
387 

学 会 記 事

第 45 回上信越神経病理懇談会

日 時 令和元年 10 月 19 日（土）
午前 1 1 時～午後 6 時

会 場 新潟大学医学部 第三実習室

I Low-grade diffuse neuroepithelial tumor 

with INil -deficiency か ら atypical teratoid/ 

rhabdoid tumor (AT/RT) へ悪性転化 し た
1 例
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【 臨 床経 過 】 9 歳 男 児. 8歳 4か月時に側 頭 莱
てんかんの症状で発症し， 画像検在で石灰化を伴
う右島回～側 頭栗内側の腫瘤性病変を認めた． 良
性腫瘍が疑われ， 抗てんかん薬を投与し定期的な
画像評価を行っていた． しかし， 緩徐に増大した
ため， 9 歳 7 か月時に生検術を施行した． 下記の
ような病理診断となったため， 後療 法は行わなか
った． 生検から 3 か月後の頭部 M R I で著明な腫
瘍増大を認め， 開頭腫瘍摘出術が行われた．

【病理学的 所 見 】 初 発時生検検体 ： 卵 円 形 ～ 楕
円 形の核と狭い好 酸性細 胞 質を有する小型細胞
が， 低い密度でびまん性に増殖している． 背景の
基質 ば浮腫性ないし粘液腫 様であり， 種々の程度
に膠原線維の増加を示す． 腫瘍細胞間には変性し
た大型神経細胞や形態異常を示す大型の反応性ア

ス トロ サイ トが混在している． 壊死や核分裂像の
増加は見られない． 腫瘍細胞は免疫染色で GFAP

陰性， s y n a p t o p h y s i n 陰性， n e u r o f i l a m e n t 陰
性， I N I I 陰性である. M I B -1 標識率は高いと
ころで 3% 程度である． 診断 ： low - grade diffuse 

neuroepithel ia l  tumor with !NII - defic iency. 囲
発時手術検体 ： 初発時と類似した低～中密度の浸
潤性成分に加えて， 腫瘍細胞のみからなる高密度
の組織片が認められる． 後者には紡錐形細胞が浮
腫性間質を伴って束状に配列し錯綜しつつ増生す
る領域と， 核小体の明瞭な偏在核と硝子様封入体
を有する ラブドイド細胞が， 粘液 様甚質を背景と
して索状～ 網状に増殖する領域が見られる． これ
ら 2つの像は一部で移行している． 核分裂像は散
見されるが壊死は明らかでない． 免 疫 染 色では腫
瘍細胞は全ての領域で I N I I 陰性であり， 紡錐形
細胞や ラブドイド細 胞からなる領域では v i m e n t i n

と a S M A が種々の程度に陽性である. M I B -1標
識率は高いところで18 .2% である． 診断 ： AT/ RT 

aris ing from l ow - grade di ffuse neuroep i the l i a l  

tumor with INII - deficiency. 

【 遺 伝 子 解 析 ］ 初 発 ・ 再 発 時 の 検 体 と も に
MLPA 法にて JNil の全 9エク ソ ンにホ モ欠失が
認められた． 再発症例の D N A メチ ル化解析では
AT/RT, subclass MYC に分類 された．

【問題点 】 生検検体では， 形態学的および免疫
組織化学的に n e u r o e p i t h e l i a l な分化は明らかで
なかったもの の， その 浸 潤 性 の増 殖 様 式 から
n e u r o e p i th e l i a l  t u m o r と考えられるが妥当である
か． また， このような I N I I 陰性の低悪性度腫瘍が
見つかった場合， どのような c l i n i c a l m a n agement  

をしていくべきか． さらに 初発腫瘍は l o w - grade

epi lepsy - associated tumor (LEAT) の概念に当て
はまるか．




