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悪性神経鞘腫（malignant schwannoma）の3例
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　　　Three　cases　of　solitary　malignant　schwannoma　are　reported．　The且rst　case　was　a　56－year・

01d　female　complaining　of　abdominal　distension．　Laparotomy　was　perf◎rrned　under　a　diagnosis

of　a　tumor　arising　from　left　adrenal　gland，　proven　by　angiography　and　CT　scan．　Pathological

diagnosis　of　this　tumor　was　malignarlt　schwannoma．　After　2　years　she　developed　local　recurrence

and　had　the　Tecurrent　tumor　excised　with　a　part　of　the　left　renal　vein．　She　relnains　we116

years　after　the　operation．

　　　The　second　case　was　a　17・year－Qld　male　with　von　Recklinghausen’s　disease，　He　was　admitted

，to　the　hospital　complaining　of　a　right且ank　mass　and　neuralgia　of　the　right　lower　extremity．

Tumor　excision　was　performed　and　histological　diagnosis　was　malignant　schwannoma．

　　　The　third　case　was　a　67－year－01d　male　who　was　referred　to　our　clinic　because　of　jaundice．

He　had　been　operated　on　for　malignant　schwannoma　arising　from　the　sciatic　nerve　l　month

earlier．　PTCD　was　performed　and　the　laundice　decreased．　He　developed　obstruction　of　the　small

intestine　3　months　after　admission　and　the　operation，　and　died　5　months　after　admission，　Meta－

stasis　to　the　pancreas，　stomach，　hilar　region　Qf　the　liver　and　lymphnodes　due　to　confirmed　by

apostmortem　exa卑ination．　Shinshu　Med。ノ，，　86：583－541，　1988
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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　離し，副腎の一部とともに腫瘤を摘出した。

　　　　　　　　　1はじめに　　　　　摘出標本、6．8。6．。・5．0、mの卵円形の撚のあ

　悪性神経鞘腫（malignant　schwannoma）は神経　　る腫蕩で，娘結節を有していた。割面では桃白色で，

鞘細胞由来の悪性腫瘍で，頭頸部，四肢に多く発生し，　中心部は黄色に変性していたが，弾性軟の充実性の腫

後腹膜腔に発生することは非常にまれである。われわ　　瘍であった（図3）。

れは最近，副腎原発の1例，von　Recklinghausen　　　組織学的所見：紡錘状のanaplastic　ce11が比較的

氏病に伴う大腿神経由来の1例，および坐骨神経より　　粗に束状を成して増殖しており，しばしばmitosisが

発生し，腫瘍摘除後興味ある転移形式を示した1症例　　認められ，malignant　schwannomaと診断された

を経験したので報告する。　　　　　　　　　　　　　　（図4）。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　術後経過は順調で，特に後療法は行わず経過を観察

