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Fig. 3
Microphotographs of the tumor specimen.
A：	�The tumor showed spindle cells arranged in fasciculi. Hemotoxylin 

and eosin stain, × 200.
B～D：Immunohistochemical examination showed the tumor cells 

were positive for S100 protein（B）and SOX10（C）， and 
negative for STAT6（D）．× 200.
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Olfactory groove schwannoma
-A case report and review of the literature

  Intracranial schwannoma is a benign tumor 
derived from Schwann cells. Most of the cases 
arise from vestibular division of the acoustic 
nerve. Schwannoma arising from the olfactory 
groove is extremely rare. Because the olfactory 
nerve does not have a Schwann cell layer, the 
origin of olfactory groove schwannoma still 
remains unclear. We review 29 cases reported in 
15 years, and herein report a case of solitary 
intracranial olfactory groove schwannoma. A 
58-year-old man presented with unilateral 
anosmia. Computed tomography scans and 
magnetic resonance images showed an extra-
axial tumor with calcif ication in the r ight 
anter ior skull base. Olfactory groove was 

expanded due to  t he  t u mor  w ithout  t he 
destruction of the skull base nor extension into 
the nasal cavity. We totally resected the tumor 
via subfrontal approach. The histological 
diagnosis was schwannoma. Although rare, 
olfactory groove schwannomas should be 
considered in the patients with anterior skull 
base tumor.
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Ⅰ.  緒　言

　頭蓋内神経鞘腫は Schwann 細胞より発生する良性腫瘍であり，多くの症例は後

頭蓋窩の前庭神経や三叉神経から発生する．嗅溝部神経鞘腫は極めて稀な疾患とさ

れ，これまで限られた症例数しか報告されていない．Schwann 細胞が存在しない

とされる嗅神経から発生することは理論上考え難く，嗅溝部に存在する神経鞘腫は

発生部位ならびに機序からも特異である．今回我々は，術前の画像診断で嗅溝部の

拡大を伴った前頭蓋底腫瘍に対して摘出術を行い，病理診断で神経鞘腫であった症

例を経験した．鑑別診断，発生機序に関し文献的考察を加えて報告する．

Ⅱ.  症例提示

　患　者：58 歳男性．

　既往歴：十二指腸潰瘍．

　主　訴：右嗅覚低下．

　現病歴：20XX 年 Y 月に，右嗅覚障害を契機に撮像した頭部 MRI で右前頭蓋底

に腫瘍性病変が指摘され，当科紹介となった．Y ＋ 2 月に開頭腫瘍摘出術を施行し

た．

　入院時現症：右側の嗅覚脱失以外，神経症状を認めず，体表に皮下腫瘤などの神

経線維腫症を疑わせる所見は認めなかった．

　画像所見：右嗅溝部に，頭部 CT で石灰化を伴った髄外腫瘍を認めた（Fig. 1A）．

嗅溝部は拡大し，前頭蓋底の骨は菲薄化していた（Fig. 1B）．また，頭部 MRI では

腫瘍は不均一に造影されていた．鼻腔内には進展しておらず，頭蓋内に限局してい

た（Fig. 1C）．FIESTA（fast imaging employing steady state acquisition）画像では，

腫 瘍 に 至 る 右 嗅 神 経 が 同 定 で き た（Fig. 1D）．SWI（susceptibility weighted 

imaging）画像では腫瘍内微小出血を呈していた（Fig. 1E）．

　手術所見：手術は全身麻酔下に仰臥位とし，両側前頭開頭による開頭腫瘍摘出術

を施行した．腫瘍は肉眼的には白赤色で，周囲の脳組織との境界は明瞭であった．

前頭蓋底の硬膜や大脳鎌からの剥離は容易であった．しかし，腫瘍は篩板に強く嵌

入しており，右嗅索と癒着していた（Fig. 2）．嗅溝部で腫瘍は周囲と癒着しており，

その部分で剥離・切離して腫瘍を肉眼的に全摘出した．術中所見では，大脳鎌への

癒着はなく，嗅溝部へ付着し栄養動脈を認めたことから，嗅溝部近傍が腫瘍の発生

母地であると考えられたが，嗅索との連続性に関しては癒着もしくは発生母地の判

別は困難であった．
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　術後経過：術前同様の右嗅覚脱失以外，新たな

