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　横紋筋肉腫は、小児に発生する悪性軟部腫瘍の中

で最も頻度が高い。しかし、他の肉腫と同様、体腔

液中に腫瘍細胞が出現する症例は稀であり、その報

告は少ない1-3 )。今回、腹水中に腫瘍細胞が出現した

胎児型横紋筋肉腫の１例を経験したので報告する。

����

　症例は１歳男児。腹部腫瘤にて当院紹介受診と

なった。腹部 CT にて後腹膜に１０cm大の腫瘍が認め

られ（図１）、診断確定のため腫瘍生検術が施行され

た。術中時に採取された腹水細胞診では、N/C比が

極めて大きい小型類円形腫瘍細胞が孤在性に出現し

ており、悪性リンパ腫や小細胞癌などが鑑別に挙げ

られた。組織診で胎児型横紋筋肉腫の診断を受け、

化学療法および自家末梢血幹細胞移植が施行された。

治療開始から約１年が経過し、腫瘍は著明に縮小し

た。
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　パパニコロー染色標本では、N/C比の高い小型円

形腫瘍細胞が多数見られ、上皮性結合は明らかでは

なかった（図２）。クロマチンは細顆粒状に増加し、

小型の核小体が見られた。短紡錘形や顕著な核形不

整、多核を呈する腫瘍細胞も認められた（図３）。ギ

ムザ染色では、腫瘍細胞の核や細胞質の小型空胞が

よく認められた（図４）。また、細胞質にパパニコ

ロー染色ではライトグリーン好性、ギムザ染色では

濃青色に染まるParanuclear blue inclusionを有する

腫瘍細胞も散見された（図５）。
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　腹部正中後腹膜に10cmを超える巨大腫瘤を認める．腫
瘤は境界明瞭，辺縁不整の分葉状で内部に壊死を伴ってい
る．腫瘤により両側腎が後方へ，胃・結腸が腹側へ圧排さ
れている．
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N/C比の高い小型円形細胞を多数認める．
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 　腹腔内腫瘍生検は、1.3×0.6×0.5cm大、白色調、

弾性軟の組織が採取された。組織学的には類円形腫

瘍細胞が、びまん性に増殖しており、間質には乏し

く、特徴的な配列も明らかではなく、いわゆる小円

形細胞腫瘍の範疇の腫瘍と考えられた（図６）。腫

瘍細胞は N/C 比大の類円形～短紡錘形細胞が主体

であったが（図７）、長紡錘形細胞も混じていた（図

８）。免疫染色等の結果を表１に示す。腫瘍細胞

はびまん性に vimentin (+)、CD５６ (+) であった。

desmin (+)、HHF３５ (+) 細胞は少数散見されたが、

陽性細胞には比較的広い細胞質を有する細胞が多

く、紡錘形、帯状の細胞も認められ、myogenin 陽性

細胞は全体の２０%程度に認められた（図９）。

myoglobin もごく一部に陽性所見を認めた。リンパ

球系マーカーは、CD45 (－)、CD3 (－)、CD20 (－)、

CD79� (－)、TdT (－)、血液系マーカーは、CD34 (－)、
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　腫瘍細胞の細胞質にParanuclear blue inclusion（矢印）
を認める．
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N/C比の高い小型円形腫瘍細胞のびまん性増殖を認める．
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　腫瘍細胞の多くは類円形（A）を呈しているが，短紡錘
形（B）を呈するものも見られる．
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　腫瘍細胞は，大小不同がやや目立ち，短紡錘形や核形不
整を見る細胞も認められる．クロマチンは細顆粒状に増加
しており，小型核小体を有している．
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　腫瘍細胞は類円形を呈するが，核形不整や多核細胞が認
められる．核や細胞質に小空胞を多数認める細胞（矢印）
も見られる．



myeloperoxidase (－)、神経系マーカーは、S-100 (－)、

NSE (focal, weak +)、chromogranin (－)、 synaptophysin 

(－)、neurofilament (－)、MIC-2 (－)、上皮系マーカー

は、CK AE1/AE3 (－)、EMA (－)で あ っ た。その

他、 EBER-ISH (－)、Ki-67 labeling indexは高い部分

では90%以上と非常に高値を示した。PAS染色では、

一部の腫瘍細胞の細胞質内に陽性像が認められ（図

10）、鍍銀染色では、腫瘍の胞巣状構造は明らかでは

なかった。組織像での横紋構造は明らかではなかっ

たが、免疫染色結果からは腫瘍細胞は横紋筋への分

化があると考えられ、胎児型横紋筋肉腫（非特異群）

と診断された。遺伝子検査では、胞巣型横紋筋肉腫

の８割以上に発現するとされる、キメラ遺伝子

PAX3-FKHR、PAX7-FKHRの発現は認めず、予後

不良因子とされる MYCN 遺伝子の増幅も認めな

かった。
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　横紋筋肉腫の組織型は、胎児型（胎児型（非特異

