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Inflarnrnatory　myofibroblastic 　tUm 。r の 臨床 病理 学的検 討 当 院で 経 験 し た 上 眼 瞼 原 発、頚 部原 発の Desmoplastic　sma ］1

round 　cell　tumor の 2例
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【目 的 と 対 象 】 炎 症 性 筋 線 維 芽 細 胞 性 腫 瘍 （lnflammatory

myofibroblastic 　tUrnor：以 下 IMT〕は炎症 性偽 腫瘍 （lnflanmiatory

pseudetumer ）、形質細 胞 肉 芽腫 な どの 名称 で 分 類 さ れ て い た

一群の うち腫瘍 性 の 増 殖能 を有 し、そ の 構 成 成分 が筋線 維芽

細 胞 で あ る 腫瘍 に対 して 近年 命名 され だ 、小 児 の 様 々 な臓 器

で の 発生 が報 告 され て い るが その 生 物学 的特性 は未 だ不 明 な

点 が 多 い 。今 回 複 数 施 設 で 経 験 し た 6例 の IMT の 臨 床 病 理

学 的事項 に つ い て検 討 した 。

【対 象 と方 法 】病 埋 学 的 に IMT と 診断 さ れ た 6例 に つ い て

rctrospcctive に 検 討 し た。臨床 的事 項 と病 理 学 的 に は 免疫 組

織学 的検討 と キ メ ラ 遺伝 子 の 検 索結果 を加 えて 検討 し た．
【結 果】6 症 例 の 内訳 は 男児 4 例、女児 2 例。平均 年齢 3．7 ± 2．2

歳 。 発 生部位 は 肝 1 例、消化管 2例、腸間 膜 1例、肺 2 例 で あ っ

た。消化 管原 発の 2 例の うち 1例 は腸 重積 を契機 に 発見 され、
1例 は 血 便に て 発見 され た。また 肺の 2 例 は 肺 炎症状 を契機

に 胸 部 レ ン トゲ ン に て 異常陰 影 を指 摘 さ れ、発 見 され た t／ほ

とん どの 症例 で 先行する 炎症所 見 に 対 して 治療 され て か ら紹

介 され る た め 、当院来 院時 に は 臨床 症状 は 全 例 改 善 して い る

が 、血 液検 査 デ
ー

タ で CRP が 1．0 ± 1．4m9 〆dlと陽 性 所 見 の

遷 延 を認 め た。直腸 原 発の 1例 が 初 回 壬術 後 2 ヵ ．月で 局 所再

発 を来 し、再 千術 を 要 したが 、そ の 後 は再 発 な く、そ の 他の

症例 も再 発、転 移 な く無 病生 存中 で あ る 。 病理 学 的に は い ず

れ の 症 例 もα SMA に 陽性 で あ り、ALK に は 6 例 中 3 例 が 陽

性、そ の うち 2 例 が そ れ ぞ れ CUrC −ALK 、　 TPM3 −ALK の キ

メ ラ 遺伝 子 を発 現 して い た。
【考察】本 腫瘍 の 生 物 学 的特性 は 良性か ら 転移 能 を もつ 悪 性

病変 まで 連 続 した 腫 瘍 ス ペ ク トラ ム 上 に ある もの を包括 した

定義で ある た め に 、実際 の 症例 の 臨 床デ
ー

タ も多様な 像を示

して い た。臨 床像 が 多様 で あ る よ うに IMT の 病 理 学 的診 断

も ALK 蛋 白や キ メ ラ 遺 伝 子 の 発 現 の 有 無 な ど に よ り今後 さ

ら に 細分化 さ れ て い く可 能性 を示峻 して い る と思 われ る。
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Desmoplastic　srnall　round 　cell　turnor（DSRCT ）は、間葉系 由来 の

腫瘍 とい わ れ 、若年 成 人 に好発 す る 極 め て 稀 な 腫瘍で あ る 。

好発 部位 は 、骨盤腔、腸 問膜 を含 め た 腹腔 内、腸間膜 とい っ

た腹 腔 内、後腹膜か らの 報告 が 多 く、そ の 他、精索や 胸膜 由

来 の 報告 例が あ る、，臨床所 見や 血液生 化学検 査所 見、腫 瘍マ ー

カ
ー

に 特徴 的 な もの は な く、画 像所見に て は じめ て 指 摘 さ れ

る事 が 多 い 。また、t〔11；22Xpl3；qll　 orq12 ）の 染 色 体 異 常 が

見 られ る事が 多い 。治療は 外科的治療、化 学療法、放 射線療

法 を組 み 合 わ せ た 報告 が あ る が、予 後 が 不 良 な疾患 で あ る。
今 回、我 々 は、上 眼 瞼原 発 、後耳 介部 原 発 の DSRCT の 2 例

を経 験 した の で 報告 す る．【症例 1】7 歳、女 児。平 成 13年
11 月左 E眼瞼 腫 脹 が あ り、血 液、生 化 学 的所 見 に 異 常 は 認

め なか っ た。経皮的 眼窩腫 瘍摘 出術施 行。そ の 時点 で は 横紋

筋 肉 腫 等 が 疑 わ れ た 。平成 14 年 5 月 、左 耳下 腺 部 に 腫 瘤形

成、生 検 に て t（ll；21）の 染色 体 異 常 が 見 られ、　 DSRCT と 診

断。平 成 17 年 4 月 左 頚部 に 腫瘤 形 成 あ り、腫 瘍 摘 出 術 施行

を行 い 、現 在、初発 よ り約 4年 6 ヶ 月経過 し て い る が、症状

に 変 わ りは な い 。ま た、本 症 例 は、化学療 法、放 射線療法は、
家族 の 同意が 得 られず、行 っ て い ない 。【症 例 2】8 歳 男児。
平成 17 年 9 月頃 よ り右頚 部の 疼 痛 を 自覚、平成 18 年 1 月 よ

り右 後耳 介部 の 腫 脹 を認 め る よ うに な り、4 月 当科紹介 入 院。
血 液、生 化学所見に 異常 な し。同部位 の 生 検 を行い 、EWS
WTI 融 合 遺伝子 が 見 ら れ、　 DSRCT と診 断 した。同年 7 月腫

瘍摘 出術 ＋ リ ン パ 節 郭清術 を行い 、今後、自己末梢血 幹細胞

移植 を含 め た 化学 療法、放 射線療 法 を予 定 して い る。

一576 一

N 工工
一Eleotronio 　Library 　


