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Gliomatosis cerebri is a rare condition in which the tumor cells grow infiltratively and 

diffusely into the central nervous system without destructing the normal architechtures of the 

brain to a significant degree. As no single diagnostic test is highly specific to this condition, 

its clinical diagnosis is often very di伍cult.

In the present case of a 71‘year-old man, we could follow the course of the disease by repeated 

CT scans performed in 2 and a half years, and found such sequential CT scans very useful for 

the diagnosis of this condition. To our knowledge, this is the first report of sequential CT 

studies in gliomatosis cerebri. This case is reported and the relevant literature on gliomatosis 

cerebri is briefly reviewed. 

Gliomatosis cerebriは，脳の構築を崩すととなく，

中枢神経系lζびまん性，浸潤性iζ増殖する稀な腫場性

疾患である．補助検査上，本疾患に特徴的なものはな

く，その臨床診断は困難なことが多い．

今回我々は，本症の1例で2年半lζ亘り， CTでそ

の経過を観察し得たが，乙の一連の follow-upCTは

本症の診断上非常に有用であった． との様lζ長期間

CTで追跡し，診断した例の報告は未だないと恩われ

るので簡潔に報告した．

はじめに

Gliomatosis cerebriは，グリア系腫湯細胞が脳の構

築を崩す乙となく，大脳半球や脳幹，小脳，髄膜IC,

びまん性，浸潤性IC増殖する稀な腫蕩性疾患で，その
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臨床診断は困難な場合が多い．

本疾患に関する報告は1800年代後半より散見される

様になり，今日まで少なくとも50例近い報告があるが，

そのいづれも臨床検査上本症に特徴的なものはないと

している．最近， CTの導入IC伴い本疾患の CT所見

の報告例も散見される様になったが，我々も 2年半iζ

豆り， CTで経過を追跡し，病理組織検査により確定

診断した Gliomatosiscerebriの1例を経験した．

症 例

患者： 71歳，男性

主訴：意識障害

既往歴：約20年前から糖尿病

家族歴：特記すべき事なし

現病歴：昭和55年12月27日頃，感冒様症状およびめ

まい感をきたした．約3日後lζ乙れらの症状は消失し

たが，乙の頃から「つじつまの合わないこと」，あるい

は「意味不明のζと」を話すようになった．また，

uncinate fits，失見当識， 自発性欠如が出現し，徐々

に意識障害が進行し，数日間で唇迷状態となり，某病

院に入院した．しかし，さらに数日後には，とくに治

療を受けることなく意識障害は急速に改善した．精査

のため，当科へ転医，入院した．

初回入院時：身長 147.7 cm，体重 55.8kg，右利き

の男で，血圧は 140/80mmHg，血糖値 244mg/di以

外には全身所見．ルーチンの臨床検査所見iζ特に異常

をみとめなかった．

神経学的には，意識は清明，うっ血乳頭はなく，軽

度の右上肢の巧織運動障害以外lζ特記すべき異常所見

はなかった．脳波では 8 波が左側優位に前頭，領~頭，

頭頂部IC出現した．

初回（昭和56年1月7日）の CTでは，左側の側頭

葉，前頭葉を中心に，白質，一部基底核の吸収値が低

下し，左大脳半球の容積は増大して占拠性効果を示し

脳室は圧排されて対側に転位し，また，左側の脳講は

消失していた．さらに，左前頭葉深部lζ著るしい低吸

収値を示す小病巣がみられた．左大脳半球の皮質はよ

く保たれていた．また，異常なエンハンスメントはみ

られなかった（Fig.1）.左頚動脈撮影も，左前頭・側

頭葉の avascularmassの所見を示すのみであった．

さらに10日後の CTで低吸収域の範囲， masseffect 

の減弱を認めたため“脳炎”の疑診のもとに－Ji退院，

経過を観察した．その後，抗けいれん剤の投与及び

CT による followupを行い約2年間比較的元気で，

自宅で生活していたが，徐々κ記憶障害や失見当識が
進行し， uncinatefitsの頻度も増強したため昭和58年

5月13日再入院した．

再入院時：意識はほぼ清明，うっ血乳頭なし．痴呆，

強い記憶障害，失見当識が有り，やや多幸的で前頭葉

性失調，どく軽度の右片麻療が認められた. RIシン

チグラム，脳波では，前回入院時と比較し，特IL変化

は認められず，脳血管撮影でも，血管偏位の軽度増強

Fi~. I. CT on iniLial admi田ion(Left: plain, right: enhanced). 
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を認める以外変化はなかった．

CTでは，外来で追跡中一旦軽減した占拠性効果が

ふたたび増強し，半球白質の吸収値低下は右側ICも及

び，左基底核も著明な低吸収値を示したが，異常なエ

ンハンスメントはみられなかった（Fig.2). 

