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Abstract

&nbsp; The capsule of a retrocerebellar glio-ependymal cyst, which was incidentally found in a 54-year
-old asymptomatic female, was studied by both light and electron microscopy .<BR>

&nbsp;Microscopically, the capsule measured 25-400 &mu;m in thickness and consisted of four layers. The 
external covering was an arachnoid cell layer abutting on the thick connective tissue with scattered 
vessels, whereas the luminal lining was a layer of ependymal cells abutting on the glial tissue. The 
ependymal cells were cuboidal in shape and some, but not all, were ciliated. The glial tissue 
underneath the ependymal lining contained numerous corpora amylacea, especially in its abluminal 
side. Electronmicroscopically, the arachnoid cell layer consisted of both arachnoid epithelium and 
the underlying arachnoid cells. The former showed a relatively higher electron density than the lat
ter. There was a distinct basement membrane between them. In the former, a moderate number of 
desmosomes and intermediate junctions assured contacts between the arachnoid cells. In the latter, 
there were many extracellular clefts containing numerous collagen fibrils and microfibrils . Neighbor
ing cytoplasmic processes often formed interdigitations. The luminal surface of ependymal cells 
displayed variable numbers of microvilli with or without cilia , whereas the abluminal surface abut
ted directly on the astrocytic processes of the glial layer. There were some interdigitations of the 

plasmalemma of adjacent cells, with surface specializations consisting of fasciae adherentes joined 
by gap junctions. Two or more adjacent cells contributed to the development of microrosettes, pack
ed with both numerous surface microvilli and several profiles of cilia. The corpora amylacea varied 
5-15 &mu;m in diameter and consisted of randomly oriented filaments with fine osmiophilic granules . 
The fibrillar elements within the processes of the fibrillary astrocytes swept around the corpora 
amylacea or impinged upon the latter. Although their outline was usually smooth and clearly demar
cated, no membrane or space intervened between the corpora amylacea and the surrounding struc
tures. It is most probable that the present glio-ependymal cyst arose from the displaced segment of 
the wall of the neural tube, which corresponds to the sites from which the tela chorioidea forms .
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1は じ め に

CTス キ ャ ンの普 及によ り頭蓋 内に嚢胞1生病変 をみ る機

会 が増 え た が2・5,14),arachnoidcystやglio-ependymalcyst

な どの いわ ゆ るmeningealcystは そ の代 表 的な もの であ

る.Arachnoidcystは ク モ膜 を2分 して生ず る脳 脊髄 液の

限局性 ・膨隆性貯留 であ り,周 辺部では内外2葉 の被膜は

癒合 しクモ膜 へ と移行す る.組 織 学的には,被 膜は クモ膜

に似た線維性結合織 であ り,典 型例 には内腔側 を画す る上

衣細胞層 はない.一 方,glio-ependymalcystは 肉 眼的には

arachnoidcystに 似 てい るが,組 織学的 には被膜 内に グ リ

ア組織や上 衣細胞層 をもつ ことで容易に鑑別 され る6).

最 近 我 々は,臨 床的 に小脳 後部のarachnoidcystと 診 断

されたが,組 織学的にglio-ependymalcystで あ ることが判

明 した1例 を経験 した.し か も,被 膜 内の グ リア組織の中

には多数 のア ミロイ ド小体 が形成 され てお り,き わめて珍

しい症例 と思 われ た.本 論 文 で は,こ のglio-ependymal

cystの 被膜 を光顕 な らびに電顕 を用 いて検索 し報告 す る.

II症 例

<患 者>54才,女 性

既往歴:流 産(30才),左 眼 網膜 剥離(40才),子 宮 筋腫

(48才)

現 病歴:半 年前 よ り左眼の飛蚊症 が出現 し,当 院眼科に

て網膜剥離の再発 と診断 されその手術 を受けた.入 院中に

施行 された頭部CTス キャ ンに よ り,偶 然 後頭蓋窩の嚢胞

性病変 が発見 されたた め,当 科に転科 した.

神 経学的所見:意 識は清 明で,頭 蓋内圧充進症状 はなか

った .軽 度の 瞳孔不 同(右2。5mm,左3.Omm)が あ り,

左 眼の対 光反射 は直接 お よび間接 反応 と もに遅延 してい

た.な お,小 脳症状 はみ られ なか った.

