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〔討 論〕

平声純子 peripheraユprimitiveneuroectodermaltu-

mor(peripheralPNF,T)は最近臨床病理学的に確立

された藤療単位で,以前は 野面heralneuroepjthelioma,

peripheralneur(沌1astoma,adu一tneuroblastomaと

呼ばれていた鷹癌です,副腎など交感神経系に発生する

classicalneuroblastomaとは遺伝子異常等からも異な

る魔境と考えられており,む しろ Ewing'ssarcomaに

近い藤癌 と考えられている.centralPNET とは全 く

異なった腫癌塾です.

田村 勝 この腫湯の発生母地はどのように考えるか?

平戸純子 臨床症状,画像所見から第 7, 8脳神経に

発生 した可能性が高いと考えられる.peripheralPNET

は末棉神経から発生するとされており,or穣inとなる

細胞の解釈は議論のあるところだが,一般的には末檎神

経内の未分化神経外紅葉性細胞と考えられている.発生

部位を第 7, 8脳神経と考えて矛盾はないと思 う.

石崎 敬座長 腫癌内に末構神経が認められたか.

平戸純子 nt,ul･orilt,lnlPnt染色で瞳境内に末梢神経

が認められる.また,小脳実質-の浸潤 も標本上見られ

ち.

石崎 敬 肢痛再発の経路についての考えは.

平戸純子 手術前の画像上 頚静脈孔から頭蓋外への

進展が認められる.手術時にその部分に鷹揚の境界が認

められ掃除 したとのことだが,腰痛が残った可能性があ

りそこから頚部軟部組織内に再発腫癌が形成されたもの

と考えられる.

〔座長のまとめ〕

この度癌は軟部組織腫癌として知 られているが,組織

像,免疫化学,竜顔の所見は,軟部組織で見られるもの

とまったく同様である.脳神経から生 じたことが証明で

きたら良かったと思 う.再発の塾は敢部組.繊度癌の形で

中枢神経には再発像が見られないことが注 目される.

6. 多発性脳内病変を呈した Histiocytosis-Ⅹの1小児例
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症例 :3歳 9ケ月,女児. 2歳頃から多飲多尿に気づ

かれ某院小児科を受診,中枢性尿崩症と診断.頭部 CT

では異常は認められなかった. 2歳 5ケ月の頭部 MRI

で,胸糞質内に最大で径 1cm 程度の病変が数十個認

められた.尿崩症はデスモプレシソでコソトロ-ルされ

その他の症状は認められなかった. 3歳3ケ月,MRI

で脳実質内病変の数の増加と大きさの増大を認めたが,

頭蓋骨を含め他病変は認められなかった (図 1).診断

を目的とし,本学脳神経外科に入院. 3歳7ケ月時に右

前頭葉深部白質病変, 3歳9ケ月時には右後頭葉皮質下

病変の生検が行われた.

組織所見 :大脳皮質および白質に隣接 した多結節性病

変が認められ (図2), 円形でスリガラス様の胞体と,

比較的明るい楕円形もしくはくびれた核を有する細胞が

密に集族 していた (図 3).免疫組織化学的には,スリ

ガラス様の胞体を有する細胞の多 くが S1100陽性 (図

4),vimentin陽性で,一部の細胞では CD68が陽性

であった.GFAP免疫染色は陰性.電窮では, クロマ

チソが核周に存在するくびれた核と,多数の ミトコンド

リア,小胞体, ゴルジ装置,および無数のフィラメソト

をいれた比較的豊かな胞体を有する細胞が認められた (図

5).Birbeck蒋粒は検索 した限 りでは認められなかっ

た.

考察 :本例は,構成細胞の形態とその S弓00･扇mentin

陽性の所見から Histiocytosis-X (HX)の範噂で考え

てよい症例 と思われた.-部に CD68陽性細胞が認め
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図 1 脳実質内多発性病変.

図 2 皮質直下の多結節性病変.(HE染色)

図 3 円形でスリガラス様の胞体とくびれた核を有する細胞の集族.(HE染色)

図 4 S-lOO免疫染色陽性.

図 5 偏在する核の近傍に細胞内器官が集合Lて存在 し,その周囲は径 10-13nm の

vimentinと思われる無数のフィラメソトで占められている.

られたが,これらはマクロファージ系への分化を示して

いるものと考えた.また,胞体内の多量のフィラメント

に関 しては,これまで額似の報告は認められない.HX

が中枢神経系を侵すことは知られているが,他病変を伴

わず脳実質内に原発した例はこれまで19例報告されてお

り,そのうち多発性病変を示すものは1例のみであった.

本例は病理組織学的にも,病変分布の点からも,特異な

Ⅰ一夏Ⅹ の 1例と考えられた.

〔討 論〕

平戸純子座長 結節を形成するように増殖している細

胞が組織球であることには異論がないと思うが,Lan野rhans

細胞と考えて良いか問題があると思 う.まず,この症例

を HistiocytosisX と考えて良いか意見をお願いした

い.