　　　　　　　　ll症　例　　　　していたと．ろ，昭和59年9帥旬より左徽繍が

　症例1：56歳，女性（症例番号1981－463）。　　　　　　あり，10月22日CT　scanで左腎前方内側で，膵体尾

　主訴：左季肋部膨満感。　　　　　　　　　　　　　　部後面に再発が確認されたため，昭和59年12月26日再

　現病歴：昭和51年頃から左季肋部の膨満感が出現し，　手術を行った。腫瘍は鶏卵大で，腎，膵への浸潤は認

胃炎として治療を受けたこともある。昭和55年春頃，　　められなかったが，腎静脈上縁と癒着していたので，

左季肋部の膨満感が再び田現し，背部痛，側腹部痛も　　腎静脈の一部を含めて腫瘍を切除した。術中迅速診断

あり，某医で3ヵ月間治療を受けて軽快した。その後　　を行って，周囲組織への浸潤のないことを確認した。

昭和56年10月，某病院で胃透視，胃内視鏡検査を受け，　　CT　scanを用いて経過観察しているが，再発の徴候

胃体上部大轡側に胃壁外の腫瘤による圧排像を指摘さ　　はなく，術後3．5年の現在健在である。

れ，精査のため当科に入院した。　　　　　　　　　　　症例2：17歳，男性（症例番号1987－223）。

　現症：貧血，黄疸なく，血圧130／80mmHg，心肺　　　主訴：右下肢痛，右下腹部痛。　　　　　　　　　　．

に異常所見なく，腹部にも腫瘤は触知されない。　　　家族歴：祖母胃癌，父von　Recklinghausen

　臨床検査成績：血算，生化学的検査に異常は認めら　　氏病。

れなかったが，5090GTT検査で境界型パターンを示　　　現病歴：昭和61年12月末頃から右下肢痛が繊現した

していた。内分泌学的検査で，血中アドレナリンO．・02　　ため近医を受診したが，特に異常ないといわれた。そ

ng／m1，ノルアドレナリン0．36ng／m1，尿中ノルアド　　の後次第に右下肢痛は増強し，右大腿が萎縮してきた

レナリン130ng／day，アドレナリン7ng／day，ドパ　　ため，昭和62年5月某整形外科を受診，大腿骨レ線検

ミン85ng／day，　VMA12．6ng／day，　HVA1．8ng／day，　査で異常ないといわれた。その後も症状が増悪するた

170HCS　1．5ng／day，　17KS　2．　3ng／dayと血中および　　め，6月某整骨院を受診したところ，下腹部腫瘤を指

尿中ヵテコラミン濃度は正常域内で，ヒスチミン試験，　摘され，精査を目的に当科へ入院した。

マッサージ試験なども陰性であった。　　　　　　　　　　現症：全身の皮膚に散在性のCaf6　au　lait　spot

　レ線検査：CT　scan像では，左腎臓の上極で，膵体　　　が認められた。右下腹部には軽度の膨隆が認められ，

尾部を後方より腹側へ圧排する，直径約6cmの球形　　　8×8cm大の圧痛を伴う表面平滑，弾性硬で可動性

内部に一部10w　density領域を伴う充実性の腫瘍籐　　がない腫瘤を触知し，腫瘤を圧迫すると右大腿前面に

がある（図1）。　　　　　　　　　　　　　　　　　　疹痛を訴えた。

　選択的血管造影像で，左横隔膜動脈より分枝する左　　　臨床検査成績：尿，血液一般，生化学的検査に異常

上副腎動脈から血流を受け，血管に富む超鶏卵大の腫　　値は認められない。

瘍像が認められ，副腎の褐色細胞腫，あるいは悪性腫　　　レ線検査：注腸レ線検査で，盲腸から上行結腸の口

瘍が疑われた（図2）。　　　　　　　　　　　　　　側1／3が内側へ圧迫されている。

　以上より，非活動性左副腎腫瘍と診断し，昭和57年　　　CT　scan像では右腸骨窩に第4腰椎の高さから鼠

1月20日手術を施行した。　　　　　　　　　　　　　径部に到る8×10cm大の腫瘤が認められ，比較的良

　手術所見：上腹部正中切開で後腹膜腔に入ると，腫　　　くenhanceされる厚い壁をもち，内部vc　30前後の

瘍は副腎の上縁より突出し，膵尾部を前上方に圧排し　　CT値でenhanceされない不整形の領域がある。腫

ていた。横隔膜下動脈から分枝した栄養血管を結紮切　　瘤と腸腰筋との境界は不鮮明であるが，右尿管，右腸
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　　　　　　　　　　図1　症例1のCT　scan像

球形，内部に一部10w　density　areaを伴う充実性の腫瘍像が認められる。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　骨動静脈とは境界は明僚で，直接浸潤は認められない。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　また，右大腿神経の走行に沿って腫瘤が伸展している

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　（図5）。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　血管造影像では，右腸骨動脈，右第4腰動脈が圧排

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　されているが，血管壁の不整や腫瘍濃染像は認められ

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　ない。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　以上の検査成績より後腹膜神経鞘腫と診断した。悪

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　性の有無を決定するため，7月10日開腹の上，腫瘍の

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　生検を行った。その結果，小型紡錘形細胞の密な増殖

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　があり，核の大小不同，mitQsisも認められた。細胞

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　束の波状の迂曲やうず巻き状の配列，またmyxoma－

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　tousな部もあり，　malignant　schwannomaの診断

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　であった（図6）。8月7日，当院整形外科で腫瘍摘

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　出術が行われた。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　手術所見：右労腹直筋切開で開腹し，後腹膜腔へ到

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　達した。腫瘍は超手挙大で，中枢側は第2，第3腰神

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　経根に通じ，宋梢側は数珠状に腫大し，鼠径部の大腿

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　神経にまで連続していたので，これらの神経を切離し

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　た。腫瘍は被膜で被われ，腫瘍の剥離は容易であった。
　　　図2　症例1の選択的血管造影像　　　　　　　周囲の組織を含めるようにして，摘出した。

