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【一般原則】 

・組織形態学な所見に遺伝・分子学的な情報を加えた統合的な診断・分類 

・病名は histopathological name の後に genetic feature を併記する。（例： 

Oligodendroglioma, IDH-mutant and 1p/19q-codel）。遺伝・分子学的評価が不十分である場合は not otherwise 

specified(NOS)と併記する。 

組織形態と genetic feature に乖離が生じる場合（ex.組織は DA なのに IDH mut, 1p/19q codel などなど） 

→ ”The genotype trumps the histological phenotype.” 

では、Genotype だけで診断可能か？→不可（例：histological に DA と考えたが IDH-wild だった。→実は

ganglioglioma だった。AA と考えたが IDH wild type → 実は GBM を underestimate していた。などなど。） 

 

【diffuse glioma】 

・DA,AA,DO,AO に IDH(IDH2mut や R132H 以外の minor な mutation が存在するため IDH R132H の IHC

で偽陰性の場合がある。IHC で不十分な場合は sequencing まで)と 1p/19q codel で。  

・OA,AOA に関しては基本的には遺伝子評価が不十分な場合に限られるので NOS designation でのみの病名と

なる。基本的にはこの診断は好ましくない。（極稀に同一腫瘍内に astro/oligo が混在するものも報告あるので完

全に無い訳ではない。） 

・Protoplasmic Astro, Fibrillary Astro は無くなり Gemistocytic Astro は variant として残る。 

・gliomatosis cerebri の概念もなくなる。（浸潤の仕方の問題。DA,AA,DO,AO、GBM でも同様の進展の仕方を

取り得る。一つの疾患単位とする根拠が現段階ではない。） 

 

【GBM】 

・IDH で分類。IDHwt が全体の 90％、primaryGBM に相当。つまり 90％は IHC で染まらない。IHC だけで

は（偽陰性があるので）大部分が NOS になってしまう。IDH 評価を sequencing 含め full で行うことが望まれ

ているが、病歴や年齢、他の遺伝子情報（P53,ATRX の IHC など）から secondaryGBM を疑う場合だけでいい

のでは?  (下表参照) 

 



 

 

 

 

新たな variant 

・Epithelioid glioblastoma (younger adult , children,IDH-wt, rhabdoid cell ,BRAF V600E .etc  PXA との関

連？？),   

・GBM with primitive neuronal component (かつての GBM with PNET-like component  ※PNET はなくな

る。神経細胞への分化傾向：Homer Wright rosette,synptophysin+,GFAP-, MYC or MYCN amp .etc) 

 



  

 

【Pediatric diffuse glioma】 

・DIPG の中に histone H3 K27M mutation を呈する予後不良な群：diffuse midline glioma,H3K27M-mutant

として新たな entity として分類。 

 

 

【Other astrocytoma】 

・Anaplastic PXA WHO gradeⅢ(かつて PXA with anaplastic feature。10HPF に mitosis≧5 )が追加。 

・Pilomyxoid A の grading が保留（Pilocytic A WHO gradeⅠと genetic な overlap が多い。） 

【Ependymoma】 

・RELA-fusion-positive(grade ⅡorⅢ)が新たな entity として分類。（主に小児のﾃﾝﾄ上、LICAM 発現） 

・clear cell ependymoma は delete 

＋α  

Posterior fossa group A/B（PFA→CIMP+ 5 生率 65%  PFB→CIMP- 5 生率 95%）は？？ 

 

 

 



 

 

 

→ 現段階で grading に関してはまだまだ検討の余地がある。 

 

【Neuronal and mixed neuronal-glial tumors】 

・new entity ：  Diffuse leptomeningeal glioneuronal tumor (DLGNT)が追加。 

→disseminated oligodendroglial-like leptomeningeal tumor with or without parenchymal component, most 

often in children and adolescents. 

→BLAF KIAA fusion gene (+) ・・・・genetic には pilocytic astrocytoma と overlap するところが多い??   

