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症例は 24 歳の男性で，腹痛を主訴に近医を受診し腹部腫瘤，肝転移を指摘され当院紹介受診
となった．腹部造影CTにて上腹部，直腸膀胱窩に最大径約 90mm大の充実性腫瘍を認め，肝
両葉に多発転移巣を認めた．腫瘍マーカーはCA125：100U�ml，NSE：83.4ng�ml と高値であっ
た．穿刺吸引細胞診では確定診断がつかず，開腹生検を施行した．大網は omental cake の状態
で腹腔内に多発腫瘍を認めた．切除検体の免疫染色検査の結果，desmoplastic small round cell
tumor（以下，DSRCT）と診断された．P6 regimen にのっとり化学療法を 5コース施行．2
コース終了後には肝転移巣，腹部腫瘍とも縮小を認め，腫瘍マーカーの低下を認めた．その後，
次第に腫瘍は増大し診断より 7か月で原病死した．DSRCTは本邦ではまれであるが若年者の
腹部腫瘍の鑑別診断として本疾患も念頭におく必要があると考えられる．

はじめに
Desmoplastic small round cell tumor（以 下，

DSRCT）は小児期から青年期の男性に好発する予
後不良でまれな悪性腫瘍である１）．今回，我々は腹
腔内多発腫瘍として発症したDSRCTの 1例を経
験したので報告する．

症 例
患者：24 歳，男性
主訴：腹部，背部痛
既往歴：特記事項なし．
現病歴：2003 年 11 月中旬より腹部重圧感，嘔

気を自覚していた．11 月下旬，腹痛，背部痛が増
強し近医を受診．腹腔内に多発腫瘍と肝転移を指
摘され当院紹介受診となった．
入院時現症：中腹部左側に弾性硬の腫瘤を触知

し同部に圧痛を認めた．
入院時血液検査所見：白血球数 5,500�µl，CRP

1.09mg�dl と炎症反応は軽微であった．また，ヘモ
グロビン値は 12.9mg�dl と軽度の貧血を認めた．
腫瘍マーカーはCA125 101.7U�ml，neuron spe-

cific enolase（以下，NSE）83.4ng�ml と高値を示
した．
腹部造影CT（2003 年 11 月）：左腹部に最大径

約 9cmの内部が不規則に淡く造影される腫瘍を
認めた．同様の腫瘍は腹腔内に散発し，また肝両
葉に多発性腫瘍を認めた（Fig. 1）．
腹部超音波検査：左腹部の腫瘍は同様に長径約

9cmの low echoic tumor としてとらえられ，腹壁
浸潤の可能性が示唆された．
上部，下部消化管内視鏡検査：異常なし．
Positron emission tomography（以下，PET）（治

療中 2004 年 4 月）：腹部正中やや左側よりに強い
集積を認めた．多発肝腫瘍も hot spot として描出
された（Fig. 2）．
以上より，肝転移を伴う腹腔内多発腫瘍と診断

し，組織学的診断を得るため fine needle aspira-
tion biopsy（以下，FNA）を施行した．
穿刺吸引細胞診病理組織学的診断：未分化癌や

非上皮性悪性腫瘍が推測されるが確定診断には至
らなかった（Fig. 3）．
上記所見をふまえ，試験開腹術を施行した．
手術所見：開腹時黄色透明な腹水を大量に認め

た．大網は腫瘍により占居されており，いわゆる
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Fig. 1　a：Computed tomographic scan showed a 
large mass in the abdomen at the admission. b：
The patient also was pointed out of the multiple 
liver metastasis.

b

a

Fig. 2 Positron emission tomography showed liver 
tumors and an abdominal tumor as hot spots
（white arrow：liver tumors） .

Fig. 3 Aspiration biopsy specimen revealed aggre
gation of small round cell. However, we could not 
achieve the histological diagnosis.

omental cake の状態であった（Fig. 4a）．他腹腔内
に多発性に腫瘍を認めたが，大網を切除すること
で手術を終了した．
切除標本：腫瘍は白色で充実性，弾性硬．割面

は白色で一部黄色調であった（Fig. 4b）．
病理組織学的検査所見：小型円形の腫瘍細胞が

充実性胞巣状に増殖しており，発達した線維形成
性の間質を伴って大小の島状に存在していた
（Fig. 4c）．免疫組織染色検査ではDesmin，
Vimentin，NSE，AE1―3，MIB-1 が陽性を示した．
臨床経過：以上より，DSRCTとの診断にて P6

protocol にのっとり化学療法を開始した２）．治療開
始直前のCTでは肝転移巣，腹部腫瘍ともに増大
傾向が認められた．2003 年 12 月より 5コース施
行した．有害事象は各コースでGrade 4 の好中球
減少を認めG-CSF を使用し，また各コースで
Grade 3 のヘモグロビン値の低下を認め濃厚赤血
球の輸血を必要とした．第 3，4コース終了後には
Grade 3 の血小板数の低下を認めた．2コース終了
後よりCT上（2004 年 1 月）腹水の増量は認める
が肝転移巣，腹部腫瘍の縮小が認められ，RECIST
基準で 32.5％縮小しており PRの判断であった