検 査所見:頭 部単純撮影 では,外 後頭隆起付近 の後頭骨

に長径45mmの 内 板の陥 没がみ られ,骨 皮質 は2mmに

菲 薄化 していた.CTス キ ャ ンでは,脳 室系の拡大 はな く

第四脳室 は正常 であ るが,大 槽 は軽度 の拡 大 を示 して い

た.小 脳の後上 面よ り後大脳縦裂 にか けて菲薄化 した後頭

骨 の部分に一致 して,内 腔 の大 きさが5.9×4.0×4.4cmで

推 定容積54ccの 境 界 明瞭 な低 吸収領野がみ られ,小 脳 を

圧 排 していた.髄 腔 内にメ トリザマイ ドを注入 し1時 間後

に撮影 したCTで は,周 囲のクモ膜下腔 よ り低吸収 領野内

へ の造影 剤 の移 行 はな かっ た(Fig.1).椎 骨 動 脈 撮影 で

は,小 脳の後上 方に無血管 野がみ られ たが,異 常血管はな

か った.静 脈 洞交会 は内後頭隆起 よ りも4cm上 方 に偏位

して いた.RIシ ステ ル ノグラフィーでは,軽 度 の吸収遅

延 があ り後頭 部 に円形 の欠損 がみ られ た.な お,ア イ ソ

トー プは拡大 した大槽内に まで達す るが,欠 損部への移行

はな か った.以 上 よ り,小 脳 後部 に 発生 したarachnoid

cystと 診 断 し,後 頭下開頭に よるcyst開 放 術 を行 った.

手 術所見:硬 膜 を切開す ると白濁 したクモ膜 がみ られ,

穿 刺 に よ り少な くとも40ccの 内容液 が得 られた.こ の 内

容 液は キサ ン トク ロ ミー を呈 し,成 分は細 胞数28/3mm3

(赤 血 球10,多 核 白血球8,リ ンパ球10),蛋 白40mg/d1,

糖53mg/d1,ク ロール126mEq/1で あ った.Cystの 後 上

方 はテ ン ト下面 に接 してお り,前 方は多房性で索状 をな し

小脳虫部 を圧排 していた.硬 膜直下の被膜(外 膜)を 組織標

本 として採取 した.

標 本作製:採 取 した標本 を半割 し,一 方 を光顕用 に もう

一方 を電顕用 に供 した .光 顕標本は,パ ラフィ ン包埋 し薄

切 したのち,ヘ マ トキシ リン ・エオ ジン染色 を行った.電

顕標 本は,2.5%グ ル タールア ルデ ヒ ド中 で2時 間固定 後

さ らに1%オ ス ミウム酸 で1時 間固定 し,型 通 りエ ポン

812に 包 埋 した.さ らにLKBm型 ミク ロ トーム を用 い て

700μmの 厚 さに薄切 し,ウ ラニル と酢酸鉛の2重 染色 を

行ったのち,日 立H600型 電 子顕微鏡 で観察 した.

Fig. 1 Computerized tomography scan, one hour after the in
       trathecal injection of metrizamide, showing an irregular 

       but well demarcated water density area in the posterior 
       fossa, surrounded by an enhanced subarachnoid space. 

      Note the erosion of the occipital bone.



皿 結 果

1.光 顕 的所 見

被膜 の厚 さは一 定せ ず,25～400μmで あった.も っ と

も厚い部 分では クモ膜 細胞層 と血管性結合織,グ リア組織

お よび上 衣細胞層の4層 構 造 を示 し(Fig.2),も っ とも薄

い部 分では クモ膜 細胞層 と上衣細胞層の2層 構造 を示 して

いた.ク モ膜上皮は硬膜 に接 してお り,上 衣細胞層はcyst

腔 に 面 していた.ク モ膜上皮 は紡錘形の濃い核が1～2層

分布す る扁平上皮 であ り,そ の下面 には薄い結合織が付着

し淡 い卵 円形 の核 をもっ クモ膜 細胞 が分布 していた.一

方,上 衣細胞層は丸い核 をもっ立方上皮であ り,cyst腔 面

は多数 のciliaで 覆 われ ていた.な お,上 衣細胞 層に接 し

て多数 の星状膠細胞 が分布す るグ リア組織がみ られ,こ の

グリア組織 内には特 に血管結合織側に多数のア ミロイ ド小

体 がみ られた.ア ミロイ ド小体 は大 きさ5～15μmで 層状

構造 を示 し,周 辺部 が灰 白色 を中央部が淡青色 を呈 した.

