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直腸悪性神経輪腫の 1例

日本医科大学付属多摩永山病院外科1ち同 病 理部り,日 本医科大学付属病院第 1外科り

吉田  寛 1)江 上  格 1)和 田 雅 世1)
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3年 4か 月の経過観察の後,手術を施行した巨大直腸悪性神経輸腫の 1例 を経験したので報告する.
症例は61歳の女性で,1990年 6月 ,肛 門部痛を主訴に受診し,直 腸に直径約4cmの 粘膜下腫瘍を認め
た。治療を勧めたが,疼 痛出現時のみ来院し,疼 痛が消失すると治療を拒否していた。1993年10月,
肛門部痛 ・腫瘤,発 熱,体 重減少,歩 行および坐位困難にて緊急入院となった。右腎部に15×10×10
Cmの 腫瘍が突出し,自潰により膿が流出していた.腫瘍マーカーは,IAP 736μg/mlと 高値を示した。
腹会陰式直腸切断術を施行し,病 理所見にて悪性神経輸腫と診断した。術後経過良好にて退院し,現
在,外 来にて厳重な経過観察中である。経時的な CTに よる腫瘍径の測定では,径 の増大速度は,4cm
から5cmに 増大時は,14か月であったが,その後増大速度は速 くなり,5cmか ら10cm(実 測値15×10×
10cm)で は26か月であった。
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はじめに

直腸悪性神経鞘腫は極めてまれな疾患でありll~め,

その経過観察例の報告はない。この度,治 療拒否によ

る3年 4か 月の経過観察の後,手 術を施行した巨大悪

性神経鞘腫の 1例 を経験したので報告する。

症  例

患者 :61歳,女 性

主訴 :肛門部痛 ・腫瘤,発 熱,体 重減少,歩 行およ

び坐位困難

家族歴 :特記すべきことなし。

既往歴 :特記すべきことなし.

現病歴 i1990年 6月 ,肛門部痛を主訴に近医受診し,

直腸粘膜下腫瘍の診断で当科紹介受診となる。直腸診

にて肛門縁より約2cm, 9時 方向に,直 径約4cmの 腫

瘤を触知した。軟らかく圧痛を認めるが,粘 膜面は異

常なく,直 腸粘膜下腫瘍と診断し諸検査施行したが,

その後,疼 痛消失したため自主的に通院を中止した.
1991年12月,肛門部痛にて再度来院した。腫瘤は約6cm

となり,1992年 1月 ,入 院し諸検査施行するも疼痛軽

減したため,手術を拒否し自主退院となった。その後,

連絡とるも来院せず.1992年 9月 ,ク モ膜下出血にて,

他院で緊急手術を施行した。同年11月,当 院への再診
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を勧められて退院するも,来 院せず。1993年 5月 ,再

度の肛門部痛で来院した。腫瘤は約9cmに 増大してい

たが,肛 門部痛消失後,来 院せず.同 年10月,肛 門部

痛 ・腫瘤,発 熱,体 重減少,歩 行および坐位困難にて

緊急入院となった。

入院時現症 !身 長156cm,体 重42kg(1年 前は64

kg),血 圧146/78mmHg,脈 拍82/min・整,体温384°C,

眼験結膜に軽度の貧血を認めるも眼球結膜の黄染な

し.触診にて上腹部に腫瘤は触知しなかった。またレッ

クリングハウゼン病の合併は認められなかった。

右臀部に直径約10cmの 腫瘤が突出し,自 潰して膿

が流出していた。直腸指診にて直腸内腔の狭小化と軟

らかい腫瘤を触知し,圧 痛は高度で歩行および坐位も

困難であった.

入院時検査所見 :WBC 12,800/mm3,RBC 326×

104/μl,cRP 29.9mg/dlと 高度の炎症所見を認めた。

腫瘍マーカーは,IAP 736μg/mlと やや高値で,CA125

65U/ml,TPA 25U/′ と正常であった。

CT所 見 :1990年 6月 25日,直 腸右側壁を圧排する

充実性腫瘤を認めた。腫瘍径は,約 4cmで あった。腫

瘍と直腸の間に薄い脂肪層を認め,粘 膜下腫瘍である

ことを示唆させた。また内部に低濃度領域 (low den_

Sty area:以 下,LDA)を 認め,中 心壊死が示唆され

た (Fig.la).1991年 8月 23日,初 回 CTよ り1年 2

か月後の他院の CT所 見で,腫 瘍径は約5cmと なり軽
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Fie. I CT demonstrates the grou,th of the tumor.
(a) June 25, 1990 (plain) :  4cm in diameter (b)

August 23, 1991 (plain) :  5cm in diameter (c)

January 21,1992 (plain) (d) (CE) :6cm in diame-

ter (e) May 19, 1993 (plain) (f)  (CE) : 9crn in

diameter (g) October 4, 1993 (plain) (h) (CE) :
l0cm in diameter.

