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   Two cases of paratesticular rhabdomyosarcoma are reported. 

   A 15-year-old boy was admitted in July, 1983, with a 3-week history of gradually 

increasing painless scrotal swelling on the right side. With the suspicion of testicular cancer, 

right radical orchiectomy was performed and pathological examination revealed an embryonal 

rhabdomyosarcoma of the paratesticular region. Chemotherapy and retroperitoneal lymph-

adenectomy were performed, and the latter revealed lymph node metastasis at the bifurcation 

of the aorta. Radiotherapy was not done because of adherent ileus. About 8 months after 

the orchiectomy, he died of recurrence at pelvic cavity and brain metastasis. 

   A 6-year-old boy presented in March, 1985, with a complaint of right scrotal 

swelling that was painless and gradually increasing for about a month. Transinguinal 

exploration revealed a paratesticular neoplastic lesion and right radical orchiectomy was 

performed.Pathological diagnosis was paratesticular embryonal rhabdomyosarcoma. No 
evidence of metastasis was found by chest X-ray, excretory urogram, abdominal CT-scan or 

lymphangiography. As post-operative treatment, only chemotherapy was performed, and 9 

months after the orchiectomy, the patient was asymptomatic. 

   Ninety four cases of paratesticular rhabdomyosarcoma fonud in the Japanese literature 

are reviewed and mainly the policy of treatment is discussed. 

Key words: Paratesticular rhabdomyosarcoma, Retroperitoneal lymphadenectomy, Chemo-

           therapy, CDDP
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は じ め に
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横紋筋 肉腫(rhabdomyosarcoma:R.MS)は,

Wilms腫 蕩 や 神経芽細胞腫 とともに,小 児 におけ る

代表的な悪性腫瘍であ る.従 来,予 後 のきわめて不良

な疾患 とされて きたが,近 年,強 力な化学療 法 と,手

術,放 射線療 法を組み合わせ ることに よ り,RMSは

治癒可能な悪性腫瘍 と な りつ つ あ る.傍 睾 丸 部 に

RMSが 発生す ることは比較的稀 とされているが,血

行性転移 よ りもリソバ行性転移(傍 大動脈～腸骨 リン

パ節)の 頻度が はるかに高いことや,部 位的に早期発

見が可能であることな ど,治 療上興味深い臨床的特徴

を有 している.

最近われ わ れ は,2例 の傍睾丸RMSを 経験 した

ので,自 験例を含めて本邦報告例94例 を集計する とと

もに,治 療方 針を中心に,若 干の文献的考察を加えて

報告す る,

症 例

症 例1:M.1.,15歳,男 子,高 校 生

症例1

腫瘍

副睾丸(割 面1灰 白色)

(腫瘍 との境界不明瞭)

Fig.1.
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初診=1983年7月19日

主 訴:右 陰嚢 内容腫脹

既往歴 ・家族歴;特 記すべ きこ とな し

現病歴1983年6月 末,入 浴中に右陰嚢内容の無痛

性腫脹に気付 くも放置 してい た と こ ろ,7月17日 に

37.4℃ までの一過性 の発熱があ り,翌7月18日,某

院を受診 し当科 に紹介 された.こ の時,右 陰嚢内容は

成人手挙大で石様に硬 く,透 光試験は陰性,陰 嚢皮膚

との癒着 や発赤 は認め られなか った.以 上の所見か ら

右睾丸腫瘍 の疑 いで,即 日入 院の上,右 高位除睾術が

施行 され た.

手術 な らび に摘出標本所見:腫 瘍 と陰嚢皮膚 との癒

着はな く,精 索 には転移を疑わせ る所見はなか った.

摘出標本は,12×8×5cm,2659で,割 面 で は,灰

白色の腫瘍が標本の 大 部分 を 占 め,正 常の精巣は上

極に押 しや られ てお り,副 睾丸は 判別 で きな か った

(Fig.1).

