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　　　　　　　　 緒　　言

　 原発性卵巣線維肉腫は 年齢40歳以上 に 好発す る

非常に 稀な腫瘍で ある とともに ， 有効な治療法は

報告 されて お らず，予後 は 非常 に 不 良 とされて い

る．今 回 ， 我 々 は 17歳 とい う若年 に発症 した原発

性卵巣線維 肉腫 （Stage　III）の 症例を経験 し た ．

そ の 診断過程及 び 臨床経過 に つ き報告す る．

　 　　　　　　 　 症　　例

　患者 ：○藤○美，17歳 6 ヵ 月 ， 学生．

　主訴 ：下腹部痛，右下 肢痛，下腹部腫瘤．

　既往歴 ， 家旅歴 ：特記 す べ ぎこ とな し，

　 月経歴，妊娠歴 ：初経 14歳，35〜37日周期， 0

回妊娠．

　現病歴 ：1989年 3月 よ り下腹部痛 あ り， 4月初

旬 よ り右下肢痛出現 ，
4 月末 に 下腹部膨満感著明

とな り，近医及 び 当院内科を経て 下腹部腫瘤の 診

断に よ り，当科紹介初診 となる ．

　入 院時所見 ：
一一般的理 学所見 に 異常を認めず．

内診 に て 下腹部全体 を 占め る表面平滑の 超成人頭

大 の 弾性硬 の 腫瘤 を認め るが
， 子宮及 び付属器 の

判定は不 能で あつ た．超音波断層法及 び腹部 CT

所見 よ り卵巣悪性腫瘍を疑 っ た （写真 1 ）．血 液検

査 で は LDH が 1，6101UIL と 高値 を 示 し，腫 瘍
マ
ー

カ
ー

は IAP が995μ g／m1 ，　 CA125 が 440U ／m1

と上 昇 し て い た ．

　 5 月25 日 の 開腹時所見で は
， 腹腔内 に 灰 白色を

呈す る右卵巣原発の 大部分が充実性，
一

部嚢胞性

の 成人頭大の 弾性硬の 腫瘍を認め （写真 2A ），
こ

れ と連続 して右 閉鎖腔に 骨盤壁 と強固に 癒着 した

超手拳大の 腫瘍が存在 した． また 腸間膜に も転移

を疑 う腫瘤 を認めた ．

　術中迅 速診断 よ り，卵 巣間質系悪性腫瘍（Stage

III）と判明し た た め
， 可 及的腫瘍部分摘除術及び

腸間膜転移巣部分摘除を施行 した （写真 2B）．子

宮，左付属器は 温存 し，閉腹時 Cisplatin　150mg の

腹腔内投与を行つ た．

　病理組織学的 に は ，HE 染色 で は エ オ ジ ン 好性

の 不 鮮明な細胞質縁を有す る紡錘形 ない し類 円形

の 腫 瘍 細 胞 が interlacingに ，ま た は herring

bone 様 に 配列 しなが ら増成 す る（写真 3A）．また ，

類 円 形 の 小 型腫瘍細胞 間 に 多 核 巨細胞 な い し

bizarr　cell の 混入 が著 し く多彩な細 胞像を呈 す る

（写真 3B）．そ の核 は異型 性 ， 大小不同に 富み ，そ

の 核 分裂 像 は 10高倍 率視野 あた り平 均 25を 数 え

た．Zudan 染色で の lipid　component は 観察 され

ず，Azan ・PTAH 及び銀染色 で は 組織間を縦走す

る豊富な膠原 。細 網線維が 認 め られた ．電顕所見

で は未分化な腫瘍細胞像を呈 す る が細胞質内 に 線

維成分を認め な い ．Avidin　Biotin　athnity 法を用

い た 免疫 組織 染色 で は
， デ ス ミ ン ・Creatinine
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写 真 1　 初 診 時超 音 波断層像 （A ） と腹 部 CT （B ）