 

 

【Medulloblastoma】 

・WNT, group4, group3,SHH(TP53-mut+/-)  +  histology (Classic, D/N, MBEN, Large cell etc.) 

 



 

【Medulloblastma 以外の胎児性腫瘍】 

・PNET という terminology は無くなる。その variant である medulloepithelioma, ependymoblastoma, 

ETANTR(embryonal tumor with abundant neuropil and true rosettes ) →組織学的な共通性と遺伝的な共通

性（C19MC-amp）→まとめて、ETMR(embryonal tumor with multi layered rosettes ),C19MC-altered 

・AT/RT→INI-1（または極稀に BRG1）陰性が証明されなければならない。いずれも証明されない場合は 

CNS embryonal tumor with rhabdoid feature と記述。 

・胎児性腫瘍の分類は変遷のさなかにある。これまで wastebasket category として用いられてきた CNS PNET

に対して CNS embryonal tumor, NOS の designation が設けられた。 

【Nerve sheath tumors】 

・melanotic schwanoma→malignant behavior と genetic profiles(Carney complex and PRKAR1A gene)から

単なる variant からひとつの entity に。 

・Hybrid nerve sheath tumors 

・malignant peripheral nerve sheath tumor (MPNST)に２つの subtype を追加。 

→epithelioid MPNST, MPNST with perineurial differentiation 

【Meningioma】 

・classification / grading → no revision 

・brain invasion があればそれ単独で Atypical meningioma WHO gradeⅡと診断可。 

（これまでは major criterion：mitosis>4/10HPF または minor criteria 5 つのうち３つ以上だった。） 

【Solitary fibrous tumor / Hemangiopericytoma】 

・NAB2-STAT6 fusion gene→同一スペクトラム 

・SFT / HPC  grade Ⅰ/ Ⅱ / Ⅲと表記。(軟組織腫瘍に準じた grading が採用) 

【Lymphomas and histiocytic tumors】 

Hematopoietic/Lymphoid WHO classifications に準ずる。 

 





 



病理診断を依頼する際に ～予後や治療法に関する情報を引き出すために IHC で出来る事～ 

 

●Medulloblastoma 

→ 

「β -catenin」； 5%以上の細胞にβ -catenin 陽性の場合 CTNNB1 変異陽性の可能性が高い。つまり

WNT-activated type（Low risk）の可能性が高い。 

「TP53」； SHH-activated type,TP53-wild type → Standard risk～Low-risk 

            SHH-activated type,TP53-mutant type → High risk （Li fraumani 症候群との関連） 

 

●浸潤性 glioma 

→ 

「IDH1」；  必須。 

「TP53」：  1p/19q codel とは基本的に相互排他的。FISH が無理ならせめて。 

Secondary GBM は多くは p53 陽性、primary GBM では陰性。 

「ATRX」；  「TERT」と相互排他的。Astro～ と Oligo～,GBM の鑑別。 

「BRAF V600E」； 限局性 glioma などによくみられるが Ep-GBM を疑った場合にも有用。今のところ、治療

方針に影響を与えるものではないが、メラノーマでは変異 BRAF に対する分子標的薬

（Vemurafinive）が臨床試験で promising な結果を出しており、もしかすると今後

Ep-GBM にも・・・？ 

 

●下垂体腺腫 

→ 

「TP53」「MIB-1」； 異形成下垂体腺腫の診断基準： p53 陽性と Ki67 index>3%（下垂体癌はこれらに加え遠

隔転移）。組織形態学的悪性度は関係なし。 

「CAM5.2」；   densely granulated GHoma と sparsely granulated GHoma では染色パターンがことなり

ます。（densely type と sparsely type では再発率や予後が異なります。） 

「SSTR2A」；   GHoma に対するソマトスタチンアナログの効果予測が可能。 

 

●SFT/HPC 

→ 

「CD34」；  悪性になると染まりにくい。 

「STAT6」；  NAB2-STAT6 融合遺伝子は SFT/HPC に特異的。ただし核内に染まる事。meningioma と迷った

場合に。 

 

 

 

 