病理組織学的所見:腫 瘍 は,全 体が細胞 質の少ない

未分化細胞 のび慢性増殖 と壊死巣か ら成 り(Fig.2),

一部に大 小さまざまな類 円形か ら紡錘状の細胞の混在

症例2

腫
瘍 睾丸

(割面;黄 白色)

摘出標本略図

睾丸鞘膜
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や(Fig.3),明 瞭 な横 紋 を 伴 う腫 瘍 細 胞(F三g・4)

が 認め られ,胎 児性 横 紋筋 肉腫 と診 断 され た.な お腫

瘍 組織 は,精 巣 とは線 維 性 被 膜 に よ り明 らか に 隔 た れ

て いた もの の,厳 密 な原 発 部 位 は 不 明 で あ った 。

入院 時 現 症:身 長173cm,体 重66kg.体 格,栄

養 とも中 等度 で,右 陰 嚢 所 見 を 除 き,特 に異 常 は 認 め

られ なか った.

検査 所 見 ・胸 部 レ線 な らび にIVPで は 異 常 を 認 め

ず 。腫 瘍marker;尿HCG陰 性,血 清 β一HCG

O.22ng/ml,血 清AFP2.5ng/mL検 血;WBC9700/

mm3,(分 画 正 常),RBC532×104/mm3,Hb15.2g/

dl,Ht44%,血 小 板22.3×104/mm'.血 液 化 学;Na

140mEq/1,K4.2mEq/1,Cl102mEq/1,Ca9.8

mg/dl,P4.5mg/dl,尿 酸4,0mg/dl,BuN11.3

mg/dl,Cr1.3mg/dl,血 清 総 蛋 白8.19/dl,ALP

17.1K-Au,LDH500Wro.u,GOTllKu,GPT

5Ku,cholesterol170mg/dl.止 血 機 能;正 常,検

尿所 見;正 常.

入 院 後経 過:ま ず 化学 療 法 と して,VAC療 法 を3

コー ス施 行 し,2コ ー ス終 了 時 の1983年9月13日 に 後

腹 膜 リ ンパ 節 廓清 術 を 行 な った.VAG療 法 で の 総投

与 量 は,vincristine(以 下VCR)11mg,actin-

omycinD(以 下ACD)7・5m9,cycloPhosPhamidc

(以下CPA)1,500mg.で あ っ た.後 腹 膜 リンパ 節 廓

清 の際,大 動 脈 分 岐 部 に 母 指 頭 大 の リンパ節 転 移 を 認

め,stageはgroupII(IRS1))と 判定 され た が,

化学 療 法施 行 中 に 癒 着 性 イ レウス を併 発 した た め,放

射線 療法 は行 なわ な か った.ま た,リ ンパ節 廓 清 で 摘

出 した転 移 巣 に は,化 学 療法 に よる変 性 が 認 め られ な
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か った こ とか ら,inductionchemotherapyをPVB

療 法 に 変 更 し,2コ ー ス施 行 した,PVB療 法 で の 総

投 与 量 はcisplatin(以 下CDDP)200mg,VCR4

mg,bleomycin(以 下BLM)80mgで あ った.

1983年12月2日,一 旦 退 院 したが,翌 年1月 ユ7日,突

然 の視 力 障害 と激 しい 頭 痛 を 訴 え,再 入 院 した.頭 部

CTで 脳 転移 を 認 め た の で,1月25日 か ら頭 部 へ の リ

ニア ッ ク照 射 を 開 始 した が,2月 始 め か ら,今 度 は 骨

盤 腔 内再 発 に よる急 激 な下 腹 部 膨 隆 が 出 現 し,PVB

療 法 を2コ ー ス施 行 す る こ とに よ り一 過 性 の 縮 小 は み

た も の の,3月17日 に死 亡 した.

