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要旨

Ganglion typeの三文神経鞘腫は海綿静脈洞の外側壁に発生するため、硬膜内より全摘出することは不利である。

今回、我々 はsubtemporalextradural approachが有用であったので報告する。症例は13歳、女児。6か月前より

右顔面のしびれ感、知覚低下があり、さらに、 右方視で複視が出現したため当院受診した。MRIで右海綿静脈洞部か

ら小脳橋角部に伸展する腫痛を認めた。頭蓋底部 3D-CTでは右後床突起外側から錐体骨先端に eroslOnを認めた。

右CAGで内頚動脈の分枝、中硬膜動脈を栄養血管とする腫蕩濃染像を認めた三文神経鞘腫と考え、 orbitozygo-

matomaller osteotomyを加えた、 subtemporalextradural approachにて腫震を全摘出した。術後、複視は消失

し、右顔面しびれ感、知覚低下は改善した。この approachにより、海綿静脈洞を全長に渡って露出することができ、

本症例に有用であったと思われた。
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はじめに

三叉神経鞘腫は全頭蓋内腫虜の0.07%から0.36%を

占め、頭蓋内神経鞘腫の0.8%から 8%を占める。三

文神経鞘腫は発生部位により、 Casserianganglion 

から発生する gangliontype， ganglionより近位部

から発生する roottype， branchから発生する type

に分けられる。gangliontypeは海綿静脈凋外側壁か

ら発生するため、硬膜内より全摘出することは困難で

ある。今回、我々は subtemporalextradural ap-

proachにより、海綿静脈洞から後頭蓋寓に伸展した

dumbbell typeの三文神経鞘腫の全摘出例を経験し

たので報告する。

症例

く患者>13歳女児

主訴 :右方視での複視、右顔面しびれ感

家族歴、既往歴:特記すべきことなし

現病歴:1995年春ごろから右顔面にしびれ感、 7月

頃から同部の知覚低下、頭痛があり12月頃より、 右方

視で複視が出現したため当院眼科を受珍した。MRI

で、右頭蓋底部に腫癌を認め、当科紹介された。
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神経学的所見 :右顔面知覚低下、 右岐筋の萎縮、筋

カ低下を認めた。なお、明らかな眼球運動制眼はみら

れなかった。

神経放射線学的所見 :MRI CFig. 1)にて、 右海綿

静脈洞部から小脳橋角部に伸展する dumbbelltype 

の腫痛を認め、前方は側頭葉底面を圧俳し、後方は橋

に食い込むように、強く 圧排していた。また、中頭蓋

底、錐体骨に圧排浸潤しているように思われた。その

腫癌はT1強調画像で低信号を示し、 T2強調画像で

は等信号の部位と高信号の部位が混在していた。造影

Fig.1 MRI showing right cavernous sinus tumor 
extending to right cerebellopotine angle. 
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Fig.2 : After administration of contrast medium， 
the tumor was homogeneously enhanced. 

Fig.3 left : Preoperative 3D-CT of skull base show-
ing the erosion of posterior clinoid 
process and petrous bone 

right Anterior clinoid process and petrous 
apex were resected. 

すると均一に強く増強された。そして、画像上、その

腫痛は内頚動脈を圧迫し海綿静脈洞に浸潤していると

考えられた (Fig.2)。

3D-CTでは右後床突起外側から錐体骨先端にわた

る骨欠損、eroSlOnがみられ、 腫癌により圧迫、破壊

されていると思われた (Fig.3 1eft)。

右頚動脈写にて、 中硬膜動脈、 内頚動脈の分枝を栄

養血管とする腫場濃染像がみられ、内頚動脈 C4

portionの1央/J刈七、 C4portionから C3portionの内
側偏位が見られた (Fig.4)以上より、三叉神経鞘

腫を疑い、 1996年 3月21日、開頭腫蕩描出術を施行し

た。

手術:右耳介付着部前縁から冠状に皮膚切闘を行

い、右耳介を囲むように hockeystick状に皮脂切聞

を追加した CFig.5)。中頭蓋富から後頭蓋商に至る
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Fig.4 Right carotid angiogram showing tumor 
stain fed by the branches of internal ca-
rotid artery and middle meningial artery. 

