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A − 4 ）貧血 を主訴に発見 され た
， 女児 胃 GIST の 1例
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　症例は，9 歳女児で あ る．既 往歴 お よび家族歴

に特記す べ き事は なし，発熱 ・嘔 吐に よ る発 症後，

黒色便が認められ，近医 を受診 とな り，著明 な貧

血を指摘 され た （Hb5 ．4　g／dL）．胃内視鏡検査 で ，

前庭部小彎 前壁 に腫瘤が 認 め られ ，精査 ・加療 目

的に 当院緊急入 院とな り，胃部分切除術 を施行 さ

れ た，現在，無治療経過観察中で あ る．摘出検体

で は，胃粘膜 ドに ，約 1 〜 2．5cm 径 大 の 多結 節性

の 腫瘤が 計 4 ヶ 所程認め られ た， 1 ヶ 所 の 腫瘍結

節 の 頂部に 小潰瘍が 認め られ ，出血 源と考え ら れ

た．腫瘍の 漿膜面へ の 露出や腹膜播種，周囲臓器

へ の 浸潤
・転移等は 認 め られ な か っ た．病理組 織

学的には，腫瘍の 大部分は，類円形 もし くは楕円

形で ，好酸性の 胞体を有す る 類上皮型細胞の 索状

も し くは 充 実 性 ・胞 巣 形 成 性 の 増 殖 か らな り，

⊂）rgan （，id　pattern や pseudor 〔⊃sette 構造 も認 め ら

れた （図 1）．一
部で 紡錘 形 細胞 の束状増殖および核

の palisadingが認 め られた．腫瘍細胞には，高倍率

50 視野で ，平均 10　一一　15個の核分裂像が 認められた

（図 2）．免疫組織化学染色で は，c
−kit（CD117 ）・

CD34 に強陽性像を示 し，　cytokeratin （CAM5 ．2）・

EMA ・synaptophysin 　
t
　chromogranin −A ・CD56

（N −CAM ）・S−100 β
・

α
一
smooth 　muscIe 　actin ・

desmil1・muscle 　actin ・IIMB −45 ・LCA に 陰性

で あ っ た，MIB −1 陽性率は 5 ％ 前後で あ っ た，病

理組織 像お よ び 免 疫組織 化学染 色の 結果 よ り，

gastrQintestiIlal　stromal 　tulnor （GIST），　 mixed

type （epithelioid 　type 　predc ）millant ） と 診 断 さ

れ た．GIST の 生 物学的悪性度 は ，腫瘍径 お よび

核分裂 像数 に よ り，high　risk　group ，　 probably
malignant （prc）gnostic 　Group 　5）と考え られ た

」．：）
，

凍結検体に よ る遺伝子解析の 結果，c
−kit遺伝 チお

よび PDGFRA 遺伝子変異は 認め られ な か っ た．

Miettinenら の 報告 で は，小 児 ・若年発 症 GIST

は，約 1 〜 2 ％ と非常に 稀 と され ，慢性 的な 出血

に 伴 う貧 血 症 状を 主 訴 と し，女 性に 優位 に 発 症

（男性 の 約 2 倍 ），胃 に 好 発，多分 葉性 の 発育を認

め t 病理組織学的に は類上 皮細胞型が 多い と され ，

特徴的な臨床像お よび 病理 組織像を呈 す る
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図 1　 類上皮型細胞 の 索状 も しくは 充実性 ・胞 巣形 成性

　 　 の 増 殖 像 を 認 め た．

図 2　 高倍 率 50視 野 で ，平 均 10〜 15 個 の 核分 裂 像

　　 （矢印頭 ） を 認 め た．

た，免疫組織化学染色で は，高頻度に CD117 （c−

kit）．　 CD34 ，　 PDGFRA を発現す るが ．　 c
−kitお よ

び PDGFRA 遺 伝子 変異 の 頻度 は稀 で あ る と報 告

さ れ て い る，本症例で も こ れ ら の 項 目を ほ ぼ 満た

して い た．小児 ・若年発症の GIST は，成 人発 症

と比 し て ，病態 ・
予後 ・遺伝子 解析 ・

シ グナル 伝

達系 を 含め ，不 明 な 点が 多 く
， 今後，病 因 や 治療

方針 には更な る検討が 必要で あ る と考え られ る，
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