 した. 柄

理組織学的検討で は, 腫癌の大部分 は異常な配列

を呈する横紋崩組織および脂肪組織か らなり,
こ

れ ら組織中に血 管および神経組織 を含ん で おり

R a b d o m y o m at o u s m e s e n ch ym al h a m a rt o m a と 診

断され た. 腫癌の
一

部に は d e m oid t u m o r を伴 っ

改善し自宅退院とな っ た. R a b d o m y o m at o u s m e s
-

e n c h y m al h a m a r t o m a は稀な疾患で あり, 文献的

考察を含め報告する .

6 0 　 頭 蓋 骨 縫 合 早 期 癒 合 症 と 発 達 遅 滞
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【目的】 当院で加療 した 26 例 の頭蓋骨縫合早期

癒合症例 に おけ る発達遅滞の 有無に つ い て 検討
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し
, その 要因を検索した .

【対象 ･ 結果】発達遅滞は n o n
-

s y n d r o m i c c r 皿
-

i o s y n o st o si s で は 21 例中 9 例 (43 % ) に
, s y n

-

d r o m i c c r a ni o s y n o st o si s で は 5 例中 3 例 ( 60 % )

に認め た . これら両 グ ル ー プにお い て , 染色体異

常の有無,
F G F R 遺伝子異常の有無, 手術時年齢,

合併する身体異常, c r a ni o s y n o st o si s の 形態 に つ

い て
, 発達遅滞の有無で差が ない か比較した. 染

色体異常は n o n - sy n d r o m i c c r a ni o s y n o st o si s の 2

例 に認め, 両症例 とも発達遅滞が あ っ た . F G F R

遺伝子異常は
,

sy n d r o m i c c r a ni o s y n o s t o si s の 4 例

に認め , その 3 例に発達遅滞を認めた . N o n -

s y n -

d r o m i c c r a ni o s y n o st o si s で は, F G F R 遺伝子異常

は認 め なか っ た . 身体合併異常は , n o n
-

s y n
-

d r o m i c c r a n i o s y n o st o si s に おい て も発達遅滞群で

は 9 例中 8 例に 認め , 発達遅滞の ない 群 で も 12

例中 5 例に認 め た . 手術時年齢, c r a ni o s y n o s t o sis

の形態は, 発達遅滞の有無で差が なか っ た .

【結語】 頭蓋骨縫合早期癒合症の 原因遺伝子 が

完全 に解明されて は い ない が
, 患児の 予後を早期

に予測し, 治療計画を建て るた めに は
, 表現型 の

みで なく, 染色体, 遺伝子異常を含め た検討が重

要と考えられ た .

6 1 　 円 蓋 部 に 限 局 し た 肥 厚 性 脳 硬 膜 炎 の 1 例

安 斎 高 穂 ・ 安 孫 子 尚 ・ 金 木 慎 也･ 安孫子 尚 ･ 金木 慎也

大原医療 セ ン タ ー 脳神経外科

肥厚性脳硬膜炎は
, 主に頭蓋底部ある い は大脳

鎌テ ン ト接合部 にびまん性に発生 する炎症性肉芽

魔性病変であ る. 今回, 円蓋部に限局 しあた かも

脳腫癌の ような画像所見を呈 した肥厚性脳硬膜炎

の 1 例を経験 したの で 報告する . 症例は 6 5 歳男

性. 重症糖尿病,
ア ル コ ー ル性肝硬変, 慢性腸炎

を患 っ て い る. 主訴は
,

上肢に強い 左片麻痔. 辛

成 15 年 7 月頃より, 時々左上肢 の 強直性痘撃が

起 きるように な っ た . 10 月 2 日疫撃発作が頻発す

るた め近医に入院, 頭部 M RI より脳腫癌を疑わ

れ,
10 月 1 4 日当科紹介人院と な っ た . 病変部は

右前頭部で
, 単純 C T で は

, 周囲の 脳浮腫と共に

低吸収域を呈 して い た . 造影 M RI で は
, 硬膜に接

して直径約 1 c 皿 の m a s s l e si o n が あり, 周囲に著

明な脳浮腫を伴 っ て い た. 右外頚動脈造影で は中

硬膜動脈か ら腫療様の濃染像が認 められ
, 右内頚

動脈造影で は
, 同部位に

一

致 して皮質静脈が狭窄

して い た . 那
-

S P E C T で は
,

h o t s p o t と して描 出

され た
. 術前診断と して は髄膜腫ある い は悪性腫

癌の硬膜浸潤などを考え, 1 0 月 27 日手術を施行

した . 病変部周囲の硬膜を切除 した後, 腰痛に巻

き込まれた皮質静脈を温存 して部分切除 した. 病

理診断は
, 肥厚療病化した硬膜に形質細胞の浸潤

が 目立 つ 肉芽組織で あ っ た . 以上より, 本病変は

肥厚性脳硬膜炎と診断し,
ス テ ロ イ ド投与を行 っ

た. 術後, 左片麻痔は徐々 に軽快 し
, 画像上も病

変は消近した . 硬膜に接する m a s s l e si o n の診断

に際して は, 本疾患の存在も念頭に置く必要があ

る と考えられた .

6 2 　 M R I が 診 断 に 有 用 で あ っ た 産 褥 期 H E L L P

症 候 群 の 1 例
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仙台市立病院脳神経外科

産後に急激に進行する重篤な意識障害で発症 し

た H EI⊥P 症候群 の 1 例を経験 した
. 症例は 2 8 歳

の 女性. 第1 子 は自然分娩で特に問題 なく出産 し

て い る . 今回第 2 子 を妊娠後, 妊娠中毒症 と診断

されて い た . 38 週 2 日で自然分娩にて 出産. 分娩

翌 日より意識障害が 出現, J C S 2 桁となり徐々 に

増悪, 分娩 2 日後に 当院へ 紹介擬送され た . 来院

時J C S I OO
, 巣症状は み られなか っ た , 頭部 C T で

両 側視床 ･ 中脳 ･

橋 ･ 両 側小脳 半球 に 広範 な

L D A と著明 な水頭症を認めた
. 血液生化学的所

見で は肝酵素値の上昇, 血小板減少, 溶血を認 め,

H E L L P 症候群と診断された . 水頭症 に対 し脳 室

ド レ ナ - ジ術を施行した が意識障害は改善 しなか

っ た . M RI で は
, 病変部は T l で低信号,

T 2 で高

信号で あ っ た . A D C 画像で は高信号を呈 し
, 拡散

強調画像で は病変の ごく 一 部が高信号を示すの み

で あ っ た . M R A
,

v e n o g r a p b y で 主幹動脈や静脈

洞に狭窄 ･ 閉塞 は認 められなか っ た .
これ らの所