Fig.5 skin incision 

Fig.6 craniotomy and osteotomy 

錘体骨、頬骨を露出するのに有用であった。まず、頬

骨体部と頬骨弓、上限富縁を一塊とした osteotomy

を行った。次いで、側頭筋を付着させたまま、 有茎で
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Fig.7 Left: Tumor was covered with dura matter 
of middle cranial fossa 

right: Tumor itself was exposed. 

Fig.8 postoprative MRI showing adipose tissue. 
Tumor was totally removed 

前頭側頭々頂開頭を行った。このとき、錘体骨には 4

から 5個の burrholeを穿ち、頭蓋底側で横静脈洞、

S状静脈洞を損傷することなく安全に骨弁を外すこと

ができた。 3番目に蝶形骨縁から頭蓋底部の側頭骨を

ー塊として外した (Fig.6)。これら3個の骨弁形成

による開頭で前頭蓋底、中頭蓋底が広く露出された。

顕微鏡下に硬膜外より、上眼高裂の開放、前床突起

の削除、 卵円孔、 正円孔の unroofingを行い錘体骨

前面、先端部を削除した。このような頭蓋底部での骨

削除を加えることにより、側頭葉を軽く圧排すると、

中頭蓋高底の硬膜に覆われた腫壌を充分に露出するこ

とができた CFig.7 1eft)。腫虜を覆う硬膜を切開

すると腫壊が露出された (Fig.7 right)。腫蕩を

海綿静脈洞外側壁から剥離しながら一塊として摘出し

た。さらに、後方に摘出を進めていくと、髄液の流出

が見られた。後頭蓋高にある腫虜と脳幹との癒者は軽
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度で海綿静脈洞部から引き出すことにより摘出でき

た。腫壊を全摘出し、腹部より採取した脂肪組織にて

海綿静脈洞の再建、死腔の充填を行った。病理組織診

断は benignneurinomaであった。

術後経過:術後造影MRIでは右中頭蓋富に海綿静

脈洞の再建、死腔の充填に用いた脂肪組織と思われる

高信号域を認めたが、画像上、明らかな腫壌の残存、

再発は見られなかった (Fig.8)。術後 3DCTでは

右錐体前面、前床突起が削除されていた (Fig.3 

right)。

術後、右眼左下4分の 1盲、浸出性中耳炎による聴

力低下が新たに生じた。右顔面知覚低下、岐筋力低下

は残存するものの、やや改善した。また、眼球運動制

限はみられず、 右方視での複視は消失した。

考察

三文神経鞘腫は Gasserianganglionに発生する

gang lion typeと、三文神経根から生じ後頭蓋寓硬膜

内に存在する roottypeに分類され、その頻度は中頭

蓋寓に50%、後頭蓋高に30%、両方に またがる

dumbbell typeが20%とされている3) 。従来から、

roottypeにはretromastoidsoboccipital approach， 

ganglion type には subtemporal approach， 

dumbbell typeには二期的手術が行われている41 0

Tahaら6) は三文神経鞘腫に対する approachについ

て、従来からの approachと比較し、中頭蓋寓に主

座のある gangliontypeには上眼寓裂の開放、

zygomatic osteotomy を加えた subtemporal

intradural and extradural approachが有用で上

眼富裂の開放により動眼神経、滑車神経、三文神経に

受動性が増し、 損傷が軽度になるとしている。中頭蓋

富から後頭蓋寓に進展する dumbbelltypeには、

subtemporal intradural and extradural approach 

に錘体尖瑞部を削除する anteriorpetrosectomyと

海綿静脈洞への anteriorapproachを加えることに

より上眼富裂から内耳道まで到達可能となり有用とし

ている。また、後頭蓋寓に主座のある roottypeに対

しては、 subtempora1intradural and extradural 

approachに presigmoidposterior petrosectomy 

を追加した approachが有用としている。海綿静脈

洞部腫療に対し intradura1approachとextradural

approachを併用した様々な approachが報告されて
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Fig.9 osteoplastic craniotomy and bone resection 
of middle cranial fossa. 

