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Abstract　Primitive　ncurocctodermal 　tumors （PNET ）of 　the　uterus 　are 　rare 　mid 　aggressive 　tumors 　which

are 　assoc ：iated　with 　high　morbidity 　｝llid　niorta 呈ity，

　 A48 −year−old 　worna 皿 who 　presented　with 　an 　enlarged 　uterus 　was 　diagnosed　as　PNET 　of　the　uten ユs．　Tu−

mor 　marl （ers 　such 　as 　CA19 −9
，
　CA125 ，　CEA 　and 　AFP 　were 　within 　nolznal 　linrits，　but　the　serum 　LDH 　level

was 　abnQrmally 　high．　The　 patient　 undeiwent 　 abdominal 　total　hysterectomy 　 with 　bilateral　 salp 血 go−

oophorectolny ．　The 　microscopic 　examjnation 　sh   wcd 　a　dellse　cell 　t  L｛エr　of　small 　neuroendoc 血 e 　cells

with 　rosettes ．　Immurlohistochemi．cally，　the　cells　were 　positive　for　NSE 　a皿d　CD99 （MIC2）
，
and 　negative 　for

S−100，Keratin　and 　Desm 血 ．　The 　patient　was 　treated　wilhCBDCA 　and 　Etoposide．　She 　is　with 　no 　eviden 〔：e 　of

recurrent 　disease　eight 　months 　after 　the　surgery ，

Key　words ：Primitive　neuroectodermal 　tumor （PNET ）・Uterus ・Neuron　speci 旦c　enolast （NSE ）・CD99

　　　　　　　　　緒　　言

　Primitive　neuroectodermal 　tumor （以 下 PNET ）

は neural 　crest 由来の 軟部紜織腫瘍で 病理 組織像

に お い て小 円形細胞 肉腫 の 像で あ り， Ewing 肉

腫 ， 神経芽腫 ， 悪性 リ ン パ 腫 とは ， 異なる病理所

見 を示 し独立 した疾 患 と し て 報告 され る よ うに

な っ た．また ， 臨床的に は ， 再発や転移傾向が 強

く予後不良なこ とも特徴で ある
1）
．最近 で は免疫

組織学的診 断が加わ り，
こ れ まで困 難 とされて い

た Ewing 肉腫 との 鑑別も可能 にな りつ つ ある ．し

か し ， そ の概念が確立 され てか ら日は浅く， 特に

了
一
宮 を原発 とする もの に至 っ て は世界的に も報告

例が極め て 稀で ，そ の 為，治療法に関する報告 も

少 なく，
い まだ確立され たもの はない の が現状で

ある．今回我々 は，臨床 的に 子宮肉腫 を強 く疑 い ，

開腹手術を施行し ， 術後 に特殊免疫組織化学染色

に よ り子宮体 部由来 PNET と病理 診断 さ れ た症

例 を経験 した．術後 ， 化 学療法を施行 し比較的 良

好な予後 を得て い るため ， 若干の 文献的考察 を加

え報告する ．

　症例 ：48歳。

　 主訴 ：下腹部腫瘤感．

　妊娠分娩歴 ： 1 妊 1産．

　既往歴 ：特記す る こ となし．

　家族歴 ：特記するこ とな し．

　 月経歴 ：最終月経は平成 10年 7月21日よ り 5 口

間．月経周期は，正順で あり，過多月経，月経困

難症は認めない ．
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　 　 写真 1　 MRI 画像．矢状断（T2 強調画像）

