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　腫瘍破裂 ， 大量腹水貯留を伴 っ た

卵巣若年性顆粒膜細胞腫 の 1幼児例

Ovarian　juvenile　granulosa　cell　tumor

with 　tumor 　rupture 　and 　massive 　ascites
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　　　　　　　　　　　　　　　　　　要　　旨

　患 者は 4 歳 9 カ月の 女児．著明な 腹部膨隆，乳輪腫脹を認めたた め ，当科転院とな っ た．

画像検査で 大量の 腹水 と，充実性，嚢胞性成分が混在する径 10cm 大 の腫瘍を認 めた．血

液 検 査 で は CA 　12590 、5U／ml ，　 LDI 　1821U ／L と 高値 を示 し た．開腹 し た と こ ろ ，約

3000m1 の 淡血性腹水お よ び破裂 を伴 う径 10cm 大 の 左卵 巣腫瘍 を認 め，左付属器切 除術

を施行 した．病理組織学的検査 よ り若年性顆粒膜細胞腫と診断 した．

Key 　words ：卵巣腫瘍 ， 若年性顆粒膜細胞腫 腫瘍破裂 ， 腹水

　　　　　　ovarian 　tumor，　juvenile　granulosa　cell　tumor，　rupture 　of　tumor，　ascites

1　 は じ め に

　若 年性顆粒膜細胞腫 （Juvenile　granulosa 　cell

tumor ；JGCT ）は Scully らに よ り提唱 さ れ た顆 粒

膜細胞腫の 亜 型で あ る
』

’

．顆粒膜細胞腫の 発生頻

度は卵巣腫瘍 全休の 1 〜4 ％ で あ り、JGCT は そ

の うち 5 ％ 未満の頻度で 極め て まれな腫瘍で あ る ．

また約 工0％ で 腹水貯留，術 中破裂 を み る と さ れ

て い る
： 1．今 回 わ れ わ れ は ，こ れ ら を 伴 っ た

JGCT の 1例を経験 した の で本邦報告例 の検討 と
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ともに報告する．

II　 症　 　例

　　　　特記す べ き こ と なし．

　　　　 4 日前か ら腹部膨満が 出現し増悪し て き

　　　　　　　　　　　超音波検査，腹部 CT で

　　　　　　　　腹腔内腫瘍 を指摘 さ れ精査加 療

日的で 翌 日当科転院 とな っ た，

現症 ： 身長 110cm （＋ 1．2SD ），体重 17．5kg （Mean ）．

眼球結膜 に 貧血 ・黄疸所見は認めず．腹部は著明

に膨隆 して お り（腹囲 61．5cm），臍周囲に軽度出「虹

斑 を 認め た ，胸部は 聴打診で 異常な か っ た が ， 乳

輪 の 腫 脹，発 赤 を認 め た．恥毛，腋毛 は 認め な

患 児 ； 4 歳 9 カ月 の 攵児

主訴 ； 腹部膨満。乳輪腫 脹

既往歴 ：

現病歴 ：

た た め前医を受 診した．

大量の 腹水貯留，
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図 1 − a 　腹 部造 影 CT

