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I は じ め に

脳膜のび漫性塵癌は,組織学的診断上,毎

々の見方があるが,その大部分は二次的な/ブ

リオームに もとづ くび漫性脳膜転移であ り,

原発性の肉腫はきわめて少数にすぎないとい
1)

われる.

しかし,組織学的に疑問は多いとして も,
5)

Ziilchの原発性に髄膜に生ずるび漫性の内窪

に対する HDi拝use Meningeale Meningi-
8)

omatosa'I,Globusらの "PrimarvSarccma-

tous Meningioma"(1944年)以来,脳膜の

Sarcomaはかな りの症例が報告されてお り,

臨床的には悪性の胸膜腔 と同意義に考えても

よいようであり,我が国に お い て も近年,

"Diffuse(Sarcomatous)Meningioma"の症
3,4,6.7,14)

例報告が散見されるようになってきている.

また,この薩癌は,脳や脊髄の軟膜にび漫

性に浸潤し,肉眼的には顕著な塵癌を形成す

ることな く,microscopicな検査でのみ診断

のつけられる例が多い点で臨床症状のみから

確実な診断をつけるのが困難な例が多い.

最近,我々は脳贋癌を疑いながらも,検査

所見で陽性所見が乏 しく臨床的に Schilder氏

病を疑い,剖検で右頭頂部に一部結節を有 し

主病巣をび漫性に浸潤 された脳軟膜にお く,

いわゆるDiHuseSarcomatousMeningioma

の-剖検例を経験 したので,若干の考察と共

に報告する.

進
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甘 症 例

患者 :7才,男子

家族歴 :既往歴 :特記すべきことな し.

現病歴 :

昭和41年12月初旬より,頭痛,時に唱吐あ

り, 37oC 台の発熱がみられた.感冒だと思

っていたが一向に良 くならず,12月末某町立

病院小児外に入院,障椎穿刺を行なってから

主 として左半身に強直性痩撃発作が 1日5-

6回の頻度で起こり, 3日間続いた.又痩挙

発作の後に左片麻埠 も一時認められたが 3日

位で消失 している.

翌昭和42年 1月にな り,頭痛 ･唱吐が毎 日

みられ,痩撃は 3日に 1回の割で認められた

那, 1月初旬に記録した脳波所見は異常なし

といわれている.

2月初旬から中旬にかけては割に具合が良

く,ベ ッドから起きて遊んだ りしていたが,

2月下旬より再び頭痛 ･唱吐あ り座撃 も1日

に 2-.3回あった.

3月初旬より,視力障害,複視が出現,中

旬頃には全盲となったが,療撃は月に 3- 4

回 と減 っていた.

4月入 っても頭痛 ･唱吐 ･療撃はおさまら

ず,当院小児科に転院するも,状態悪化の為

に脳腫癌の疑いで当科に転科となった.

入院時所見 :

体格はやせ型で栄養状態は不良,軽度脱水
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もみられ,唱吐はげしく食事 もほとんど摂取

しない.軽度の意識障害があり,無関心状態

で,視力は明暗を弁ずる程度,顔面 ･舌 ･上

下肢などには特に運動障害はない.知覚障害

の有無は不明で,運動失調は認められない.

直立歩行は一般状態が悪いためできず,項部

強直が認められた.

瞳孔は両側共約 6mm と散大し,対光反射

消失,nystagmoidmovementがみられた,

眼底所見は乳頭左右共に蒼白で視神経乳頭萎

縮がみられたが,その他に神経学的異常所見

はみられなかった.
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第 4Ei_i 脳 波 所 見

同時又は異時性に高坂巾徐波がみられ,徐波の増加が右半球にや 多ゝ くみられる.
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検査所見 :

脳血管写で図 1のごとく縫合解離が著明に

みられ,前大脳動脈の unrollingがみられる

がshiftはなく,天幕上の大きな masslesion

の存在は否定された.

気脳写では図 2の如 く脳室の拡大が著明で

あり,髄液の通過障害 も考えてヨード脳室写

も行なったが,図 3の如 くヨ-ドの通過障害

はみられず,第 虻脳室や後頭蓋駕の塵房 も一

応否定された.

脳波所見では図 4のごとく左右両側に,時

には同時性に,時には異時性に 2- 3C/SeCの

著明なる高振巾徐波が出現,一方基礎波は(2

-6C/Secの不整高振巾徐波であり,主とし

て右半球で多 くみられた. α波の出現はみら

れず,右前頭部にしばしは局所性の銀波がみ

られた.

血液所見 ･肝機能には異常はなかった.し

かし髄液所見 (表 1)では著明な頭蓋内圧の

充進と軽度の蛋白増加がみられた.

