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Summary：
　　Multiple　sclerosis（MS）is　an　autoimInune　condition　in　which七he　immune　system　at七acks　the　cen七コ口l　nervous　sys－

tem，　leading　to　demyelination　in　time　and　space．　Tumefactive　demyelinating　lesions　are　generally七hought　of　as　soli－

tary　lesions　greater　tha112cm，　wi七h　MR　imaging　characteristics　mimicking　neoplasms．　Withou七ahis七〇ry　of　multi－

ple　sclerosis，　surgical　biopsy　is　often　perfbrmed　in　suspec七ed七umors．　Herein　we　describe　a　case　of　a　patien七whom

over　a　sb【一month　period　developed　relapsing－remit七ing　tumefac七ive　MS．　Case：A32－year－old　woman　presented　with

progressive　left　hemiparesis．　Magnetic　resonance　imaging　revealed　large　solitary　right　periventricular　lesions　with

ring－like　enhancement．　Open　biopsy　via　cranio七〇my　was　perfbrmed　under　the　suspicion　of　tumor．　A　pa七hological

examina七ion　showed　massive　demyelination．　Tume魚ctive　demyelinating　lesions　will　show　a　good　response　to　corti－

cos七eroid七herapy　wi七h　disappearance．　of七he　lesions　on　fbllow－up　ima．ging．
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はじめに

　多発性硬化症（Mul廿ple　sclerosis：MS）は中枢神経内

に多数の脱髄性病変が散在し、時間的・空間的再発を繰

り返すことが特徴である1）。しかし、tumefactive　MSと

呼ばれる乱発性の脱髄性病変は、脳腫瘍と同様の画像所

見を呈するため、初発時には鑑別が困難である2）。

Tumefac廿ve　MSに特有の画像所見としてはOpen，ring　sign

が挙げられている。また、tulnefactive　MSでは病変の大

きさや浮腫の程度に比べmass　e旋ctが軽いとされる2）。し

かし、自験例ではいずれも該当せず、開頭生検術により

確定診断に至った。我々が経験した一例につき、文献的

考察を加えて報告する。

症例検討

　症例は32歳、女性。左上下肢の脱力を自覚し、近医脳

神経外科を受診。頭部MRIでは、右傍側脳室にリング状

に辺縁が毛羽立った様に造影される直径2．5cm大の脳実

質内病変を認めた。腫瘤周囲には著明な浮腫を伴ってい

た（Fig．1上段）。2週間後独歩不能となり、頭部MRI上

病変の増大が確認され、当院に紹介となった。当院入臨

時の頭部MRIでは、約10日の経過で腫瘤は3cm大に増大

を認めた。拡散強調画像（DWI）では若干の信号上昇を
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右傍側脳室の弧発病変は約10日で増大を認めた
（上段：近医受診時、下段：当院入院時の頭部MRI）