骨盤内に 高信号域 と低信 号域が 混在する腫瘍像 が存在

す る．子宮内腔 は，前方へ 著明 に圧迫され，腫瘍の 増

大 に伴い 長軸方向へ 強い 伸展を認め る．

　現病歴 ：平成 10年 5 月 よ り約 2 カ月間で急激に

増大する腹 部腫瘤 を自覚し， 平成 10年 7 月31 日当

院内科外来を受診する ．こ の 時 ， 腹部超 音波画像

診断に よ り骨盤内に巨大腫瘤 を指摘 され ， 当科外

来を精査 目的にて受診 した．不正性器出1血や下腹

部痛の 自覚はない ．

　内診所見で は ， 骨盤 内に成人頭大 の やや軟な腫

瘤を触知 し可動性 は不良であるが ， 圧痛は認めな

い ．腟鏡診にお い て，子宮腟 部は，腹側へ 強 く偏

位 して い た． f宮腟部細胞診は異常を認めず ， 血

液検査所見は
， 自血 球数 13× 10ヲμ1， 血色素量 12．1

g／dl， 血 小 板 数 343 × 10ヲμ1，　 GRP 　4，15mg ／dlで

あ っ た．血液生化学所見 ， 腫瘍 マ
ーカー

で は，LDH

が ， 1，409U／1（正常値 397uA 以下）と著明な上昇を

示 し ， CEA 　1，8ng／ml ，
　 AFP 　1．4ng／ml ，

　 CA19 −912

U／ml
，
　 CAI2541U ／ml で あっ た．超音波断層検査

で はほ とん ど充実性部分で あ っ たが ， 部分的 に低

吸収域 を認め た．入院後施行 した MRI で は， 高信

号域 と低信号域が混在 し，子宮筋腫変性像 に酷似

した充実性腫瘤が骨盤内に存在 した．子宮内腔 は ，

前方へ 著 明に圧迫 され
， 腫瘍 の増大に 伴 い 長軸方

向へ 強 い 伸展を認め た （写真 1）．以上 の 画像所見

　 写真 2　 術後病理組織 診断．H ．E．染色像 （x4  0）

小型腫瘍細胞は ロ ゼ ッ トの 形成を示 し，問質に は樹枝

状の 毛測血L管を確認 した．

よ り，子宮体部後壁 よ り発生 した腫瘍 と判断 した．

さ らに ， LDH の 著明 な ヒ昇と， 腫瘍の 急激な増大

よ り臨床的に ］　Ett肉腫 を強 く疑 い 平成10年 8 月21

LI開腹術を施行した。

　術中所見で は，子宮後面 に成人頭大の 非常に軟

らかな腫瘍 を認め，ダグラ ス窩及び，骨盤腹膜 ，

腸管 と腫瘍の 強固な癒着を認めた，癒着剥離中に

腫瘍の
一・
部が破綻 したが ， 両付属器を含み単純子

宮全摘術 を施行 し，肉眼的には播種病変や他臓器

へ の 転移は認めなか っ た．子宮総重量L945g， 術中

出血量 は，3，
916g で あ っ た．腫瘍 は，∫

 

宮体部後

壁に位置し術中破綻 した腫瘍 の性状は ， 胎盤紐織

に極似 した軟らか い 組織で あっ た，

　術後病理 組織診断で は，II．E．染色に よ り，核に ク

ロ マ チ ン が存在し ， 胞体の な い 小型異型細胞の 増

殖を認め る ，小型腫瘍細胞 は ロ ゼ ッ トの 形成を示

し， 間質には樹枝状 の 毛細血管を確認 した （写真

2 ）．腫瘍 は ， 子宮体部筋層 よ り発生 し ， 子宮頸部

の 筋層内及び問質に ， 浸潤像 を認めた．子宮 内腔 ，

漿膜に は ， 浸潤像を認め な い ，免疫紅織化学染色

で は，Ewing 肉腫や PNET に特徴的な CD99 （MIC

2）は細胞膜 に強 く局在 を認 める （写真 3A ）．さ らに

神経分化 を反映す る マ
ーカ ー

で ある Neuron 　spe −

cific　enelase （NSE ）の 局在 を，小型腫瘍劃胞の核 に

認め ， 子宮体部由来 の PNET と紅織診断 した （写

真 3B ）．子宮漿膜 と骨盤腹膜に 存在 した強固な癒

着性病変は ， 組織学的に炎症所見であ り，浸潤像
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一Eleotronio 　Library 　