左上副腎動脈から蝋綬け・雌に富む腫雛・　摘出標本・臨は8・1・，mで表面平滑，線灘被

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　膜でおおわれ，弾性硬で，割面黄白色で中心部に出血

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　巣が認められる。
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　　　’　　　ご　　　　　　　k
／・1．，t　l，，gr．’ii・　’　　・t：i：難

　　　6．8×6．6×5．・Ocmの卵円形，被膜の

・　　　ある腫瘍で娘結節が認められる。

　　　　　　　　　　図4　症例1の組織像（HE，×200）

紡錘状のanaplastic　cellが束状を成して増殖し，　mitosisが認められる。

536　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　信州医誌　Vol．36



悪性神経鞘腫の3例

　　　　　　　　図5　症例2のCT　scan像

8×10cm大の腫瘍で，比較的良くenhanceされる厚い壁をもち，
内部にloW　density　areaが認められる。
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　　　　　　　　　　　図6　症例2の組織像（HE，×200）

小型紡錘形細胞の密な増殖があり，細胞束の波状の迂曲やうず巻き状の配列が認められる。
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　　　　　　　図7　症例3の血管造影像
膵頭部にhypervascular　tumor　stain像があり，門脈は頭側に圧排されている。

　　　図8　症例3の組織像（HE，×200）

紡錘状のanaplastic　cellが束状を成して増殖している。
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悪性神経鞘腫の3例

　術後経過良好で，右大腿神経麻痺を残したが，杖な　　　　剖検所見：右坐骨神経断端に径2cmの腫瘍が遺残

しでも歩行可能で，9月11日退院した。　　　　　　　　し，坐骨神経に沿って腫瘍が発育し，手術時確認した

　症例3：61歳，男性（1979－32）。　　　　　　腸壁の転移病巣の他に，膵を中心に胃，十二指腸，肝

　主訴：黄疸。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　門部，さらに左腎臓，左副腎，後腹膜リソパ節が腫瘍

　既往歴：25歳　肺浸潤。　　　　　　　　　　　　　　の浸潤により一塊となっており，また，左肺，気管，

　現病歴・昭和54年5月右大腿坐餅・隆より発生した　肺門リソパ節，心嚢など広範囲な転移が認められた。

malignant　schwannomaの診断で，当院整形外科で　　　病理組織所見：膵頭部腫瘤の組織像では，線維性の

右股関節離断術および鼠径リソバ飾郭清を受けた。6　　性格は乏しく，大型で円形ないし楕円形の1厘瘍細胞が

月中旬より心窩部痛，胃部不快感を訴えるようになり，　禰漫性に増殖し，個々の細胞はきわめて未分化で，異

血中アミラーゼが486SUと高値を示したため，急性　　型性に富んでおり，原発巣の組織像と同様で，　mali．

膵炎として治療された。さらに7月には黄疸も出現し　　gnant　schwannomaの転移巣であることが判明した

たため閉塞性黄疸として当科へ転科した。　　　　　　　（図8）。

　現症：身長163cm，体重43kg，皮膚，球結膜に黄疸
が著明である。胸部は打聴診上異常は認められず，腹　　　　　　　　　　皿　考　　　按

部は平担，軟であるが，右季肋部に圧痛を伴った腫瘤　　　一般にmalignant　schwannomaは末梢神経に原

様の抵抗があった・　　　　　　　　　　　　　　　　発する一次性とvon　Recklinghausen氏病に続発す

　検査成緯尿検査・蛋白（→繍→，潜血反応（一）。血液　る二次性に分類される．一次性と＝次性の比はHu．．

検査：ヘモグロビン12．4g／dl，赤血球440×104／mma　　bert1）は5：10と二次性が多いとしているが，　Ghosh

ヘマトクリット37％，血白球5，300／mm3，血小板35．4　　ら2）は逆に3；1とし，本邦においても牛込ら3）は10

×104／mm3。生化学検査：総蛋白6．8g／dl，　Alb　3．8g／　　：4，古屋と網野4）は25：18などといずれも一次性の

d1・総ビリルビン10・4mg／d1・ALP　31・8　KAU，　　　ものが多いとしている。自験例では2例が一次性，1

GOT　149　KU・GPT　121　KU・rGTP　230　mU／ml，　　例が二次性であった。なお，　von　Recklinghausen

Chol　174mg／dl・BUN　12mg／d1・Creat　O・1mg／dl，　　氏病におけるmalignant　schwannomaの発生率は

Amylase　166SU　　　　　　　　　　　　　　　　　約10％5）である。

　レ線検査：閉塞性黄疸に対し，経皮経肝胆道ドレナ　　　von　Recklinghausen氏病を伴うmalignant　sch－

一ジ（PTCD）を施行した。経皮経肝胆道造影像では　　wannomaは躯幹に多く，単発性のmalignant　sch・

肝内胆管は拡張し，肝門部で胆管はV字型に閉塞され　　wannomaは頭頸部，四肢，躯幹いずれの場所にも発

ていた。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　生する5）が，後腹膜腔に発生することはいずれの場合

