
｛言少H医．誌，　25（2）　：161－169，　1977

原　　著

"くも膜のう腫"を伴った側頭葉欠損症の2症例
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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　（subdural）－peritoneal　shuntを行い症状が軽快し

　　　　　　　　1　はじめに　　　　　　　　　　　　た症例を経験したので，その概要を報告する。、

　くも膜のう腫は比較的稀な疾患であるが，本邦にお

いても最近小児神経学，神経放射線診断学の発達とと　　　　　　　　　　　ff症　　例

もに少なからぬ症例が報告されてきた1）－4）。　　　　　　　　症例1，：2才4ヵ月女児。昭和47年4月27日生。

　くも膜のう腫の病困，病態に関して不明な点が多い　　　　「1こ訴：けいれん発作，性格変化，言語発達の低下，

が，大きくわけて，成因不明の先ヲゼ性（原発性）の　　右麻癖性歩行。

ものと，炎症，外傷ならびに腫瘍に伴う続発性のもの　　　　寒族歴：特記すべきものはない。

にわけられる。またこのくも膜のう腫には様々な名称　　　　既往歴：10ヵ月正常分娩で出生，仮死もなかった

がつけられていて，まだ統一一一一・された疾患となってい　　　が，新生児黄疽が強いため91ヨ間入院治療をうけてい

ない。すなわち，supratentorial　arachnoicl　cyst，　　　た。成長および発達正常，2才2ヵ月頃母親が誤って

intraarachnoid　cyst，　subarachnoid　cys　t．　benign　　　1，5mの高さより木製の床へ落とし，後頭部を打撲し

cyt3t　of　the　brain，　cerebral　arachnoid　cyst，　brain　　　たが，意識喪失や嘔吐は伴わなかったo

cyst，　extracerebral　cyst，　external　hydrocephalus　　　現≠茜歴：2才2ヵ月頃より性格が変化し，おこり・っ

due　to　cerebral　agenesis，　temporal　lobe　agenesis　　　ぼくなったことに母親が気がついた。昭和49年7月6

syndrome，　arachnoid　malformation，　arachnc．）ict　　　H突然右半身のtonic　and　clonic　seizureが2〔｝分位

Pouch・lePtomeningeal　cyst・PorencePhaly・chron一　　　続いて，その後右上下肢が約5時間にわたって動かな

ic　subdural　hydrom乙し（hygroma，　hematoma）なら　　　かった。直ちに本学付属病院小JiLi科へ入院，そのさい

びにhydroencephalodysplasia等と呼ばれている5）　　　傾眠状態で腰｛lli穿刺の結果初圧180nlm　H，Oで，髄液

一ID）。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　は水様透明，細胞数はs／3であった。翌日にば意識清

　われわれは，けいれん発作と精神運動発達遅延を滋　　　明となり，ごく軽度の麻痺性歩行を示すのみで，右上

訴とした2例のくも膜のう腫を伴う側頭葉欠損症に対　　　肢の運動は正常であった。昭和49年7月24日に記録し

して，開頭術を行い，1症例に対しては，のう腫の壁　　　た脳波では，左前中側頭部に低電位徐波を認め，一部

切除，他の1症例に対しては，のう腫の壁切除、cyst　　　にspike　and　slow　waveを認めたため脳腫瘍の疑
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いで昭和49年8月26日，2才4ヵ月の時当科に転科し　　　用により，けいれんは完全に抑えられており，精神運

た。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　動発達も正常である。

　外科転科時所見：意識清明であるが，おこりっぽ　　　　症例2：3才4ヵ月女児。昭和48年4月27日生。

く，言語発達がやや遅れていた。頭蓋の変形はなく大　　　　｛三訴：けいれん，精神運動発達遅延，右不全麻痺。

泉門は閉じており，頭囲は46．5cmで正常範囲であ　　　家族歴；特記すべきものはない。

り，神経学的にはごく軽度な右麻痺性歩行を認めたの　　　　既往歴：妊娠9ヵ月，正常分娩にて出生，仮死な

みで，眼底には異常なかった。なお一般臨床検査所見　　　　し，生下時体重2800g，生下時頭囲31Cm，頭部外傷

は正常であった。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　の既往はない。　　　　　　　　　　　　　　　，

