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症 例

縦 隔原発横紋 筋 肉腫 の1切 除例

日吉 晴 久, 岩波 洋, 成 田久仁 夫, 立 花 正徳

和知 栄 子, 左近 司光 明, 坪 井 栄 孝, 加藤 治文*

要 旨

症 例 は24歳,男 性.1996年5月 か ら咳 嗽 な らび に呼 吸 困 難 が持 続 す るた め 近 医受 診,胸 部 異 常 陰 影 指

摘 さ れ精 査 目的 で 入 院 とな る.胸 部CTで は前 縦 隔 か ら右 胸 腔 内 に大 き く突 出 す る腫 瘤 陰 影 と右 胸 水 を

認 め,針 生 検 よ り縦 隔 横 紋 筋 肉腫 と診 断 した.手 術 に よ り腫 瘍 の 完全 切 除 を 行 い得 た が,早 期 に 広範 な

局 所 再 発 を 来 た し術 後6ヵ 月 で 死 亡 した.

縦 隔原 発 横 紋 筋 肉腫 は極 め て 稀 な悪 性 度 の高 い 腫瘍 で あ り,治 療 に あた っ て は 従 来 の 外 科 切 除 だ け で

な く化 学 療 法 も含 め た 集 学 的 治 療 が 重 要 で あ る と考 え る.

索引用語: 縦隔腫瘍, 横紋筋肉腫
mediastinal tumor, rhabdomyosarcoma

は じ め に

今 回 我 々 は縦 隔 に 原 発 し,右 胸 腔 内 に 進 展 し,

呼 吸 器 症 状 か ら発 見 さ れ て,切 除 し た 横 紋 筋 肉

腫 の1症 例 を 経 験 した の で 報 告 す る.

症 例

症 例: 24歳,男 性.

主 訴: 咳 嗽 な ら び に 呼 吸 困 難

既 往 歴,家 族 歴: 特 記 す べ き こ と な し.

喫 煙 歴: 1日20本,5年 間.

現 病 歴: 1996年5月 よ り咳 嗽 出 現 し持 続,次

第 に 呼 吸 困 難 も 伴 う よ うに な り近 医 受 診 し た.

胸 部X線 写 真 上 異 常 影 指 摘 さ れ た た め 精 査 目的

で 当 院 入 院 と な っ た.

検 査 所 見: 血 液 検 査 で は 白 血 球 数12,000/

mm3,CRP 11.6mg/dlと 炎 症 所 見 を 認 め,

LDHが520 IU/Lと 高 値 を 呈 し て い た.(LDH

ア イ ソ ザ イ ム はLDH3優 性 パ タ ー ン で あ り本

症 例 に お い て は 悪 性 腫 瘍 を 示 唆 す る 所 見 で あ っ

た.)ま た 尿 検 査,心 電 図 検 査 お よ び 各 種 腫 瘍 マ

ー カ ー は 正 常 で あ っ た .動 脈 血 の 血 液 ガ ス 分 析

で はPaO2 66.6Torr,PaCO2 39.6Torrと 低 酸

素 血 症 で,肺 機 能 検 査 は1秒 率99.3%,%肺

活 量62.6%と 拘 束 性 で換 気 障 害 を 呈 し て い た.胸

部x線 正 面 写 真(Fig.1)で は 右 縦 隔 よ り胸 腔 内

に 大 き く張 り出 す 境 界 明 瞭 な 腫 瘤 陰 影 を 認 め た.

胸 部CT(Fig.2)で は,腫 瘤 は 前 縦 隔 よ り右 胸

腔 内 に 大 き く膨 隆 し,腫 瘤 内 部 は 地 図 状 の 不 規

則 な 造 影 効 果 を 示 し て い た.腫 瘤 の 辺 縁 は 境 界

明 瞭 で,右 腕 頭 静 脈,上 行 大 動 脈,SVCか ら 右

房 へ の 広 範 な 圧 排 像 を 認 め た.ま た 右 上 中 葉 の

肺 実 質 の 容 量 は 大 き く減 少 し て お り,無 気 肺 の

存 在 が 疑 わ れ,少 量 の 胸 水 も 認 め ら れ た.そ の

他 の 諸 検 査(頭 部CT,腹 部CT,骨 シ ン チ)で

は 異 常 所 見 は 認 め ら れ な か っ た.胸 腔 穿 刺 で は,

血 性 胸 水 を 認 め た が,異 型 細 胞 は 検 出 さ れ な か

っ た.CTガ イ ド下 針 生 検 の 所 見 で は,ク ロ マ チ

ン の 増 量 した 核 を 持 つ 類 円 型 あ る い は 紡 錘 形 の

腫 瘍 細 胞 が 密 に 配 列 し て い た が,特 別 な 配 列 は
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見 ら れ な か っ た.ま た 一 部 に は 好 酸 性 の 広 い 胞

体 を 有 す る 細 胞 も 混 在 し て い た.以 上 の 点 と,

免 疫 染 色 に てDesmin,Muscle specific actin

(MSA)が 陽 性 で,Smooth muscle actin

(SMA),S-100蛋 白 が 陰 性 で あ る こ と か ら 横

紋 筋 肉 腫 と診 断 した.