Japan Society of Obstetrics and Gynecology

NII-Electronic Library Service

Japan 　Soolety 　of 　Obstetrlos 　and 　 Gyneoology

34 PMT と診 断 された 巨大 ∫菖腫煽 の 1例 11産 婦 百吉52巻 1 号

灘 難鑞
　

鰹
　

　 　　 　　　 　　 　　 　　
’
fJ 真 3　　免り殳和i織イ匕

’f染色f象
（A ）CD99 （MIC2 ）は細 胞膜 に強 く局 存を認 め る （x400 ＞

（B）Neuron 　spe “ 　flc　enolatse （NSE ）染色 C．よ り，小 型腫傷 細 胞の 核に，染色 像 を認 め る （× 400）

は認めなか っ た 　また ， 術 前［血孜 検舎にお ける炎

九 像は
，

こ れ らの 恕織変化 に よる もの と推 測され

た （進行期は，子冨体描 に対する FIGO の 手術進行

期分類 を川 い
， Hb 期 とした） さらに ， 術前 に採 thL

した 血清の 血 中 NSE を測定した と こ ろ 38311g
’

ml

（IRMA τF常値120ng／m ］以 卜）と高値を小 し，
　lll［中

LDH と NSE が今後の 冶療管理に対す る腫殤 マ
ー

カーとな りうる と考えた

　A （iJ　uvant 　chemotherapy として 術後 4 週 間よ り

GBDCA 　400mg ／body ，　 Etoposide　450mg ／body に

よる化
’
≠療法を 4 コ

ー
ス 施行した　治療経過に伴

い
， 手術前に高値て あっ た NSE ，　 LDII は術後迷や

か に下降 し，さ らに化学療法 4 クール 終 r後も ，

r 常域 を推移 し， 術 後10カ 月に 至 る現在 も腫瘍

マ
ーカー

， また画像診断に よ っ て も冉 発の 所見も

認め て い な い （図 1）。

　　　　　　　　　考　 　察

　PNET は ， 197？年に ，
　 Hart　and 　Earleに よ り初 め

て提唱され た秩 患てあ り
2
，その 歴史は浅 く，本疾

患の 報告例 も極め て 少ない 　Solesen　et　al に よる

9 症例 の ゴ宮 を原 発 とした PNET の 報告で は ， 全

例か 不正揖器出血 を土訴 とし，
2 例にお い て ∫冨

内膜組 織診 に よ りPNET の 循 前診 断か ol 能て

あ っ た として い る （表 1） 本症例 で の 主訴は腹 部

腫瘤の 急激な増大の み で あ り，子宮胖祁の 偏位 よ

りで宮内膜細胞診は困難てあ っ た ため ， 画像診断

に よ る鑑別診断を試み た　近年 ，
MRI に よ り詳細

な画像 診断か U亅能に な っ たか ， 腫瘍実質は ， 高信

弓域 と低信号域の 混右 した像を呈 し， 」
二

冨 筋腫変

性 との 鑑別 は しえなか っ た　こ の こ とか ら も，

PNET の 画像診断に よる鑑別は ， 他 の 組織型 の f

宮肉肺 と同様に囚難て ある と考える
d’ 一

方 ， 組織
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図 1　本症例 の 治療 経 過

表 1　子宮を原 発 と した Primltive　neuroec 亡odermal 　tulnors の 臨床所見

A9 「 Featuras S匸agc Treatment F 〔）11ew．しlp
Ca，　se　l　 　 l2

Case　2　　 57

Case　3　　 17

Case　4　 　 67

Case　5　　 68
Case 　6　 　 69

Case 　7　 　 68

Case　8　　 72

Case　9　　 62

AVB ，　Pelv三c　mass

AVB ，　elllarged 　ULerus

AVB ，　pel、
・i〔： mass

AVB ，　enlarged 　uterus

AVB ，　entargecl 　uterus

　 　 　 AVB

　 　 　 AVB

へVB ，　enLargcd 　uterus

AVB ，　enlarged 　ULerus

BBCCBWH

皿

皿

W

工

III

T へHJ ・so，　chemotlLerapy
Radiotherapy，　T 八 1エBSO

TAH ，　BSO ，　Lymph ．adlユectolny ．　chemotherapy
Radiotherapy，　STAH，　BSO ，　chem   therapy

Radioz　lerapy ，　TAII ，　BSO ，　chemothcrapy
TAILBSO 、　radiotherapy
TAH ，　BSO ，　radiotherapy
TAH ，　BSO
TAH ，　BSO ，　radiotherapy ，　chemetherapy