度増大した (Fig。lb).1992年 1月 21日,初 回 CTよ

り1年 7か 月後,腫 瘍径は約6cmと なる。造影 CTに

て造影効果を認めた.ま た中心壊死は明瞭化してきた

(Fig。lc,ld)。1993年5月 19日,初 回 CTよ り2年 11

か月後,腫瘍径は約9cmに 増大する。内部の LDAは 増

大し,中 心壊死部の拡大が示唆された (Fig。le,lf)。

1993年10月 4日 ,初 回 CTよ り3年 4か 月後,腫 瘍径

は約10cmと なり,造 影 CTに て充実性部分が極めて

不均一となった (Fig.lg,lh).

注腸造影所見 :1990年 7月 9日 ,直 腸右側壁に軽度

壁外性圧排を認めた (Fig。2a)。1993年10月 5日 ,直

腸右側壁に高度の壁外性圧排を認め,直 腸内腔は狭小

化していた (Fig。2b).

血管造影所見 :1992年 2月 10日,右 の閉鎖動脈,中

直腸動脈,内 陰部動脈が feeding arteryとなり,強 い
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Fig. 2 (a) On July 9, 1990, barium enema exami-
nation shou's slight compression of the right wall

of the rectum. (b) On October 5, 1993, compres-
sion and stenosis of the rectum are seen by the
huge tumor.

腫瘍濃染像が認められた。1993年10月 7日 ,腫 瘍はさ

らに増大し,壊 死部の vasculatttyの減弱が認められ

た。

MRI所 見 :1993年10月11日,矢 状断 Tl強調像にて

15×10cmの 精円形の腫場を認めた。内部に高信号域

を認め,出 血を疑わせた (Fig。3a).T2強 調像では,

内部の不均一
′
性がより明瞭化してきた(Fig。3b).Gd‐

DTPA静 注後の造影 Tl強調像では,CTに て認めら

れた充実性部分に増強効果を認めた(Fig。3c).冠状断

Tl強調像では,腫 瘍により左方に圧排された直腸が明

陳化した (Fig。3d).

生検病理組織所見 :自潰した腫瘍の
一部を採取し検

討した。ほとんど壊死組織塊で,強 い変性のため診断

に難渋したが,細 胞密度が高いことより悪性腫瘍が疑

われた。

以上の所見から直腸悪性腫瘍の診断で,1993年 10月

20日,手 術を施行した。

術中所見 :下腹部正中切開にてアプローチし,右 内

腸骨動脈を剣離し,feeding arteryである閉鎖動脈,

中直腸動脈,内 陰部動脈を,そ の分岐部で結紫切離し

た。次に右臀部に皮膚切開を加え腫瘍を肛門,直 腸部

と合併切除し,腹 会陰式直腸切断術を施行した。リン

パ節転移,局 所浸潤は認められなかった。

切除標本肉眼的所見 :腫瘍は15×10X10cmの 被膜

を有する充実性腫瘍で,一 部壊死を伴っていた (Fig.

4 ) .

病理組織所見 :H‐E染 色では,核 異型の強い紡錘形
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細胞が,高 い細胞密度で増殖しており,核 分裂像 も1

high pOwer neldで2か ら3イ回認められた。 また核の

palisadingも認められ,悪 性神経輸腫を疑った (Fig.
5). keratin, vimentin, neuron specinc enolase (以

下, N S E ) , s l o O蛋 白, s m O O t h  m u s c l e  a c t i n (以下.

1997+7 tr

Fig.  3 Magnet ic Resonance Imaging:  (a)  Sag_
gi ta l  sect ion of  

' f , -u 'e ighted 
image (b)  Saggi ta l

sect ion of  Tr-weighted image (c)  Saggi ta l  sec_
tion of T,-u'eighted image enhanced \\,ith Gd-
DTPA (d)  Coronal  sect ion of  Tl , rveighted
irnage.

Fig. 4 Resected specimen shows the solid tr-rmor
wi th necrosis,  15X10xl0cm in d iameter.