神経学的症状は認めなかった．MRI では腫瘍が

全摘出されていることを確認した（Fig. 1F）．周術

期は右嗅覚障害の後遺は認めたが，その他新規の

合併症なく経過した．20XX ＋ 1 年まで外来で経

過観察を行っているが，再発所見は認めていない．

　病理所見：異型性に乏しい紡錘形細胞が疎に分

布していた．免疫組織化学的に，紡錘形細胞は

S100 陽 性 を 示 し て い た．SOX10 は 陽 性 で

STAT6 は陰性であり，神経鞘腫の病理と合致し

た（Fig. 3）．

A：CT scans shows a low-density tumor with calcification at right olfactory groove.
B：The right olfactory groove is expanded, and the bone of anterior skull base bone is thinning.
C：MR images reveal the heterogenously enhanced tumor located on the right olfactory groove.
D：Fast imaging employing steady state acquisition（FIESTA）image shows the right olfactory tract on the tumor（white arrow）．
E：Susceptibility weighted imaging（SWI）shows microhemorrhage in the tumor.
F：Post-operative enhanced MR imaging.

Fig. 1

A B C

D E F

Intraoperative view. Arrow pointed right olfactory tract on the 
tumor（asterisk）．L：left，R：right.

Fig. 2

＊
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A：The tumor showed spindle cells arranged in fasciculi. Hemotoxylin and eosin stain, × 200.
B～D：Immunohistochemical examination showed the tumor cells were positive for S100 protein（B）and SOX10（C），and 

negative for STAT6（D）．× 200.