　頭蓋単純写の前後像では頭蓋は左右対称で，骨の菲　　　　現病歴：3ヵ月で首はすわり，6ヵ月でつかまり立

薄，蝶形骨小翼の挙上などは認められなかったが，左　　　ちができ，正常の発育を示すようにみえたが，その後

linea　innominataが消失していた（図1）。側面像で　　　発育が遅れ1才7ヵ月になって初めて歩行ができた。

は中頭蓋窩前壁の左右差はなく指圧痕も認められなか　　　歩きはじめができた頃，指を強く握ったままで右上肢

った。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　が屈曲位をとり，歩行にさいして右下肢は外旋伸展し

　左頸動脈造影所見上，前後像では前大脳動脈の偏位　　　た状態で半円を描くことに家族が気がついた。2才頃

はないが，左側頭部に無血管野が認められたが（図　　　に“パパ”“ママ”など簡単な発語はできるようにな

2），内大脳静脈の偏齢なく1　S｛たよく発達した左　・たが，2才8ヵ月購頻i亜群身のけいれん発作

脳底静脈が認められた。側面像では，内頸動脈終末部　　　を起こすようになってからそれまで話すことができた

が挙上しており，中大脳動脈Sylvius群は上方に凸　　　単語をもしやべらなくなった。この頃から歩行に際し

な形で挙上しており（図3），前後像と総合して側頭　　　て尖足位をとるようになり，またよく泣き不気嫌な状

葉の部分に相当して無血管野が存在することがわかっ

た。浅中大脳静脈は欠如していた。

　気脳写所見では，1，1i∫側の側脳室はやや拡大していた

が偏位はなく，第3脳室，第4脳室も正常であった。

左側脳室下角は小さくなっていたが，側頭葉の無血管

野に相当する部分には空気は注入されていかなかっ

た。ラジオアイソトープ99mTcを使用した脳シンチ

グラム上，特に異常所見は認められなかった。

　手術所見二左側頭葉のう胞性腫瘍の診断のもとに昭

和49年8月30日左側頭開頭術を行った。側頭骨の厚さ

はとくに薄くなっていなかったが，硬膜は青味をおび

て膨隆しており，硬膜切開を加えると，白い不透明な

薄い被膜で覆われたのう腫が認められた。硬膜とのう

腫壁の問に癒着はなかった。のう種の壁を切開し水様

透明の液を排除したが，こののう腫内容については

細胞数5／3，pandy反応（一），蛋白22mg／dl，糖60

mg／dlでほぼ髄液と同様な性状を示していた。のう

腫があった部位に相当して側頭葉先端部の欠損が認め

られ，硬膜が露出していた。なお，のう腫壁の後面，

内側面は脳実質と強く癒着していたが，凍結切片診

断によると，この脳実質の一部には腫瘍組織はなく

gliosisが認められるのみであった。のう1庫の外側壁

砿糊嘲除し側脳室への交瑠1を拡大した。　　図1騨鞭レ線正面像

灘驚灘薦翻1鰍擾　歪・溜灘lllllの消失
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、

くも膜のう腫

図2左CAG正面像
　　　　左側頭部の無血管野を示す（↑）

図3左CAG側面像
　　　　中大脳動脈の上方への挙上（↑）

態が続くようになった。本学附属病院小児科に，けい　　　あり，さらに右上下肢｝こrigidityを伴う痙性不全麻

れん発作，精神運動発達遅延，右半身不全麻痺の精査　　　痺も認められた。眼底所見は正常であり，頭蓋の変形

のため入院し，CTスキャンを行ったところ左側頭部　　　もなく，頭囲49．・5cmで正常範囲であり大泉門は閉じ

に10w　density　areaが認められ，くも膜のう腫の診　　　ていた。腰椎穿刺の結果初圧220mmH20，髄液は水

断のもとに昭和5i年10月9iヨ，3才4ヵ月の時当科に　　　様透明，細胞数5／3，蛋白20mg／dl，糖44mg／d1であ

転科した。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　った。睡眠中の脳波には左前側頭，側頭を中心にして