上段中央のガドリウム造影像では、右傍側脳室
に直径2。5cm大の腫瘤を認める。腫瘤辺縁はリ
ング状に造影され、腫瘤周囲には浮腫を伴う。

下段中央のガドリウム造影像では、腫瘤は3cm
大に増大を認める。下段右の拡散強調画像
（DWI）では若干の信号上昇を認める。

認めた（Fig．1下段）。既往歴は20歳時にてんかん発作暦

あるが、原因は不明。妊娠歴なし。家族歴なし。身長

148cm，体重58kg、　BMI　26．8と軽度肥満を認めた。　JCS－1

と軽度意識障害あり。徒手筋力検査法で左上肢0／5左下

肢3／5の筋力低下を認めた。左顔面麻痺あり。左感覚麻

痺は3／10。わずかに左半側空間無視を認めた。項部硬直

なし。発熱なし。

　入院時検査では白血球9300／mm3、　C反応性蛋白

0．36mg／dlと明らかな感染所見認めず。自己抗体（抗核

抗体、抗RNP抗体、抗Sm抗体、抗SS．A抗体、抗SS－B抗

体、MPO－ANCA、　PR3－ANCA）はすべて陰性。腫瘍マー

カー（AFP，　CA19－9，　CEA，　SCC）はすべて陰性。髄液所

見（術後）は異常認めず。オリゴクローナルバンドは陰

性であった。

　他の画像所見としては、右内頚動脈造影では淡い腫瘍

濃染像を認めた。MR．Spectroscopy（MRS）ではCho上

昇、NAAの低下、　Lacの出現を認めた。201TICLSPECTで

はearly　phaseでT／N　index　2．2と取り込み二進を認めた。

Delay　phaseは二二で撮影できなかった。脊髄にはMRI

上病変認めなかった。

　以上より鑑別診断として、悪性神経膠腫を第一に、そ

れ以外に転移性脳腫瘍、悪性リンパ腫、炎症性疾患

（MS，　ADEM，　PML，　etc．）、脳膿瘍が考えられた。

　開頭生検術では、病変は白色で硬く、出血は乏しかっ

た。5－ALA（5－aminolevulinic　acid）代謝産物の集積につ

いては、術中蛍光診断では強陽性を呈し、集積が確認さ

れた。術中迅速病理診断では悪性所見は認めなかったた

め、開頭生検術にとどめた。

　病理所見では、HE染色弱拡大では血管周囲腔にリン

パ球の集籏を認めた。強拡大ではマクロファージ及び壊

死組織を認めた。免疫染色でもT細胞系・B細胞系・マ

クロファージの存在を認めた。リンパ球は多様性に富み、

異型性は認められなかった。Kluver－Barrerals染色では

脱髄を起こしていることが示された（Fig．2）。

　以上よりTumefactive　MSと診断、ステロイドパルス施

行したところ、速やかに病変の縮小が認められた。その

後寛解状態が続いていたが、5ヶ月目に新たに橋底部に

病変が出現。ステロイドパルス施行の上、インターフェ

ロンβを導入した。6ヶ月目には橋底部の病変は軽快し

たが、左側脳室下角近傍に新たな病変を認めた。その後

左側脳室高角近傍の病変は軽快したが、1年3ヶ月後新た

に右側頭葉に新規病変出現を認めた。現在プレドニゾロ
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Fig．2　病変部ではリンパ球の湘南と脱髄が認められる

　　　A：HE染色弱拡大では血管周囲腔にリンパ球の
　　　　　集団を認める。

　　　　B：HE染色強拡大ではマクロファージ及び壊死
　　　　　組織を認める。

　　　　C：Kluver－Barrera’sstainでは髄鞘を示す青染が
　　　　　ほとんど見られない。

　以上より、本症例においては画像所見のみで悪性神経

膠腫・転移性脳腫瘍・悪性リンパ腫との鑑別は困難であ

ると考えられ、開頭生検による病理学的診断は不可欠と

考えられた。

　TumefacUve　MS病変部における5－ALA代謝産物の集積

についての報告はないが、本症例では強い集積が認めら

れている。5－ALA代謝産物のPpD（は、腫瘍組織や活性化

を受けたりンパ球では選択的に蓄積が認められる5）。本

症例では病変部におけるリンパ球の集籏が認められてい

ることから（Fig．2）、これらのリンパ球において5－ALA

代謝産物の集積が起こったと考えられる。
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ン10mg／day持続内服の上経過観察中であるが、寛解状

態が続いている。

考　　察

　Tumefactive　MSとは腫瘤様に見える脱髄疾患である。

弧発性で、大きさは2cm以上、傍側脳室に多発する。女

性に多く、発症平均年齢は37歳。ステロイド治療に非常

に良く反応し、多発性病変を呈することはまれとされる。

頭部MRI上の特徴としてOpen－ring　signと呼ばれる造影

パターンが挙げられており、約半数の症例で灰白質側で

のringの途切れが多く見られるとされるが、本症例では

該当しなかった。また、Mass　ef5ectやedemaも比較的弱

いとされるが、本症例では該当しなかった。拡散強調像

では軽度高信号を示し、MRSではCho上昇、　NAAの低下、

Lacの出現を認めるとされるが、脳腫瘍でも同様の所見

を呈する。発症15年目のMS患者において、同様のMRS

所見を呈するlow　grade　gliomaが発生したとの報告もあ

り3）、MRSでの鑑別は困難である。

　Tumefac廿ve　MSと脳腫瘍との鑑別に役立つ画像所見と

して、Tumefactive　MSではrelative　Cerebral　Blood

Volume（rCBV）が低値との報告がある4）。本症例では

腫瘤部でのrCBVは比較的高く、悪性リンパ腫との鑑別

を要した。

Fig．3　術後経過
　　　　左図：術後5ヶ月目：橋底部に新たな病変を認める

　　　　中図：術後6ヶ月目：橋底部の病変は軽快。左側
　　　　　　脳室下角近傍に新たな病変を認める。

　　　右図術後1年3ヶ月後新たに右側頭葉に新規病
　　　　　　変出現。

　従来MSの類縁疾患として考えられていた視神経脊髄

炎（NeuroMyelitis　Optica：NMO）はオリゴクローナル

バンド陰性を呈することが多い6）。本症例では脳幹に病

変が見られたことに加え、経過中に霧視と考えられる症

状が見られたことからNMOも鑑別に挙がったが、病理

所見上はNMOに見られる軸索変性は確認できなかった。

NMO初発時においては血清中にaquaporin－4抗体（AQP－

4Ab）が検出されることが報告されており7）、今後同様

の症例においては血清中のAQP－4　Abについても検査が

必要と考えられる。

結　　語

　頭部MRI上諭発性の腫瘤を呈する脱髄疾患である

tumefac廿ve　MSを経験した。脳腫瘍や他の炎症性疾患と

の鑑別が画像所見、」血液・髄液検査では困難なことが多

く、生検術を行い病理組織診断による確定診断に必要で

あると考える。
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