　腹 腔 内 を 占拠 す る 大部 分充 実 性，一
部嚢 胞 性 の 巨 大

な混 合 性腫瘍 で あ る，

Kinase−MM 型が陽性 ，
ビ メ ソ チ ン ・ミ オ グ ロ ビ

ン ・ア ク チ ソ ・ミ オ シ ソ ・ビ オ チ ソ は 陰性で あつ

た ．以上 よ り， 本症例を原発性 卵巣線維肉腫 と診

断 し た ，残 存 腫 瘍 に 対 し て 術 後 4 日 目 よ り

Dacarbazine
，
　 Cyclophosphamide

，
　 Cisplatin，

Adriamycin，　 Vindesineの 5 剤併用 DCPAV 療

法を開始し ，
こ れ を約 4 週 間隔で 行 つ た （図 1）．

3 ク ー
ル 終 r時に は LDH ，

　 IAP ，
　 CA125 も止常化

し ， CT 上残存腫蕩 の 縮小率51％，奏功期間 11週持

続 したた め PR と判定 され たが （写真 4）， 6 ク
ー

ル 終了後腫瘍 の 増大傾向を認め ，12月26日 に 左右

内腸骨動脈 よ り Cisplatin，　 Adriamycin の 動注療

法 を行 つ た． しか し ， さ ら に 腫瘍 の 増大及 び
一
t　一一

カ ー
の 上 昇を 認め た た め ，199 年 1 月 24日 tumor

reduction を兼ね て second 　look　 operation を 施

　　写真 2　開腹時所 見 （A ） と摘出標本 （B ）

（A ）　 腹 腔 内 の 踵 蕩 を腹 腔 外 に 起 こ した と こ ろ．（B ）

卵 巣 腫 瘍 の 割 面 は 灰 白色 を 呈 し 比 較 的 弾 性 硬 で
・
部 嚢

胞 性 部 分 あ り，壊死 巣は 認め ず．腸 間 膜転移巣 も部分

摘 除 す．

鬣蟻鑞 嫌 辮 1 籥
写真 3　 病理 組織像．HE 染色，× 400
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図 1　 臨床経過 と踵瘍 マ
・．．・

カ
ー・

の 推移
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行 し た ．開腹時 ， 腹腔 内全体 に 大小種 々 の 腸間膜

転移巣を認め ，これ らを可及的 に摘除す るが，右

閉鎖腔の 前回 残存腫瘍は超手拳大で今回 も摘出不

能 で あっ た ．子宮，左付属器 は 肉眼的 に 正常所見

を呈 し た ．手術時 ，
ダ グ ラ ス 窩 に 先端 を置 く形 に

完全皮下埋め 込み 式 カ テ
ー

テ ル を留置 し，術 後 よ

り第 1 回 目 Cisplatin，
　Etoposide の 腹腔内投与を

開始 し た ．腫瘍増大 ス ピー
ドの 低 下及 び マ

ーカ ー

の 低 下 傾向を認め た た め ，さ らに BH ・AC も加 え

た 腹腔内化学療法を 2 ク
ー

ル 追 加 した，3 月 8 臥

腫瘍 の 圧迫 に よ る 水腎症 に 基づ く尿毒症 の た め ，

経 皮 的 尿 路 変更 術 施 行 後， 3 月16日 よ り Pe−

pleomycin 静注療法を行 うも反応に 乏 し く ， しだ

い に cachexia が 進行 し ，
3 月30 日

， 発症 よ り 1

年 ， 初 回手術 よ り10ヵ 月に て 死の 転帰を とつ た．

　　　　　　　　　考　　察

　原 発性 卵 巣 線維 肉腫 は 非 常 に 稀 な 疾患 で あ

り
1｝
，明確 な文献的考 察が なされて い る もの は ，過

去に 海外 に お い て 9 例
4｝6）7L 本邦 で 2 例

3）5）報告 さ

れ て い る の み で ある．発症年齢は 12歳の 症例が 1

例報告 されて い る
5）ほ か

， す べ て 35歳 以上 で あ り

好発年齢 が 40歳以上 と推定 され て い る点で も， 17

歳 と い う若年に 発症 した 本症例は 希有 な例 と考 え

られ る．

　 良性の 卵巣線維腫 と の 鑑別点 と し て ，Prat　and

Scully は そ の 臨床病理 学 的検 討 か ら 10高倍率視

野中平均 4 個以 ヒの 核分裂艨が認め られ る もの を

悪性 所 見 の 基準 とす べ ぎで あ る と提 案し て い る

が，本症例 で は 10高倍率視野中平均25個 の核分裂

　 　 　写真 4　 CT 及 び MRI 所見の 経時変化

〔A ）DCPAV 療法 1 ク ール 後 の CT 像 で 矢 印 の 残 存

腫 瘍 が 3 ク ール 後 に は （B）の よ うに 縮 小，縮 小 率51％

で こ の 状態 は （C）の よ うに 11週間持続 し PR と判定 さ

れ た ．〔D ）が 6 ク ー
ル 後 の CT 像 で 腫瘍 の 増 大 が わ か

る．〔E） 「・］時期 の MRI 像 で は 分葉化 な ど腫瘍の 内 部

構 造 が よ り鮮 明 で あ る．（F）動 注 後 の MRI で は ，　 S 状

結 腸 イ・」近 の 大 きな腸 間膜転 移 巣 が 認 め られ る．
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像が観察され た こ とか ら も， そ の 強 い 悪性度が う