　逆行性内視鏡膵i管造影像では，主膵管は広狭不整で　　にもまれである。

第2次分枝が描出されない部位もあった。

　上腸間膜動脈造影像で，膵頭部にhypervascular
t。m。rs・、i。像力・諭られ，門脈噸側に鰍されて　　　表1本症の年齢および性分布

おり，進行した膵頭部癌が考えられた（図7）。　　　　　　年齢　　　　男性　　　　女性　　　　総数

　入院後経過：PTCD　よりの胆汁の流出も良好で，　　　　0～9　　　　　　　　　1　　　　　1

黄疸も徐々に軽減したが，腹痛，食欲不振は相変わらず　　　10～19　　　3（3）　　　1（1）　　　4（4）

持続し，10月にはイレウス状態となった。開腹してみ　　　20～29　　　　　　　　　4（3）　　　4（3）

ると，大量の黄色の腹水があり，膵頭部から肝門部に　　　30～39　　　6　　　　　3（1）　　　9（1）

かけて小児頭大の腫瘤があり，大網，腸間膜，Douglas　　　40～49　　　3　　　　　4　　　　　7

窩厭能の捌旨鰍から鶏卵大の転蘇巣が認めら　50～59　5（1）　4　　9（1）
れた．イ・ウスの原因は回隊端から。PtJJ約3。，35，　6°～69　8（1）　3　11（・）

1・・Clnの・ヵ所の小薩翻河大・嚇・た齢・腸　朶～明　5　2　1
管腔を完全に占居，閉塞していた。腫瘍を中心に小腸

の側々吻合を行い，イレウスを解除したが，その後徐　　　　計　　　　30（5）　　　22（5）　　　53⑩

々に全身状態が悪化し，昭和54年11月7日死亡した。　　　　　　（）：von　Recklinghausen病合併例
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表2　本症の主要症状　　　　　　　　　部が変性壊死，獲胞状変化をおこしやすいので，多房

症　　状　　　例数（％）

腫瘤触知　39（74％）

腹部膨満感　　12（23％）

腹 痛11（21％）
腰 痛10（19％）
下肢神経痛　　8（15％）

下肢神経麻痺　2（4％）

症状　例数（％）　性の像沖心部が1・wd…ityの鵬陰影が得られ

1葺婆翻i霧i農欝轡警：瓢灘薦灘灘
貧　血1（、％）　展する榊経馳腫励示唆する所見8）であり・　・1・c症

微　　　熱　　1（2％）　　が疑われるが，症例1，2ともにこの所見は認められ

血　尿　1（2A・）　なかった・

る6）。Enhancementによりいっそう明瞭となるが，

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　神経鞘腫の血管造影所見としては，vascularityは

　　　　　　表，本症の転帰（死亡例）　　　ないという幸艮告・逆に⇒隙こhyp・・v・・cu1・・i・yで

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　あるという報告もある。神経鞘腫の良性か悪性かの判

　　　生存月数　　　　　　　　　　　例数　　　　　断基準として，腫瘍濃染像の有無では判断できず，動

　　　　0～6月　　　　　　　　　　7例　　　　　脈のencasementと臓器への浸潤があれぽ悪性所見

　　　　7～12月　　　　　　　　　　　　3例　　　　　とする報告9）もある。症例1はhypervascularであ

　　　13～24月　　　　　　　　　　　5例　　　　　り，症例2はavascularで，いずれの症例も動脈の

　　　25～36月　　　　　　　　　　　3例　　　　　encasementや臓器への浸潤所見は認められなかっ

　　　37～48月　　　　　　　　　1例　　　　た。
　　　49～60月　　　　　　　　　　　1例　　　　　　後腹膜腫瘍は臓羅固有の動脈からparasitic　blo。d

　　　　計　　　　　　　　　　　　　20例　　　　　supplyを受けることが多いため，後腹膜臓器由来の

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　腫瘍との鑑別が容易ではない10）が，症例1では下副腎

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　動脈からのblood　supplyがあり，副腎原発のmali一