図 1 − b　腹部MRI （T2 強 調，矢状 1新）

か
t−
） た．

入 院時血液検査 ： ［虹清総蛋 白 4．9g ／dl，ア ルブ ミ

ン 2．9g ／d1 と低値を 示 し，トラ ン ス ア ミナ ーゼ 値

の 軽 度上 昇を 認 め た ．また CA12590 ．5　U ／ml ，

LDH 　821　 U ／L と 高値 を 示 し た が ，　 CEA ．　AFR

CA19 −9，　HCG 一
β は正 常値で あ っ た．

腹部 ドッ プ ラ ー超音波，CT 所 見 ：大 量 の 腹水 貯

留像と，充実性，嚢胞性成 分が混在 し， r’宮側よ

り腫瘍被膜部に流入 す る血 流 を伴 う径 10cm 大の

腫瘍 を認 めた （図 1−a ）．被膜部の 血 流は 豊富で

図 2 − a 　 左卵管 と 強固 に癒着す る 約 10cm 大

　 　　 の 左卵巣腫瘍 を 認 め た．

図 2 − b　 腫 瘍 頂 部 に 破裂 を伴 っ て い た．

あ っ た が 内部は 乏血性で あ っ た ．

MRI 所見 ：T2 強調画像にお い て ，大量 の 腹水貯

留 と，充実性部分 と腹水 と等 し い intensityを持

っ 嚢胞部分が混在する径 10じm 大 の 腫瘍 を認めた

（図 1−b）．

手術所見 ：大量腹水 を伴 う卵巣腫瘍 の 診断 で 入院

2 日日に開腹 手術を施行 した，約 3000ml の 淡 血

性 の 腹水お よび頂部に破裂 を 伴 う約 10crn大の 左

卵巣腫瘍 を認 め，さ ら に 腹腔内に 遊離し た径 3．5

cnl 大 の 腫 瘍塊が存在 した．破裂 部以外 は被膜で

覆 われ て い た．左卵管が腫瘍と強固 に 癒着 し て い

た た め，左付属器切 除術 を施行 し た （図 2−a ，b）．

摘 出標本 肉眼的所見 ：腫瘍は 10 × 10 × 7cm 大で

被膜に覆わ れ て い たが ，頂部に 径 5 〜 6cm 大の 破

裂を伴 っ て い た．腫瘍 内容は 暗赤色，
一

部淡黄色

で ，充実性．壊死性成分が混在 して お り，
一

部嚢
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a 　H ，E ．染色 （X 　10）

　　 　 濾胞を取 り囲む細胞は周囲の 充実部分

　　 　 へ と移行 して い る ．

図 3 − b 　 ILE ．染色 （×　40）

　　 　 腫 瘍細胞 は 豊富 な 胞体 を 有 し て お り、

　　 　 核 分 裂 像 も 散 見 さ れ る （40 〜50！10

　　 　 HPF ），

胞状を呈 して い た．

病理組織学的所 見 ： 核小体 の 認識され る点状 ク ロ

マ チ ン パ タ
ー

ンを呈 す る類 円形 核 をも ち，淡明〜

好酸性胞体を有す る腫瘍細胞が 充実性，シ ート状

の 胞巣を形 成し増 生 して お り，顆粒膜細胞に 取 り

囲 まれる 濾胞状構造もみ られた こ とか ら JGCT と

確定診断 し た （図 3−a）．卵管へ の 浸潤 所見は な く，

術 中に
一部採取 した人網 へ の 転移所見 もみ られ な

か っ た．また，核異型 が あ り，核 分裂像 も散 見 さ

れ た （40〜50／10HPF ＞（図 3−b）．被膜 の 破綻 を伴

い，腹水細胞診で 腫瘍細胞が確認 され た こ とか ら

病期は FIGO 分類 Stage　Icで あ っ た ．

術後経過 ：術後 2 目目よ り約 1 週問少量 の 不 正性

器出lfltを 認 め た が
， そ の後 自然に 軽快 し た．術後

1か 月 目の 血 中エ ス トラ ジオールf直は 29．3pg ／mI

（20 ）

で ，正常範囲 内で あ っ た．Sしage 　Ic であ っ た こ と

と，核異型が あ り，核分裂像も 多く見 られ たた め，

後療法と し て PVB 療法 （Cisplatin　20rng／m ヲ 日

× 5　日 間，Vinblastin　 3mg ／mu を L2 日 日，

Ble（
’
）mycin 　l　smg ／m

コ

／日 × 3 口間投 与）を 4 コ
ー

ス行 っ た ．術後 8 カ月現在，再 発徴 候は な く経過

して い る．

III 考　 　察

　 JGCT は， 1977 年に Scully ら
D

に よ り提唱 さ

れた 顆粒膜細胞腫 の 亜型 で あ る．顆粒膜細胞腫 の

発生頻度は卵 巣腫瘍全体の 1 〜 4 ％ で ある と 報告

され て い るが ，JGCT は その うち 5 ％ 未満の頻度

で極め て 稀な 腫瘍で あ る
盻

．8 歳以下の 小児 に 発

生す る症 例 の 約 80％ に仮性性 早熟症 を 示 す と 報

告されて お り
3 】