手術所見 ．左前頭側頭関頭で， 側頭極から約 5cm

IC亘り anteriortemporal lobectomyを施行した．脳

回は扇平化し，側頭葉白質は，淡黄色で avascularで

あった．とくに深部白質は，全体lζ柔かく，鈎を含め

た側頭葉内側面は一部ゼラチン様であった．手術標本

の病理組織診断は，品brillaryastrocytoma (Kernohan 

分類 GradeI）であった（Fig.3）.腫蕩細胞は，主とし

て白質を中心iζ腫場結節を形成するととなくびまん性

IC存在し，一部，皮質への浸潤も認められたが，その

境界は不鮮明であった．正常な脳組織の構築が比較的

良く保存されているため，一見 astrocyteの細胞密度

の増加のみの如くみえるが，個々の細胞の核は不整で

クロ7チンに富み， pleomorphismを示していた．

術後経過：術後一過性IL意識混濁，拒絶症が認めら

れたが，ほぽ改善し， 8月30日退院した．退院後4カ

月の現在，特iζ症状の悪化はみられない．

考 察

かつてこの種の腫揚性病変は， gliomatoushyper-

trophy (Hildenbrand!, 1906）山， diffuseglioma of the 

brain (Landau, 1910）山， diffusesclerosis of the brain 

with gli】oblastoma(Cassirer, 1923)2', diffuse systemic 

overgrowth of the brain (Schwartz, 1927)•'>, central

diffuse schwannosis (Moore et al, 1934）島出29',astro-

cytoma diffusum (Elvidge, 1935)7>, diffuse Gliobla-

stose des Zentralnervensystems (Scheinker, 1936)24', 

patchy blastomatous infiltration of the CNS (Ferraro, 

1943)8》など， 多くの名称でよばれた．近年，英米系

では， 1938年， Nevin•o＞が提唱した gliomatosis cere-

briという名称が主として用いられているが，一部，

とくにドイツ系では diffusecerebra! glio blastosisと

いう名称、も散見される．

との様に，名称、が多岐に亘るととからもやjるように，

その発生病理IL関しては従来から多くの議論がある．

その理由として，

1) 病理組織学的に病巣部が広汎でかつ病巣部にお

いて正常組織の構築が比較的良く保たれている．

2) グリア系細胞の増加が認められるが，腫蕩性変

化に乏しいζとがあり，結節形成を示しにくい．

3) 病巣部IL脱髄性変化を伴うととが多い．

4) ときに von Recklinghausen病，結節硬化症と

関連して報告されている，

等の点があげられる．

乙の様な病理学的特徴から先天的な発達異常による

blastomatous malformationとする意見や真性腫湯と

Schilder病の blastomatoustypeとの中間型であると

いう意見も出されたが， Malamud叩らが，その臨床

Fig. 2. CT on second admission (Left: plain, right: enhance:!). 
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Fig. 3B. 

Fig. 3. Photomicrograph of the operative specimen. 
A: Note the increased cellularity of the pleomorphic astrocytic cells (H.E.). 
B: Silver stain. Note the oligodendroglia in the interfascicular space. 

学的特徴から“neoplastic”な病変であると提唱して以 を識別して考えるもの（Table1），さらに本腫揚が多源

来，今日では病理学的にもグリア系細胞腫蕩として扱 的IC発生するのではないかという意見もある.Table 

われている．しかしながら， Scheink紅白》らや Bebin1》 2 Iζ本症に比較的多く認められる病理組織所見を要約

らの様に GliomatosiscerebriとDiffuseastrocytoma した．



Cell type 

Location 

Neurons 

Gliomatosis cerebri: CTで2年半IC亘り追跡した 1例

Table 1. Gliomatosis cerebri vs. diffuse酪 trocytoma.

Gliomatosis cerebri 

Anaplastic and transitional forms 

of glial cells predominant. 

Extends over widespread areas 

throughout the entire CNS or even 

beneath the leptomeninges. 

