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結節 性硬化 症 に 合併 した膵 内分泌 腫蕩 の ／例 急 速 に 増 大 し た 縦隔 筋 E皮癌 の 且例
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【は じめ に 】

結 節性硬 化 症 は 多彩 な臨床症 状 か ら結 節性硬 化症 複合 （TSC ）

と言 わ れ 、多発 す る全 身各種 臓器 の 過 誤腫性 病変 が 臨床的 に

重 要 で あ り、腎臓 の 血管筋 脂肪腫、心臓 の 横 紋筋 腫、肺 の リ

ン パ 管 筋 腫症 な ど が よ く知 られ て い る。し か し、TSC に 膵

腫 瘍 を合併 した症 例 は 稀 で あ る，、今 回、私 ど もは TSC で 経

過 観察 中 に膵 内分 泌腫 瘍 を合 併 した 1小 児例 を経 験 した の で

報 告 す る。
【症 例 】

症 例 は 10歳 女 児。生 後 よ り顔面 に 皮疹 を認 め 、6 歳 時 の 生

検 の 結 果 は 血 管線 維 腫 で あ っ た。ま た、CT で 両 側脳 室周 囲

に 石 灰化 を認 め TSC と診 断 さ れ て 経過 観 察 さ れ て き た 。 平

成 17 年 8 月 の 受診時 に 右 上腹 部腫 瘍 を認め た。MRI や CT

検 査 で は 腫 瘍 は 径 6cm 大 で 分 葉 状 構 造 を 有 し、膵 頭 部 原

発 と考 え ら れ た。また、造 影 で は 動 脈 相 で 著 明 に 濃 染 し遅

延 相 で も造 影剤 が 貯 留 す る こ と よ り、血 管系 の 腫 瘍 が 疑 わ

れ た e 血 液生化 学 検 査 で は特 記 す べ き異 常 所 見 は な くア ミ

ラ ーゼ や 血 糖 も正 常 で あ っ た。腫 瘍 マ ーカ
ー

は AFP 、フ ェ

リ チ ン 、CEA 、　 CAI9 −9 が 正 常 で あ り、NSE は 14．4ngXmlで
あ っ た 。手術所 見 で は、腫 瘍 は 薄 い 被 膜 に 被 わ れ て お りこ

れ に 沿 っ て 正 常 膵 を残 して 摘 出可 能 で あ っ た。病 理 所 見 で

は 腫瘍 は均
一

な 小型 立 方 細 胞 の 索 状 〜脳 回 状 増 生 か ら な り、
ehre 皿 Qgrannin 、　 synaptophysin 、　NSE 、　CD56 が 陽 性 を示 し た。
明 らか な核異 型、脈管 侵襲、周囲組織 へ の 浸 潤 は 認め ず、術

