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頸部に生じたPeripheral Neuroepitheliomaの1例
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occurs　in　patients　of　any　age，　and　is　often　located　in　an　extremity．

　　Th，　p，。9n。，i、。f　thi・t㎜・・i・p…，with・apid・nd　wid・・p・ead　m・t・・t・・i・b・i・g　th…1・・Cli・i・ally，　th・

tumor　is　generally　refractory　to　therapy　and　lethal　within　2　years　after　diagnosis．

　　A57．yea，．。ld　w。m・・with　p・・iphera1・・u・・epith・li・m・・f　th・1・ft　neck　was　rep・・t・d・Since　th・t・m°「

extended　to　the　skull　base，　surgical　treatment　was　not　performed．　She　was　treated　with　radi　ation（70　Gy）and

combined　chemotherapy．　In　this　case，　radiatiQn　therapy　was　more　ef［ective　than　chemotherapy．　Shinshu〃魔

f，，39’　606－6二Z2」．Z99望
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末梢神経上皮腫，頸部

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　現病歴：1989年6月下旬，左顎下部の腫瘤に気づく。

　　　　　　　　1緒　書　　　　その後，左歯肉部礪脹してきたため歯科綬診．左

　Peripheral　neuroepitheliomaは，1918年にStoutl）　　下顎歯数本の抜歯を受けるも腫瘍は急速に増大傾向を

が初めて報告して以後散発的に報告されているきわめ　　示した。同年8月近医耳鼻科受診。左頸部腫瘍の疑い

てまれな腫瘍である。小児や若年成人の四肢に生じる　　にて8月29日当科紹介され同日入院となった。

例が多く，一般にその予後は悪い。今回われわれは，　　　初診時所見：身長151cm，体重38．5kg，栄養状態や

左頸部発生例を経験したので，若干の文献的考察を加　　や不良。37．0℃～38．0℃の不定の発熱あり。脈拍

えて報告する。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　80～110／分整，血圧142／70mmHg。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　左顎下部に24×14cmの境界不鮮明な巨大腫瘍を認
　　　　　　　　II症　　　例　　　　　　　　　　める（図1）。口腔内は左臼後三角部を中心に腫脹が

　患　者：56歳，女性。　　　　　　　　　　　　　　みられ，左扁桃は圧出された感じに腫大していた。ま

　初診：1989年8月29日。　　　　　　　　　　　　た腫瘍は喉頭の左半分を覆うように発育していたため，

　既往歴：特記すべき事なし。　　　　　　　　　　　　声門の観察は不可能であった。

　主訴：左頸部腫瘤。　　　　　　　　　　　　入院時画像診断（CTscan，　MRIによる所見）：図2
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に示すように舌の左半分（一部正中を越え対側にも進