They are strikingly well preserved 

though at times the myelin sheaths 
are affected. 

Diffuse astrocytoma 

Mature, small砧 trocytesdisplay-

ing rounded nuclei of equal size. 

Localized to the hemispheres. 

Not preserved. 
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文献上本疾患が認められた年飴は6歳から77歳まで

あるが， vonRecklinghausen氏病IL伴なうものを含

めると，もっと若い年代層にも認められる．臨床症状

は， Coucl戸らの統計を基として，最近の症例を含め

た43例について集計すると（Table3），初発症状として

は，知能及び人格の変化，頭痛，てんかん発作が多く，

経過中さらに片麻療，脳幹症状等，局所的な症状も出

現するととが多い．

り，他の疾患との鑑別上，とくに注意を要すると恩わ

れる．

臨床経過は3～12カ月とするものがもっとも多く

(Table4），全体としては progressivedeteriorationを

呈し，腫蕩性病変としての特徴を示すが，今回議々が

経験した様IC一過性の自然寛解を示した例の場合もあ

また，文献上剖検で確かめられた24例について腫蕩

細胞の浸潤の認められた部位別頻度は Table5の如く

で，両側半EまICわたって腰湯細胞が認められたものは，

18例， 757ぢにも達した．また Bebin＂らの分類別に統

計すると hemisphericaltypeは6例（257ぢ）, brainstem 

typeはl例（4.2箔），合併型は17例（70.8%）であっ

た．さらに，大脳半球では前頭葉に比較的多く，後頭

葉に少ない傾向を示した．

補助検査として，脳波検査では何らかの異常を示す

乙とが多い．髄液検査では， Couch＂らの指摘する様

Table 2. Main pathologic findings described in previous reports. 

(I) Macroscopic appearances: 

l. Di百useenlargement of affected area. Ventricles become squeezed uut distortion may not be 

marked unle田 involvementis asymmetric. 

2. No obvious demarcation uctween tumor and adjacent brain. When cortex is invaded, boundary 

between gray and white matter is lost. When basal ganglia are in白ltrated,they may be enlarg-

ed, and normal anatomic markings are indistinct or lost. 

3. Scattered hemorrhages and areas of honey-combed appearances are often seen. 

(II) Microscopic appearances: 

l. Diffuse in自ltrationof spongioblastic or astrocytic cells predominates. 

2. Relatively little destruction of normal tissue; nerve cells and axis cylinders being scarcely affected. 

3. Areas of more intense proliferation and dedifferentiation of tumor cells separated by areas of 

minimal to moderate infiltration of less neoplastic appearing cells. 

4. Dcmyelination is directly related to intensity and degree of neoplastic cellularity. 

5. Mitotic figures are usually scant. Capillaries may be slightly more prominent than normal, 

but endothelial proliferations are absent unless tumつrbegins to undergo anaplastic changes. 

There may be area of anaplasia. 

(III) Secondary changes: 

1. Subpial aggregates beneath super品cialmolecular layer in the cerebral or cerebellar hemisphere 

and beneath ependyma. 

2. Perivasc..1lar accumulations outsile Virchow-Robin spaces. 

3. Perineural accumulations or irregular clumping around nerve cells. 

4. Infiltration of m勾ornerve fiber tracts, such as those in corpus callosuin, iaternal capsule. and 

brain stem. As a result tumor cells become elongated and polar. 
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Table 3. Signs and symptoms in 44 previous cases. 

Signs & symptoms 

Mental/personality changes 

Hemiparesis 

Seizures 

Papilledema 

Ataxia 

Brain stem signs 

Facial paresis 

Dysarthria/dysphagia 

Diplopia 

Nystagmus 

Headache 

Nausea/vomiting 

Diminished visual acuity 

Hemihypesthesia 

Homonymous hemianopsia 

iζ，本症に特徴的な所見はない．細胞診による診断例

の報告もあるが，本症患では anaplasticな変化は少

なく，くも膜下腔や脳室内散布も少ない乙とからとれ

が有用なのは特殊な場合に隈られる．

RIスキャニングでは変化が認められないことが多

いが，例外も認められている．脳血管撮影では，水

頭症や占拠性病変の存在を間接的に示唆する所見が得

られるとともあるが，その頻度は低く，本症に特徴的

な所見はない．放射線診断としておそらくもっとも有

用と恩われるのは CTスキャニングで，本症の CT

所見については現在まで少なくとも 4例の報告があ

る10.山脇．後藤ら（1979）山の症例は， CT上，両側

前頭葉に低吸収域が存在し，左前頭葉内に血腫を認め

た．病理学的には，両側前頭葉から線条体にまで広が

る diffusecerebral astrocytomaで，腫蕩内出血と脳

室内出血を伴っていた．杉本（1980）らの症例28》は，

Table 4. Duration of symptoms in 44 previous 

cases. 