，まれ に肺瘍破裂 や茎捻転等に よ

る急性腹症 を呈 して 発見され る こ ともあ る，また

約 10％ の 症 例で 本症例 の よ うに腹水貯留や術 中

破裂をみ る と報告 され て い る
D
．

　JGCT の 組 織学的 所見 と して，  腫瘍細胞が 充

実性 ・シ
ー

ト状 の 配列 を示 す，  顆粒膜細胞で 取

り囲 まれ る濾胞部 と 充実部が 混在す る，  Call−

Exner 小体 を欠 く，  核 は 円形〜楕円形で 核溝が

不 明瞭で 核ク ロ マ チ ン の 増 量が み られ 核分裂像，

核異掣が 散見 され る，など の 特徴 が あげ られ る
Z ）

．

　本邦で はわれ われ の検索しえた 範 囲で は 自験例

を含 め 6ユ例が報告 さ れ て い 6
’i−m

．こ れ ら の 集計

を み る と，発症時年齢は 凵齢 0 か ら 26 歳で あ り．

年代別にみ る と 10 歳以 ドが 36 例，11 〜 20 歳が

17 例，21 歳以上が 8 例で ，10 歳以下が 60％ を

占め て い た．また思 春期以 前の 乳房 発達．陰毛発

育，不 正 性器出血，思春期以降 の 月経不川頁，無 月

経等の 内分泌所見を 呈し て い た症例は，症状記載

の あ る 57 例 中 40 例 （70％ ）で あ っ た ．

　FIGO 分類に よ る 病期は記載 の あ っ た 45 例 巾

Stagc 工a　16iF［1，　Ic　2〔〕伊亅，　IIc　2 仔可，　III　3 例 ，　IV

4 例で，Stage　lが 80％ を 占め て い た．病期別の

治療 をみ る と，Stage　Iaの 16 例中，手術 の み が

13例，手術 と化学療法併用が 2 例に （1 例は詳細

不明），Stage　Ic の 20 例中，手術の み が ⊥3 例 ，

手術と化 学療法 併用 が 6 例，手術 と化学放射線療
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法併用が 1 例に，Stage　Ilcで は 手術の みが 1例，

手術と化学療 法併用が 1 例 に施行 され て い た．

Stagc　lll以 Eで は 7 例
・
令例 （Stage　lllが 3 例，

Stage　IV が 4 例） に手術と化学療法が併用され

Stage　lV の 1例 には放射 線療法 も併施 され て い た．

　予後 をみ ると，記載の あ っ た 46例 中 32例 が生

存，14 例が 死亡 して い る．生存症 例の 内訳 は，

Stage　Ia　11 例．　 Ic　13 例，　 IV 　1 例，病期不明が 7

例 で ，死 亡症 例 は Stage　la　2 例 ，　 Ic　1 例 ，工lc　2 例，

III　3 例，　 IV　3 例，病期 不 明が 3 例 で あ っ た．

Stage　Iの 症例 で は 27 例 巾 24 例 （89％）が 生存

してお り，予後は 良好で あ る と い える．一方で ，

Stage　Ilc以 上 の 症例 を み る と ，9 例 中 8 例 （89％）

が死 亡して お り，予後は極め て 不良で ある ．

　JGCT の 治療で あ る が，　 Laura らは
］G｝
，　 Stage

Ia症例に は病側の
，
　 Ib症例に は 両側の 卵巣付属器

切 除を，stage 　IlaJlb症例に は 子宮と病側卵巣付

属器切除術が根治術に な りう る と報告し て い る ．

本邦報告例にお い て も Stage　I の 症 例で は腫瘍摘

出あ る い は患側卵巣，付属器摘除術の み で ト分で

ある とす る 見解 も ある が
” ）

．今 回 の 集計症例 の う

ち Stage　Iaで 2 例 （そ れぞれ 多発性 骨転移，後腹

膜腔再発 で再発 ），Icで 1例 の 死 亡 症例 が報 告 さ

れ て い る こ とか ら，核異型度，核分裂像 の 程度 を

ふ まえて追加療法を選択す る必 要があ る と考え ら

れ る
m ．卵巣悪性腫瘍 の 化 学療法は 白金化合物を

ti体と した化 学療法が行わ れ て きて お り，　 JGCT

の Stage　IV の 患 児 に対 して も carboplatin を 中心

と した化学療法が 有効で あ っ た と の 報告が あ る
S ，

．

今後さ らな る症例データーの 蓄積，検討 を重ね，

JGCT に有効な化 学療法を確 立する必要が あると

考え られ た。

　 窪：本論 文 の 要 旨 は 第 20 回 日本 小 児 が ん 学 会 （京都） に て 発表

し た．》
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