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はじめに

近年， 種々の疾病にさいして� erythrocythell1iaが付

随することが注告されており， その機序としては� ery-

thropoietin産生の増加が想定されている。ことに，あ

る種の麗蕩が� erythroジoietinを産生することがヌード

マウスへの移植によって，また，腫蕩組織の生北学的検

索によって明らかにされており，� paraneoplastic syn-

droll1eとしての臨床的意義が問題になっている。

車中の� e主ythropoietinの上昇をきたす腫療としては，

腎細胞癌，肝細抱癌がよく知られているが，越の車管出

来の麓蕩である小脳血管芽撞� (cerebellarhemangio-

blastoll1a)にも産生能があることが� Waldll1ann1)らの報

告によって判って来た。 この彊蕩は1926年� Lindau2月こ

よって報告されて以来，Lindau's如ll10rとして知られ

ている。

今回，我々は� erythrocythell1iaを伴なった�  cere-

bellar hell1angioblastoll1aの1症例を経験したので報

告する。

方も痛んだり，� s匡気を伴なうこともあった。近医よ� P鎮

痛剤の投与を受けるようになって消失した。� 12月より靴

や靴下を辻くときよろけることがあった。

昭和54年� 1丹より再び同様の痛みが出現し，鎮痛剤で

もcontrol出来なくな予，また，会社の社事の能率が低

下し，記銘力抵下も自覚するようになったので近医より

精査をすすめられ旭中央病院に来院した。

入読持現症:体格中等度，胸部渡部理学的所見はとく

に異常なし。神経学的身体所見にあきらかな異常をみと

めない(意識清明，瞳孔不同e，対光反射正常，眼球運

動各方向へ制醍なし，注視韻援e，鍵反射に左右差e，

病的反射e，知覚異常θ，筋粗大力に左右差e，小脳症

状e，記諮力ほぽ正常〉。眼科的にも視力， 視野， 眼底

に異常なし。

入読時車講生化学，一般尿検査:表� 1の知くいずれも

正常で、ある。

血痕学的所見:未楕血液所見は表2に示す如く，街前

みられた erythrocyth~ll1 ia は術後改善している。骨髄

締抱診正常。骨髄生検では，骨髄紐抱系は良く保たれ，

症 加
制

特に赤芽球系の軽度の増加がみられ，� g核球はやや未熟

型が多い，穎粒状系の分化は良く集たれている，等の所
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〈目立� CT-Hによる):テント上では， 中等度の対称性

脳室拡大と，主として前角周辺のいわゆる� periventri-

cular 1ucencyがみられるが， 玉中講造の稿{立や臆室の

変形はない。脳実質の萎績を示唆するような，脳表くも

膜下槽の関大等はみられない。テント下で誌，� artifacts 

の混入のため第百脳室の描出辻十分でない。ウログラフ

インによる� enhancementにより，図3の如く，右小脳

半球後外側部に，直径約� 4X3.5cmの，出凸はあるが比

表1.

血清生化学検査所見

TP 7.6 

MG  8 

TTT 3.5 

ZTT 8.9 

TCh 201 

5・L 544 

TG 122 

GOT 26 

GPT 26 

LDH 270 

ALP 6.5 

LAP 200 

ChE 0.91 

BUN 20 

尿酸� 5.2 

クレアチニン1.1 

Na 140 

K 3.7 

Cl 102 

Ca 9.1 

ピリノレピン� 1.4 

〈直)� 0.5 

〈閤〉� 0.9 

FBS 98 

尿所見� 

グン自糖� 

結� 

どりノレピン� 

ウロピリノーゲン 十� 

沈サ

W氏 陰性� HBs-Ag (-)， HBs-Ab (+) 
血液型� O型まh (十)

較的境界鮮明な，内部に諜淡のある腫蕩が造影される。

岳連続脳血管撮影:Seldinger法により� fourvessel 

studyをおこなった。両親!J総頚動脈積域にはとくに異常

をみとめない。右椎骨動~領域では，右小脳半球の外下

方に横径約4cm，前後径3.5cmの，血管豊富な彊蕩

陰影が造影され， その内部には放射線透過性の� cystが

存在する。涜入動脈は前下小騒動脈，流出静脈は主とし

てS状調である。いわゆる� earlyvenous日lingの出

現はない。図工は頭蓋患撮影橡，図 2は側面像のいずれ

も動脈棺である。

入院中の経過:頭痛が関歌的に出現していた。手簡2

日前に昼食後，� n彊吐が� 1田あり，歩行時のめまい感を訴

えたが安静により軽快した。

手術所見:気管内挿管全身麻酔下，1rol位で，傍正中W-.