症 例2:M.1.,6歳,男 子,小 学 生

初 診:1985年5月29日

主 訴=右 陰 嚢 内 容腫 脹

既 往 歴 ・家 族 歴=特 記 す べ き こ とな し

現 病 歴:1985年4月 中旬,入 浴 中 に 父親 が右 陰 嚢 内

容 の腫 脹 に 気 付 い た が,発 赤 や 疹 痛 が 無 い た め,そ の

ま ま放 置 して い た とこ ろ,や や 増 大 した か の様 な 印象

が あ り,5月29日,当 科 を 受 診 した.こ の時,右 陰 嚢

内 容は 左 側 の 約2倍 弱 の大 き さで,睾 丸 を2つ 重 ね た

様 な形 状 で,圧 痛 は無 く,透 光 性 も無 か っ た.外 来 で

の検 査 でAFP2。ong/ml,尿HcG(一)で あ った

が,睾 丸 あ る い は精 索 腫 瘍 の 疑 い が晴 れ ぬ ため,6月

3日,当 科 へ 入 院 した 。

手 術 な らび に 摘 出標 本 所 見=6月5日,生 検 目的 で

手 術 を 開 始 した と ころ,睾 丸 鞘 膜 内 に 明 らか な2個 の

腫 瘍 病 変 を認 め た の で,右 高 位 除 睾 術 を 行 な った.腫

瘍 は,肉 眼 的 に 明 らか に睾 丸 ・副 睾 丸 とは区 別 され,

あた か も鞘膜 か ら発 生 した か の よ うに 見 受 け られ た

(Fig.1).病 理 組 織 学 的 に は,腫 瘍 は全 体 に,未 分 化

な 紡 錘 状 細 胞 か ら 成 り(Fig.5).一 部 に は,成 熟

した横 紋 の形 成 を伴 っ た 異 形 核 の 細 胞 群 を 認 め た

(F量9.6).

入 院時 現 症:身 長126cm,体 重25.Okg.右 陰 嚢所

見 を除 き,特 に 異 常 は 認 め な か った.

入 院 時 検 査 所 見 ・検 血;WBC5,600/mm3,RBC

498x104/mm3,Hb14.2g/dl,Ht39.o%,血 小 板

30.0×104/mm3.血 液 化 学;Na139mEq/l,K4.I

mEq/1,Cl103mEq/1,Ca9.2mg/dl,P5.5mg/dl,

尿 酸4.omg/dl,BuNl6.2mg/dl,cr.o.7mg/dl,

血 清総 蛋 白G.8g/dl,ALPl4.8K-Au,LDH451

Wro.u,(1:II:III:IV'V=44:39:15.2:1),

GOT23Ku,GPT7Ku,cholesterol1フOmg/dl.

検 尿 所 見:異 常 を 認 め ず.

術 後 経 過:除 睾 術 後 の腹 部CT,後 腹 膜 リ ンパ 管 造

影,胸 部 レ線,排 泄性 腎孟 造 影 な どで い ずれ も転 移 を
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疑 わ せ る所 見 は な く,stageI(IRS')のgroupI)

の 胎 児性 横 紋 筋 肉腫 と 診 断 さ れ た.VCR,ACD,

CPAV`加 え,CDDP,peplomycin(以 下PEP)の

5剤 併 用 のprot。col(VCRImg×1day,ACDO。5

mgxlday,CPA300mgxlday,CDDP20mgx

4days,PEP3mg×4days,た だ しPEPの み4日

間 の少 量 持 続 静 注)を3～4週 間 隔 で3コ ー ス 施 行

後,maintenanceと して,3～4週 に1度 のVCR,

ACD,CPA(各 々1mg,0.5mg,300mg)の 投 与

を継 続 しつ つ,1985年ll月13日,略 治退 院 した.手 術

以来9ヵ 月 の 経 過 で,1986年3月 現在,再 発 徴 候 な く

外来 通 院 中 で あ る.