入院後の経過及び所見 :

脳圧克進症状が著明で検査のため 4月18日

頭蓋穿孔術施行,その後症状軽快するも時に

唱吐あり,左手からはじまり,しだいに右手

も硬 くなる痩撃発作がみられた.軽度の意識

障害があり,無関心 ･不機嫌な態度を示し,

自発言語はあまりみられず,経時的な髄液所

見は表 1のごとくで,各値検査の結果 mass

esionの存在は一応否定され,対症的に脳室

心房交通術を 5月2日施行 した.術後項部強

直は軽快,唱吐 も消失し,抗痩撃剤の服用に

より痩撃発作 もみられず,全身状態もかなり
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改善された.しかし, 5月末になり,再び痩

撃発作,眼振,手指振戦,Babinski反射が出

現し,6月に入って意識消失を伴 う軽挙発作

や.時に唱吐もみられるようになった.

しかし,持続的な脳圧克進症状 はみ られ

ず,機嫌の良い時は口笛 をふ いた り,又,

polyphagiaを思わせるくらい手あた り次第に

食べた り,自分が失明したという事には全 く

無頓着な状態で,周囲への無関心な態度 も3

- 4才の幼児を思わせるような退行状態が 目

だった .

この様な精神症状 と軽挙発作 ･失明とい う

症状経過から考え,あるいはSchilder氏病で

はないかと疑われ,著明な腹圧克進を説明す

るには問題はあったが,この時点ではび漫性

の髄膜腫 とは考え及ばず, Schilder氏病 の

pseudotumorform の疑いと診断した.脳室

心房交通術を行なってからは失明を除き症状

も改善され,家庭の事情もあって最初に入院

した近 くの町立病院に 6月16日転院した.

同院に移 ってからも小康状態を保っていた

が,昭和42年12月19日肺炎の合併により死亡

した.

剖検所見 :

肉眼的所見で脳は外見上膨大性であるが,

脳回転の偏平化は著明でなく,浮腫を思わせ

る所見は少なかった.右頭頂部に3.5×3.5×

1.5cm の境界鮮明な塵癌があり,脳軟膜は軽

度に混濁肥厚し,左頭頂部をはじめとして左

右大脳半球に小指頭大黒褐色の小結節が散見

された (図 5).

顕微鏡的所見では Hematoxylin-Eosin染色

表 1 髄 液 の 経 時 的 所 見

_:I: __::I::::.∴ _ -_ t:.:: ∴ __I''::

そ の 他

の 所 見

Pandy (-)

* 60 711g/dl

水楳透 明

蛋白 33m g /dl
C 43m g /dlCl 121
培養 (-)
水様 透明

蛋白 70mg/dl
細胞数 2/3
キサン トグロ ミ

ィー ( +)

(8ml)
470-300 //

蛋白 60mg/dl
細胞数 2/3
軽度
キサントクロ ミ

ィー (†)
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によると塵癌の部では,比較的細胞に富み,

その配列には一定の傾向はないが,どちらか

といえは流れに乗った様な細胞配列の傾向が

みられ (図 6-A), 塵癌を構成する細胞は

円形又は紡錘形のや 多ゝ形性で,ところどこ

ろに mitosisもみられ,これらの細胞間質に

は多少の結締織線維が存在 している (図6-

B).又 leptomeningenは図6-Cのごとく

完全に薩癌細胞でおきかえられていた.

W 考 接

我々の症例においてその臨床像をみると,

前述のごとく検査所見では塵癌 (masslesion)

としての特徴ある陽性所見がみられないこと

と,発病年令 ･脳圧先進症状 としての頭痛 ･

唱吐 ･うっ血乳頭,並びに痩撃 ･視覚障害 ･

性格変化などの臨床症状から,Schilder氏病

と疑 ったが,剖 検及び組織学的所見からDif-

fuseSarcomatousMeningiomaと診断され

た .

DiffuseSarcomatousMeningiomaの好発

年令は,一般に Meningiomaが30才-50才

台に多いのに比べ,比較的若年者に多 く,そ

のほとんどが20才台に集中しているが,時に

幼小児に もみられることが知られている.戟

々の例 も7才の小児であった.

Meningiomaが子供にみられた場合,組織
2)

学的に も悪性である事が多 く,その予後は原
8)

則として6カ月以内であるという.

SarcomatousMeningiomaの臨床症状は,

脳圧克進症状 としての頭痛 ･うっ血乳頭およ

び視神経萎縮がよくみられ,初期症状 として

焦点性痩撃あるいは,全身性の痘撃をみるこ

とも多い.又,髄膜刺激症状 としての項部強

直,ケルニ ッヒ徴候や神経根刺激症状を時に

呈することもある.その他障害部の多発性及

び発生部位によって,又,障害の程度に応じ

て種々の神経症状を呈することもあり,髄液

所見で糖の低下 ･塵癌細胞の出現などが診断

に参考となる.

