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が出現 し紹介人院. 脳転移巣の摘出と術後照射治

療を行 っ た .

〔症例 3〕 4 年前に胃癌切除術を受け当時画像診

断上 は遠隔転移 無 しであ っ た . 1 年前より肺転移

巣が出現 しイ ン タ ー フ ェ ロ ン は無効 であ っ た
. 左

前頭葉皮質下出血を発症 し紹介人 院. 脳転移の魔

境出血 が判明 した
.

【結果】 イ ン タ ー フ ェ ロ ン は脳転移 巣周 囲の 浮

腫 と神経症状 を増悪 させ た . また脳転移栄は腫癌

出血 によ る急性増悪の 一 因と なりうる .

【結語】 脳転移巣を伴う 腎癌症例にイ ン タ ー フ

ェ ロ ン療法を行 う場合は手 術的 に脳 転移巣を切

除して か ら行う こ と が望ま し い .

3 1 　 乳 児 期 に 診 断 さ れ た 結 節 性 硬 化 症

― 画 像 所 見 の 変 化 と 病 理 所 見 ―
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乳児期 に診断された弧発性の 結節性硬化症を 2

例経験 した の で報告する .

1 例 は生後 1 日目に脊髄髄膜 癌で 入 所の 男児 .

入所 時頭部 C T 上多発性高吸収域を脳内, 脳室周

囲に認 め た
. 2 , 3 週 間変化なく脳内結節, 脳室上

衣結節と診断 . 心内結節, 網膜脱色斑, 皮膚脱色

斑を合併 し
, 結節性硬化症 と診断 された . 2 例日

は胎児診断で先 天性脳腫 癌の 診 断下 だ っ た 生後

2 0 日目 の 男児 . 右前角, 尾状核頭部に石灰化を伴

う 3 c m 大の 脳腫癌を認 め , 閉塞 性水頭症 を合併

して い た た め生後 23 日目に摘出した
. 病理 は上

衣下 巨細脂性星腰腫 ( S u b e p e n d y m al gi a n t c ell

a st r o c yt o m a: S E G A) だ っ た . 5 ケ 月目か ら全身発

作 が出現 し
, 抗疫撃剤を継続 して い る . 幼少児 の

結節性硬化症 の 報告 は多く は なく , 脳内結節や石

灰化の 出現は 1 歳以降と の 報告もあ る . 2 例と も

多彩な画像所見を呈 した . 頭 部 M RI で m ig r ati o n

w e d g e
, g y r al c o r e など の 特異的所見は

, 幼少時の

方 が は っ きり し髄鞘化と共 に変化 した
. 脊髄髄膜

癌 と の 合併は まれで偶然だが
, 新生児頭部 C T の

脳内脳室壁異常高吸収域の 中には, 結節性硬化症

も考慮する必要が あ っ た . S E G A は悪性度は低 い

が乳幼児で は予後不要と され る . 2 例日は石灰化,

巨細胞を伴う典型的 S E G A で M ib - 1 は 0 % だ っ

た
.

結節性硬化症 の て ん か ん発症率は 62 % とさ れ,

難治性て んか ん も多い
. 成長に伴う病態 の 変化を

追 っ て い く必要が ある .

3 2 　骨延長器を用いた c r a n i o s y n o s t o s i s の治療
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【目的】 当院で は
,

これまで c r a ni o sy n o st o si s に

対 し,

一

期的頭蓋形成術を行 っ て きた . しか し
,

頭蓋骨と硬膜の 剥離による出血, 硬膜外腔 へ の瀬

貯留による感染, 皮膚の 縫合不全 など の 問題 があ

っ た . そ こ で , 近年は主に骨延長器を用 い た頭蓋

形成術行 な っ て い る . そ こ で
, 骨延長法に よる手

術結果を従来法と比較した .

【対象 ･ 結果】 fr o n t o
- o r bit al a d v a n c e m e n t を行

な っ た 23 例 (
一

期的頭蓋形成術1 5 例, 骨延長法

8 例) を対象と した .

一 期的頭蓋形成術を行 な っ

た 症例の 手術時年齢は 2 ケ月か ら 5 歳 ( 平均 2

歳 1 ケ月) , 手術時間 は 23 0 分か ら 46 5 分 ( 平均

29 3 分) , 手術時出血量 は 55 m l か ら 2 89 m l ( 平均

15 0 m l) で あ っ た .

一

方, 骨延長法を行 な っ た症

例 で は, 手術時年齢は 7 ケ 月か ら 2 歳 9 ケ 月 ( 辛

均 1 歳 5 ケ 月) , 手術時間 は 1 5 0 分 か ら 3 1 5 分

( 平均 1 89 分) , 手術時出血量は 1 0 m l か ら 5 35 m l

( 平均 1 2 1 m l) で あ っ た . 合併症 は 3 例 ( 骨延長

器埋 め 込み 後 の 局所創感 染2 例 , 延長器 逸脱 1

例) にあ っ た . 髄亨夜漏は なか っ た
.