中 にサ ン プ リ ン グ し た周囲 の リ ン パ 節 に は転 移の 所 見 を認 め

なか っ た 。 術 後経 過 は順 調 で あ り、術後 1年を 経過 して い る

が 再 発 の 兆候 は 見 られ て い なレ 

【考察と まと め 】TSC の 原 因遺伝チ と して 腫瘍抑制 遺伝子 で

あ る TSCIITSC2 が 同 定 され て お り、本例 で も遺伝 子変異 の

有 無 に つ い て 検討 中 で あ る。TSC に 合 併 し た 膵 内 分 泌腫 瘍

は極 め て 稀 で あ る が、そ の 中に は 悪 性膵 内分泌 腫瘍 の 報告 例

もあ る。本例 で は 腫瘍 サ イズ が 大 きか っ た こ ともあ り、他 の

過 誤腫性 病変 の 発 生 に 加 え て 膵腫瘍 の 再発 に 対
．
し て 厳重 な経

過 観察が 必 要 と思 わ れ る。

症例 は 2 歳男 児。1 歳 6 ヶ 月の 時 に 発熱、咳 嗽 が 出現 し近 医

総 合病 院 を受 診。胸 部 レ ン トゲ ン 写真で 異常 陰影 は 指摘 され

な か っ た ，2 ヶ 月 後食欲 低下 の た め 再診 した 際 に、貧 血 、高

カ ル シ ウ ム 血 症 を指 摘 され、精査 目的で 当院小 児科 に 入 院 と

な っ た。人 院 時 の 胸 部 レ ン トゲ ン 写真で 左 上 肺 野 を 占拠 す る

腫瘤 陰 影 を認 め た u 胸 部 CT で 左鎖 骨上 窩 か ら 縦隔 ・左胸腔

ヒ部 に ま
．
で 広 が る大 きな腫瘍 と左 腋窩 リン パ 節の 腫大 を認 め

た。腫蕩 は 左 鎖骨下 動静 脈、総頚 動脈 、上行大 動脈 を巻 き込

ん で お り、内部 に は 壊死、出 血 の 所 見を伴 っ て い た、、気管は

右側 に大 き く偏位 して お り、両肺 下 葉 は肺 転移 と考 え らる 結

節 影が 散在 して い た 。 心臓超 音波検査で は 心嚢水 と心 膜浸 潤

を疑 う所 見が あ っ た。入院後 か ら顔 面 と左 L肢 の 浮腫 と嗄 声

が 出 現 した。確定診 断 の た め 開胸に よ る腫 瘍生検 を施 行 し病

理 組 織 検 査 に て embrional 　rhabdomyosarcoma と 診 断 さ れ た。
JRS −l　 HRO3 の プ ロ トコ

ー
ル に従 っ て 化学療法 を開始 した，，

1 ク ール 目 A −1 コ ース 　（VP −16、　 CPA 、　THP 、　 CDDP 、　VCR ）

施行 した が 、胸 部 CT で 腫 瘍 の 増 大 が あ り Progressive　Disease

と評 価／t プ ロ トコ ール か ら離 脱 して 2 ク
ール 囗を B−1 コ ース

の VP16 を CTP −ll に 変 更 して 治療 を継 続 した （IFM 、　 ACD 、
VCR 、　 CTP−11）． 胸 部 CT で 左 胸 腔 内の 病 変、左 腋 窩 リン パ

節、両 肺 の 結 節 の 縮 小 が 見 ら れ た た め、同 じレ ジ メ ン で 3 ク
ー

ル 目を施 行。原発 ・転移 巣 と もに縮小 し4 クール後 に腫瘍 切

除 術 を行 っ た。逆 L 字 開 胸 ＋ 鎖 骨 切 離 で 開 始 した が 、胸 腔

内で は 胸 膜 と の 癒着 が 強 く操作 が 困難 で あ っ た た め 、左 第 4

肋 間 を 追加切 開 し U 字開胸 と した 。 腫瘍 は左頸部か ら縦隔、
左上 胸腔 を占拠 して お り

一
部 は化学療 法 に よ り壊死 に 陥 っ て

い た，、腫瘍は神経鞘 内や 血 管周囲 へ の 浸潤 が 強 く左迷 走
・
横

隔膜 神経 の 切離や 鎖 骨 ド静脈 の 切離 を行 っ たが 完全切 除 は不

可 能 で あ っ た。また 心膜、左 上葉 部に 直接浸潤部認め 切 除

を行 っ た。病 理組織 診断 は myoepithelial 　carcineMa で あ っ た。
術 後、化学 療法 〔CPA 、VCR ）と腫 瘍残 存が 疑 わ れ る大動 脈 弓、
左肺 尖部 か ら頚 部、左 鎖骨 上 窩 に か け て 放射 線療 法 （Linac）

を開 始 した が、帯 状疱 疹の た め
一時中 1ヒし た。胸 部 CT で は

腫瘍 は 増大 し、肝転移 と 考 え られ る結 節影 が 出現 した。別 レ

ジ メ ン の 化学 療 法 （DOX 、　CDDP ） を 開 始 した が 、腎 機能 障

害進 行の た め 中止 とな り術 後 66 日 目に 死亡 した。
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