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中年後期に発生したgangliogliomaの1例
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Abstract
    Gangliogliomas (GGs) are slow-growing neoplasms that are composed of two types of cells: neoplastic glial cells 
and ganglion cells. These tumors most commonly occur in children and young adults, although they can occur at 
any age. The most common symptom is complex partial seizure. We report a rare case of ganglioglioma arising in a 
63-year-old man presented with neurologically focal deficits such as visual field disturbance and dysgraphia.
    Gd-MRI showed a cystic tumor with enhanced mural nodule in the left posterior temporal lobe. The tumor was 
removed totally and no adjuvant therapy was administered. Pathological examination of the specimen revealed a 
ganglioglioma. MIB-1 labeling index was 2%. Postoperatively, these deficits were improved rapidly. No tumor recur-
rence occurred 2 years and 5 months after surgery.
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はじめに

　Ganglioglioma（GG）はWHO grade Iの良性腫瘍であ

るが、小児—若年に多くみられ、てんかん発作、特に複

雑部分発作で発症することが多い3, 5）。

　今回我々は63才という中年後期に発生し、主訴も視

野・書字障害という巣症状で発症した稀な1例を経験し

たので若干の文献的考察を加えて報告する。

症例

　63才、男性。

主訴：右視野狭窄、書字困難

家族歴：特記すべきことなし

既往歴：特記すべきことなし

現病歴：4年前の脳ドックでは異常なしといわれていた。

2か月前より右側の視野狭窄を自覚していた。書字困難

も加わってきたため他院を受診。頭部MRIにて脳腫瘍を

疑われ紹介にて当院受診となった。

入院時所見：

神経学的所見：右同名半盲

　SLTA：軽度の読字、書字障害を認めた。

神経放射線学的所見：

1） CT：左側頭葉後部—頭頂葉に大きなのう胞を認めた

（Fig.1）。

2） MRI：のう胞成分は、DWI, T1強調像で低信号、T2

で高信号を呈した（Fig.2）。

a.  Gdにて腫瘍成分はのう胞下部に壁在結節として存在

し、エンハンスされた（Fig.3）。

b.  Arterial spin labeling（ASL）ではやや腫瘍血流の増

加を認めた。

Fig.1:   CT(P) showed large cystic tumor in the left pos-
teriol temporal lobe.

Fig.2:  MRI(P) demonstrated cystic component was 
low-intensity in diffusion 

 weighted image (WI) and high-intensity in T2 WI.

Fig.3:  Gd-MRI showed irregularly enhancement of the 
mural nodule.

Fig.4:  Optic radiation by tractography shifted to the 
upper side by the tumor.
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c.  視放線のtractography：のう胞の上部に変位していた

（Fig.4）。

3）脳血管撮影：明らかな腫瘍陰影は認めなかった。

4）Tl-SPECT: Tl index：早期画像; 3.0、後期画像; 1.89

入院後経過：

　以上より、術前診断は悪性グリオーマ、転移性脳腫瘍

を疑った。その他PXAなども考えたが、年令が63才で

考えにくいと思われた。症状改善と、診断確定目的で開

頭腫瘍摘出術を施行した。

術中所見：

　手術は左側臥位で行い頭部を水平よりやや右側に回旋

し固定した。開頭後、硬膜を切開すると脳腫脹を認めた。

Labbe静脈の後方、左中側頭回下方に2-3cmのcortical 

incisionを行った。深部に向うとほどなくのう胞に達し、

キサント色の液が流出してきた。のう胞下部に向うと灰

色をした腫瘍が確認された。5-ALAにてstrong-vagueに、

周辺ののう胞壁全体もvagueに蛍光された。周囲脳との

間を分けたのち一塊として腫瘍を摘出した。摘出後、周

辺ののう胞壁を迅速病理に提出したが腫瘍細胞はなかっ

たので壁は無理して摘出せず終了した。

病理学的所見：

　好酸性の胞体を有し軽度の異型を伴う腫瘍細胞と明瞭

な核小体を伴う大型の腫瘍細胞が混在していた（Fig.6 

A-D）。核分裂像や壊死は認めなかった。

　免疫染色では、GFAP陽性細胞（Fig.7A）とNeuN

陽 性 細 胞（Fig.7B） の 混 在 を 認 め た。 ま たCD34陽

性（Fig.7C）、olig2陰 性、IDH1陰 性、p53一 部 陽 性、

MGMT陰性であった。MIB-1 labeling index: 2%であっ

た（Fig.7-D）。以上よりGG grade Iと診断された。のう

胞壁には腫瘍細胞は見られなかった。

　またBRAF V600E, IDH1および2に対するシークエン

ス解析を行ったが、いずれも変異は認められなかった

（Fig.8）。FISH解析では、1p36（欠損：13.0%）, 19q13

（欠損：10.0%）で欠損（loss of heterozygosity: LOH）

なしと判定された。

Fig.6: Pathological findings;
  Photomicrograph of the tumor specimen reveal-

ing diffuse proliferation of astrocytes and several 
atypical ganglion cells (HE, A, B: ×200, C, D: ×
400).