さ らに,グ リア組織 とクモ膜細胞層 との間には空 隙の 目立

つ結 合織 があ り,内 腔20～200μmの 毛細血管や 小動 脈 が

散在 していた.

Fig. 2 Light microphotograph of the cyst wall, consisting of arachnoid cell layer (A), loose vascular connective tissue (C) containing 
      vessels and the underlying glial layer (G) containing numerous corpora amylacea (arrows). Note the ciliated ependymal cells (E) 

      lining the luminal surface of the wall. HE stain, X 370.

2.電 顕 的所 見

クモ膜上皮(Fig.3)は 数 層 の扁平上皮 であるが,そ のほ

とん どは細長い細胞突起であ り,紡 錘形 の核 は1～2層 み

られ るのみ であ った.核 の クロマチ ン分布 は辺縁部におい

て特 に密 であ り,胞 体 内 には少数 のmit・ch・ndriaが 分 布

して いた.ま た,細 胞 間 に はdesmosomeやintermediate

junctionが 発 達 していた.ク モ膜上皮 底面には明瞭な基底

膜 がみ られ,ク モ膜上皮には薄い結合織 が付着 し,卵 円形

の 核 と中等数 のmitochondriaを もっ クモ膜細 胞が分 布 し

ていた(Fig.3).こ れ らの細胞間に は しば しば狭い空 隙が

形 成 され てお り,多 数 のcollagcn丘bri1やmicr・ 且brilが 含

まれてい た.ク モ膜 細胞 は少数 のdesmosomeで 互 いに結

合 し,細 胞 突起 は しば しばinterdigitationを 形 成 してい

た.

上 衣 細 胞 層(Fig.4)は,cyst腔 面 がmicrovilli単 独 か

microvilliとciliaの 両 者 で覆 われ,グ リア組織 側は基底膜

を介さず直接星状膠細胞の突起に接 していた.ま れ に上衣

細胞 層に直接接 しているア ミロイ ド小体 もみ られ た.隣 接

す る上 衣細胞間にはgapjunctionやfasciaadherensな どの

細 胞間結 合がみ られ,interdigitationが 発 達 していた.細



Fig. 3 Electron microphotograph of the arachnoid cell layer, consisting of both arachnoid epithelium (E) and the underlying arachnoid 
       cells (A) containing numerous collagen fibrils and microfibrils in the extracellular clefts The former shows a relatively higher elec

       tron density than the latter There is a distinct basement membrane (arrows) between them X 4,200, Bar= I um
Fig 4 Electron microphotograph of the ependymal layer, showing many microvilli on the luminal surface There are three microrosettes 

       (arrows), packed with large numbers of surface microvilli and containing several profiles of cilia (C) Note an underlying corpus 
      amylaceum (CA) X 6,300, Bar= I um

Fig. 5 Electron microphotograph of a corpus amylaceum (CA) consisting of both an unbounded mass of randomly oriented, slightly bent, 
       branching filaments and scattered, fine osmiophilic granules Note the thin rims of normal astrocytic processes (A) at the 

       periphery. X 11,000, Bar= 1 um.
Fig 6 Electron microphotograph of the periphery of a corpus amylaceum (CA) showing a relatively clear demarcation Note that the cor

       pus amylaceum is not separated from the surrounding astrocytic processes (A) by membrane or space X 22,000, Bar= 1 ,um.



胞間にはmicrorosetteが 形 成 されてお り,多 数 のmicrovilli

が 充 実性 に含まれて いた.こ れ らmicrovilliの 間 隙に は,

1対 のcentralpairと9対 のperipheralpairsか ら成 るcilia

の割 面がい くつかみ られた.ま た,隣 接す る上衣細胞の胞

体 にはbasalbodyとciliaryrootletが み られ,mitochondria

が豊 富 であった.

ア ミロイ ド小体はmamentが 不 規則に凝集 した円形 の構

造物 で,内 部 には高電 子密度の微細穎粒が多数 分布 してい

た.一 般 にア ミロイ ド小体 は,原 線維性星状 膠細胞の突起

で覆 われて いた(Fig.5).こ れ らの突起内では,一 定方 向

に走行す るglia1負lamentが 密 にbundleを 形 成 してお り,

そ の間隙 にはグ リコー ゲン穎粒が散 在 していた.Glial丘la-

mcntの 一 部はア ミロイ ド小体 の輪郭 を形成 してお り,し

ば しばその中へ移 行 していた(Fig.6).ア ミ ロイ ド小体 と

周囲構造 との境界 は一般 に明瞭 であ るが,両 者 を隔て る細

胞膜 はみ られ なか った.

