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出生前に破裂 し 3 か 月後 に再発 をきた した先 天性 問葉芽腎腫の 1例
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　 　　　　　　　 　　　　　　 　　　 要　　旨

　 出生前に破裂 し牛後 1 日目に右腎摘 出術施行，3 か 月後 に再発 を来 した先 犬性 問葉芽 腎

腫 を経験 した ．再発腫瘍 は切除不能で あ り肝転移を認め ため，actinomycin 　D，　vincristine ，

adriamycin を用 い た化学療法 を開 始 し たが腫 瘍縮小 効果 を認めず，　 adriamycin ，　vincris −

tine，　cyclophosphamide ，　etoposide を用 い たプ ロ トコ
ー

ル に変 更 した と こ ろ 著効 を示 した．
12

以 麦3 年問再発 を認め て い な い が，出牛前 の 腫瘍破裂 に よ り重症新生児仮死 とな り，重

篤 tS‘神経学的後遺症 を残 し．胎児診断の 重 要性が示唆 された．

K　 Words ：先天性間葉芽腎腫，腫瘍破裂，再発，化学療法

1　 は じめ に

　先 天 性 問 葉 芽 腎 腫 （congenital 　 lnesoblastic

nephroma ：CMN ） は稀で はあ る が 乳児期の 腎腫

瘍で は 最 も頻 度が 高 い 腫瘍で ある
1−3，．病殫 学 的

に は classic 　type ，　ceUular 　type 及 びそ の 両 方が混

在する mixed 　type に分け られ る．　 classic 　type は

外科 的切除の み で 良性 の 経 過 をた ど るが ，cellu −

｝ar　type で ，破 裂や 不完全切 除に 終わ っ た症例 で

は 局所再発や肺．肝、脳 へ の 遠隔転移 も報告され

て い る
4・5）．当院で 経験 した破 裂．再発 をきた し

た CMN の 治療経過 に つ い て 報告す る，

且　 症　 　例

症例 ： 1 生 目　 女 児．

主訴 ： 胎児仮死，腹水，高度貧 1「IL

現病歴 ：妊娠 経過は異常 を認 め なか っ た が ，出生

1） 兵 庫 県 ・kこ ど も病院 　外科

2 〕　 同 血 液腫 瘍科

3 ）　 同 病 理 検 査 室

4 ） 茨 城 県 立 こ ど も病 院 　小 児外科

前 冂T 胎動減少 を認め 当院に母体搬送 された．胎

児 エ コ ーで 腹水，snow 　storm 　pattern を認め ，

non
−
reassuring 　fetal　status 及 び胎便性腹膜炎 の

疑 い で 緊急 帝干切開が施行され た ，在胎 35 週 6

il　2472　g に て 出生 ，出生 時
一

点凝視，痙攣 あ りr

Apgar　score 　l／4，チ ァ ノ ーゼ あ り．自発 呼吸無

く．徐脈で あ っ た が，気管内挿管 し蘇生 され た．

画1液デ ータで RBC 　l52万／mm3 ，　 Ilb　5．4g ／dlと

著明な貧血 を認め た．腹部 は緊満 し，腹部超音波

で エ コ ー輝度 の 高い 腹水の 貯留を認め，右腎は描

出不良で あ っ た，輸血 を行 い 循環動態の 改善を待

っ て ，生後 1LI 目に腹腔内出 r肛を伴 う急性 腹症の

診断に て緊急開腹術 を施行 した．

初 回手術所見 ：血 性腹水が 多量 に 貯留 し，イf腎 rll

央 を占め る腫瘍 の 破裂を認め た．リン パ 節転移 は

認め ず，右 腎摘 出術 を施行 した．摘 出腎の 大 きさ

は 6．Ocm × 7．Ocrnx3 ，5cm で あ っ た ．

病理所見 ： 肉眼所見で は破裂 し た腫瘍 と腎実質 と

の 境 界 は比 較的明瞭で ，被膜は な く，周囲組織 へ

の 浸 潤 も認 め なか っ た．組織所見 は ，腫瘍 は既存

の 腎臓組織 と指状 に入 り組 ん で お り短紡錘形細 胞
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図 1A ，　 B，初 回 腎 摘 出 時 HE ：A ，　 x40 ，　 B．　 x400 ．短紡錘形細 胞 の 密 な 増殖像を示 して お り．核分裂像