中里洋- Glanulomaを形成している細胞は S弓00

蛋白の反応が弱く,形態は globoidcellにも似ている.

monocytemacrophage系の紐胞であると思 うが,

Langerhans細胞系のものと決めがたい.本例の病巣内

には macrophageや iymphocyteが多数関与 してお

り,炎症状病変としての性格があるように思う,

石崎 敬 :軟膜との関係はどうか.

平戸純子 :HistiocytosisX は以前は Letterer-Siwe

病と Hand-Schtillerぺニhristian 病に分探されており,

リソバ球などの炎症細胞浸潤は両者で異なっている.覗

在は HistiocytosisX あるいは Langerhans'cell

histiocytosisと-括されており,その中では症例によ

り炎症細胞浸潤の程度は症例によって異なっているもの

と考えられる.本例の場合の炎症細胞浸潤は Histiocytosis

X に矛盾はしないと思 う.本例は増殖 している組織球
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様細胞が S-100 蛋白陽性であるが,やや染色性が低 く,

電願的に多量の intemed血emamentsがありBert肥Ck

瀬粒が見られないことから確定するのが難しくなってい

る.しかしながら,他の疾患は考えがたく除外診断になっ

て しまうが,私は HistiocytosisX と考えてよいと思

ラ.

〔座長のまとめ〕

増殖 している細胞を光願的に観察すると,特に PAS

染色では形態が異なる細胞が3種類見られる.1つは HE

染色ではスリガラス様の胞体を有し核が遍在 している細

胞で PAS染色は陰性であるもの. 2つ目は PAS染

色で胞体全体が額粒状に陽性となるもの.他の1つは両

者の中間のような細胞で核周囲に陽性額粒があり,辺縁

は PAS染色陰性のもの.電顕像と比較すると PAS陰

性のスリガラス横腹体は intermediate親amentsの輿

合からなっていると考えられる.Berbeck額粒は見出

せなかったとのことだが,もう少し電顕像を検索する必

要があるのではないかと思 う.特に PAS陽性細胞の

電顧像が知 りたい.また,もう1つは HistiocytosisX

に特異的とされる他のマーカーの検索を行うことがある

と思う.最近の AmJSurgPathol(Emi1eetaL 19:

636-641,1995)に新 しい抗体が紹介されているのでそ

れを使 うのもlつの方法と考える.

7. 療撃で発症し,subeortiealtllberを疑われた幼bEIL例
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症例 :3歳女児 主訴 :痩撃発作 家族歴,既往歴 :

特記事項なし

現病歴 :在胎39鳳 正常分娩にて出生し,発達は正常.

生後 6カ月,発熱の際,痩轡発作出乳 抗痩轡剤投与に

て痩撃はほぼ消失 し,当時施行 した MRIでは異常を

指摘されなかった.その後 3歳直前になり,入眠時の右

口角をひきつらせる様な発作がほぼ毎日出現するように

なり,当科入院.皮膚等全身所見に異常なく,神経所見

でも言語面の発達が若干遅い以外著変なく,脳波では,

左頭頂から始まり全般化する ∂-burstを認めた.MRI

で生後6カ月の時点で存在 しなかった左前頭葉の皮質下

に径 3cm の不整形,辺縁不明瞭な高信号域を認め,PFr

にて病変は灰白質と同程度の FTX 代謝を示した.dioma,

琵angliogliomaなどを疑い,脳腫癌部分摘出術施行.

術中所見 :脳表には明らかな変化を認めず,病変の王

座は middlefrontalgyrusの皮質下から Sylvius裂

に達する,比較的境界明瞭な硬い組織であった.

病理所見 :HE染色では皮質深部から白質に相当する

部位に astrocyte,あるいは神経細胞様の大型細胞の増

生を認め,多くの大型細胞は GFAP染色陽性であった

那,-部は neuyofilamentが陽性に染色された, また,

同 第-病理学教室

Bielshowsky染色で強染 し 異常な形態を示す大型の

神経細胞が認められた.深部では謬線維の増生が著明で,

Rosenthalfiberが出現していた.以上より組織形態学

的には astrocyteと神経細胞-の分化を示す dysgenetic

な腰痛様病変と考えられ tuberoussclerosisにおけ

る sutx:orticaltuberの可能性が高いと診断した.

〔討 論〕

巻測隆夫 (犀潟病院) (∋標本は小片で全体像を把近

できないが Tuberoussclerosisの像である.② GFAP

で中枢神経系を広汎に検索すると,直径 1mm 位の小

さな astrocytesの結節が大脳のみならず小月削こさえ認

めることがある.

田村 勝 Tuberの好酸性 giantcallは SubB野nd即 融

giantcellastrocytomaの細胞と同じという論文があ

り,後者の場合短期日に増大をしたという報告がある.

本例の魔境性格をどの様に解釈 したちょいか.

中里洋- 病変内にみられた奇怪な neuromや astr∝yte

の特有な形態から Tu玩さrOuSSderosisを考えたもので,

それ以上の根拠はない.

平戸純子 腫壕性格があるかいなかについては標本上