我々の症例も上記の所見と考えあわせてみ

ると, SarcomatousMeningiomaとしての

症状がよくそろってお り,著明なる脳圧の元

進は leptomeningenが塵癌によって diause

に浸潤され,髄液の吸収障害が起こった結果

生じたものであると理解される.

組織学上,軟脳膜の発生が中腔葉性のもの

か外腔葉性のものかは現在なお異論の多いと

ころであるが,脳膜のび漫性腫癌についても

種々の見解がある.
8)

Globusは, しばしは肉腫様の所見を呈す

る軟膜性 (血管性)及び中腔葉性髄膜腫の研

究において,Skeletoneurallntertissue(Me-

senchyme)由来としての Pialmeningioma

を分類して,a)Hemangioendothel b)He-

mangiomatous c)Melanomatous d)Sar-

comatousとしこの d)のSarcomathouspial

Meningiomaをさらに 1)Diffuseと 2)Cir-

Cumscribed として考えている.
ll) 3)

所及び王丸らの報告にみられる文献上の考

察からみても原発性軟膜肉腫 と考えるか,或

いは原発性軟膜履歴と考えるか,その鑑別は
8)

難 しい.Globus等 (1944)の報告によれは組

織学的にみて SarcomatousMeningiomaが

全 Meningioma中約 9%の率でみられたと述

べている.
13)

A.PettinoandR.Poppitiも Globusと

同じく Meningealsarcomaを, 1)限局的

にカプセルで包まれて発育するSarcomatous

meningiomaと, 2)カプセルを欠 くが,し

ばしは "Sarcomatosisofmeinges.mening-

iomatosisorduralendotheliosis"と関連L

diffuseに発育する塵癌の2種類に分 け て い

る.

この Diffuse sarcoma は,脳又は脊髄の

leptomeningenや piamaterにdiffuseに浸潤

し,顕微鏡学的検査で初めて発見される事が

ひんはんであるが,なかにはMeningenの一

部を乳白色化し,時には髄膜炎様,さらには

脂,脊髄の一部又は全体をおおい被膜を形成

する事 もある.
10)

高橋等の報告にみられるごとく,Mening-
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iomaは Weinbergerや Black及び Kernohan

の分類などがあるが,分類の焦点を ､､び漫性

発育 とい う形式〝において,所は脳腫癌を概

観し,広範に浸潤 される場所と広範に増殖浸

潤する細胞の性格との両者の組み合わせで,

種々の型が生じるものとし,び漫性脳置癌を

11の型に分類している.

その中で第 7型として "d肝use meningi0 -

matose""Primarediffusemeningeale Sar-

komatose"とい う名称をあげている.脳およ

び脊髄に原発巣が存在 し,かつ脳膜にび漫性

の浸潤を示した肉屋の例 もかな り報告 されて
l̀_'1

お り,Bingasの報告によると130例の原発性

脳肉腫中に 9例この脳脊髄軟快のび漫性肉塵

が認められている.我々の例もこれと同じよ
9)

うなものと考えられる.又,Kernohan らの

分類では 1)丘brosarcoma 2)giantcell

sarcoma,3)Circumscribedsarcomaofthe

cerebellum,4)meningealsarcoma,5)he-

mangiopericytoma, 6)tumorsofthe reti

culoendothelialsystem にわけ,4)のmeni-

ngealsarcomaを fibrosarcomaとreticuloen-

dothelialsarcoma及び mixedtypeの 3つ

に分けている.この分類に従 うと本例は 4)

meningealsarcomaの fibrosarcomaに入る

と思われる.

Sarcomatous Meningiomaの厘癌細胞の

特徴 としては,大きな核と原形質に乏 しい中

等大の細胞,並びに濃厚な色質を持つ小さな

円形細胞が主体で, mitosisが しばしばみら

れた り,大型細胞,巨大細胞があらわれたり

する.

一般に細胞は変化の過程において退化を示

している事 もあり,これらの細胞は好んで脳

･脊髄に黄色又は白色のものとして,血管周

囲を浸潤し同心円性の配列を示すのが特徴で

ある.特殊染色では置癌細胞内に分配された
2)

多数の reticulinが現われる.

我々の症例を組織学的に検討 してみると,

脳置癌の組織像は,中等大紡鐘形細胞の充実

性増殖像を示すが,特に脳表面に近いところ
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では層状をなして fibrobalstic typeに類似

し,又脳表面の所々にみられた1eptomening-

enの平板隆起は図 6-Bのごとき置癌細胞で

diffuseに浸潤されているところから Diffuse

SsrcomatousMeningiomaと診断される.