（Fig. 5）．3コース終了後の腫瘍マーカーはCA125
89.1U�ml，NSE 7.1ng�ml と低下傾向が見られた．
しかし，第 5コース開始前にはCA125 が 308.0

U�ml まで上昇していた．本人，家族と相談の結
果，化学療法を続行することとなったが，第 5コー
ス施行後CT上腫瘍は増大し，原疾患憎悪による
全身状態の悪化が顕著となり治療の主眼を best
supportive care とした．2004 年 7 月，原病により
永眠．剖検は施行されなかった．

考 察
DSRCTは 1991 年 Gerald ら３）によって初めて

報告された比較的新しい疾患概念であり，Pub-
Med にて「DSRCT」をキーワードに 2008 年 5
月まで検索すると約 300 編の報告がある．しかし，
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Fig. 4 a：Exploratory Laparotomy showed that 
omentum was replaced with the tumor. b：The 
cut surface of the resected specimen revealed a so
lid, firm and whitish tumor. c：Histological section 
showed nests of small round cells in fibrous stroma.
（H.E.stain×400）
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Fig. 5 a：After two courses of the chemotherapy, 
the tumor reduced 15% in dimension comparing 
with one at the beginning of the chemotherapy. b：
Liver metastases after two cources of the 
chemotherapy. The massive ascites was observe, 
however, the each size of liver metastases was 
reduced.

b
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本邦では医学中央雑誌で「DSRCT」，「線維形成性
小円形細胞腫瘍」をキーワードに 1991 年より
2008 年 5 月までの検索と参考文献を参照すると，
本症例を含め 25 例の報告例しかなく欧米におい
てより頻度の高い疾患であるといえる（Table 1）

４）～２６）．
海外文献の検索では，平均年齢は 22 歳と若年者

に多く男女比は 4：1で男性に多いとされる１）．発
生部位は大部分が腹腔内に発生し腹膜，骨盤内，
大網に好発し，臍部腫瘤として発症する場合もあ
る３）１８）２７）．また，腹腔内でも膵，腎，肝，卵巣などの
実質臓器に発生した報告があり１９）２８）２９），約半数に
肝，肺，骨などの遠隔転移を有する．腹腔外では
傍精巣領域，胸膜，脳，心臓内，骨，肺，耳下腺
に発生したとする報告もある２５）２６）３０）～３２）．
本邦報告例の集計では，平均年齢 23.8 歳，男女

比は約 3：1と男性に多かった．発生部位は腹腔内
に発症したものが 22 例と最多で，ほか傍精巣領域
2例，胸部，軟部組織各 1例であった．遠隔転移は
記載のあった 24 例中 8例に認め，肝臓が最多で
あった．



2009年 6 月 89（705）

Table 1 Reported cases of Desmoplastic small round cell tumor in Japan

PrognosisTreatmentDistant metastasisDiagnosisLocationAge/GenderYearAuthor

UnknownResection―RSabdomen28/M1994Tateyama4）1

4.5mo. DeathNone―Autopsyabdomen16/M1995Fuyama5）2

7mo. AliveResection, Chemotherapy―FNAabdomen23/M1996Okamura6）3

UnknownChemotherapy＋LiverOBabdomen13/M1997Okada7）4

4mo. DeathChemotherapy―Autopsyabdomen17/M1997Kobayashi8）5

2yr. AliveChemotherapy―OBabdomen24/M1999Fukunaga9）6

27mo. DeathChemotherapy＋ LiverOBabdomen
Paratesticular

42/M1999Takeuchi10）7

6mo. DeathChemotherapy―OBabdomen16/M2000Inaoka11）8

18mo. DeathResection, Chemotherapy＋ LiverFNA, OBabdomen31/M2000Yanai12）9

20mo. DeathNone（Colostomy）＋Lver etc.Autopsyabdomen28/M2000Maeda13）10

2yr. AliveRadiation, Chemotherapy―OBabdomen33/F2002Higaki14）11

5mo. DeathChemotherapy―OBabdomen11/F2002Horie15）12

5mo. AliveResection―RSabdomen19/M2002Chiba16）13

UnknownResectionNDRSsoft tissue 7/F2002Hamasaki17）14

50days. DeathNone―OBabdomen38/M2003Ogawa18）15

7mo. AliveResection, Chemotherapy―RSOvarium36/F2003Kimura19）16

8mo. DeathResection＋ LungRSabdomen15/M2004Sakakibara20）17

5mo. DeathResection, Chemotherapy―RSabdomen16/F2004Sakakibara20）18

36mo. DeathChemotherapy―OBabdomen23/M2004Suehara21）19

UnknownUnknown＋ LiverFNAabdomen20/M2006Kiguchi22）20

2mo. DeathChemotherapy＋ LiverOBabdomen32/F2007Ueda23）21

UnknownResection, Chemotherapy―Cytologyabdomen22/M2007Fukuda24）22

15mo. AliveOpe―Opetestis61/M2007Yamashita25）23

1yr. DeathChemotherapy―OBchest 0/F2008Hirabayashi26）24

7mo. DeathChemotherapy＋ LiverOBabdomen24/MOur case25 

FNA：Fine needle aspiration biopsy, OB：Open biopsy, RS：Resected specimen, ND：Not descrived