Duration No. of cases Per Cent 

Less than 3 mos. 3 6. 8必

3-12 mos. 20 45. 5 

1 2 yrs. 9 20. 5 

2-4 yrs. 6 13. 6 

More than 4 yrs. 6 13. 6 

s chmcal course At on et I Some~…碍
No. Per Cent No. Per Cent 

19 

8 

14 

4 

10 

6 

4 

1 

4 

3 

14 

6 

7 

1 

3 

32 72.7% 

18.2 25 58.8 

31. 8 24 54.5 

9.1 20 45.4 

22.7 19 43.2 

13.6 19 43.2 

9.1 11 25.0 

2.3 10 22.7 

9.1 9 20.5 

6.8 9 20.5 

31. 8 15 34.1 

13.6 12 27.3 

15.9 10 22.7 

2.3 9 20.5 

6.8 7 15.9 

CTで右前頭葉内iζ境界不鮮明な占拠性効果を伴う低

吸収値域が認められ， enhancementは受けなかった．

病理組織学的には両側大脳半球，基底核，脳幹，小脳

等lζ，腫蕩性白trocyteのびまん性浸潤が認められ，

低吸収値域に一致した部分では多数のmicrocystsの形

成が認められた. Hayekら12）の2例中， 1例は CT

で両側前頭葉，後頭葉の白質を中心iζ占拠性効果を伴

う低吸収域が存在し，造影剤によりくも膜下腔や側

脳室前角部の周辺部に弱い増強効果が得られ，剖検で

側脳室前角部の上衣下層l乙腫蕩細胞の浸潤が認められ

た. 2例目は CTで，脳梁膝部，右前頭葉底部lζ占

拠性効果を伴う等吸収値病変を認め，初回には増強効

果は得られなかったが，約5カ月後の CTでは全脳

室系の壁IC増強効果が得られ，剖検でやはり上衣下層

iζ腫蕩細胞の浸潤が確かめられた．両者とも腫場細胞

の浸潤は脳幹，小脳にまで及んでいた．以土，本疾患

Table 5. Main sites of lesions in 24 reported cases. 

Sites No. of cases Per Cent 

Cerebral hemisphere 23 95.8% 

Basal ganglia 21 87.5 

Brain stem 18 75.0 

Cerebellum 10 41. 7 

Spinal cord 3 12.5 

Optic r町 ve/tract 6 25. 0 
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のCT上の特徴をまとめると， 1）占拠性効果を伴う

広汎な低吸収値が存在し，その境界は不鮮明であると

と， 2）本腫湯が間脳，脳幹に浸潤している際には，乙

れを CT上発見するのは，困難であること， 3）脳室

壁の増強効果は上衣下層への浸潤と相関を示すこと，

等があげられ， 1）脳炎， 2）脱髄性疾患， 3）偽性脳

極場， 4）多発性転移性脳腫湯， 5）通常の良性神経修

腫， 6）虚血性脳血管障害，等との鑑別を要する．

我々の例では，約2年半に亘り， CTで経過を追跡

したが， 1)follow up kより低吸収域の拡大，占拠性

効果の増強を認めた， 2）一過性の低吸収域の縮少に

より非腫蕩性疾患との鑑別が困難であった＇ 3）造影剤

投与によっても，とくに high dose delayed scan によ

っても増強効果は得られなかった，などの点が注目さ

れる．

本症患に確実に有効な治療法はない．文献上，放射

線治療や内減圧術ICより延命効果が認められた例，水

頭症を合併して V-Pshuntが有効であった例も報告

されているが，いづれにしても姑息的なものでしかな

い．一般には，診断後3～12カ月の経過で病変そのも
の，または合併する水頭症による頭蓋内圧冗進により

死亡するか，あるいは肺炎などの合併症で死亡する，

といわれ，予後は不良である．
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