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　　 要 ・　7π77 ：7二7］
　 右足底の 皮膚に発症 した Ewing ／PNET 腫瘍 の 9 歳女児を報告した ，腫瘍 に気付か れ て 1．
か ら診断 に 至 る ま で 1年以 上 経過す る も，診断時転移 はみ られ な か っ た．腫 瘍切 除後化

I

　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 I

i学 療 法 行 い ，治 療 終 了か ら 5 ヶ 月 経 過 し，無 病 生 存 中 で あ る．皮 膚 ／皮 下 の

EEwing ／PNET 腫瘍 の報告は稀で あ り，予後は 比 較的良好 と考 え られ て い る．治療関 連合

併症 も報告 され て お り，今後症例の 蓄積に よ り適切 な 治療法 の 決定が必要 と考 え る ．
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1　 は じめ に

　骨 あ る い は 軟 部組 織 よ り発生 す る Ewing 肉肺

／perjPheral 　 primitive 　 neuroec しc）dermal　 tuInor

（Ewing ／PNET 腫瘍） は多数報告 され て い るが ，

皮膚 ／皮 卜原発 の Ewing ／PNET 腫瘍に つ い て の

報告 は 稀で あ り，予後は 比 較的良好 と考え ら れ て

い る ．我 々 は 右足底 の 皮膚原発の Ewing ／PNET

腫瘍の 9 歳女児例を経験 したの で ，文献的考察を
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加 え て報 告す る．

ll 症　　例

　症 例は 9歳女児で 卞訴は右足底部腫 瘤で ある．

既往歴 ，家族 歴 に特記事項は な い ． 1 年 3ヶ 月前

か ら右足底に 5× 51U皿 大の 腫瘤が 出現 し，近医

に て 血 管 拡張 性 肉芽腫 と診断 された ，電気凝 固療

法が数 回行 われ た後，自己判断に よ り受 診をや め

て い た，その 後 も徐 々 に 増大 し，切除の 目的で 当

院形成外科 に紹介 とな っ た．

　入 院 時，全身 状態 は 良好 で あ っ た．右 足底 に

14 × 14mm 大の 腫瘤を 認め （図 1 ），形成外科で

は臨床的に は近医 と同じ血管拡張性 肉芽腫 と診断

され た．血液検査 に て 異常は見 られ なか っ た．入

院後，右足底腫瘍切除術 が施行 され た．摘 出腫瘍

の 病理 組 織像 は
， 厚 い 角化層を 伴 う表皮 で 覆われ
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図 1　 石足底 に 14XI4mm 大 の 腫瘤 を 認 め た．

図 3　 免疫染色

　　 MIC2 は 陽性 を示 す ．

申
幅广 、

　