手 術 所 見: 手 術 は 上 縦 隔 の 血 管 へ の 腫 瘍 浸 潤

の 可 能 性 も 考 慮 し,右 第4肋 間 開 胸 で 胸 骨3/4切

開 を 加 え たL字 切 開 に よ る前 方 到 達 法 で 行 っ た.

腫 瘍 は 胸 腔 内 の ほ ぼ2/3を 占 有 し て お り,尾 側 は

右 上 葉 に,縦 隔 側 は 右 腕 頭 静 脈,SVC,心 嚢,

な ら び に 胸 腺 に,頭 側 は 胸 膜 頂 に 癒 着 し て い た.

こ の うち 右 腕 頭 静 脈,SVC,心 嚢 へ の 癒 着 は 剥

離 可 能 で あ っ た が,右 上 葉 の 一 部,胸 膜 頂 へ の

癒 着 は 強 固 で 肉 眼 的 に は 同 部 へ の 腫 瘍 浸 潤 を 疑

い,合 併切除を行 った.胸 腔内には血性胸 水を

少量認めたが,腫 瘍 の胸膜播種巣は無 く,手 術

は外科的には治癒切 除 と考 えられた.

肉眼所 見(Fig.3): 腫瘍 は大 きさ18×14×11

cmと 巨大で,割 面 は大部分 白色充実性 で光 沢

があ り,一 部 出血や壊死巣 も認めた.

病理組織学的所見(Fig.4): 腫瘍は未分化 な

小型 円形細胞 の増殖す る領域 か ら紡錘形細胞 の

密に配列 している領域,好 酸性 の豊富な胞体 を

有す る細胞が増殖す る領域な どが混在 し,多 彩

な組織像 を呈 していた.し か し一部 には特有 の

横紋構造 を有す る細胞 も見 られ,こ れ らの腫瘍

細胞は様 々な分化過程 を示す横紋筋芽細胞か ら

構成 されている胎児型横紋筋肉腫 と診断 した.

Fig. 1 Chest X-ray showing a mass shadow in the 

right mediastinum.

Fig. 2 Chest CT scan showing an anterior medias-

tinal mass involving the right hemithorax 

with pleural effusion.

Fig. 3 Macroscopic findings of the resected speci-

ment showing the white and glistening cut 

surface with area of necrosis and hemor-

rhage.

Fig. 4 Microscopic findings of the resected speci-

men showing small spindle-shaped tumor 

cells with hyperchromatic nuclei. The 

arrow shows cross-striation (HEstain,•~ 

400).
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免 疫 染 色 で はMSA,Desmin, Myoglobinが 陽

性,S-100蛋 白,SMAは 陰 性 で 横 紋 筋 肉 種 に 矛

盾 し な い 所 見 で あ っ た.合 併 切 除 し た 右 上 葉,

壁 側 胸 膜 へ の 腫 瘍 浸 潤 は 認 め ず,手 術 は 組 織 学

的 に も治 癒 切 除 と考 え ら れ た.

術 後 経 過: 術 後4ヵ 月 目 に 右 胸 部 異 常 陰 影 が

再 度 出 現 し た.生 検 よ り再 発 と 診 断 さ れ,

VCR,CDDP,ADRを は じめ と す る多 剤 併 用 療

法 で あ るIRS(lntergroup Rhabdomyosar-

coma Study)-III1)の プ ロ ト コ ー ル に 従 っ た 化

学 療 法 を 施 行 す る も 効 果 な く,術 後6ヵ 月 目 に

死 亡 し た.