皮膚切開により，正中を越えた右後頭下関頭と� 2讃指の

環椎椎弓切除をおとなった。礎膜上には著変なく，これ

を切開すると， くも摸との恋着?立法とんどなかった.右

小脳半球は全体に緊講し，表面浮麗状で，右小脳裏挑辻

環椎下縁まで陥入していた。右小脇半球下外債j表面に

は，比較的境界明瞭な，一部くも摸に移行していく，紫

の色調を帯びた鮮紅色の撞蕩が露出していた。腫蕩周囲

のくも膜と小脳を凝圏明離していくと，比較的新しい血

液捷を含んだ� cystがいくつか存在し， 麗療内出血のあ

ったことが確認された。流入，流出血管を凝圏切断し，

彊療塊を全橋し， 病理組織学的検査と腫蕩内宮ythro-

poietin讃i定に提出したの

表� 2. 末梢血液所見� 

~ I 手可54.3.1) 退内4.3.21) 

~~154.2.61 2.28 I3. 2 I3川� 3mi3j4916お

五在CHC % I35.7 I34.7 I33.6 I34.6 I34.2 I34.6 I36.4 I 

MCH pμg I29.3 I32.6 I31.3 I31.7 32.6 I32.8 I33.6 I 
斑� CVμ 3  I 082 I 094 I 093 I 092 I 096 I 095 I 092 I 090 

PCV 弘� 53.3 38.650.5 47.3 40.9 41.2 43.0 39.9 

Hb g O//O 19.1 14.2 13.4 15.717.5 15.9 14.1 14.8 

RBC X106 6.47 4.465.36 5.08 4.30 4.08 4.65 4.44 

WBC x103 03.9 12.3 04.903.9 05.9 05.2 04.0 

PLTS(十羽TBC)X 103 242 

05.9 

39.2 279186 17.7 223 

Neutrophils (Total) 

300 224 

47.2% 44.9 51.284.6 48.8 

Lymphocytes 

57.6 58.2 47.3 

42.5 45.4 7.3 41.8 33.6 42.3 42.1 

Monocytes 

35.0 

7.4 9.7 5.38.1 7.2 6.7 8.1 6.0 

Eosinophils 1.5 1.3 0.0 1.0 1.00.9 1.1 0.8 

Basophils 1.4 1.71.5 0.2 1.8 1.2 1.2 1.5 

Large unstained cells 1.6 0.6 0.71.2 0.7 0.7 1.7 1.8 

Remainder -2.6 -3.5-1.8 -1.7-2.7 I-1.9 -1.8 -1.3 

http:154.2.61
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図1.右接骨動ll*皐管課影:頭蓋底撮影畿

圏 2.右椎骨動脈血管撮影:側面像

右小脳外{見.IJ後下方に腫蕩陰影があり，その内部に cystをともなっている。  
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図� 3. Computerized tomography: enhancement. 

右/J、踏外{llJl後方に� highdensityの彊蕩がある。第N脳室はあきらかでない。

図� 4. Cerebellar hemangioblastoma. H.E. x3. 
小脳(矢印)に接して， 謬罫線維によって被覆された麗蕩をみとめる。麗療の中心部には日嚢抱"形

成がみられる。

図� 5.Cerebellar hemangioblastoma. H.E. x40. 
E重蕩の線維性被膜には� arterio-venousnstulaを思わす動� (A)・静脈� (V)の拡張をみとめる。

図� 6. Cerebellar hemangioblastoma. H.E. X100. 

