
Japanese Society of Pediatric Hematology/Oncology

NII-Electronic Library Service

Japanese 　Sooiety 　of 　Pediatrio 　Hematology ／Onoology

小 児が ん 第 45 巻第 1 号 ：36−40，2008

匯：巫］一 ・ 一 ・ 一 一 一 一 一 一 一 一 一 一 一 ・一 一 一 一 一 一 ・一 一 一 ・ 一 一 一

Desmoplastic　small 　round 　cell　tumor が疑われ た縦 隔肉腫 の 乳児例
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行い ，Desmoplastic 　small 　round 　cell 　tumor （DSRCT ） と診断され た．化 学療法 に て 腫

瘍は縮小傾 向を示 したが ，水 頭症を 発症，頚椎 へ の 浸潤 と髄膜播種 の 所見が 認め られ た．

VP シ ャ ン ト挿入 後，末梢血幹細胞移植を含む 化学療法を施行した が，不幸な転帰を辿 っ

た．極め て稀な縦 隔原発 DSRCT の 乳児 例 を報告する．
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　　 　 　 　 　 round 　cell　tumor

1　 は じめ に

　Desmoplastic 　 small 　 ro し1nd 　cell　 tumQr （DSR

CT ）は，非横紋 筋肉腫軟部組 織肉腫に 分類 され る

極め て稀 な腫 瘍 で ，1989 年 に Gerald と Rosai が

初め て 報告 し た， 10 〜 20 歳代の 男性 に好発 し．

巨大腹部腫瘤 に て 発見 され る こ とが 多い ，組織学

的 に は Desmoplastic な問質 と小円形細胞 が増殖

した腫瘍で あ り，免疫組織染色で は，上皮性，神

経原 性，筋原性の マ
ーカー

が 陽性 とな る ．遺伝子

検査 と し て ，t （11 ；22 ）（pl3 ；q12 ）の 転座 によ る

EWS −WT1 融合遺伝子 が 特異的に 認め られ る，化

学療 法 は，アル キ ル化 剤が有効 と され ，大量 の 化

学療法に反 応す るが，集学的治療に も関わ らず 予

後不良 で あ る．
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症例 ： 生後 3 か 月女児

主訴 ：呼 吸 困難

既 往歴 ： 特記す べ き こ とな し

現病歴 ：人 院 1 か 月 前か ら左手 の 脱 力 ， 入 院 5 日

前か ら咳嗽が 出現 し．不 機嫌で あ っ た．入 院当 日

朝 か ら呼吸 困難 とな り，当科 に 救急搬送 され た ，

酸素化不 良が 著明 で 人 工 呼吸管理を要 した，胸部

X 線，CT に て 気管 を圧 排す る 左縦 隔巨大腫瘤 と

胸水 貯留を認 め，精査加療 目的に 入 院した．

入院 時現 症 ：体重 7kg ，脈拍 184／分，呼吸数 42 ／

分．左肺野 に 呼吸音聴取せ ず．左 の Homer 症 状

あ り．左 fl肢の 筋 トーヌ ス 低下が み られ ，左橈 骨

動脈は 触知しに くか っ た．

入 院時検査所見 （表 1）；

胸部 CT 所見 （図 1 ）：

胸水細胞診 ： Class　V

入 院後経過 1 入 院後人工 呼吸管理 を継続 しなが ら，

当初は悪性 リ ン パ 腫 を疑 い ブ レ ドニ ゾ ロ ン （PSL ），

ビ ン ク リ ス チ ン （VCR ），シ ク ロ フ ォ ス フ ァ ミ ド

（CPA ）を開始 した が縮 小傾 向を示 さな か っ た．第

21 病 日，開胸 生検 を施行．肉眼 で は 白色調 弾性
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図 1　 入 院時胸部 CT