が 多 く，CMN 　cellular　type と診断 さ れ た．

C，D ．再発時牛検 HE ：C，　 x40 ，　 D．　 x400 ．初発時 と類 似 した，短紡錘形細胞 の 密な増殖像 が 認 め られ，

核分裂像 が 400倍の 1視野 申 に 数個 あ り CMN 　cellular 　type の 再発 と 診断 さ れ た ，

の 密 な 増殖 像 を示 し，核 分 裂像が 多 く，CMN

cellular　type と診断された （図 1A ，B）．

術 後 経 過 ： 術 後 は 順 調 に 経 過 し た が ， 脳 波 で

spike 　wave あ り，頭部 MRI に て 多発性脳軟化症

を認 め た．新生児で あ っ た ため adjuvant の 化学

療法は施行せ ず，1 か 月毎に腹 部超 音波で経過 観

察す る こ と と し，術後 18 日 目 に退 院 とな っ た．

術後 2 か 月目の 腹部超音波で は再発腫瘍 を認め な

か っ た が ，3 か 月 目に 右上 腹部に 内部が 高 エ コ ー
，

辺縁 低 エ コ
ーの 径 5cm の 腫瘤 を認 め，　 CMN の

再発が疑 われた．その 4 日後 の 造影 CT で ，腫瘍

径 は 7cm と増大 し，肝 S6 に 転 移性腫瘤 を認め

た （図 2A ，B ）．腫瘍 の増大が急速で あ っ たため ，

緊急 開腹 術 を施行 した．腫瘍 は肝下 面 と広 く癒着

し，易出血性 で剥離困難で あ っ た．全摘不可能 と

判 断 し，牛検の み を施行 した．病理所 見 は CMN

再発で あ っ た （図 IC，D）．

化 学 療 法 ：actinomycin 　D ，　vincristine ，　adriamy −

cin を用 い た 化学 療法 を開始 し た，投与 方 法 は

JWiTS−2　Regimen 　DD −4A に 準 じ た ，化 学療 法

開始後 6 週間 目の MRI で 再 発腫瘍，肝 S6 の 腫

瘤 と も 大 き さ に 変 化 は 認 め ら れ ず （図 2C），

JWiTS−2　Reghnen 　l に 準 じ て vincristine ，　adria −

mycin ，　etopisde ，
　 cyclophosphamide を用 い た プ

ロ ト コ ール に変更 し た とこ ろ ，腫瘍は 著明 に縮小

し，肝転移 も消 失 した．24 週終 了後 の 造影 CT

で 胆嚢
．
ド面 に石灰化を伴 う小腫瘤の み残存 して い

た た め （図 2D），再 開腹 術 を行 い ，残 存腫瘍 を

摘出 した．切 除標本 の 病理 所見 で腫 瘍細胞 の残存

は認 め な か っ た ．再手術 後 3年を経過 した が 再発

は認 め て い な い ，
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図 2　A ，B ．再発 時造影 CT ：A ．肝下面 に 門脈を圧排す る 内部不均
一