題蕩組識内?こは多数の� slit状血管絹の発達をみとめる。

留� 7.Cerebellar hemangioblastoma. H.E. x200. 
血管壁を被覆する� endothelialcellと血管男囲に増殖を示す大型の明るい原形質をもった�  stromal 

cellをみとめる。

図� 8. Cerebel1ar hemangioblastoma.鍍謀線緯染室内� x200.
車管壁の基底部には厚い鍍銀線維の摸を形成し，その部分より� stromalcellに向って，細かい線維が

網状に彊、虜綿胞をとり囲んでいる。
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病理組織学的所見:(担中央病院 Pr.29233) 

麓蕩は肉眼的に 2x'2.5x 2 cmのほぼ球形で，うすい

謬原線維によって被包されている。そして，その被膜表

雷より拡張した血管の蛇行がみとめられる。害mi:iでは，
血管tこ豊み，このため暗赤色々調を呈している。彊療中

心部には嚢胞形成がみられB その罵屈には血管の横断面

と患われる小穴が多数みとめられた。組織学的には肉康

的観察を裏づけるように彊蕩組織内に多数の拡張した血

管をみとめた。中心部の嚢胞壁はうすい続維で形成さ

れ，検索時にはその内陸にわずかの赤血球をみとめ，拡張

した血管が嚢胞状を呈したものと考えられた(密封。そ

して，その周囲には腫蕩組識の増殖がみとめられる。撞

蕩組議内には多数の大小様々の slit状の車管が網状に

重己列している (ag6)。

本腫療の特徴は， 2つの謹類の締抱から成っている。

その 1つは，前述の slit様血管網の壁を被覆している

内皮締胞と，飽の 1つは，主としてそれらの血管周囲に

増殖を示す基賞紐抱 (stromalcell)である。後者は円

形から卵円形の締胞で， その原形質辻明るく豊かで，

核は締胞のほぼ中心部に位置し，核異型はなく豊かな 

chromatin網が網状に規開的にみとめられる(国 7)。

ときに，基鷲組胞から生じたと考えられる巨核組脆の混

在をみとめる。本腫蕩で活発に増殖している紹胞は基質

締抱で， その京形費舟には脂肪穎粒が存在するため， 

との移行像は観察の範囲内では証明し得なかった(図

9)。

以上の所見から本症は小結に原発した hemangiobla-

stomaと診断され，臨床的に erythrocythemiaを呈し，

血清中の erythropoietinが街前軽震ではあるが上昇し，

かつまた，術後，その{置が下がったこと，腫場組織内に 

erythropoietinを証明したこと等本腫壌が erythropoie-

tin産生があることが示唆された。

考 案  

Hemangioblastomaは， /J、踏に好発する比較的議な

腫療で Lindau2)によって初めて記載された。本題蕩は

血管壁を形成する内皮細抱 (endothelialcell)と，その

屑屈に存在する詣訪穎粒を有し本症の最も活発な増殖を

示す腫療細胞である大型の基費締抱 (stromalcell)かち

成っている。すなわち，組織学的には hemangioendo-

theliomaないし hemangiopericytomaに近い組織畿を

示す。

年齢分布は，いずれの年齢層にもみとめられるが， 

20-40歳の若年震から中年層にかけてみとめられSL 
Olivecrona4)によれば posteriorfossa原発の脳謹蕩の

約7.3誌を占めている。

臨床的に興味あることは，本症と他疾患との合併であ

る。すなわち網摸の多発性車管腫，腎臓や捧織の多発注

Sudan m染色で， あざやかに赤染する穎粒を有する。 嚢胞及び腎組組癌4〉5〉〉，8 また，褐色紐抱彊7〉，脊髄空洞

内皮細胞と基質細抱とは組織学的には，一見無関係の如

くみられるが，細かい.rfu.管網の部分では移行像がみとめ

られた。

鍍銀線維染色では，内皮細抱の基底部に厚い鍍銀線維

の膜を形成し，その部分よ担基質締胞に向って，細かい

線維が網状に腫蕩細胞をとり密み鰐眼を形成している

(図的。また，本麗蕩の組織発生にも関係する所晃とし

て，腫虜組織周囲の線維被諜内に拡張した動・静寂をみ

とめ，動静脈痩を思わす所見をみとめた(図 5)。

電顕所見では腫蕩を講戒する血管成分はよく分化した