左胸郭内に 9 × 5．5 × 6cm 大の 巨大腫瘤性病変を

認 め る （⇒ ）．

軟な腫瘤で あ っ た．迅 速診断 に て NSE 陽性 の た

め 神経芽腫 を疑 い ，カル ボプ ラチ ン （CBDCA ），

エ トポシ ド （VPI6 ）を加え た が縮 小傾向を 示 さな

か っ た ．病理 所見 は ，類 円形 の 細 胞 が シ ー
ト状 に

増殖が 見られ （図 2），免疫組織染色で は多様な染

色を示 した （表 2）．RT −PCR 法で 腫瘍特 異的融合

遺伝子 の 検索 を試み た と こ ろ，EWS −WTI ，　 EWS −

FLH ，　 EWS −ERG ，　 EWS −EIAF ，　 EWS −ETVI ，　 SY

T −SSX 　1　or　2，　 PAX30r 　7−FKHR は全て陰性だ っ

たが，病理所見，免疫組 織染色か ら DSRCT と診

断した．イホ ス フ ァ ミ ド （IFM ），ドキ ソ ル ビ シ ン

（DOX ）に て 腫瘍縮小 傾向あ り，　 Hc ）nner 症状は残

存 した も の の ，左 上肢 の 自発運 動は 改善傾向に あ

っ た．化学療法 開 始 3 か 月後 に人 Ll呼吸管理 か ら

離脱，そ の 2 か 月後 に水頭症 が 出現 した．頭頚部

MRI に て 頚椎 へ の 浸潤 と髄膜播種 の 所 見が 認め

られ ，髄液 細胞診 に て Class　V を確認 し た．　 VP

シ ャ ン ト挿入 後，髄注 に加 え MTX ，　 IFQ 　 DOX

の 化学療法を継続 した．髄膜播種 の コ ン ト ロ
ー

ル

は 良好だ っ た が，原発巣 の 縦隔腫瘍は徐 々 に増大

傾 向を示 した ．発症 9 か 月後 に第 1 回 自家末梢血

幹細 胞移植 （ブ ス ル フ ァ ン （BU ） 51ng／kg × 4 日，

メル フ ァ ラ ン （L−PAM ）160mg／mLx 　1 日），効果が

な い た め発症 11 か 月後 に第 2 回自家末梢 血幹細

胞移植 （チオ テ パ （TESPA ）200mg ／　mz × 3 円，　 L −

PAM 　80mg／mL
’
× 2 『）を施行 した ．生着 は 得 られ

たが 間 質性陰影 を伴 う呼 吸困難が 悪化 ，心機能 も

低下 し，発症か ら12か 月後に永眠 した．局所の み

剖 検が 行な わ れ，肉眼的 に腫瘍は 左肺門部付近 の

縦隔 内に位置 し，肺実質 内へ の 浸潤は 認 め なか っ

た．な お間 質性陰影 に相当す る病理 所見 と して は

肺 硝子 膜症 が み られ た．

表 1 　 入 院時検査所見

血 算

WBCHbHtPlt

生化学検査

TPAIbBUNCrUAT

−BilLDHASTALTCRP

　 23．100 ／μ 1

　　 11．2g ／d1

　 　 　 33，6％
993 × IO3 ／μ 1

　5．89 ／dl

　3．49 ／dl

9，5r   ／dl

O2 　Tng ／dl

9．3n19 ／dl

O．4 エng ／dl

8281U ／l

　 451U ／1

　 181U ／l

O．2　mg ／dl

血 液 ガ ス

P｝iPCO2PO211CO3BE

腫瘍マ
ー

カ
ー

NSEAFPHCGFRNIL

　2 レセ プ タ
ー

　 　 　 7．281

　42．9mgHg

　 IO4 　mglIg

19．6mmc ）1／L
−6．3mln ⊂）1／L

62，7n9 ／rnl

167ng ／nil

1．On11 疋J／ml

80．6ng 〆rnl

l，170U ／m1
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図 2　 病 理 所 見 （IIE 染色 × 100 ，　 X 　400 ）

中等大で や や 明 調 な 類 円 形 な い し紡 錐 形 核．小 型 核 小 体 を有す る N ／C 比 の 高 い 細胞 が シ
ート状，胞 巣 状

に 増殖す る．
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　DSRCT は 1989 年 Gerald ら
D
によ っ て 最初 に

報告 され たが ，稀な腫瘍で あ り本邦で は症例報告

に留ま る， 10〜20歳代の 男性に好発 し，腹 腔内に

発症す る こ とが多 い ．初発症状 は腹部腫 瘤，腹部

膨満，腹痛 を 呈し，腹腔内播種か ら悪性腹水 の 貯

留を来た す．予後 は不良で あ り，生存期 間は 8 〜

50か 月 （平均 25．2 か 月）で あ っ た
2 ’

．小 児例 に つ

い て は ，St．　Jude 小 児病院か ら 11例 の 報告
．1）

が あ

る が 全て 5 歳以上 で あ っ た．そ の 他 検索 し た 範囲

で は 乳児例の 報告はな く，本 症 例 は 生後 3 か 月 に

発症 して お り極 めて まれ と考 え られ た，

表 2　免疫組織染色結果

PASAEIf3EMAvirnentin

desminHHF35NSECD56synaptophysin

chromQgranin 　A

S−100CD99CEA

十

十

十

十

十

十

LCA

疋JCHL −
⊥

CD3CD79aL26CD3

 