Fig. 3 Microphotographs of the tumor specimen

A B
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Ⅲ.  考　察

　嗅溝部を主座とする腫瘍において，神経鞘腫は極めて稀であり，我々が渉猟し得

た限りでは NF2 などの基礎疾患を除く嗅溝部神経鞘腫の報告は 69 例のみである 1，2）．

嗅神経には Schwann 細胞が存在しないため，嗅溝部に存在する神経鞘腫は発生部

位および機序からも特異と考えられる．上記 69 例中，MRI などの画像診断により

確実な診断が得られている直近 15 年間に報告され，NF2 を除いた症例 29 例を比較

検討した．それぞれ，年齢や性別，嗅覚の有無，付着部位を比較し，さらに術中に

嗅索が同定できたか否か，鼻腔への進展の有無に着目し，検討した（Table 1）1 〜 11）．

年齢は 13 歳から 73 歳で年齢中央値は 38 歳と比較的若年に認められており，性別

に関しては男性 13 例，女性 16 例であり，明らかな性差は認めなかった．付着部位

に関しては篩板または嗅溝との記載が多かったが，おのおのの付着部位の違いで客

観的に腫瘍が異なるとまでの記載はなかった．患側の嗅覚障害は，記載があった

27 例中 17 例（63.0％）であった．また，術中嗅索が肉眼的に同定できた症例は 21

例中 7 例（33.3％）であり，腫瘍の大きさや周囲への浸潤の程度により，嗅索が温

存されている例も存在した．本症例を含めて，嗅索の同定が可能な症例が散見され

ることは，腫瘍の発生母地が嗅索よりも末梢であることを示唆する可能性がある．

　本症例の鑑別診断として，髄膜腫，嗅神経芽細胞腫，類皮腫が挙げられる．なか

でも嗅溝部における好発腫瘍として考えられる嗅溝部髄膜腫と比較してみると，髄

膜腫では嗅覚障害を来すものは 59.6％を認め，鼻腔進展を認めたものは 11.1％であ

るという報告がある 12）．神経鞘腫に関しては，鼻腔への進展は 27 例中 14 例（51.9％）

と，約半数の症例で見られた．前頭蓋底の腫瘍の中で，髄膜腫と比べて神経鞘腫で

はより多くの鼻腔進展例が見られると言える．ただ，神経鞘腫の頭蓋内限局例に着

目してみると，11 例中 8 例（72.7％）と，多くの症例が片側性で，嗅溝部は拡大し

ており，骨破壊像はなく，骨は菲薄化していた．一般的な前庭神経鞘腫においても

発育が比較的急速な囊胞性病変は内耳道の拡大がなく，比較的緩徐な充実性腫瘍の

場合は内耳道の拡大を伴うことが多い 13）．したがって，嗅溝部においても CT で

片側性で嗅溝部の拡大，さらに骨破壊を伴わない骨菲薄化のある本症例のような充

実性腫瘍は，神経鞘腫も鑑別診断の 1 つとして挙げてよいと考えられた．また，

SWI 画像で腫瘍内微小出血が見られた点は，神経鞘腫としての画像上の特徴を有

していると考えられた 14，15）．

　本症例では，術前の頭部 CT で右嗅溝部拡大，前頭蓋底骨の破壊を伴わない骨の

菲薄化，腫瘍の石灰化，頭部 MRI での heterogeneous な造影効果や鼻腔への進展
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がない点が特徴的であり，SWI 画像の所見も併せると，神経鞘腫を鑑別の 1 つと

して挙げてよい所見と考えられた．

　本腫瘍の発生起源に関して，様々な議論がなされている．嗅神経は嗅球，嗅索を

含めて中枢神経と考えられており，それらの髄鞘は oligodendrocyte により構成さ

れており，schwann 細胞は有さないとされている．これまでの報告では，嗅溝部

神経鞘腫の発生起源に関して大きく 2 つの仮説が提唱されている．1 つ目は，嗅神

No. Author Year Age Sex Olfaction Calcification Enhanced Aspect
Attachment

site
Olfactory

tract
invasion to
nasal cavity

laterality
destruction of
frontal base

1 Adachi K et al. 2007 22 F N ＋ partial solid CP detected − U −
2 Bezircioglu H et al. 2008 33 F AO − total solid SB not detected ＋ B ＋

3 Daglioglu E et al. 2008 21 M N n. d. hetero cystic basal dura 
or falx detected − U ＋

4 Kanaan HA et al. 2008 14 M HO − hetero solid SB not detected ＋ U ＋
5 Saberi H et al. 2008 35 F AO − hetero solid CP not detected ＋ n. d. n. d.
6 Choi Y et al. 2009 39 F AO ＋ hetero cystic CP detected ＋ U ＋
7 Figueiredo EG et al. 2009 49 M AO − hetero solid SB not detected − U −
8 Mirone G et al. 2009 38 M HO − hetero cystic CP not detected ＋ B ＋
9 Rasschaert R et al. 2009 40 F N n. d. hetero cystic n. d. n. d. n. d. n. d. n. d.
10 Yamahata H et al. 2011 28 M HO − total solid CP n. d. ＋ U ＋
11 Li YP et al. 2012 16 F N ＋ hetero solid OG not detected − U −
12 Luo W et al. 2013 13 M n. d. n. d. n. d. n. d. n. d. n. d. − n. d. n. d.
13 31 F n. d. n. d. n. d. n. d. n. d. n. d. n. d. n. d. n. d.
14 Okamoto H et al. 2013 44 M AO − hetero cystic OG not detected − B −
15 40 M N − hetero cystic SB detected ＋ U ＋
16 Salunke P et al. 2014 24 F N n. d. hetero cystic OG detected − U −
17 Zang W et al. 2014 38 F HO n. d. hetero cystic OG n. d. ＋ U ＋
18 Augusto L et al. 2015 39 M HO n. d. hetero cystic CP n. d. ＋ B ＋
19 Mu Q et al. 2015 20 M N n. d. hetero solid SB not detected ＋ B ＋
20 Qi X et al. 2015 45 F N n. d. hetero cystic SB n. d. − U −
21 Quick J et al. 2015 64 F AO n. d. homo cystic OG not detected ＋ n. d. n. d.
22 45 F HO n. d. homo solid OG not detected − n. d. n. d.