IV考 察

1.鑑 別 診断

Retrocerebellarmeningealcystの 鑑 別診断上,も っ とも

問題 とな るのはDandy-Walkercystで あ ろ う.両 者はいず

れ も正中に位置 し,小 脳半球 を外側へ圧排 し静脈洞交会 を

挙上す る.両 者 を鑑別す る上で もっとも重要 なの は,小 脳

虫部 欠損 の有無 と被膜性状 の2点 であ る.す なわち,me-

ningealcystは 小 脳虫部 の上 に位 置 してそれ を下方 に圧排

し,cyst腔 は クモ膜に よって被われ被膜は しばしば多房性

であ る.一 方Dandy-Walkercystは,小 脳 虫部 の発 育不全

や欠損 を伴い,cyst壁 は 拡張 した第四脳室壁その ものであ

る.し た がって,手 術時 にcyst壁 の 底面 を開放 し,そ の

下に圧排 された小脳虫部 があればmeningealcystで あ り,

第 四脳 室底 が露 出すれ ばDandy-Walkercystで あ る7).本

症 例 では,CTス キ ャ ンに よ りcyst腔 とは明 らかに識別 し

うる第四脳室が確 認 された.ま た手術所見 では,cyst壁 は

明 らかに クモ膜組織 でその一部 は多房性 を呈 し,cyst底 面

は小脳虫部 を前下 方に圧排 していた.こ れ らの所見 よ り,

本症 例 がDandy-Walkercystで あ る可能性 はきわめて少な

い と思われた.

Retrocerebellarmeningealcystに は,arachnoidcystと

glio-ependymalcystが あ る6・9).前 者 はmesenchymalorigin

で あ るのに対 し,後 老 はneuroect・dermaloriginで あ る.

ま った くoriginを 異 にす るに もか かわ らず,両 者 はいず

れ もクモ膜 内に生 じた脳脊髄液の限局性貯留 の形 を呈 し,

CTス キ ャンな どを駆使 して も臨床的に両者 を鑑別す るこ

とは困難 であ る.し たが って,arachnoidcystとglio-epen-

dymalcystの 鑑 別 は被 膜 の組織 学 的な検索 を待 つ しかな

い6>.す な わ ち,arachnoidcystは ク モ膜 が2分 して形成

された もので,被 膜は正常のクモ膜 よ りもやや厚い線維性

結 合織 であ る。 時に硝 子様変性 や少数 の血管形 成 を伴 う

が,原 則 と してcyst腔 側 には上皮細 胞層 を もたない12).

一 方
,gli・ 一ependymalcystは 被 膜内に グ リア組織 をもつ こ

とで容易に診断 され,上 衣細胞層の有 無は問 わない.本 症

例 では,被 膜が クモ膜上 皮 と血管性結 合織,グ リア組織お

よび上 衣細胞層 の4層 を成 してお り,glio-ependymalcyst

で あ ることは明 らかであった.

2.Glio-ependymalcystの 成 因

1900年Blake4>は,胎 生期 に第四脳室 の天井に陥没 が生

じ上衣細胞 で覆われたdiverticulumが 小脳 尾側のprimitive

meninxに 向 か って後上 方へ 伸展す る症 例 をみ た(Blake's

pouch).Gillesら9)は,小 脳 後部 のarachnoidcyst(一 部

glio-ependymalcystを 含 む)は 発生学的 に正常 な第四脳室

の天井 に生 じたdiverticulum,す な わ ちBlake'spouchが

遺 残 した もので ある と した.一 方Alvordら1)は,小 脳上

部 のfblium付 近 の クモ膜 下腔 内に生 じたglialheterot・pia

がcyst変 性 をきたす とglio-ependymalcystが 生 ず る と推

定 した.こ れ に対 しFriedeら8)は,神 経管の壁 の うちtela

ch・rioideaに 相 当す るわず かな部 分が クモ膜下腔内に迷 入

す るとglio-ependymalcystが 形 成 され ると推 定 した.こ の

考 え方 に よれ ば,cystの 内 腔 を画す る上 衣細 胞にはcilia

を もつ もの ともたない ものの両者 が出現 しうる.ま た,上

衣細胞の下層 には直接 グ リア組織 があって もよい し,あ る

いは基底膜 を介 して結 合織 があって もよい.