　外科転科時所見：落ちつきなく，つねに気嫌が悪　　　不規則なpolyspike　and　slow　waveのburstが認

い。自発言語もなく，また言語の了解も不能のようで　　　められ，また左側頭部は低電位であった。
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頭騨解の前後像では頑都対称i生であり諜　mlが採取された・穿刺液の性状は細胞数2／3・Nlnne
形骨小翼の挙上，1・。，a・nn。mi。…の消失も認めら　反応（一），蛋白・・m・／dl，糖63m9／dlで1まほ撫

れず，側面像でも中頭蓋窩前壁の左右差は認められな

かった。

　左頸動脈造影上，動脈相前後像では前大脳動脈の

prQximal部分は右から左へ軽度ながら偏位し，いわ

ゆるUループは右に比して左で狭くなっているが，左

側頭部には明らかな無血管野は認められなかった（図

4）。側面像動脈相ではSylvius三角が後下方より前

上方に圧迫されていた（図5）。静脈相では内大脳静

脈は正常に造影され，偏位も認められず，また浅中大

脳静脈は造影されなかった。

　脳シンチグラム上特に異常は認められなかったが，

気脳写では，左側脳室前角部が右にくらべて大きく，

透明中隔が右から左へ軽度ながら偏位していた。CT

スキャン像では左側頭部に脳室と同じdensityの

low　density　areaが認められ，左側脳室は中等度拡

大して透明中隔はわずかに左側へ偏位していた（図

6）。

　手術所見：左大脳半球萎縮，左側頭葉欠損，くも膜

のう11重の診断のもとに昭和51年10月15日左側頭開頭術

を行った。側頭骨はやや薄く，硬膜を通して青黒いの

う腫が膨隆しているのが透見され，硬膜を切開すると

のう腫が突出してきた（図7）。硬膜とのう腫の壁と
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　．　　　　図4左CAG正面像（右頸動脈圧迫）
の間に傭着はなく，こののう醒1ようすく透明に @　　uループが左側で狭少化している（D
近く，のう腫の穿刺により水様透明な髄液様の液約50