　今回，著者らは1987年11月までの医学中央雑誌に報　　gnant　schwannomaと診断した。このように副腎に

告されている後腹膜悪性神経鞘腫症例と自験例2例の　　発生する神経鞘腫はきわめて少なく，調べた限りでは

計53働こついて検討勧暁た・集計症例の性別は男性　良性神経鞘腫が1例11）報告されているが，悪性例碑艮

30人，女性22人，不明1人で男性に多い。年齢は生後　　告はない。本症例は副腎間質の神経に由来する非内分

12日から79歳まで分布し，平均年齢47歳で，30～70歳　　泌腫瘍と考えられるが，鑑別を要する疾患として，交

代に多く全体の81％を占めている。von　Reckling・　　感神経節細胞由来の神経節細胞腫がある。組織学的に

hausen氏病に合併した症例（二次性）と合併しない症　　神経節細胞が存在する点が大きな鑑別点となる。

例（一次性）とで比較すると，二次性10例，一次性43　　　Malignant　schwannomaの治療法としては，化学

例である。一次性の平均年齢53歳であるのに対し，二　　療法や放射線療法の効果は不充分であり7），腫瘍の周

次性の平均年齢25歳で欝者に多く（表1）・S・・dill。　囲の健常組織を含めて・・b1・cに切除する広範囲切

ら5）も若年者に二次性が多いとしている。　　　　　　　除が必要である。本邦集計例では表2のように，腫瘤

　本症の臨速乖状は，症例1のように腹部の不定愁訴　　を摘出し得た症例は36例（68％）で，部分摘出に終わ

の検索中偶然発見されるか，症例2のようにある程度　　った症例は7例（13劣），単開腹4例である。摘出し

鵬が轍して鮒かれることが多L・・螂上集計し　得た36働・おいても他騰の合併購が行われた症

た後腹膜のmalignant　schwannomaの主な症状は　　例が11例（31％）あり，腫瘍の拡がりの大きさがうか

腫瘤触知39例（74％），腹部膨満感12例（23％），腹痛　　がわれる。これらのうち，局所再発を来した症例e＊　9

11例（21％）・腰痛10例（19％）・下肢鰹痛8例（15　例で，粧の手や縢法の難しさを示している．腹腔内

％），下肢神経麻痺2例（4％）などが多い。末期に　　臓器や後腹膜腔の解剖学的関係のため，切除範囲に限

なると症例3のように，腹水，下肢の浮腫，腸閉塞な　　界があり，これがその後の再発の発生を助長する要因

どの症状が出現する（表2）。　　　　　　　　　　　　の1つ12）と考えられる。なお，摘出された腫瘍の重さ

　後腹膜のmalignant　schwannomaの診断にはCT　　は30～5，0009で平均1，5409であった。

sρan，超寳波検査，血管造影などが有用である。　CT　　　後腹膜malignant　schwannomaの術後経過につ

scan槻では・線維性被灘より被包化され沖心　いては，本邦集計例では生存24例（鞭1湖か撮
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長6年），死亡20例，不明9例である。死亡例はすべ　　肝，脳，骨，腹膜，胸膜，心，副腎，甲状腺，脾，腎，

て5年以内で，2年以内に15例が死亡しており，本疾患　　腸管への転移が記載5）14）されている。症例3は，右坐

の予後の悪さがうかがわれる（表3）。Das　Guptaと　　骨神経原発のmalignant　schwannomaカミ軟部腫瘍

Brasfield13）はmalignant　schwannoma　232例中　　の特色である局所再発を生じ，さらにリソバ行性に膵

61％に再発があり，5年生存率は50％であると述べて　　臓から肝門部に転移し，閉塞性黄疸の原因となるとと

いる。また，後腹膜malignant　schwannomaの5　　もに，小腸壁に発育してイレウスをきたし，消化器外

年生存率は15％エ4）で，腫瘍が体のrlご枢に発生するほど，　科の治療の対象となるような興味ある転移様式といえ

予後は悪いといわれている。　　　　　　　　　　　　　る。

　Malignant　schwannoma　et神経の走行に沿い，中
枢側あるいは末梢側へ伸展，浸潤する傾向が強い15）の　　　　　　　　　　工V　結　　　語

で，局所再発を生じやすい。転移は腫瘍が神経鞘を破　　　最近経験したmalignant　schwannomaの3例を

って発育した時に血行性に拡がり，リソバ行性転移は　　報告するとともに，後腹膜に発生する　malignant

少ない5）といわれている。転移は肺が最も多いとされ，　schwannomaについて若：Fの文献的考察を行った。
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