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　小腸 ・結腸 間膜に 多発性 に 発生 した稀 な成熟 型

奇形腫 の 1例 を経験 したの で報告す る．症例は 腹

痛，嘔吐を主訴 とする 9 歳の 女児で ，近医 を受診

し腹部腫瘤 が疑 わ れ た．CT 検 査で は膵前面 に一ヒ

腸 問膜動脈の 走行 に沿 っ て 造影効果に 乏 しい 石 灰

化病 巣が 数珠状 に 連 な っ て い た，MRI 検 査で は

同病 変 は TIWI で low　intensity，　 T2WI で high

intensityで あ り，他の 腹腔 内臓器 に病変 を認 め

ず遠 隔 病変は 存在 しな か っ た．腸 問膜原発奇形腫

の 術前診断で 開腹下腫瘤摘 出術 を施行 した．小腸

問膜 と横行結腸問膜 に計 4 個の 嚢胞性病変 を認 め

腫瘤摘 出術 を行 っ た．病理 組織学 的に成熟型奇形

腫と診断 され，現在術後 6年とな るが再発 な く元

気 に生活 して い る．

5 　出 生 時 よ り 巨 大 な 背 部 腫 瘤 を 認 め た

　 Dermatofibrosarcoma 　protuberans の
一
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　Dermatofibrosarcoma 　 protuberans （以 下

DFSP ）は極 め て 稀な軟部腫瘍 で あ り臨床的 に は

低一中等の 悪性度を示す とされ て い る．局所 的に

増 殖 し化学療法に抵抗性 で あ る こ とか ら外科 的摘

出術が 第
一

選 択 とな るが，近年放 射線療法や チ ロ

シ ン キ ナ
ーゼ 阻 害剤 で あ る imatinibの 有効 性 も

示 されて きて い る．遠隔転移は 稀 で ある が再発症

例が多 い こ と も問題 で あ る．今回われわれ は生下

時 よ り巨大 な背部腫瘤 を認め 病 理 診断 に て DFSP

の 診断に至 っ た症例 を経験 した の で 報告する．

　症例 は 0 歳 女児．在 胎 38週 0 日，2，566g に

て 経腟分娩 に て 仮死 な く出生 し た ．生 直後 よ り背

部 に 7 × 5cm の 腫瘤 を 認 め 北 見 赤
一
卜字 病 院

NICU を経 て 日齢 8 に 当科人 院 とな っ た．人 院後

の 病理 診断で は jnfantile　fibrosarcoma（以 下 IF）

の 疑 い で あ っ た が，免疫染色 の 結果 が IF と合致

せ ず診断 に 苦慮 した．化 学療 法 （VAC 療法 な ど

を 9 ク
ール 〉施行 した が効果 は不十分で あ っ た．

そ の ため 8 か月時に外科的に可 及 的切 除を行 っ た

が腫瘍 は後腹膜深 部 と胸腔内 に浸潤 して お り全摘

出 は 不可 能 で あ っ た ．こ の 際 の 病 理 に て DFSP

の 確 定診断 とな っ た，こ の た め 両親に 対 して 説明

と同意を得た後，背部 に対 して 局所放射線照射 と

imatinibの 投与 を開始 した．半年 を経た現在，残

存腫瘍 の 増大は 認め て い な い ．本腫瘍が 出生 時 に

み られ た報 告は な く極 め て 貴重 な症例 と思わ れ る．

放射 線療法 と imatinibの 効果 に つ い て も今 後の

経過観察が必 要 と思 われ る．

6 ．新生 児肝血 管腫の 2 例
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【症例 1】日齢 20 女児 在胎 38週 5 日 2，920

g にて 出生 ，エ コ ー
に て 肝 S7 に腫瘤影 を認 め ，

当院紹介 とな っ た ．入院時血 液検査で は 異常 を認

め なか っ た．腹部 エ コ ー ： 径 25mm の 高 エ コ ー

の 腫瘤 で 造影 CT で は早期相で 腫瘍内血滑 に造影

剤流 入，後期相 で も不均
一

に 淡 く造影 された．肝

血管腫 と診断，外来 に て 経過 観察 と し，現 在，腫

瘍径は縮 小傾 向で あ る，

【症例 2】日齢 1 男児　在胎 39週 1 囗 3，385g

に て 出生 ．血 管腫等 の 皮膚病変 は認 め なか っ た ，

血 液検査 で 血 小板減少 と凝 固能異 常が 見 られ，造

影 CT で 肝 外側 区か ら連続 し，径 10cm の 辺縁

が強 く造影 され る 嚢胞性腫瘤 を認め ，腹腔動脈か

ら分岐する栄養血管 と拡張 した肝静脈が 見られた ．

A −Vshunt を 伴 っ た 巨 大 血 管 腫 に よ る

Kasabach −Merritt症 候 群 と診 断 し，　 DIC の 治療

を 開始 した． 日齢 4 に栄養血管 結紮術，冂齢 11

に肝左葉切除術 を施行 し た．

病理 は肝血管 内皮腫 で あ っ た，
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