か がわ れ る．また有効な治療方法は 知 られて お ら

ず ， そ の 予後は 非常に 悪 い ，現在 ま で 救命 し得た

とす る報告は 1例 も見られ な い ．

　卵巣線維肉腫に 対す る化学療法 に 関 して は
， 田

村 ら の Cisplatinと Adriamycinに よ る 2 剤併 用

化学療法を術後 2 ク
ー

ル 行 うも，術後 7 ヵ 月 で 死

亡 した 1 例 と， Prat　 et　 al．の 術 後 Cyclophos・

phamide 静注療法 を行 うも 2 ヵ 月 と 4 年 で 死 亡

した各 1例ずつ
， 計 3 例が報告 されて い る に すぎ

な い ．

　今回我 々 は 残存腫瘍 に 対 し て ，advanced 　 soft

tissue　sarcoma 　21例 に 化学療法を行い ，　CR 　2 例 ，

PR 　6 例 の 奏功率38％が得られ た と い う Rouesse

et　al．の 報告
s）
を参考 に ，術後 5 剤併用 DCPAV 静

注療法を行 い ， 3 ク
ー

ル 終了時に は PR と判 定 さ

れ た．そ の 後，
6 ク

ー
ル 終了時腫瘍 の増 大を 認め

た た め ， 5剤の うち特に 間質系腫瘍 に対 す る感受

性 が 高 い と い う報 告 の 多 い Adriamycin，
　 Cis−

platinの 腫瘍組織内濃 度を上昇 させ る 目的で ， 左

右内腸骨動脈 よ り両 抗癌剤の 動注療法 を施行 し た

が反応 に 乏 しか つ た こ と よ り， こ の 時点で ある程

度 の 薬剤耐性 を獲得 して い た 可 能性が高 い ．従来，

我 々 は 上 皮性卵巣癌の CAP 療法耐性症例 に 対す

る second 　lined　chemotherapy と し て ，　 BH ・AC ・

Etoposide ・Cisplatinの 3 剤併用腹腔 内 投 与 法

（BEC −ip）を提唱 しある程度の 奏功を得 て い る
2
脱

め
， 本症例に 対 し て も second 　look　operation 施

行 の 際， 完全 皮下埋 め 込み 式 カ テ ーテ ル を留置 し ，

BEC −ip療法を試み た．結果 ，

…時 NC の 判定を得

る も腫瘍増大に 伴 う水腎症等 の 合併症 の た め
， 追

加療法は不 可 能 とな り， 奏功判定は 不十分なまま

で 終了 し た ．最終的 に は
，
Pep 正eomycin 静注療法

に もか か わ らず miserable な経過を示 した こ と よ

り，卵巣間質系悪性腫瘍 に 対す る 化学療法の 困難

さが改め て 痛感 された ．

　 今回 デ
ー

タ は 示 さな い が，second 　 look　 opera −

tion時 の 腫瘍組織 よ り樹立 した 培養細 胞株 を用

い た MTT 　assay に よる 抗癌剤感 受性試験 の 結

果 ，
first　line，　second 　lineで 使用 した Adriamycin

が特に 有効で あつ た こ と（IC50／PPC ＝0．1）， また

丘rst 　 lineで使用 した Cyclophosphamide（IC50／

PPC ＝ 2．5），　 second 　lineで 使用 した Etoposide

（IC50／PPC ・ ・ 2．9）が比較的有用で あ つ た こ とが
，

retrospective に 推定 された こ とを付 け加 え る．

　　　　　　　　　結　　語

　 17歳 と い う若年 に 発症 した原発性卵巣線維肉腫

の 非常 に 希有 な症例 を経験 し た．可及的腫瘍部分

摘除術に ひ ぎつ づ き， 静注 ， 動注 ， 完全 皮下 埋 め

込 み式 カ テ ーテ ル を利用 し た腹腔内投与 と積極的

な化学療法を施行 し ，

一
時 PR とな る も発症 よ り

1 年 の 経過 に て 死の 転帰を とつ た ．今後 ，
こ の よ

うな線維肉腫 を含 め た 卵巣悪性腫瘍 の 症例 に た い

し て は ，MTT 　assay 等 に よ り有効な抗癌剤を選

択 した うえ で，症例 ご と に 個別化 された化学療法

を行 うこ とを基本 とし て ，さ ら に検討を重 ね る こ

とが重要で ある と言える．
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