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　　　　3 階 『黎明 の 問』

当番幹事　吉田　真 （旭川医科大学小児科）

1．腫瘍破裂 で発 見 され た縦隔奇形腫 の 1例

高山

佐藤　智信，

達，奥原 　宏治，飯塚

　　　　（天 使病院

　　湊 　　雅 嗣，山本

　　　　　 　〔同

　　安 田　
一

恵，小林

　　 （札幌北楡病院

進

　小児科）

　　 浩史

小児外科）

　　 良二

　小児科）

　突然 の 胸痛で 発症 した 11 歳男児の 縦隔奇形腫

を報告す る ．腫瘍 は右上前縦隔 に 位置 し，最大径

8．Ocm ，内部 に脂 肪濃 度 の 領域 を含 み ，嚢胞 性

成分 と充実性成分が 混成 して い た ．胸腔 ド レーン

か ら血性 約 500ml の 排液 を認め た．胸 痛 は非 ス

テ ロ イ ド系抗炎症 薬 の 内服で 軽快 した．発熱 は抗

生剤，胸腔 ド レ ナ
ー

ジ治療に不応 で ，腫瘍全摘出

後 2 日目に 解熱 した こ とか ら腫瘍内容物 に よ る化

学性胸 膜炎 と判断 した．破裂 の 原 因は，先行する

外傷 の 既 往 を認め なか っ た こ と，突然の 胸痛で発

症 し た こ と か ら 自然破裂 と考 えた ．ま た ，腫瘍 は

皮膚お よびそ の 付属器，気管，消化管，膵組織 を

含ん で い た ．縦隔奇形腫破裂は，成人で は症例報

告 を 認め るが ，小 児で は比較 的珍 しい た め報告 し

た．

2．イ ン フ リ キ シ マ ブお よび メ ソ ト レ キ セ ー ト治

　 療 中に 縦隔胚 細胞 腫 を発症 した若年性特発性

　 関節炎の 1例

　　　　　鈴木 　大介．市川 　瑞穂，長 　　祐于

　　　　　　　　　　 金田　　眞，有賀　　正

　　　　　　　　　　　（北 海 道大学病 院小児科）

　　　　　　　　　　　　　　　　 崎 山　幸雄

　　　（よ うて い 小児科 ア レ ル ギ ー科ク リニ ッ ク）

　　　　　　　　　　　　　　　　 杉原　暁美

　 　　　　　　　 　　　（手稲渓仁会病 院小児科）

【背景】近年，リ ウ マ チ 性疾患に お い て ，従 来 の

抗 リ ウ マ チ 薬 （DMARD ） に加え，生 物学 的製剤

を投与 され る症例が 増加 して い る． と くに イ ン フ

リキ シ マ ブ や エ タネ ル セ プ トな どの TNF α 阻 害

剤 は メ ソ ト レ キ セ ー ト不応 の 活動性 リウ マ チ疾患

に お い て 併用 効果が 認め られ て い る．近年使用 頻

度の 増加 に伴 い ，悪性 リ ン パ 腫 な ど の 悪性腫瘍の

発生が 報告 される よ うに な っ て きた．

【症例】症 例 は 18 歳 男性．2 歳時 に 若年性 関節

リウ マ チ を発症 プ レ ドニ ゾ ロ ン，メ ソ トレ キ セ

ー
ト，ア ス ピ リ ン に よ り加療 され て い た が ．2004

年 （14 歳時）よ りイ ン フ リキ シ マ ブ の 投与が 開始 さ

れ ，そ の 後病勢 は良好 に コ ン トロ
ール されて い た．

2008年 7 月 よ り発 熱，前胸部痛が 出現 し近医 を受

診 し胸 部 X 線 に て 縦 隔陰影 の 拡 大 を認 め た．当

科紹介入 院 生検に て 胚細 胞腫 との 診断 とな っ た，

【経過】入院後 は イ ン フ リキ シ マ ブ を中止 し，シ

ス プ ラ チ ン ，エ トポ シ ド，ブ レ オ マ イシ ン に て 化

学療法 を開始 した．現在化学療 法中で ある ．

【考察】 リウ マ チ性疾患患者 にお い て は ，原病 の

疾 患活 動性 や TNF α 阻害剤 の 使川 が リ ン パ 腫 の

発症に 関連する とい わ れ て い る． しか しなが ら本

症 例 の ように胚細 胞腫 を発症 した と い う例 は調 べ

うる範囲で 報告が な く，貴重 な症例 と思 わ れ た．

3，膀胱原発横紋筋肉腫の 3 例

　　　　　鳥海　尚久 t 更科　岳大，吉田　　真

　　　　　 　　　　　　　 　　　　 藤枝　憲二

　　　　　　　　　　　 （旭 川 医科大学小児科 ）

【は じめ に】Intergroup　Rhabdomyosarcoma　Study

（IRS）に よ り，膀胱原発 の 横紋筋肉腫 （RMS ）の

予 後は 向上 し て お り，膀胱機能温存 を念頭 に置 い

た治療戦略 とな っ て い る，当科で 経験 した 膀胱原

発 RMS の 3 症例 に つ い て 報告する．【症 例 1 ・2】

2 歳 と 6 歳の 男児．膀胱頸部原発の 胎児型 RMS ．

IRS−group 皿 と し て ．　 IRS一皿 regimen 　37B で 治療

した．治療 中に シ ス プ ラ チ ン （CDDP ）に よ る腎機

能障害を認め，CDDP は減量 ・中止 とな っ た，2 症

例 とも両 側 感音性難聴が残 っ たが 現在 に 至 る ま
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で 再 発や 2次癌の 発生はな い ．【症例 3】1歳男児．