【結語】 骨延長法で は
, 有意 に手術時間が短く,

手術時出血量 も少なか っ た . 欠点 と して は , 1)

眼窟の 骨切りが困難,
2) 骨切 りと骨延長器 の 装

着, 延長器 の 埋め 込み , 延長期器除去 と 3 回の 手

術を要する
,
3) 局所創感染, 4) 骨延長器 の逸脱 ,
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などがあげられ た
.
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【目的】 軟骨無形成症 は 四肢短縮型 の 低身長を

示す先天性の 骨系統疾患で
, 脊椎管狭窄症を高率

に合併する . 最近 , 頭蓋頚椎移行部狭窄を伴う軟

骨無形成症 の 4 例 を経験 した の で 報告する .

〔症例 1〕 2 歳男児. 生下時に軟骨無形成症 と診

節 . M Rl で キ ア リ 1 型奇形 の 所見を認 めた が
, 経

過観 察 して い た . 2 歳時に 歩行障害 を き た し た
.

M R I で 脊髄空洞 の 拡大 を認 め
, 大孔部減圧術 と

C l 椎弓切除を行 い
, 症状は改善 した .

〔症 例 2〕 1 歳男児. 重度 の 肺高血圧症 を合併.

M RI で脳幹 ･ 上位頚髄圧迫 があり, 大孔部減圧術

を行 っ た
. 術後, 肺高血圧 および呼吸機能は改善

した が
,
2 年後 に肺炎を併発 し死亡 した .

〔症例 3〕 1 1 ヵ 月女児 . 生下時 に軟骨無形成症

と診 断 l 成 長 ホ ル モ ン 補充療法 予 定 で あ る が
,

M RI で 大孔部狭窄を認 め
, 大孔部減圧術と C l 椎

弓切除を行 っ た
. 術後, 就寝中の い びきが消失し

た .

〔症例 4〕 4 ヵ 月女児 . 生下時 に軟骨無形成症 と

診断 . M RI で大孔部狭窄 が指摘され た
. 成長 ホ ル

モ ン補充療法予定 で
, 脊椎管狭窄の 進行予防を目

的 に大孔部減圧術と C l 椎弓切除を行 い
, 術後経

過 は良好 であ る.

【考察】 脳幹
･ 上位頚髄圧迫が軽度 で無症状の

年長児で は保存的治療が 選択され る こ と もあ る

が
, 頭蓋 頚椎移行部の 高度狭窄を有する患児や ,

乳児 の 巨大頭蓋 , 頚椎 の 不安定性を伴う症例 で

は
, 急激 な圧迫 増強 に より突 然死をき た し得 る .

症状 が 軽微で も頭蓋頚椎 移行 部 に高度狭 窄 が み

られる患児で は
, 手術を考慮すべ きと思われた

.

34 人尾の 2 手術例
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【目的】 まれ な奇形 で ある 人尾 の 2 例を報告す

る .

〔症例 1〕 4 ケ 月, 女児. 40 週 275 0 g で出生 . 出

生 時所見 月工門背側上部 2 c m の 部位 に皮膚洞あ

り . そ の 上方 1 c m の 部位に 人尾を認め た
. M R ,

C T で二 分脊椎, 人尾 と脊柱管の連続所見あり .

【手術所 見】 人尾より の 脂肪腫 が脊髄背部 に連

続 して い た
. 脂肪腫 を切断, C U S A で吸引縮小さ

せ
, 係留を解除した . 神経根観察, 周囲との 癒着

の な い こ と を確認 し,
ゴ ア テ ッ ク ス で硬膜 を閉鏡

した
. 皮膚洞 も切除し手術を終え た

.

〔症例 2〕 生後 2 5 日, 女児. 38 週 282 4 g で出生 .

出生時所見 頭蓋 , 顔面 の 変形, 尾仙骨部に骨性

人尾あり. M R
,
C T で二 分脊椎, 異性人尾と診断.

【手術所 見】 人尾 は尾骨に連続 して い た . 尾 骨

上方 で硬膜 が欠損 し硬膜 内に脂肪腫 が み ら れた
.

左右 へ の 褒状物は残 し
, 終糸様 の もの は切除 し

た . 骨怪人尾 は切除し,
ゴ ア テ ッ ク ス で硬膜欠損

部を閉鎮 し手術を終え た .

【結語】 症例1 は c a u d al a p p e n d a g e と呼ばれ る

皮膚異常であり
,

症例 2 は尾骨に連続する異性人

尾 と考 えられた
. 両者と も脂肪腫 , 硬膜 欠損, 育

髄係留に留意 した手術が必要と考 えられた .
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当施 設で 血 管減圧術を施行 され た片側顔 面痘

響 (b e m 血 ci al s p a s m : H F S) 症例 に つ い て
, 術中

異常筋電図 ( a b n o r m al m u s cl e r e s p o n s e : A M R)

の モ ニ タ リ ン グ と して の 有用性を検討した . 対象

は術後 1 年以上経過 し た 60 例 . 最終観察期 間に

お い て H F S の 完治例 が 56 例 ( 93 % ) , 1 年以上

の経過 で再発 した症例が 3 例, 改善な しが 1 例で