図 2 　病理組織像

　 　 真皮内 に 中等度 の ク ロ マ チ ン 濃度 を 有 す る 類

　 　 円形 の 核 と狭 い 胞体 を 角
．
す る 分 化 の 低 い 腫 瘍

　　 細胞 が び ま ん 性 に 増 殖 し て お り，細 胞 に よ っ

　 　 て は 核小 体 が 明 瞭で あ る，

た隆起性病変で，
一．
部 に潰瘍形 成 を認 めた。真 皮

内に 中等度 の ク ロ マ チ ン 濃度を有す る類 円形 の 核

と狭い 胞体を有す る 分化 の 低 い 腫瘍細胞がび まん

性 に増殖 して お り．細胞 によ っ て は核小体 が 明瞭

で あ っ た，また切除断端 に腫瘍 を認め，残存が 疑

われ た．病理像を図 2．図 3 に示す．免疫組織化

学染色に て M エC2，ビ メ ン チ ン ，デス ミ ン が 陽性 を

示 し，MyoD 且，　 myogenin ，　 my し）globin は 陰性で

あ っ た．染色体分析 は行 っ て い な い が ，パ ラ フ ィ

ン 切片 よ り RNA を抽出 し．　 revcrse 　transcrip−

tic）l／ p（
．
）lymerase （⊃hain　reaction 　（RT − PCR ）

法 に て EWS − FLI1 と EWS − ERG の キ メ ラ融

合遺伝子 の 検索 を行 っ た
1　’1
．転写 産物が 検 出され

（図 4 ），Direct　 Sequence 法に よ り こ れ は EWS

exon7 と ERG 　exon9 の 融合で あ る こ と を確 認

し た （図 5）．ま た PAX3 − FKHR ，　 PAX7 −

FKIIR キ メ ラ 遺伝子 は 検出 され な か っ た ．以 上

よ り，横門筋肉月重 biphenotypic　sarcoma 　 rnali
−

gnant 　ectomesenchymoma とは 考え 難 く，　 Ew

ing／PNET 腫瘍と診断した，

lll経 　　過

　 Ewing ／PNET 腫瘍 と診断後，全身検索 の ため

胸部 CT ，胸腹部 MRI ，骨 シ ン チ，　 Ga シ ン チ の 画

像検査 を行 っ たが ．転移巣 はみ られ ず，骨 髄穿刺

で も腫 瘍細胞はみ られ な か っ た．追加 手術 と して ，

右足底 の 病巣 か ら 2cm 離 し，筋膜も含め残存腫瘍

に対 し拡大切 除 を行 っ た が，術後病理 組織検査で

は 残存腫瘍は認め られ な か っ た．そ の 後 「ユ ー
イ

ン グ 肉腫 フ ァ ミ リー腫瘍に対す る集学的治療法の

第 且相臨床試験プ ロ トコ ール コ ン セプ ト」
！　1／

を参考

に し．vincristine ，　 dc）xc ）rubicia 　 cyc1 ⊂）r〕hc）spha
−

mi 〔le，　 ifosfaエnide ，　 et⊂）poside に よ る 化 学療法 を

行 っ た．治療終 了後 5 ヶ 月 の 時点で ，再発や 転移

は認めて い ない ．

IV　考 　 　察

　骨 あ る い は 軟 部 組 織 よ り 発 生 す る Ewing

／PNET 腫瘍 は こ れ まで 多数報告 され て い るが，

皮膚 ／皮下原発 の Ewing ／PNET 腫瘍 に つ いて の

報告は 稀 で ，検 索 し え た 範 囲 で は 本 邦 で は 6

例
’ 〕 ’『 ，

，海外で は 37 例
〔］　’　’　tt　t’）

の 計 43 例が 報告 さ

れ て い る．その 臨床像を表 ユ に示す．発症年齢は
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EWSexon ERGexon9

EWS ・ERG 　
− 一

＞

EWS ・FLII −→ 〉

　　　　　　　　　　　マ 　　　本　　 コ

　 　 　　 　 　 　 　　 　 　 1　 　　 症　　　ン

　　　　　　　　　　　カ　　　 例　　　ト

　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 1　 　 　 　 　 　 　 ロ

　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 1
　 　 　　 　 　 　 　　 　 　 　 　　 　 　 　 　 ル

図 4 　EWS −FLI1 と EWS −ERG の キ メ ラ 融合遺伝 子

　 　 の 検 出

2 歳か ら 56 歳ま で あ り，ピ ーク は 10 代か ら 20

代 で ある ．腫瘍 は頭頚部，四 肢，体幹 に発症 し，

大き さは 1〜 12cm と様 々 で ある ．腫れ やこ ぶ を

主 訴 に受 診し．粉瘤や グロ ム ス腫瘍 ， 類皮嚢胞 と

診断され て い る こ と も あ る ．発 症か ら診断ま で の

期 間は 0．5 ヶ 月 〜 12 ヶ 月 と様 々 で あ る．治療 は

切 除や 照射，化 学療法が 行われて お り，内容 は 症

例 ご とに 異 な っ て い る．43 例 の うち無病生存が

29 例で （不明が 和文の 5 例），41 例で 初発時 に 転

移が み られ て い な い （不 明が 和文 の 2 例）．初発 時

転移が な い こ とや
” ）

，切除 の み で の 治癒 した症例，

再発 し て も切除 と化学療法 によ り治癒 した症 例
］1／

CttG［AG （：T （二 （：AGAT 〔aG ⊂ TTTGG （二

図 5　 EWS 　exorl7 と ERG 　exol19 の 融 合

の 臨床経過か ら
， 他部位原発の Ewing ／PNET 腫

瘍 と比べ る と予後は良好 と考 え られ て い る よ うで

ある．また biology の 違い が予 想 され て い る
9 ｝

が

解明 には 至 っ て い な い ．St．　 Jude の 報告
“’）

で は ．

治療後全員生存と さ れ て い るが ，骨髄異形 成症候

群，卵巣機能不 全，照射後 の 皮膚線維腫等治療関

連の 合併症が報告され て い る，本症例 も最適な治

療 を検討 し，プ ロ トコ
ー

ル か ら抗癌剤の 投 与回 数

を減 ら して い る．今後治療法の 確立の た め に さ ら

な る症例 の 蓄積が必要 と思 われ た，

V 　結　　語

　皮膚原発の Ewing ／PNET 腫瘍を経験 した．治

療法 に つ い て は確立 され た も の は な い が ，治療関

連合 併症 の 報告 もあ り，過大な 治療 とな らな い よ

う配慮が 必 要だ と考 え られ る．症例 数が 少な く，

予後 因子 の 同定 と最適な 治療法 の 確立 の た め に さ

らな る 症例の 蓄積が必要 と思わ れ た，

本症 例 の 要 旨は，2004 年 2 月 の 2003 年度関 東甲信 越地 区 小

児が ん 登録研 究会 （東京） に て 発表 し た．

表 1 皮膚 ／皮下原発の Ewillg〆PNET 腫 瘍 の 臨 床 像
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