Fig.8:  Sequence analysis of BRAF V600E and IDH1 
showing both negative. 

Fig.7:  In immunohistochemistry, GFAP is positive (A), 
NeuN is positive (B),  CD34 is diffusely positive (C)

 and MIB-1 labeling index is 2% (D) (A-D: ×400).
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術後経過：

　術後Gd-MRIにて腫瘍は全摘出されていた（Fig.5）。

術直後より視野は拡大し視野検査でも正常となった。書

字障害も改善した。GG WHO grade Iの病理診断を得て、

後療法なしで退院となった。現在2年5か月経過してい

るが再発は認めていない。

考　　察

　中枢神経系に発生するganglioglioma（GG）は比較的

まれな腫瘍であり、諸外国では全脳腫瘍の1.3%、わが

国では約0.3%と報告されている。成熟した大型の神経

細胞を含む良性腫瘍で、WHO 2007分類ではneuronal 

and mixed neuronal-glial tumorsに分類されている5）。腫

瘍成分にグリア成分を含むGGと含まないgangliocytoma

に大別される。予後は良好でWHO grade Iに相当する。

　年令は2才から70才までの報告があり5）、20-30才台で

の発生が多く、性差はない。発生部位は中枢神経系のあ

らゆる部位に発生するが、大脳半球に多く、側頭葉が最

も多く70%以上を占める。次いで前頭葉、頭頂葉の順で

あるが、小脳、脳幹、脊髄、視神経、松果体部、下垂体

部の報告もある5）。

　症状はてんかん、特に複雑部分発作が多く、診断まで

かなりの年数を経過していることもある。

　今回我々は、63才という中年後期に視野障害、書字

困難を主訴として発症した症例を経験したが、発症年令

と症状の2点において稀であると考えられた。

　GGのその他の腫瘍概念として、形成異常を基盤とし

て発生する可能性が挙げられている1）。腫瘍の内部や

周辺部にCD34抗原を発現する多極性突起をもった異

常細胞が出現することが注目されている。CD34陽性

細胞の起源は不明であるが、このstem cell epitopeを発

現する細胞がGGの前駆細胞である可能性が示唆される
1）。本例でも腫瘍細胞がびまん性にCD34陽性を示した

（Fig.7C）。またoligodendrogliomaでGGへの分化を示す

症例があるとされ、神経細胞への分化を示した細胞には

IDH1 mutation, 1p/19q共欠失が証明されており7）、GG

の起源を考察するうえで示唆に富む所見である。本例で

はIDH1, 1p/19q LOHはともに陰性であった。

　またBRAF V600E mutationが20-50%にあると報告さ

れているが9）、本例では変異はみられなかった。

　治療に関しては、WHO grade Iで予後良好で全摘出さ

れれば後療法なしで経過をみることが多い10）。Luyken

らはけいれん発作を主訴とした184例の手術成績として

7.5年の非再発生存率は97%であったと報告している6）。

本例でも全摘出され後療法なしで経過観察しているが、

2年5か月経過しているが再発は認められていない。

　GGの残存腫瘍がある場合も、放射線療法の効果はな

いとの報告もあることより9）、そのまま経過観察をすべ

きであろう。再発時に放射線療法を行うことで制御可能

と言われている4）。しかしながら、Selchらはanaplasia

をもつgrade IIIのanaplastic GGは50Gy以上の放射線療

法を行うべきであると述べている10）。

　最近ComptonらはMayo clinicにおける30年間の長期

成績を報告している2）。88例に手術を施行し摘出率別

に再発率を検討した。34例が中央値5.6年で再発したが

（median progression free survival: mPFS; 5.6年）、全摘

出16%、部分摘出68%、生検100%と摘出率とPFSは明

らかに相関していた。再発7例に放射線療法を行ったが、

施行群でPFSが長い傾向にあり放射線療法が有用であ

る可能性を述べている2）。

　予後不良因子としては、高齢、男性、グリア成分の悪

性度が挙げられており、摘出度、腫瘍の発生部位、放射

線照射の有無には差は見られなかったとされている8）。

結　　語

　中年後期に発生し、視野・書字障害という巣症状で発

症したgangliogliomaの稀な1例を報告した。

Fig.5:  Postoperative Gd-MRI demonstrated total remov-
al of the tumor and

 shrunk of the cyst.
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