な腫瘍あ り，B ．肝 S6 に 転移性腫

瘤 （矢印）を 認め た．

C．ACD ，　 VCR 、　 ADR 投与 6 週後 MRI ： 腫瘍 の 縮小 を 認め ず，転移巣 （矢印）も残存 し て い た ．

D ，ADR ，　 VCR ．　 CPA ，　 VP −16 投 与 24 週後造影 CT ： 胆嚢下 面 に石灰化 を伴 う小腫瘤 （矢印）の み 残脊：，

転移巣 は 消失 した．

皿　考 　　察

　本症例 は CMN ，　 cellular 　type の 破裂症 例で あ

り，局所再発 遠 隔 転移の ハ イ リ ス ク症例 で あ っ

た
4−6〕

． しか し新生 児 で あ り，月齢 3 か 月以 Eで

adjuvant 化学療 法を考慮 した ほ うが 良 い と い う

報告 もある た め
5『7）

，adjuvant 化学療法 は 施行せ

ず に腹部超 音波に て フ ォ ロ
ー

ア ッ プす る こ ととし

た． 自験例 は 3 か 月で 再発 して きたが ，報告例 も

1 年以 内 の 再 発 が 多 く，1 年閊 は 1 か 月毎 の 腹部

超 音波 を行 う こ とが 推奨 され て い る
滴

．再発腫

瘍 は，切除不能で 肝転移 も認め たが ，CMNcellu −

lar　type は ETV6 −NTRK3 融合遺伝 了が 形成 さ れ

てお り化学療法 に 感受性が高 い 1nfantilc　fibrosar−

corna と同様の entity で あ る と考 え られ
z’3’8，9）

，

化学療法の 効 果を期待 した ．

　化学療法 は，報告で は actinomycin 　D，　vincris 一

tine，　 adrianiycin ，　 cycl 〔｝phosphamide ，　 ifosfamide，

etoposide ，　carboplatine が種々 の 組 み 合わせ で 使

用 され て い る
3・6 ・7 ・8）．自験例は乳 児で あ っ ため 毒

性 を考慮 し JWiTS−2　Regimen 　DD −4A に準 じた

プ ロ トコ ール で 開始 したが ，縮小効果が 得 られ ず，

JWiTS2　Regimen 　l に 準 じた プ ロ トコ
ー一

ル に 変

更 した と こ ろ 劇的に 縮小 した．化学療法中重篤 な

合併症 は認め なか っ た．Ashmid らは vincristine ，

adriamycin ，　cyclophosphamide で 開始 し，無効 で

あ れ ば ifosfamide，　carboplatill ，　etoposide を ｛吏用

す る の が良 い と し て い るが
5）
，自験例で 使用 した

vincristine ，　adriamycin ，　etoposide ．　cyclophospha −

mide の 組 み 合 わせ も second
−lineと し て 有 効 と

考え られた．

　 本症 例 は，胎児診断は され て お らず，出生直前

に腎腫瘍が破裂 し．胎児仮死の状態で 出生 し，重

篤 な 神 経 学 的 後 遺 症 を残 す 結 果 と な っ た．
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Lec】air らの 報告で は ，胎児診断が つ い た 28 例 の

腎腫瘍中 26例 が CMN で ，胎児仮死 は 25％ に み

ら れ，46％ が 未 熟 児 で あ っ た
10），CMN 　cellular

type は 周 塵 期 に種 々 の 合 併 症 を呈 し，腫 瘍 の

spillage に よ る 再発，死 亡例 もあ り
11）

胎児診断の

うえ．周産期医療専門施設で の厳密 な管理が肝 要

と考 え られ た．

IV　結 　 　語

　出生前 に破裂 し 3 か 月後に再発 を来 した CMN

を経験 した ，再発腫瘍に対 し，化学療法 を施行 し

た が，actinomycin 　D ，　 vincristine ，　adriamycin の

組 み 合 わせ で は腫瘍縮小効 果を 認め ず ，
vincris −

tine，　adriamycin ，　etoposide ，　cyclophosphamide が

著効を示 した．胎児診断は な く，突然の 腫瘍破裂

に よ り胎児仮死 とな り重篤 な神経学的後遺症 を残

し，胎児診 断の 重要性が示唆 された．
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A  case  of  prenatally ruptured  mesoblastic  nephroma

    with  recurrence  three months  after  resection

  Akiko YOKOIi).  Eiji NISHIJiMAi), Daiichiro HASEGAWiX2}

Yoshiyuki KOSAKA2),  Makiko  YOSHIDA3',  Toshihiro MURAJI`)
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  Congenital mesoblastic  nephroma  is rare  but the  most  common  neonatal  renal  tumor,  It is

morphologically  classified in classic,  cellular and  mjxed  types. Although it is usually  benign and  eured  by
complete  resection,  it, especially  the cellular  type, is potentially aggressive,  and  its recurrence  was  reported

after  the  incomplete resection  for such  a  ruptured  tumor.  We  present  a case  of  congenital  mesob]astic

nephroma  that ruptured  prenatally  and  recurred  3 months  after  the resection  of the primary  tumor. Since

the recurrent  tumor  was  unresectable  and  Iiver metastasis  was  also identifjcd, chemotherapy,  consisting  of

actinomycin  D. vincristine  and  adriamycin  began. IIowever  this regimen  failed to reduce  the tumor's  size.

Subsequently. she  was  treated with  adriamycin,  vincristine.  cyclophosphamide  and  etoposide.  The  tumor

responded  strikingly to this regimen.  Although  she  remained  free of disease [or 3 years,  severe

neurological  sequelae  due to perinatal  asphyxia  developed suggesting  a  significant  role  of prenatal

di.ag.p-o.El,Is-and planning the dellMg-r.y ts) avoid.e.llie-!hreatening  condLt!g.n.-ie.c.h as  tuu}f)r rupture.

Key  Words:  Congenital mesoblastic  tumor, Rupture, Recurrence, Chemotherapy
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