考 察

横 紋 筋 肉 腫 は 尿 生 殖 系,四 肢,頭 頚 部 等 広 範

囲 に 発 生 す る2,3)が,縦 隔 発 生 は 非 常 に 稀 で あ

る.和 田 ら4)の 本 邦 縦 隔 腫 瘍 統 計 に よれ ば,縦 隔

腫 瘍1,546例 中2例(0.13%)に 見 ら れ る の み で,

我 々 が 検 索 し た 限 りで も縦 隔 原 発 横 紋 筋 肉 種 の

本 邦 報 告 例 は9例5-7)で あ っ た.外 国 文 献 で は,

縦 隔 に 発 生 す る 横 紋 筋 肉 腫 と し て は 未 分 化 な胚

細 胞 性 腫 瘍 や 胸 腺 癌 を 構 成 す る 成 分 の1つ と し

て 報 告 され る 事 は 少 な く な い が,純 粋 に縦 隔 原

発 の 横 紋 筋 肉 腫 の み か ら成 る症 例 は 数 少 な く,

Susterら8)は1994年 に7例 と報 告 し て い る.そ

し て こ れ ら の 症 例 で は 腫 瘍 は 非 常 に 悪 性 度 が 高

く,治 療 に も抵 抗 性 で 予 後 不 良 で あ る た め,そ

の 鑑 別 診 断 は 重 要 で あ る と し て い る.本 疾 患 の

診 断 で は,組 織 学 的 に 横 紋 構 造 が 証 明 で き な い

事 が 多 く診 断 に 苦 慮 す る場 合 も あ る と さ れ て い

る が,本 症 例 で は 横 紋 を 認 め,更 に 腫 瘍 が 種 々

の 分 化 過 程 を 示 す 横 紋 筋 芽 細 胞 か ら成 る こ と か

ら胎 児 型 横 紋 筋 肉 腫 と診 断 し た.ま た 鑑 別 診 断

と し て は ユ ー イ ン グ 肉 腫,神 経 芽 種,悪 性 リ ン

パ 種 等 が 挙 げ ら れ る が ,種 々 の 免 疫 染 色 の 結 果

は い ず れ も上 記 診 断 を 支 持 す る も の と な っ た.

本 疾 患 の 治 療 は 従 来 切 除 可 能 で あ れ ば外 科 療

法 が 主 体 で あ っ た が,予 後 は 極 め て 不 良 で あ っ

た3,5).本 症 例 で も,肉 眼 的 な ら び に 病 理 組 織 学

的 に も治 癒 切 除 とみ な さ れ た に も 拘 わ らず,術

後4ヵ 月 で 広 範 な 局 所 再 発 を 来 た し,化 学 療 法

も効 果 無 く救 命 出 来 な か っ た.本 疾 患 の 悪 性 度

の高 さを示唆する1例 と考 えられた.し か しな

が ら最近で は多剤併用 による化学療法の進歩 に

よ り,特 に小児科領域での早期例 において治療

成績が向上 している.そ の中でも米国を中心 と

したGroup studyで あるIRSは,著 しい予後の

改善 と併用化学療法の有用性 を報告 しているが,

IRS-II9)で は3年 生存率67%と 向上 して きてお

り,更 な るtrialと してIRS-III1)も 進行中であ

る.し たがって横紋筋 肉腫の治療 に際 しては,

や は り可能 な限 りの外科切除 と化学療法を組 み

合わせる事が必要 であ り,本 症例 の様 に病理組

織学的に治癒切除であった場合 でも,そ の予後

を考える と必ず術後化学療法 を行 うべ きである

と思われ る.本 症例 の場合,再 発 までの期 間が

短 く術後化学療法 を行 う時期が遅れた事が予後

に影響 を与 えている可能性があ り,反 省すべ き

点 と考 えられる.い ずれに しろ横紋筋肉腫 の治

療 においては,今 後更にいっそ う化学療法を含

めた集学的治療 の重要性 が増す もの と思われ る.
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A case of primary mediastinal rhabdomyosarcoma 

Haruhisa Hiyoshi, Hiroshi Iwanami, Kunio Narita, Masanori Tachibana 

Eiko Wachi, Mitsuaki Sakonji, Eitaka Tsuboi, Harubumi  Kato* 

Tsuboi Hospital, Jisankai Medical Institute, Koriyama, Japan 
*Department of Surgery

, Tokyo Medical College, Tokyo, Japan

An abnormal shadow was detected in a 24 year old man who had a severe cough and dyspnea 

since May 1996. He was refered to our hospital for further examination by his home docter. 

Chest CT scan showed an anterior mediastinal mass predominantly involving the right 

hemithorax with right pleural effusion. Needle biopsy revealed mediastinal rhabdomyosar-

coma. Although complete surgical excision of the mass was performed the patient was died 

due to massive local recurrence 6 months later. 

Primary mediastinal rhabdomyosarcoma is an extremely rare and malignant desease. We 

conclude that a multidisciplinary approach utilizing both surgery and ajuvant chemotherapy 

are essential for the management of the primary mediastinal rhabdomyosarcoma.