展），左副咽頭間隙，第1～第2頸椎前縁，および甲

状軟骨に囲まれる範囲に巨大な腫瘍を認めた。腫瘍上

縁は頭蓋底に達しているが，頭蓋内に浸潤は認められ

ない。また気道は，腫瘍により右方へ強く圧排され狭

窄している。腫瘍の中心は壊死によると思われる空洞

を呈し，咽頭への痩孔を形成していた。また，頸動脈

および頸静脈は腫瘍に囲まれ，狭窄を認めた（図3）。

　腹部および胸部CTscan，　Gaシンチ，超音波診断に

て全身検索を行うも他病変を認めなかった。

　検査所見：末梢血液検査，一般生化学検査，尿検査

では，軽度貧血を認めるのみで特に異常はなかった。

CRP（6，15）および血沈（86，122）は高値を示してい

た。

　血中NSE（neuron　specific　enolase）および尿中

VMA（vanillyl　mandelic　acid）　et正常値を示し，血

中カテコールアミンも正常範囲内であった。

　病理組織診断：腫瘍は，核細胞質比の高い小円形細

胞が索状およびシート状に密に増殖しており，狭い間

質は毛細血管よりなっている。所々に細胞分裂像が認　　　　　図1　入院時，願下から左側頸部にかけて

められた。またHomer－Wright型rosette様の配列が　　　　　　巨大な腫瘍を認めた。

　　　　　　　　　　図2　初診時MRI所見

舌から左副咽頭間隙に巨大な腫瘍を認める。気道は腫瘍により右方へ

強く圧排され（←）狭窄している。
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　　　　　　　　　　図3　初診時CT所見
腫瘍（↑）の中心は壊死に陥り咽頭への痩孔（※）を形成している。

一哩・訴　　tt　v．’、’　　一匹．　、　劉

図4　核細胞質比の高い小円形細胞が密に増殖している。

　　また，Homer－Wright型rosette様の配列も認められる。

　図5　放射線終了時のMRI所見
腫瘍全体像の著明な縮小をみている。
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散見された（図4）。免疫組織学的検査では，NSE染　　の急速な縮小を認めた。1991年2月現在・緩解状態に