本 症例 にお いては,被 膜 はグ リア組織 を含む部 分 と含 ま

ない部分 があ り,上 衣細 胞層 はciliaを もっ もの ともた な

い もの の両者 が観察 され た。 このよ うな被膜 の性状 は,

Blake'spouchの 遺 残やglialheter・topiaのcyst変 性 で は説

明 しがた く,telachorioideaの 異 所 性迷入 が本症例 の原因

である とす るのが もっとも妥当 であ ろう.

3.ア ミロイ ド小体

ア ミロイ ド小体 は,原 線維性星状膠細胞の突起 内に生ず

る大 きさ8～45μmの 球状封 入体 で,40才 以 降加齢 と とも

に増加 す る.こ れ は,ア ミラー ゼ に よ って消 化 され る

p・lyglucosanを 主 成 分 と し,hipp・campusを 初 め柔膜 下の

血管 周囲やVirchow-R・binspaceの 近 傍 な ど脳脊髄 液に近

接 す る部 分 に 好発 す る3).ア ミ ロイ ド小 体 はgliosisや

gliovasculardysfunctionを き たす慢性疾患 に非特異 的にみ

られ,特 別 な病 的意義 はない10).Ramsey11)は 側 頭葉 てん

か んの患者にみ られたア ミロイ ド小体 を電顕 的に観察 した

が,本 症例のglio℃pendymalcyst被 膜 内にみ られたア ミロ

イ ド小体 もこれ らとほぼ 同様 の超微構 造 を呈 して いた.

Schwalbeら13)は,加 齢 に よ り脳 の グル コース消費量 が減



少 してい るに もかかわ らず,そ の供給量が不変 である場合

に ア ミ ロイ ド小体 が形成 され る と推定 した.一 方Austin

ら3)は,ア ミロイ ド小体 が形成 され るには,低 浸透圧 で水

分に富む環境 と脳脊髄液中に含まれ るperoxidaseな どの酵

素が関与 す ることを推定 した.

本 症例のglio-ependymalcyst被 膜 は,外 側は クモ膜上皮

を介 して硬膜 に接 してお り,脳 脊髄 液 との接触はない.し

たが って,こ の被膜 が脳 脊髄 液 に富 む環境 に あ るとすれ

ば,上 衣細胞層 を介 してcyst腔 内 か らグ リア組織 内へ の

脳脊髄 液の移行があったか,あ るいはグ リア組織 の近傍 に

脳 脊髄 液の供 給源 があ った ことのいずれ かが考 え られ よ

う.ま たア ミロイ ド小体 は,被 膜 内の グ リア組織 の うち

cyst腔 側 にではな くむ しろ血管 結合織 側に多発 していた.

こ の事実 は何 を意味す るのであろ うか.山 嶋 ら15)は,ヒ ト

のクモ膜上皮 はtightjunctionやdesmosomeが 発 達 してい

るた めにwater-tightで あ る として い るが,今 回の 被膜に

み られ たクモ膜上皮 も同様の性状 を示 した ことよ り,硬 膜

内の血管 か ら被膜 内に液成分の移行があった とは考 えがた

い.む しろ,被 膜内の結合織中にみ られた血管 が脳脊髄液

の供給源 であ り,そ のた めにア ミロイ ド小体 はグ リア組織

の特に血管結合織側に多発 したのであ ろう.こ の血管結合

織内の血管か ら生 じた脳脊髄 液は,グ リア組織 と上衣細胞

層 を介 してcyst腔 内 に流入 し,cyst増 大 の一因 を成 した も

の と推定 された.

V結 語

我 々は,54才 の 女性 においてCTス キャ ンに よ り偶 然に

発 見 され た小脳 後部 のglio-ependymalcystの 被膜 を,光 顕

な らびに電顕 を用 いて検索 した。被膜は クモ膜 細胞層 と血

管性結 合織,グ リア組織お よび上衣細胞層の4層 構造 を示

し,こ れ らはいずれ も特徴的な超微形態 を呈 していた.し

か も,グ リア組織 内には多数のア ミロイ ド小体 が形成 され

てお り,星 状膠細胞 との密接な関係 を示 した.

小 脳 後部に生ず るgli・一ependymalcystの 鑑 別診断 にっい

て述 べ,こ のcystと ア ミロイ ド小体 の成 因につい て考 察

した.
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