毛締血管ないし締静脈よ歩成り，やや電子密度を増した

一層の内皮細胞が連続註に血管控をおおっており，一層

の基底膜をへだててその外男には，タト膜細胞の胞体がみ

とめられた。これらの血管成分の周囲には，かなり電子

密度の低い基質がみとめられ，そこに明るい胞体をもっ

た内皮紹胞より大型の紐態群が基底摸をもつことなく増

生していた。 これらの基質細抱 (stromalcell)には粗

面小胞体やゴルジ野の発達がみられ，かなり豊富な詣訪

穎粒やライソゾーム穎粒が目立つが，はっきりした神経

分泌頼粒はみとめなかった。 stromalcellsと血管成分 

症の等の合併がよく知られている。 従って，当然，遺伝

因子との因果関係が詫題で， NicolS)によれば本症を有す

る患者の約20%に家族発生をみとめている。 また， 最

近， 本題蕩を有する患者は臨床的に erythrocythemia

を呈することが半uってきて臨床診断の一助となってい

る。さらに， Waldmannら1)は，本腫蕩にしばしばみと

められる拭嚢.1m"内の諺出液から erythropoieticsubs-

tanceを証明し， erγthrocythemiaを起すの辻，本彊蕩

が産生する erythropoietinによることを証明した。 

Ishwarらのによれば電顕的に渥蕩締臆の原彰質内に高

電子密度の穎粒がみられ，それは揮の腺細胞に脊在する 

zymogen granuleに類叡した分諾、顎粒と考えられ， そ

れが erythropoietin産生の示標となることを強諒して

いる。

本麗蕩の組織発生については，いまだ結論に達してい

ないが Russelland Rubinstein10)は組織学的所見及び

その局在性から軟摸由来の彊壌と考え，また， Castai-

gneら11)は竃顕的に麗蕩細胞の原形質内に多数の mic-

ro五lameI誌をみとめ，それが形態学的に髄摸腫のときみ

られるものときわめて類桜しているところから髄摸麓の
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図� 9.麗壌の電顕橡.� x9000. 

卑管� (V) の内皮纏抱� (EN)及びタト膜細胞を (P) をとり囲むように大型の� stromalcell (SC) がみとめ

られる。詣訪穎粒及び大小の� IysosomaIgranuleがみとめられる。

亜型であろうと推論している。事実，組織学的には，髄

膜腫の� 1亜型である� angioblasticmeningioma との区

別が困難な症例がある。 しかし，� Ramsey12)は電顕的検

索によって，腫蕩組患の特徴から本腫療を� angioblastic 

meningiomaから独立させるべきであると主張してい

る。 また，� Kawamuraらゆは，電顕的検索によって，

本腫壌の最も活発に増生する細胞は， 前述の� stromal 

cells であ~，その細胞由来は原形質内に存在する� mic-

ro五lamentや紐抱配列構造の類似性から車管周皮細誌や

内皮細抱への分北能を有する未熟な血管形成性細抱であ

ろうと考えている。

本報告例は，寵床的に� erythrocythemiaがあり，脳

血管遺影などで，すでに� cerebellarhemangioblastoma 

の診断が下されていた。また，病理組織学的にも典型的

な像を示した。� erythropoietinの定量は， いまだ解決

されていない問題点があるが，本症は車清中の� erythro-

poietinが街前でやや高く， 諦後抵下したこと，撞療組

織内から28unitが註明し得たことにより，本謹蕩が� 

erythropoietin産生している可能性が強く示唆された。

また，その1程織発生に関しては不明な点が多いが，本

彊蕩の局在性や家族性に出現し，かっ多発倒があること，

しばしば� Lindau-Hippel'ssyndromeとして腎嚢胞な

ど奇型に基づく疾患との合併のあること，動静聴奇形様

の所見を彊蕩周囲にみとめることなどから髄膜内に存在

する未熟な車管形成能を有する関葉性紹聴に出来し，恐

らく動静脈奇形と近{試の性格をもった麗蕩と考えられ

る。
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