本例は,臨床的には脳塵癌が疑われながら

も,各種検査で masslesionが否定され,や

むを得ず,一応 Schilder氏病の疑いとして経

過を観察したが retrospectiveに思えは,髄

液の通過障害が否定された時点で何故に吸収

障害による脳圧克進に考えが及ばなかったか

とい う点で深 く反省される症例である.

他方 Schilder氏病としてはどうしてこの様

な強い脳圧先進が来るかとい う点が常に疑問

となっていたがその疑問に対 し,もう一度白

紙に戻って検討を加える必要があった事をあ

らためて痛感 した.

ともあれ,かかる DiffusePrimarySarc0-

matousMeningiomaの本邦におけるこれま

での報告をみると,著者らの調べた範囲内で
4) 6)

は小田らの11才女児例,小坂らの20才男子例,
T) 21

詞らの55才男子例,王丸らの27才男子例,村
14)

井の21才男子例のみである.その診断も剖検

によってなされたものが多 く,臨床的にこの

診断を下す事は難 しいといわれている.

一方,治療面においても病巣が di机lSeで

あり,脳外科的に根治手術を行なう事 も困難

であり,放射線治療 ･薬物治療にも限界があ

る.従って現在の所,極めて難治性の疾患で

あると言わざるを得ない.

Ⅳ む す び

臨床症状からSchilder氏病を疑 った 7才男

子の剖検において,右頭頂部の Meningioma

と共に脳の leptomeningen にび漫性に塵癌

細胞が浸潤していた "Diffuse Sarcomatous

Meningiomal'の一例を経降したので,若干

の考察を加えて報告 した.
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AN AUTOPSTEI)CASE OFI)lFFUSE SARCOMATOUS

MENINIGIOMA

By

YASt/KATSLTKollAGURA.HAJIMESHIMODAYtり1､AK▲lMuKAI

andSUsLTMU KAWAGUCHI

DepartmentofNeuT･OPSyChz-airy,HiT･05akiUniveT･Sity

SlhoolofMedicinee(DiT･ertOrIProf.T･SATO)

Thepatientwasa7-year-oldboywhohadepisodesofhemiorgeneralizedcon-

vulsiveseizureswithsignsofincreasedintracranialpressure(headache,vomitingand

opticnerveatrophy), fever,stiffneckandKering'ssign. Intracranialpressurewas

rangingfrom 3(カ to500 mm Hl10. TheEEC showeddiffuseirregularhigh voltage

deltawaves,predominantinthefrontalareas,andintherighthemisphere. The

clinicalexaminationandthelaboratorydataincludingcarotidarteriogram andpneu一

mO-andiodoventrculogram failedtoshow anymasslesion.

Inview oftheabovefindingstheclinicaldiagnosisofSchilder､sdiseasewasmade.

Hediedofpneumonia1yearaftertheonsetoftheillness.Theautopsydisclosed

atumormassof3.5C/n x3.5cm >'1.5cfnintherigh tparietalregionwithalmost

allleptomenigenbeingdiffuselyinfiltrated. Thehistologicalexaminationrevealed

thatthetumorwascomposedofovalorroundcellswith polygonalnucleushaving

mltOSIS.

Theabovefindingsconsistedoffibroblasticmeningiomawithsarcomatouschanges

havingdiffuseleptomeningiomatosis.

(Autoabstract)



Di打useSarcornatousMen)ng10maの 1剖検伊 - lil

C･A･G 前後像 第 1 二司 CAG∴ 側面像

耐 /'1-11白妙irFtの shiLtはな く[n)＼脳動脈の変トも 頭TIB-IRA.;竜合解髭が著明で 汗ノく脳動脈 のunroll‖lg
ない. かみ られ る.

第_r)メ1 P.V.G'･'RrEi像

tHpJ脳室拡)､かみに)れ,-i'
第3国 IV.C.:I刷 由 撫

･J- ドの通過降懸 まみ られない
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第 5区 肉眼所見 右大脳半球頭頂部に3.5

3.5I1.5("L大の怪ま亮がみられ脳軟膜の混濁

肥:[/･と似 こ各所に.E.･T.女色の′ト結節がみち,ilる

普

翫

艦

離

;第6図B.顕徴節的所見Hematoxylin･Eosln染色(必放火)円形.鶴錘形,多角形の魔境細胞とわずかの結締餓線維と.mi【osisがみられる.

第 6区l A .顕 徴 餅 的 所 見

HematoxyHn-Eosin染色 (iii;･拡大) 鮮i;-,rtlil
抱は円Il･1,.紡錘ブ:'Y,. 多角,,rTT/;の相!,;とにrAL･:良.流
れにのったような配夕lを7;(す.

第(う凶 C.顕 勧銀 的所見
Hematoxy】in-Eosin染色 (_tl_i敗 -)､)

lepLOmell;11gen は櫨碗細 事雪白でお きか え ら,11て
いる.