色陽性，S－100蛋白陽性であったが，リンパ球のマー　　あるため経過観察中である。

・一であるLCAに対し ｣灘を示した・肚の成　　　　III考　察
績よりmalignant　neuroepitheliomaと推察された。

　入院後経過：入院後仰臥位における呼吸困難が出現　　　A　組織発生

し，9月1日気管切開術を施行した。　　　　　　　　　Malignant　neuroepithelioma，もしくはperipheraI

　病理診断ではsmall　round　cell　sarcomaであったが，　neuroblastomaと呼ばれる腫瘍は，1918年にStout1）

最終的な確定診断となるまで時間がかかったため，悪　　が尺骨神経に生じた症例を初めて報告して以来注目さ

性腫瘍との前提の下に，まず局所に対して放射線療法　　れているが，その発生起源には様々な議論がある。

を開始した。10Gy施行した時点で腫瘍は明らかに縮　　Stout2）は，組織培養により腫瘍細胞ec軸索状突起の形

小し，入院以後持続していた38～40℃台の発熱も解　　成を認めたため，neuroepithelium起源であると予測

熱傾向を示したため，引き続き放射線療法を行い11月　　した。またAbellとHart3）は，本腫瘍がneural　crest

22日まで・こ鵬樋は7°Gy睦した・　　　　　表1小彫細胞翻の鑑別
　この時点においても，図5にポすように腫瘍の残存

が明らかであったため，ADM（Adriamycin），　VCR　　　　　1　軟部肉腫

（Vincristine），　CPA（Cyclophosphamide）を用いて　　　　　　　　横紋筋肉腫（胎児型および胞巣型）

化学療法を2クール行ったが，腫瘍の縮小傾向は認め　　　　　　　悪性神経上皮腫

脇温錦瀦゜蕪麗瓢1青　　1灘灘臨
たところ・若干腫瘍の縮小を認めたが・骨髄機能が改　　　　　　　悪性血管周皮腫

善しないため一旦退院とした。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　単相型滑膜肉腫

　1990年6月下旬より気管孔左縁に腫瘍の増大を認め，　　　　　　　円形細胞型脂肪肉腫

さらに肺転移も生じたため再入院となった。VCR，　　　　2　その他の病変

CPA，　ADM，　DTIC　CDacarbazine）の併用療法を1ク　　　　　　　未分化小細胞癌

一ル試みるも効果なく，気管孔左縁の腫瘍は急速に増　　　　　　　　悪性リンパ腫

大した。気道狭窄による呼吸困難が増強したため，こ　　　　　　　　穎粒球性肉腫

の部位に対し再度放射線療法を施行したところ，腫瘍　　　　　　　　Merkel細胞癌

表2　Malignant　neuroepitheliomaの報告例

性　　　差

発生部位 症例数
男 女

年齢　分　布（歳）

大腿 6 3 3 2～43　　　｝　　2，　17，21，28，29，43

下肢
下腿 7 3 4

2～59i2，11，15，17，23，35159　　　1

上腕 3 1 2 　　　1RM～45　i　3M，9，45
上肢

前腕 5 4 1
14～42i14，25，25，35，42　　　1

6 3 3 6～72i6，22，25，36，36，72

胸　　　　部 5 2 3 ・～25｝・，4，・・，2・，25

頭頸部領域 4 1 3 　　　1Q6～72　　　1　26，54，60，72

後腹膜腔 4 2 2
16～37　　　i　l6，30，37，37　　　1

背　　　　部 1 1 0 11　i11

合　　　計 41例 20例 21例 平均年齢：26．8歳

文献　1）2）4）5）7）－9）11）－22）より

No，5，1991　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　609



梅垣・後藤・野村・青木

の発育段階を示唆する成長過程をたどるため，primi・　　り，青壮年代にpeakを示し，20歳代と30歳代で45％

tive　neuroectQdermal　tissue由来であると推論してい　　をしめている。また性差は，男20例，女21例とほぼ同

る。最近の報告鯛では，malignant　neuroepithelioma　　率であった。

と交感神経由来のneuroblastomaは，組織学的には　　　本腫瘍は，身体のどの部分にも生じ得るが，四肢に

類似しているものの，それぞれ独立した疾患と考える　　生じる例が多く，下肢，上肢，留部を合わせると金体

傾向が強い。Ishikawaら6｝による，28歳男性の第8頸　　の67．5％であった。頭頸部領域の報告は少なく，41例

神経根に生じたmalignant　neuroepitheliomaと小児　　中4例を認めるのみであり，その内訳は，26歳女性：

のsympathetic　neuroblastomaのcell　lineの研究で　　顔面11），54歳女性：右頸部，72歳女性：願下，60歳男

は，両者は異なる性状を持つとしている。しかし彼ら　　性：節骨洞7）であった。またこれら頭頸部領域4例の

は，両者はともt：　neural　cres亡起源のprimitive　stem　　平均年齢は53，0歳であり，他領域，特に胸部発症例

cell由来の腫瘍であることは同一であると結んでいる。　　（平均年齢12，2歳）と較べると高年齢層に発生する傾

B　病理組織　　　　　　　　　　　　　　　　　　　向があると思われた。

　本腫瘍の光顕上の所見は，胞体の乏しい未分化な核　　　またNesbittとVidone”｝はその報告の中で，　malig一