23 Liby P et al. 2016 13 F HO n. d. homo solid-
cystic OG not detected − U −

24 Manto A et al. 2016 39 F AO ＋ hetero solid CP not detected − U −
25 Micovic MV et al. 2016 73 F N ＋ hetero solid OG detected ＋ U ＋
26 Pereira MC et al. 2016 25 F N n. d. homo solid SB not detected ＋ U ＋
27 Daniel G et al. 2018 41 M AO n. d. hetero cystic SB n. d. ＋ U ＋
28 Mahmoud MT et al. 2018 56 M AO − hetero cystic n. d. not detected − U ＋
29 Present case 2021 59 M AO ＋ hetero cystic OG detected − U −

N: normal, AO: anosmia, HO: hyposmia, n. d.: not described., hetero: heterogeneous, homo: homogeneous, CP: cribriform plate, OG: olfactory groove, 
SB: skull bese, U: unilateral, B: bilateral．

Table 1 Summery of cases of olfactory groove schwannoma in 15 years
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経内の細胞の分化により腫瘍の発生機序を説明する仮説である．中枢神経系に存在

する異所性神経堤細胞が Schwann 細胞に分化することで，嗅溝部に神経鞘腫が生

じるとされている 1，16）．2 つ目は，隣接する組織内の Schwann 細胞から腫瘍が発

生するという仮説である．三叉神経の硬膜枝や前篩骨神経，血管周囲の神経叢，嗅

糸の Schwann 細胞に発生起源があるとされている．篩骨洞内で発生した腫瘍が頭

蓋内にまで進展している例も報告されているが 17），その場合には，副鼻腔内に占

める腫瘍の割合が多いとされている．

　本症例では，右側嗅溝部は鼻腔側に拡大しており，骨の菲薄化は伴っていたが，

骨破壊像は認めず，鼻腔内の嗅糸が発生起源とは考え難い．また，腫瘍は鼻腔内に

進展しておらず，頭蓋内の嗅神経の一部からの発生とするのが妥当と考えられる．

術中所見では，腫瘍は篩板に進展する部位で嗅索と接しているのが確認されており，

本腫瘍が隣接組織からの発生ではなく，頭蓋内の嗅神経のいずれかの部位から発生

している可能性が示唆された．また，発生起源と機能に関して，嗅覚が温存されて

いる症例や術中所見で嗅索が温存されている例も散見されることから，解剖学的に

は腫瘍の発生起源は嗅索よりも末梢側であると推察すると，残存した嗅糸が機能し，

嗅覚が温存されている可能性も示唆された．

　一方で嗅神経には嗅神経鞘細胞（olfactory ensheathing cells：OEC）という，

グリア細胞を支持する細胞が存在することが知られている．OEC は嗅神経細胞の

再生を促進する働きを持つため，将来的に神経損傷に対する修復治療への応用が期

待されている細胞である．一方で OEC から発生する腫瘍と schwannoma との判別

が困難であるとされ 18），これまで olfactory groove schwannoma として報告され

ていた症例に OEC 腫瘍が含まれていた可能性もあり，schwannoma と OEC 腫瘍

との鑑別は今後の課題である．

　治療方法に関しては，本症例では頭蓋内に腫瘍が限局していたが，嗅覚に関して

は，患側では消失していたため，嗅神経は切断し腫瘍を全摘出した．鼻腔進展して

いる場合は，経鼻内視鏡手術での摘出も考慮されるが，手術による嗅覚の温存が困

難になること，また術後髄液漏などの合併症のリスクも大きくなることが考えられ

る．術前画像で神経鞘腫が疑われ，嗅覚障害を認めない症例においては，多くの神

経鞘腫が良性腫瘍であることを考慮すると，場合によっては部分摘出に留め，機能

温存を図ることも選択肢として考えられる．しかしながら，残存させた場合にこの

部位における神経鞘腫に対する放射線治療への反応性や予後が不明確であり，放射

線治療を追加させるのがよいのか，2 期的に手術を行うほうがよいのかは議論の余

地がある．したがって，非常に限られた症例数での報告しかない現状においては，
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本症例も含めて，今後の経過を慎重に観察し，再発または残存させた場合の治療方

法に関しても今後さらなる検討を重ねていく必要があると思われる．

Ⅳ.  結　語

　嗅溝部を主座とする腫瘍性病変で，CT にて片側性で嗅溝部の拡大を伴い，骨破

壊を伴わず骨が菲薄化している例は神経鞘腫を鑑別の 1 つとして念頭に置く必要が

あると考えられた．本腫瘍の発生起源は諸説提唱されているが，いまだ不詳な点が

多い．さらなる症例の蓄積により，嗅溝部における神経鞘腫のより詳細な発生起源

の解明が望まれる．
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