膀胱頸部原発の 胎児型 RMS ．　 IRS−group　m で あ り，

Japan　Rhabdomyosarcoma 　Study　Group （JRSG）中

間 リ ス ク群 の プ ロ ト コ ール で 現 在治療 中．【考察】

症例 ／
・2 は ，合併症 をきたした もの の ，膀胱機能

を温 存 して 5年無病 生存 を達成 した．CDDP に よ

る聴力障害は，5 歳未満や CDDP 累積 40〔〕mg ／m2

以 上 が risk　factorと報告 され て い る，　 JRSG中間 リ

ス ク 群の プ ロ トコ ール か らは CDDP が全廃 され て

お り，症例 3 に お い て は こ れ らの 合併症 の 減少が

期待 される．

4．初発 時に 中枢神 経系転移 によ る水頭 症 を呈 し

　 た Malignant　Rhabdoid 　Tumor 　of　the　Kidney

　 （MRTK ）の乳児例

　　　　　佐藤　智信，安 田　
．一一恵，小林　良「

　　　　　　　　　　　　　　　　　小 林 　邦彦

　　　　　　　　　　　（番L幌亅匕楡ヲ丙F完　　／亅、 児禾十）

　　　　　宮 　　卓也．砂 田　 哲，小籏 　菜穂

　　　　　奥原 　宏冶，高橋　伸浩，外木　秀文

　　　　　　　　　　　　　　　　　飯塚 　　進

　　　　　　　　　　　　　 （天使病院　小児科）

　　　　　　　　　　　　　　　　　 II体 　浩 史

　　　　　　　　　　　　　　　（同　小 児外科）

　　　　　　　　　　　　　　　　　 高橋 　義男

　　　　　　　　　　　（と ま こ ま い 脳 神経 外科）

　　　　　佐 々 木　理 杉 山未奈子，高梨久仁子

　　　　　那須　　敬 植竹　公明，松本　憲則

　　　　　　　　　　　 （帯広厚生 病院　小児科）

　 Malignant　 Rhabdoid 　 Tumor 　 of　 the　 Kidney

（MRTK ）は乳幼 児に 好発す る 悪性度 の 高 い 腎腫

瘍 で ，初診時 に 肺や 中枢神経系 に病変 を認め る例

も少 な くな い ．今回脳転移 に よ り水頭 症 を呈 した

MRTK の 乳 児例 を経験 した．症 例 は 9 か 月 の 女

児 で ．初発時 CT に て 右腎腫瘍 と肺野 に 多発 性 結

節 を認 め た．また小脳虫 部に も腫瘍 を認め ．著 し

い 水頭症 を呈 して い た．急 速に脳 ヘ ル ニ ア に 進行

し，緊急脳室外 シ ャ ン ト術 を要 した．腫瘍摘 出後．

局所照射 と化学療法 を施行 レ
ー
時腫瘍は縮小 した

が ，高 カ ル シ ウ ム 血 症 を伴 い 再燃 し死 亡 した．

MRTK 症例で は特 に低 年齢 で 中枢神経 系病変 を

合 併す る 頻 度が 高 く，NWTS の 報告 で は 中枢神

経 系病 変を合併 した MRTK 例 1 例 を除 い て 全例

死 亡 し て い る．乳 児 の 遠隔転 移を伴 う腎腫瘍で は ，

Wilms 腫瘍よ り MRTK をまず疑 い ，頭部 CT な

ど の 全 身検索 を速 や か に進め る の が 重 要 であ る と

思われ た．

5．多発結節 を示 した腎芽腫の 一症例

　　
一

染色 体分 析 と組織像一

　　　　　木村　幸子，横 山　繁昭 ，垣 本

　 〔北海道立 子 ど も総 合 医療療育セ ン タ ー

小 田

菊池 　 　仁，縫

　　　　　　恭志

　　　　　 病 理）

孝憲，⊥ 藤　 　亨

（同　 血 液腫瘍 季D

明大 ，西堀　重樹

　　　平間　敏憲

　 （同　小児外科）

　 多 くの 腎芽腫 は 単 ．一の 結節性病変 と して 認め ら

れ るが ，多発結節 ある い は両 側性腫瘍 として認め

られ る こ と もあ り，多中心性発生 の 可 能性が 考え

られ て い る．今回 われ わ れ は，多結 節性 病変 と し

て 認め られ た 腎芽腫の
一

症 例 を経験 した の で 報告

す る．

　 症例 は 手術時 11 か 月の 男児で ある ．妊娠出牛

歴 に特記す べ きこ とは な い ．家族歴 も認 め な い ．

10か 月検診 で 腹 部腫瘤 指摘 さ れ．腎芽腫疑 い に

て当セ ン タ
ー

にて手術 をな っ た．合併奇形 片側

肥 大 は認め て い な い ．

　 摘出 され た左 腎 に線維性被膜 を有す る独立 した

結節 を 5 個認め た．各 々 の 結節の 糾織像は い ずれ

も後腎芽細胞，上 皮成分，間葉成分 を含む混合型

で あ っ たが ，後腎芽細 胞主 体 の もの や ，管状構造

の 目立 つ もの ，糸球体様構築形成 の Ii立 つ もの と

組織像に は各 々 の 結節ご とに特徴が 見 られ た．こ

の うち 2 個 の 結節 に つ い て 染色体分析 したが 同
一

の 核型 で あ る 47XY ＋ 12 が 検出 さ れ た．末梢 血 は

46XY で あ っ た ．

6．最近経験 した卵巣奇形腫の 3例

　　　　　菊池　　仁 T 縫　　明大，西堀　重樹

　　　　　　　　　　　　　　　　　平問　敏憲

（北海道立子 ども総合医療 ・療育セ ン タ
ー
　小児外科）
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