車

Fig. 5 Microscopic f indings oI
men (H.E. stain)

1 2 1 ( 1 8 1 1 )

the resected speci‐

S M A ) お よび d e s m i n の免 疫 染 色 を施 行 した。

vimentin,NSE,Sloo蛋 白は陽性で,keratin,SMA,

desminで は腫場細胞は陰性であった(Fig.6)。以上の

所見より,直 腸悪性神経輸腫と診断した。

術後経過は良好で退院し, 3年 2か 月後の現在,再

発なく外来通院中である。

考  察

消化管に発生する悪性神経鞘腫は少なく, とりわけ

直腸に発生するものは極めてまれであり,そ の本邦報

告は,著 者 らが調べた限 りでは,過 去35年間で 7

例
4Ⅲlいで,い ずれも抄録による報告であった。また外

国での報告例は 1例 と極めて少なかった31本 邦報告

例での検討では,本 症171も含めた 8症例では,男 女比

は1:1で ,年 齢は38～73歳 (平均年齢596歳 )で あっ

た。腫場径は,6～ 15cm(平均9 4cm)で あり,本 症例

が最大径15cmで 8症例中,最大であった。また最大径

13cmの 症例3)では,ょ く被包化され,中 心部に出血を

認めており,本 症例に類似していた。病理診断は,詳

細報告例は2例 で,S100笙 白陽性,desmin,cytOker―

atin陰性にて診断した症例4)と,電顕的に,interdigita‐
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Fig. 6 Microscopic findings of the resected speci
men (NSE and SMA stain)

tion,desmosome,basement menbraneを 認めたこと

で診断した症例Dであった。本症例では,核異型が強い

紡鍾形細胞が,高 い細胞密度で増殖 し,vimend■ ,

NSE,S100蛋 白は陽性で,keratin,SMA,desminで

は腫瘍細胞は陰性であったことより,悪 性神経I13腫と

診断した。

次に,本 症例では,治 療拒否により3年 4か 月もの

長期間にわたり経過を観察せざるをえなかったが,そ

の経過観察中の画像診断により腫瘍の自然史が詳細に

観察できた.

CTに よる同一面での計測では,腫 瘍径が4cmの 時

期より中心壊死を認め,6cm(19か 月後)になると中心

壊死は明陳化してきた。9cm(35か 月後)では,中 心壊

死はさらに拡大し,10cm(40か 月後)で 造影 CTに て

充実性部分が極めて不均
一となった.腫 瘍径が5cmま

では緩徐に増大したが,5cmを 超えてから速度が増大

した。

血管造影では,当初強い腫瘍濃染像が認められたが,

腫瘍径の増大とともに,

が認められた。

MRIで は,腫 瘍内部に高信号域を認め,出 血を疑わ

せた。造影 Tl強調像では,CTに て認められた充実性

部分に増強効果を認めた。

以上をまとめると,中 心壊死傾向が強く,腫 瘍径が

10cm(実測値15×10×10cm)の時点で,感 染および出

血が出現した。報告例に6cm以 下の悪性神経輸腫の報

告は無 く,5cmを 越えた時点から,に わかに増大速度

が速 くなったことより,悪
′
性化したとも考えられるが,

推察の域を出ない。

悪性神経鞘腫の予後は,Ghoshら
1)の
報告によると,

5年 生存率は65.7%で 比較的予後の良い腫場である

が,腫瘍径の増大とともに5年生存率は悪化している.

悪性神経鞘腫の治療法としては,局 所再発が多いこ

とか ら,腫 場 を含む広範囲の切除が推奨 されてお

り'2),本症例でも腹会陰式直腸切断術を施行し広範囲

切除に努めた。
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壊死部の vascularityの減弱
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A Case Report of Malignant Schwannoma of the Rectum

Hiroshi Yoshida'), Kaku Egami'), Masayo wada'), shotaroh Maedar),
Noritake Tanaka3) and Masahiko Onda3)

l)Department of Surgery, Nippon Medical School Hospital of rama-nagayama
z)Department of Pathology, Nippon Medical School Hospital of rama-nag ayama

3)First Department of Surgery, Nippon Medical School

We report a patient with a huge malignant schwannoma of the rectum, who had persistently refused
surgery for 40 months. A 58-year-old woman presented to Nippon Medical School Hospital of Tama-
nagayama for first the time in June, 1990, with a complaint of anal pain. Investigations revealed a
submucosal tumor of the rectum, 4 cm in diameter. Subsequently, the patient presented to the hospital
several times complaining of anal pain, because of the rapid disappearnace of the pain, however, the
patient refused surgerv. In October, 1993, the patient was again admitted to the Tama-nagayama Hospital
complaining of recurrent severe anal pain, mass, fever, weight loss and inability to walk and sit. pus was
discharged from a huge hip tumor, 15 x 15 x 10 cm in size. Laboratory investigation revealed high IAp
values of 736 ps/ml (normal 500 >). Abdominoperineal excision of the rectum was performed. Micro-
scopic examination revealed the tumor to be a malignant schwannoma. The postoperative course was
uneventful and the patient discharged from the hospital. Investigations revealed growth ofthe tumor. The
tumor was thus calculated to be 14 months from 4 cm to 5 cm in size, and 26 months from 5 cm to l0 cm
in size.
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