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P3・13・5　両側卵巣の 平滑筋腫 を合併し た基底細胞母斑 症候群の 1例

長崎大

金村 さや か，北島道夫，森崎慎太郎，平木裕子，増崎英明

【緒言1基底細胞母斑症候群 は 50，000人 に 1人の 割合で 認め られ る稀な常染色体優性遺伝性疾患で ある．大脳鎌の 石灰化，顎

角化嚢胞，手掌お よび 足底の 小陥凹，若年発症 の 基底細胞癌を主徴 と し，婦人科的 に は 卵巣線維腫の 合併頻度が 高い と され て

い る，今回 両側卵巣 に平滑筋腫を合併 した若年女性 の 基底細 胞母斑 症 候 群の 1例 を経験 した の で報告する．【症 例】19歳女性，
11歳時に 骨盤 内充実性腫瘤 に 対 し て 当院小児外科で 腹腔鏡下 腫瘍核出術 を施行 さ れ，術後 に 左 卵巣線維腫 と診断 され た，15

歳時 に続発性無月経を主訴として 当科 を受診 し，左卵巣腫瘍を指摘 され，線維腫の 再発が疑 わ れ たが，手術を希望しなかっ た

ため定期的 に経過観察を行 っ た．18歳時の 骨盤 MRI で は右卵巣 に も同様の 病変が 出現 した．また，同年顎関節痛 を契機 と し

て頭部 CT で顎骨嚢胞および大脳鎌 の 石灰化を指摘され，　 Evansの 診断基準を満たす こ とから基底細胞母斑症候群 と診断さ

れた，両側卵巣腫瘍 につ い て は，基底細胞母斑 症候群に合併した線維腫と考え られ た．19歳時の 骨盤 MRI で は，左卵巣腫瘍

の
一
部が拡散強調画像で 軽度高信号 を呈 し，早期か ら造影効果 を認め た た め，線維肉腫 な どの 悪性病変 の 可能性 が 否定で き

ず，また，右卵巣腫瘍の 増大傾向も認め た ため，開腹左付属器切除術 お よび右卵巣腫瘍核出術を施行した．術後病理検査 で は

両側卵巣の 平滑筋腫と診断 され，悪性所見は認 め な か っ た．【結論】基底細胞母斑 症候群 は充実性卵巣腫瘍を合併する頻度の 高
い 稀な疾患で，多くは 良性 の 線維腫 で ある がまれに悪性 の 報告もあり，また，若年で 発見され る こ とが多い こ とから，術後の

再 発 や 卵 巣 機 能温 存 を考慮 した 対 応 が 必 要 で あ る と考え られ る．
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非妊娠性卵巣絨毛癌 は悪性胚細胞腫瘍の 中で も非常 に まれ な疾患で あ り、その 多 くは他の 悪性胚細胞腫瘍 と合併す る混合型

で あ る．今 回 わ れ わ れ は，他 の 悪性胚細胞腫蕩を認 め ない 非妊娠性卵巣絨毛癌 に，成熟奇形腫を患側お よ び 反対側 に 合併 した

1例 を経験 し たの で 報告する，症 例 は 17歳、性交経験 は ない ．2 カ月前 よ り続 く不正性器出血 を主訴に 当院 に 受診 し，超音波
検査 に て 120x85mm の 骨盤内腫瘍を認め た．　MRI 検査で は左付属器 に一

部充実性部分 を有 した多房性嚢胞性腫瘍を認め，右
付属器 に も径 30mm の 嚢胞性腫瘍を認 め た．両側卵巣腫蕩の 診断で．左付属器切除，右卵巣腫瘍摘出，ダ グ ラス 窩に 認め た

腫瘍を摘出した。病理組織検査結果 は，成熟奇形腫 を合併した非妊娠性絨毛癌 で あっ た．また ダ グ ラ ス 窩腫瘤は絨毛癌 の 転移

で あ っ た．術後検査 で 血中 β
一hCG は 1211　mlU ／ml ，　 CT 検査 に て 多発性肺転移 を認 め た．以 上 よ り非妊娠性卵巣絨毛癌で ，

臨床進行期 IV 期 と診断 した．全 身化学療法と して，　 MEA 療法 （メ ソ トレ キ セート，エ トポ シ ド．ア クチ ノ マ イ シ ン D）を

5 コ ース 施行 し た．2 コ ース 後に は β
一hCG は陰性化 し，治療終了後に 行っ た CT 検査 で は肺転移 は消失 して い た．しか し化学

療法 7 カ 月後，肺と骨盤内 に再発腫瘍を認め 現在加療中で あ る．こ の 疾患 につ い て 文献的考察をお こ ない 報告する．
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【緒言】卵巣腫瘍の うち悪性 リ ン パ 腫 の 占め る割合 は L5％ と稀で あ り．中で も卵巣原発悪性 リ ン パ 腫を経験す る こ とは 少な

い ．今回我々 は，卵巣腫瘍 を契機 と して 発 見 され，診断 に苦 慮 した 卵巣原 発悪 性 リ ン パ 腫の
一例 を経験 した の で，文 献的 考察

を加えて報告す る．
【症例】76歳 女性．発熱，倦怠感，体重減少を主 訴 に 前医を受診 し，白血 球減少，貧血

，
LDH 高値 を指摘され 当院血 液内科

へ 紹介 され た．CT で 骨 盤 内に 巨大 な 充実性腫瘍を 認め，卵巣由来と考えられ た た め 当科紹介 となっ た，卵巣癌，悪性 リ ン パ

腫の 疑 い で 子宮全摘 ・両側付属器摘出術 を行 っ た．腫瘍 は非常 に脆弱 で 易出 血性 で あ っ た．迅速 病理 組織診断 は悪 性 リ ン パ 腫

で あ っ た．永久標本 で Malignant　lymphoma （diffuse　large　Bcell　lymphoma ）との 診断を得 た た め，現在，血 液内科転科の 上

で 化学療法 を行っ て い る．
【考察】全 身症状 を伴 う充実性卵巣腫瘍 で ，LDH や 可 溶性 IL−2 レセ プ ター

の 高値を伴 う場合 は，悪性 リ ン パ 腫 の 可能性も考

慮すべ きで ある．また， 本症例 で は出血の た め や むをえず腫瘍 と子宮
・
付属器を

一
塊 に摘出せ ざる を得 な か っ た が，悪性 リ ン

パ 腫 が疑 わ れ る場合 は生検 に とどめ る な ど慎重の 判断が必要で ある．
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