を持つ小円形細胞が，シート状または胞巣状に増殖す　　11allt　neuroepitheliomaの診断には，中枢神経病変を

るsmall　round　cell　sarcomaであり，表1のような軟　　除外し，さらに末梢神経との関係を明確にすることが

部組織腫瘍との鑑別が問題となる。本腫瘍では　　必要であると述べている。しかし本腫瘍は必ずしも神

Homer・Wright型rosetteの存在が特徴的であるとい　　経の主幹に発生するとは隈らず，一般に発生母地と考

えるが，Mackayら7｝の報告では，　rosetteの形成は本　　えられる神経との関連を見出すのは困難であるとして

腫瘍に必ずしも特徴的ではないとしている。また，　　いる報告が多い。Hashimotoら11｝の報告でも，15例

BolenとThorninga），　NesbittとVidone9）によれば，　　中腫瘍と神経の関係が明白であったものは，坐骨神経

原発巣においてrosette形成が認められた腫瘍もその　　および尺骨神経より生じたと思われた2例のみであっ

転移巣においてrosetteの形成を認めなかったと言う。　た。

このように本腫瘍は，その分化度の相違などにより組　　　今回のわれわれの症例では，受診時，腫瘍は舌の左

織像に変化が認められることにより，光顕所見のみに　　後半分より下顎骨体部内側，第1～第2頸椎前縁から

て他腫瘍と鑑別することはきわめて困難と思われる。　　　甲状軟骨の範囲および上方は頭蓋底に達しており，特

　本腫瘍の電顕上の特徴は，限界膜に覆われた電子密　　定の神経との関係を見出すのは困難と思われた。また

度の高い円形もしくは楕円形の神経分泌穎粒の存在で　　その発生部位を考慮するとわれわれの症例も，頸部の

ある。以前はこの所見により他腫瘍と区別されていた　　sympathetic　chainよりの発生を否定し得ないと思わ

が，現在では免疫組織学的にNSE染色陽性，および　　れた。

S－100蛋白陽性等々の所見により鑑別が可能である。　　　D　治療および予後

C疫学　　　　　　　　　　　本腫瘍は，治療に抵抗性であり予後は一般に不良で
　Malignant　neuroepithelioma，もしくはperipheral　　ある。通常の生存期間は受診後半年～5年であり，そ

neuroblastomaと呼ばれる腫瘍は非常にまれである。　　の大半は2年以内に局所再発，肺，リンパ節，肝，骨

EnjojiとHashimoto1°）によれば，軟部組織腫瘍752例　　転移をきたし死亡している。今回文献的に検討し得た

中，malignant　neuroepitheliomaは8例（1．1％）で　　41例中，初診後約2年を経て生存していると記載され

あったという。また本邦では，文献上検索できた症例　　ているものは8例であり，このうち2例は明らかな遠

は1983年にHashimotoら11｝が集計した15例を合わせ　　隔転移が認められている。また腫瘍の再発を認めなか

ると，25例ほどが報告されているに過ぎない。　　　　　った6例中，25歳女性の腰部に生じた1例を除いて，

　表2に，今回文献上検討できた症例の発生部位，性　　すべて腫瘍は四肢に生じており，切断等の手術可能な

差，および年齢層を示した。本腫瘍はいかなる年齢に　　症例であった。これらのことより，Harperら4）が述べ

も生じ得るとされており，Dasら12｝は，肋間神経より　　ているように，本腫瘍に対しては積極的な手術療法と，

発生したと思われた巨大な腫瘍を生下時に認めた例を　　その後の強力なadjuvan亡chemotherapyおよび放射

報告している。今回検討した症例の年齢分布も0歳　　　線療法等による局所再発防止が必須と思われる。

～72歳と広範であった。しかし平均年齢は27．5歳であ　　　しかし本腫瘍に対する化学療法にはいまだ確立され
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たプPト　ルはない・ yしたように・本鵬は小　　　　。結　語
児に生じるいわゆるclasslcal　neurQblastomaとは明

らかに異なるとされているが，化学療法に関しては　　　57歳女性の左頸部に発生したmalignant　neuroe・

stage　IVのIleuroblastomaに準じて行われることが多　　pitheliomaの1例を報告した。初診時腫瘍は頭蓋底に

い。一般にADMを中心とした多剤併用療法が行われ　　達し，手術による完全摘出は困難と思われたため，放

る。われわれの症例では，いろいろな抗癌剤の併胴療　　射線療法および化学療法を施行した。放射線療法によ

法を試みたが，CDDPに対してわずかに反応を認めた　　り腫瘍は著明に縮小したが，化学療法には明らかな反

のみであった。　　　　　　　　　　　　　　　　　　応を得られなかった。その他文献的考察を加えて報告

　本腫瘍における放射線感受性に対しても，おそらく　　した。

組織学的悪性度の相違によると思われるが，様々な報

告があり一定しない。われわれの症例は，化学療法に　　　稿を終えるにあたり，田口喜一郎教授の御校閲に深

対して顕著な反応を示さなかったが，放射線治療に対　　謝いたします。また本論文の一一部は，第128回日耳鼻

しては感受性が高く奏劾を呈した。　　　　　　　　　　長野県地方部会例会（1990年6月17日）で発表した。
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