いる1)的。 他方E1-Kallinyら1)は海綿静脈洞外側壁か

ら発生する腫蕩は海綿静脈洞の中に入らずに、外側壁

の固有硬膜を翻転することで腫蕩摘出が可能であると

述べている。我々の症例においても、腫壌は中頭蓋高

においては海綿静脈洞の外側壁にあったため、脳神経

の損傷を最小限に、直接腫壌に到達するために

extradural approachを行った。硬膜外に十分な

working spaceを得るために orbitozygomatoma-

ller osteotomyを行い、中頭蓋底部においては前床

突起の削除、上限寓裂の開放を行い、正円孔、卵円孔

のunroofingを行った。脳幹前面にある腫療に到達

するために内頚動脈、半規管、鍋牛、顔面神経節の損

傷に注意し、錘体骨先端の削除を行った CFig.9)。

三文神経鞘腫が全摘出できない因子として、不十分な

露出、海綿静脈洞浸潤、脳幹との癒着が報告5) されて

いるが、今回、我々が行った approachは、軽度の

側頭葉の圧排で、海綿静脈洞部の腫療を全長に渡り露

出することができ、海綿静脈洞外側壁から発生した腫

療の摘出に有用な approachであると思われた。
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IV. まとめ

1.海綿静脈洞部に発生した三文神経鞘腫の 1例を経

験した。

2. orbitozygomatomaller osteotomyに加え、錘

体骨、中頭蓋底部の骨削除により、硬膜外より腫

療を全摘出し得た。

3.軽度の側頭葉の圧排で海綿静脈洞を全長に渡り露

出でき、海綿静脈洞外側壁より発生した腫壌の摘

出に有用なapproachと考えられた。
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Acute Intermittent Porphyria Complicated with Idiopathic 

Pulmonary Fibrosis in A Pregnant Woman 

Kazuhito MATSUZAKI， Shinsuke TAKASUGI， Hajime MIY AKE 

Division of neurosurgery， Komatushima Red Cross Hospital 

Acute intermittent porphyria (AIP) is a rare disease of autosomal dominant inheritance with acute 

occurrence of diverse abdominal， nervous and mental symptoms. It is also rare for idiopathic pulmonary 

fibrosis (IPF) to have onset during pregnancy and remission after pregnancy. We r巴porteda case of AIP 

complicated with IPF in a pregnant woman. The patient， a 30-year-old multipara， went to see doctor with 

an aim to have a baby and got pregnant with the administration of clomiphene which was prescribed 

because of her polycystic ovary syndrome. With the presence of hyperemesis from the 7th week and 

imminent abortion from the 12th week， she was hospitalized and had successful treatment. From the 14th 

week， vertigo， change of character， disorientation， mild disturbance of consciousness and ocular 

dyskin巴siaappeared in sequenc巴 atthe 16th week， bilateral severe diffuse pneumonia developed. In view 

of her dyspnea and shock state， intubation and ICU management were undertaken. To protect the 

mother， the pregnancy was terminated by colpoceliotomy at the 17th week. Although it was difficult to 

diagnose the present diseases because of the diverse symptoms， the diagnosis of AIP was successfully 

made when urinary porphyrin was measured and the pulmonary lesions were diagnosed to be IPF in 

complication with AIP. With her pneumonia controlled with respiratory care and steroid administration 

and her disturbance of consciousness in a inclination of remission， the patient was discharged at th巴 9th

month of in-hospital treatment. Frequently AIP is interpreted erroneously as hyperemesis and epilepsy 

as an initial diagnosis and thus it should be noted that AIP can develop with abdominal symptoms and 

disturbance of consciousness. It should be also emphasized that as a therapy to save life， the termination 

of pregnancy reserves consideration in case of complication of IPF during pregnancy. 

Keywords acute intermittent porphyria; idiopathic pulmonary fibrosis: pregnancy: disturbance of 

consclOusness 
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