　　　　　　　　　　　図5左CAG側面像
　　　　　　　　　　　　　　Sylvius三角が前上方に圧迫されている（↑）

164　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　信州医誌　Vo1．25



くも膜のう腫

s

図6CTスキャン
　　　　左側頭葉｝こ10w　del1Sity　area

　　　　左側脳室中等度拡大

　　　　透明中隔が左側へ偏位

と同じであった。のう種の外側壁を切除すると，底
部に中頭蓋窩底が露出され，側頭葉先端が欠損し，　　　　　　　　　　　　皿　考　　察

Sylvius裂が拡大しfrontal　operculumも欠損して　　　　くも膜のう腫はOliver20）によればRichard　Bright

おり，前頭葉，側頭葉の白質および島が露出してい　　　（1831）が最初に報告した。以来，本症に関する報告

た（図8）。しかし，のう瞳と側脳室の間に直接交通　　　が数多くあるが，その成因，病態等に関してまだ統一一一一一

はなく，のう唾の内側壁は脳実質と強く癒着してい　　　的見解が得られていない。一般に，くも膜のう腫は先

た。のう腫の外側壁を広範囲に切除して，のう腫内腔　　　天性（原発性）と続発性の二つに分けられており16）20）

をSylvius裂のくも膜下腔と交通させたのち，硬膜　　　21）前者は原因不明のものをいい，後者は明らかな原

を密に縫合閉鎖し，骨片をもどし手術を終∫した。　　　　因，たとえば炎症，外傷ならびに種瘍に伴うものを

　手術直後より右手のrigidityは緩解し，またにこ　　　さす。筆者らの2症例とも脳欠損症を伴っている点で

にこ笑うようになった。3日1．1から創部皮下にi血性髄　　　先天性（原発性）のものと考えられる。

液が貯溜し穿刺排液と圧迫を繰返しても消退せず，術　　　　原発性くも膜のう腫の発生部位については・この2

前と同じ症状が出現してきたため，初回f・術後lo日［1　　症例のように中頭蓋窩に発生するものの他に，大脳半

に第2回目の手術を行った。過剰の髄液が硬膜縫合部　　　球，トルコ鞍近傍，小脳橋角部などが報告されてい

から漏出してil］冒状腱膜下に貯溜したものと判断して　　　る3）8）14）。中頭蓋窩のくも膜のう唾は，側頭葉の欠損

cyst（subdural）－peritoneal　shuntを行った。　shunt　　　を伴う例が多いので，1964年にRobinsoni3）は・一つの

手術後低脳圧症候群の症状を呈したが，約1週間で消　　　疾患単位としてtemporal　lobe　agenesis　syndrome

退し，術前にくらべて，落ちつきをまして，笑顔を　　　としたが1971年には14），上記の発生部位全部を含め

みせるようになり，また術前指を握ったままであった　　　て，congental　cyst　of　the　brain；arachnoid　mal一

右手でも指を開くようになった。しかし擁性歩行は　　　formationとまとめ，そのなかでtemporal　lobe

変わらなかった。病理組織像では，のう腫の外側壁，　　　agenesis　syndromeは中頭蓋窩malformationとし

内側壁とも炎症所見のないくも膜であり，のう腫は　　　て位置づけている。

intraarachnoid　cystであった（図9）。　　　　　　　　　　のう腫の内客については，黄色で蛋白が高い場合も
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図7術中写真（1）
　　　　a　左側頭葉先端部のくも膜のう腫

　　　　b　側頭葉の一部

　　　　c　硬膜切開縁

　　　　d　翻転した硬膜
　　　　　，【山　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　’

　　　　e　　　

　　　　f　翻転した骨片

あるが1）20），多くの報告例では8）16）22），ほぼ髄液と同　　　と考えられる。またexpanding　lesionとしての作用

じ性状であり，今回報告した2例でものう腫内容は髄　　　は，軽度のものと高度のものにわけられ，高度のも

液と同じ性状を示した。　　　　　　　　　　　　　　　のは，うっ血乳頭，水頭症など脳圧充進症状を示して

　くも膜のう腫を伴う側頭葉欠損症の臨床症状とし　　　いる2）3）8）22）23）。症例1では脳圧充進症状を示さずに，

ては，けいれん発作，頭痛，頭蓋の変形，精神運動発　　　正常な成長を示していたものが，ある時点で軽度の

達遅延，水頭症ならびにうっ血乳頭などが記載されて　　　expanding　lesionとしての性格を示し症状を呈する

いるが2）13）21）22），Starkman　9）の報告のように無症状　　　ようになったもので，手術によって，側脳室と交通し

の場合もあり，のう腫がexpanding　lesionとしての　　　ていたのう腫を更に硬膜下腔，くも膜下腔と李通させ

性格をもっているか否かにより臨床症状が左右される　　　たことにより，のう腫のexpanding　lesionとしての
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くも膜のう1唾

e　　　a　　　b

’

図8術中写真（2）
　　　　a　のう腫外側壁摘除したあとの巾頭蓋底

　　　　b　露出した島および前頭葉白質

　　　　c　残存した側頭葉

　　　　d　硬膜切開縁

　　　　e　翻転した硬膜

　　　　f　骨

　　　　g　翻転した骨片

性格が消失し症状が軽快したものと考えることかでき　　　見としてのう腫は交通性を示しており，脳血管造影に

る。症例2では，左大脳半球萎縮が存在するため病態　　　て前大脳動脈の対側への偏位もなく，脳脊髄圧も軽度

を断言することは困難であるが，出生直後よりある期　　　に高い程度である点などからも，軽度のexpanding

間脳圧充進症状を示さず，6力刀でつかまり立ちもil∫　　Iesionの症状を呈しているものと考えられる。

能となったように正常の発育過程をとっていたが，の　　　　くも膜のう腫を1半う側頭葉欠損症の病因について

う腫が何らかの時期にexpanding　lesionとしての性　　　Robinsoni2）13）14）は，くも膜のう腫が大脳の形成不全

格をもつようになったものと推定される。筆者らの2　　　に続発するものと考えており，また玉木2）も大脳半球

症例とも嘔気嘔吐，頭囲拡大，うっ．血乳頭，水頭症　　　外套の発達停止状態（developemental　arrest　of　the

など高度の脳圧充進症状を示しておらず，また術rP所　　　cerebral　mantle）と推測しており，これらの考え方
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轍羅灘懸灘．購薙鯉懸議　てお・，何ら・・の繍二・xp・nd’・g　les’bnとしての
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