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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.
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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,
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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
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で見える所見でしか判断できない.sutx9Pendymalgiant

cell astr∝ytomaとは部位が異なっているL もLco摘cal

tu玩汀から腫癌性病変が発生することがあるとしても,

この標本内に塵癌性と考えられる病変はないと考える.

栗原秀行 手術では脳棒から入って sylvius裂に達

した.cortexを一部切除 し それは標本に含まれてい

る,全身けいれんは軽減 したが,局所けいれんは続いて
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いる.

栗原秀行 (む 臨床的には MRI上増大傾向を示す病

変だが,現在の病理組織からは腰湯性格を示唆する所見

は認められない.② 病理所見からは tuberであり,本

症例は subcorticaltuberによる療蘭を初発とした不

全型 tutx:どoussclerosisと考えられる.

図 1 ほぼ正常な脳皮質に少数の異常な細胞が異所性に増殖している･
(HE 染色 ×150)

図 2 深部では,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る,神経様細胞は細胞質

に好塩基性の広い胞体認め,Nissie小体が細胞辺縁に遍在 して

いる.Astroeyte様大型細胞では核が遍在し,細胞質は均一に
好酸性に染色されている.(HE染色 ×300)
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図 3 大型で極性の異常を示す大型の神経様細胞を認める.(Bodian
染色 ×300)

図 4 細胞質が黒褐色に異常に染色され 細胞骨格の異常が示唆される.

(B皇elschowsky染色 ×300)