DOD 　2　vears
DOD 　2　years
NED 　5．5　years

DOD 　6　months

DOD 　12　m 〔｝nths

NED 　6　vears

NED 　5　years
I，0正｝8months
DOD 　l8　mon 亡hs

TAH ： abd 〔｝m 呈nah 〔｝ta1　hystercctorriy　BSO ：bilateral　salpi⊥ユgQ．〔レ〔〕phorectomy
LSO ：lef：saipil190 −oophorectomy 　AVB ：abn 〔｝rrnal　vaginal 　bleeding
DOD ：dead　of　disease　NED ：n 〔レ evidence 　Df　diseasc

（Sorescn　et　a1，ユ998）

学的診断で も， 従来 の 方法で は極似 した Ewing

肉腫 など他の 軟部組織腫瘍との 鑑別が困難であ っ

たが免疫組織化学染色の 登場 によ り， そ の 鑑別 も

比 較 的容易 に な っ た．免疫組織化 学染色 に よる

PNET の 鑑別診断法を図 2 に示 す．免疫組織病理

診断学的に は
， 小 型細胞性悪性腫瘍で Keratin，

Epithelial　Mcmbrane 　Antigen（EMA ）が 陰性で
，

か

つ Vimentinが 陽性であ れば ，　Ewing 肉腫や PNET

が疑われ る．すなわ ち
，
Vimentin は ，

　Ewing 肉腫

や PNET の 80％〜90％ に認め られ ， さらに Ewing

肉腫 は神経分化 を示 しない た め
， 神経分化の マ

ー

カ ーは陰性 とな るが ， 本症例 の よ うな PNET で

は
， 神経分化の マ ーカ ー

である NSE が 陽性に なる

と い われ て い る．また ， 特異的で は ない が ， Ewing

肉腫や PNET の 約90％ に認め られ る CD99 で 認識

され る MIC2 遺伝子 産物が陽性で ある こ とか らも

鑑別診断 しうる
［’）
，

　治療につ い て は，症例数が極め て 少な い こ と も

N 工工
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Kera廿n 　（十 ）　一

臨1、． 、
　＿ ＿

＿ 一 一一一一＝ コ 癌 腫等

s
− ）

LCA （＋ ）→悪 性 リンパ 腫

（一）
↓

S−100 （＋ ）→HMB −45 （＋）→悪性黒色腫

（
一
）

　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 CD99 （MIC2 ＞（十 ）
↓

鴇
entin ‘＋ 〉→Dliry ‘”

　
〈＋ ）

→横 紋筋肉腫

　 　 ↓

篇
＝

二器
→ PNET

図 2　免疫組織イヒ学染色 に よ る小 型細胞性悪性腫瘍 に

　 お け る PNET の 鑑別診断

あ り， 統
一

した指針は 示 され て い な い ． こ れ まで

の 報告例で は ， 進行期 にかか わ らず， r一宮摘 出術

が第一選択 と されてお り， 追加療法として は ， 放

射線療法，化学療法が 施行され て い る．化学療法

で は
，
Cispatin，　 Adriamycin ，　 Vincristine，　 cyclo −

phosphamide ，
　 Etoposide な どが 用 い られ て い る

が ， 各薬剤 に対す る詳細 な感受性に つ い て は ， 明

らか に されて い な い ．また ， 抗癌剤の 腹腔内投 励

や ， 超人量化学療法
7｝
が有効で あ っ た とい う報告 も

あ る．しか し，　
一
方 で は，PNET は ， 化学療法や ，

放射線療法に対す る ， 初 回治療にお け る感受性 は
，

良好で ある が
，

こ れ らの 治療 法に対す る耐性の 獲

得が 早く，再発例が多い こ とも知 られつ つ ある．

　予後に関した報告で は， 5年生存率 が不 良で あ

る症例が 多くを占め る．こ の 要因に は，病変が 進

行し性器出血を 自覚し て 初め て 診断 され る こ と
，

また ， 再発後の 補助療法に対する強 い 抵抗性が挙
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げ られ る 、注 目す べ き点は，早期にお ける完全 切

除例 にお い て も 4 例中 2 例は ， 術後 18カ月以内で

死亡 して い る （表 1），以 上よ り PNET は ， 予後不

良な疾患で あ り， 補助化学療 法な ど含め た 厳重 な

管理が必要 で あ る と考えられ た．

　本論文の 要旨は 第51回 日本産科婦入科学会総会お よ び

第68回 1i産婦 愛知 地 方 部 会に て発表した．
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