群）、ぶどう状型、紡錘形型）、胞巣型、多形型に大

別される4 )。本症例の胎児型横紋筋肉腫は、横紋筋

肉腫のおよそ半数を占め、５歳未満児の頭頸部、泌

尿生殖器領域、四肢、骨盤部、後腹膜、体幹に好発

する。組織学的には、未熟な腫瘍細胞が主体の肉腫

で、種々の程度の横紋筋への分化を示すのが特徴で

ある。Atahanら5 ) の細胞診における横紋筋肉腫のサ

ブタイプの検討によると、胞巣型においては大型で

豊富な細胞質を有する腫瘍細胞が出現し、胎児型で

は小型円形細胞が主体であるとされている。本症例

においても、小型円形腫瘍細胞が主体であった。小

児に発生する小型円形細胞腫瘍には、悪性リンパ腫、

神経芽腫、未分化胚細胞性腫瘍、Wilms 腫瘍、線維

形成性小細胞腫瘍などがあげられる6 )。体腔液中に

出現した小型細胞腫瘍を鑑別するため、過去に当院

で経験した神経芽腫、悪性リンパ腫、小細胞癌、線

維形成性小細胞腫瘍の体腔液細胞診標本の細胞像を

比較検討した（表２）。ロゼット形成は神経芽腫で認

められ、本腫瘍や悪性リンパ腫等では認められず、

腫瘍細胞の大小不同は本腫瘍が最も顕著であった
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－chromogranin －EMA 

＋CD56 －CK AE1/AE3 

＋(focal) desmin －CD3 

＋myogenin －CD45 

＋myoglobin －CD20 

＋(focal) HHF35 －CD79a 

＋ASMA －TdT 

＋vimentin －myeloperoxidase 

－CD99 －CD34 

－EBER －S100 

＞90% Ki67 ＋(focal) NSE 

＋PAS －neurofilament 
胞巣構造を認めず鍍銀 －synaptophysin 
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　腫瘍細胞の一部にNSEおよびPAS陽性所見を認めた．
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長い細胞質を有する長紡錘形腫瘍細胞（矢印）を認める．
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　desminは，紡錘形細胞や細胞質の広い円形細胞に陽性所
見を認める．myogeninは，腫瘍細胞の約20%に陽性所見を
認める．
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（図11）。ギムザ染色における小空胞所見は、本腫瘍

と悪性リンパ腫によく認められた（図12）。これら

の所見はLesterら7 ) の報告とも合致しており、N/C

比大の小型細胞腫瘍の鑑別に役立つものと考えられ

た。また、本症例に特徴的と思われたのは、神経内

分泌系腫瘍の細胞質に出現する Paranuclear blue 

inclusion8 ) と類似した物質を認めたことであった。

横紋筋肉腫は、NSEが陽性になることが報告され

ており、横紋筋と神経系の両者への分化を示す場

合があると考えられている9 )。本症例においても、

生検標本で NSE 陽性所見を認めていることから、

Paranuclear blue inclusion 類似物質の出現は、神経

系への分化を示しているものと思われる。また、悪

性リンパ腫では Paranuclear blue inclusion は認め

られないとの報告があることから10)、有用な鑑別所

見であることが示唆された。

　胎児型横紋筋肉腫をはじめとした小型円形細胞腫

瘍は、形態のみでは他の腫瘍との鑑別は非常に困難

であり、診断確定には免疫染色、電子顕微鏡検査、

遺伝子検査等による多角的検索が不可欠である。今

回の症例では、採取された腹水の検体量が少なかっ

たため、免疫染色等を施行した詳細な検索が不可能

であった。しかし、注意深い観察により細胞形態学

的特徴を捉えることで、鑑別の一助になる有用な所

見が得られると考えられた。
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Paranuclear
blue inclusion

ロゼット
形成

核小体クロマチン核形大小不同

ありなし小型細顆粒状
類円形～紡錘形
不整形や多核

あり胎児型横紋筋肉腫

なしなし小型細顆粒状
不整形

鋳型状核，対細胞
なし線維形成性小細胞腫瘍 

ありあり小型細顆粒状類円形～短紡錘形なし神経芽腫 

なしなし大型粗顆粒状類円形なし悪性リンパ腫 

ありなし小型細顆粒状
不整形

鋳型状核，対細胞
なし小細胞癌 
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　A : 神経芽腫，B : 悪性リンパ腫，C : 線維形成性小細胞
腫瘍，D : 小細胞癌
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　A : 神経芽腫，B : 悪性リンパ腫，C : 線維形成性小細
胞腫瘍，D : 小細胞癌
　神経芽腫および小細胞癌では，Paranuclear blue 
inclusionを認める（矢印）
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