臨床症状は腹痛，腹部膨満，腫瘤触知などが一
般的であり胸膜原発の場合は呼吸困難，胸痛など
が初発症状となる．
血清腫瘍マーカーではCA125，NSEが上昇する

との報告があり治療効果判定のマーカーになりう
るものと思われる３３）．本邦報告例では，記載のあっ
たものでCA125 は 6 例全例で上昇し，NSEは 8
例中 5例で上昇していた．本症例では上記二つの
マーカーともに上昇しており，特にCA125 が臨床
経過と相関を示した．
画像診断では造影CT，MRI，腹部超音波検査で

原発不明の腹腔内腫瘍と診断され，消化管内視鏡

検査，PETなどで消化器癌を否定することが重要
である．最終的には組織学的検討がなされること
になるが，FNAが有用であるとする報告が多
い２２）．しかし，十分量の細胞の採取が必要であり本
症例ではFNAで診断がつかず開腹生検を必要と
した．
組織学的検査所見では細胞径 15～20µmの小型

円形細胞が大小の胞巣状に集簇し，周囲に膠原線
維が豊富な間質を認める．また，ロゼット形成や
腺管形成など上皮性の分化を示すことがあり，そ
の他の像として single cell pattern，palisading
pattern，印環細胞様も時に見られる．免疫組織学
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的には cytokeratin，vimentin，desmin，NSEなど
の上皮性，筋原性，神経原性のマーカーが陽性を
示す２）３）．
また，染色体上 22q12 にある Ewing 肉腫の遺伝

子EWSと染色体上 11p13 にあるWilms 腫瘍の
遺伝子WT1の転座によって起こる染色体異常が
見られ腫瘍形成に関連しているものと考えられて
いる３４）．
DSRCTの治療は現段階では確立されたものは

ない．化学療法，手術，放射線，温熱療法などが
試みられているがいずれの文献も予後は極めて不
良である３５）３６）．Memorial Sloan Kettering Cancer
Center の報告では，P6 regimen による大量化学
療法を主軸に手術，放射線療法を併用することで
5年生存率 35％と本疾患としては良好な治療成
績が得られている２）．P6 regimen とは 7コースの
大量化学療法で構成されている．1，2，3，6コー
ス は day1，2 に cyclophosphamide 4,200mg�m2
per course，doxolubicin 75mg�m2 per course，day
1 に vincristine 2.0mg�m2を 投 与 する．4，5，7
コ ー ス は day1―5 に ifosfamide 1.8g�m2�day と
etoposide（VP-16）100mg�m2�day を投与する．
本症例ではオリジナルレジメンにのっとり 5

コースまで施行し，腫瘍の縮小が見られた．有害
事象は主に血液毒性であり，ほか軽度の消化器症
状を認めたが許容可能な範囲であった．
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Intra-Abdominal Desmoplastic Small Round Cell Tumor Report of a Case

Youichi Kumagai, Michio Iida, Yutaka Tohkairin, Takanori Ochiai,
Shigeru Yamazaki, Hajime Odajima１）and Tohru Igari２）

Department of Surgery and Department of Pathology１）, Ohta Nishinouchi Hospital
Department of Pathology, Tokyo Medical and Dental University２）

A 24-year-old man admitted for left abdominal pain, and previously found elsewhere to have intraabdominal
tumors and liver metastasis was found in contrast-enhancement computed tomography（CT）to have a 90mm
tumor in the left abdomen and pelvis with multiple liver metastasis. No tumor causing peritoneal dissemina-
tion or liver metastasis was found, however, in endoscopic examination or PET. CA125 at 100U�ml and
Neuron-specific eolase（NSE）at 83.4ng�ml were elevated. Unable to obtain a histological diagnosis with fine-
needle aspiration cytology, we conducted open incisional biopsy and totally resected the omental tumor. The
definitive diagnosis was desmoplastic small round cell tumor（DSRCT）. The man was treated to 5 courses of
high-dose chemotherapy based on the P6 regimen. Two courses of chemotherapy reduced tumors of abdomen
and liver metastasis and decreased serum CA125 and NSE levels, but the man died 7 months after diagnosis
due to tumor regrowth. In cases of abdominal tumor in young patients, DSRCT should be considered as a dif-
ferential diagnosis.
Key words：desmoplastic small round cell tumor, P6 regimen, chemotherapy
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