CD68placental

　Alp

AFPneurofilament

calretinin

MIB −l　index

十

　

％

十

5

　

9

　DSRCT の 大部分は腹腔，骨盤 内に好発す るが，

腹腔外発症例 と しては ，頭蓋内
4 ，

，胸壁
」 ）

，手 の 骨

軟部
6 ）

， 腎
7 ）

，傍精巣
” 1

な どが 報告 され て い る．本

症例の よ う な 縦隔発症 は 少な い が ，先 の St．　Jude

小 児病院の 1 例は 縦隔発症 例 で ，そ の 症例は 16歳

男性で 多発転移 を来た し発症 か ら 5か 月 で 死亡 し

た．DSRCT は 進行す る と肺，骨．肝な ど広範囲

に 転移を来たすが ，髄膜播種 の 報 告は な く
， 本例

で は 髄膜播種か ら水頭 症 を来 た したこ とが特徴的

で あ っ た，

　DSRCT の 診 断 は，臨床所 見，病理所見，免疫組

織染色，遺伝f 検査か ら な る．病理所 見 と して は

Desm ⊂）plasticな問質 と シ ー ト状，胞巣 状 に小 円形

細胞 が 増殖 した腫瘍で ある ．免疫組織染色で多様

な 染色 を示 し，上皮性，神経原性，筋原性 の マ
ー

カ ーが 陽 性 とな る の が 特徴 で あ る
9 ’

．ま た，EWs −

WT1 融合 遺伝 子 の 関与が 報告 され
1〔〕）

，90％ 以 ヒの

症 例 が 陽 性 を示 し迅速 な診断 の
一
助 と な る

3・］i’

，

しか し，EWS −WT1 融合遺伝子 が 陰性で あ っ て も，

臨床所見，病理所見，免疫組織染色が 合致す る 症

例 が あ り
3 ）

， 総合的 な判 断が 必 要 と考 え られ 今後

の 症例 の 蓄積 が望 まれ る．本例で は RT −PCR 法

に よ っ て 腫瘍特異的 融合 遺伝子 の 検索 を試み たが

陰性で あ っ た ，

　 本疾患は集学的治療を行な っ て も予後不良 で あ

る が
，

ア ル キル 化 剤 の 大量療法 （Memorial 　Sloan−

Ketterjng　P6　protocol ）と外科的切除は ，有意に

（38 ）
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予後 の 改善が 示 され た
B 〕． こ の うち 大部分 の 症例

で は
， 最終的 に 造 血幹細胞 移植 を施行 され て い た．

　今同 我々 が 経験 した症 例は，乳児発症 ，縦隔原

発 ，Ews −WTI 融 合遺伝子陰性 と い っ た臨床像か

ら は，典型的な DSRCT で は な く，腫瘍の ．発 生部

位 ， 進展形式 とも極め て 特異で あ っ た．今後 こ の

よ うな 稀な概念 に 属す る 腫 瘍 に対 し て は，中央診

断が必 須と考 え られ る．また 治療 の 選 択が 困難で

あ り，大量化学療法 の適応 を含んだ．ガ イ ドラ イン

の 提示が望 まれ る ．
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 A  3-month-old girl was  aclmitted  to our  hospital because  of  dyspnia. which  was  caused  by  a

large mediastinal  mass,  We  performed  open  biopsy, and  diagnosis was  not  availat)le  promptly.

The  mediastinal  tumor  did not  respond  to chemotherapy  normally  used  for lyrnphoma  and

neuroblastorna,  but finally responded  to ifosfamide  and  doxorubicin. after  diagnosis of

desmoplastic small  round  cell  tLtmor  (DSRCT) was  made.  IIydrocephalus,  leptomeningeal

dissemination, and  invasion to cervical  vertebrae  occurred  5 months  later. After insertion  of

ventriculo-peritoneum  shunt,  high  dose  chemotherapy  with  autologous  peripheral  blood stem

cell  support  v,ras  performed  twice. 12 months  after diagnosi$. the  patient  died from respiratory

failure. DSRCT  in infants  is very  rare  but  it may  cause  a  very  aggressive  clinical  course,  A  rapid

and  precise  diagnosis is essential  employing  a  pathological central  review
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