考 察

いわ ゆ る"paratesticular"の 定 義

傍 睾 丸 部(paratesticular)の 定 義 は必 ず しも 明確

な もの で は な く,一 般 に は 陰 嚢 内臓 器 の うち,睾 丸 を

除 く精 索 ・副 睾丸 ・睾 丸 鞘膜 な どを指 す もの と解 釈 さ

れ る2).し か し傍 睾丸 部RMSの 従 来 の 報 告 ・集 計例

を見 る限 り,む しろLeysonら の述 べ る3),睾 丸 を

も含 め た 広 義 の"paratesticular"に 該 当 す る もので

あ る。 陰 嚢 内に 発 生 したRMSは,そ の 進 展 が 急 激

で あ る た め,原 発 巣 の 同 定 が 容易 で はな く,従 来 の報

告 で も多 くは"推 測"の 域 を 出 る もので は な い.さ ら

には 睾丸 そ の もの と判 別 す ら困 難 な例 もあ り,広 義 の

paratesticular"が,よ り現 実 に 即 した もの と考 え ら

れ る,わ れ わ れ も,睾 丸 を も含 め た 広 義 の"parate・

sticular"に 従 い,本 邦 での 集 計 を 行 な った.

本邦 報 告 例 の検 討

本 邦 で の 傍 皐 丸部RMSの 報 告例 は,わ れ わ れ の

ド蓼ぺ

Fig.6.PATHstain,x1,000

集 計 しえ た 限 りで は,自 験 例 を 含め た94例 で あ った

(Table1),初 診時 年 齢 は2～74歳 で,24歳 以 下 が

76.3%を 占め,5～9歳,15～19歳 に ピ ー クがみ られ

た(Fig。7).こ の うち組 織型 が記 載 され て い る の は

55例 で あ った(Fig.8).RMSの 組 織 型 は,(1)bo-

tryoid,(2)embryonal,(3)alveolar,(4)pleomor-

phicの4typeと これ らの 混合 型 に分 け ら れ,こ の

うち(1)は ブ ドウの房 状 の 肉眼 的 形態 を特 徴 と し,広 義

に は(2)に 含 まれ る もの で あ る4).頻 度 は,小 児 の場

合(1)+(2)〉(3)》(4>で あ る.pleomorphictypeは,

本 来,成 人骨 格 筋 か ら発 生 し,そ の 多 くは 中高 年 齢層

で あ り,小 児 では せ いぜ い1%前 後 の 極 め て稀 な組 織

型 と され て い る1・5).こ の 点,本 邦 で の傍 睾丸RMS

の報 告 例 に は,高 齢 者 をか な り含 んで い る ことを 考 慮

して もpleomorphictypeが 目立 って 多 く,混 合型

を 含め れ ぽ,30歳 以下 の症 例 の19.5%(8/41)を,15

歳 以下 の症 例 に限 って も16.7%(4/24)を 占 め て い

る.embryonaltypeの 中 には,腫 瘍組 織 の一 部 が

成 熟 す る こ とに よ り,pleomorphicvarietyと 見 紛

う多 数 のlongitudinalstriationsを 呈 す る症例 もあ

り6),pleomorphictypeが 傍 睾 丸 部 で 多数 報 告 され

て い る ことV`つ い て は,病 理 学 者 に よる統 一 した 見解

で の再 検討 が望 まれ る.

傍 畢 丸RMSの 特 異 性

欧 米 での 主 な報 告 例 を集 計 した の がTable2で あ

る.傍 睾丸RMSの 特 異 な点 は,ま ず 部位 的 に 早 期

発 見 が 可 能 で あ る こ と(groupI&Hで71.4～100

0,Table2),そ してsarcomaに もか か わ ら ず 血

行 性 転 移 よ りも リ ンパ 行 性 転 移 が は る か に 多 い こ と

(Raneyら の報 告6)で は40弩)で あ る 。 また1・it一
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TableI.傍 睾 丸 横 紋 筋 肉腫 本 邦 報 告 例 米 沢 らの報 告(1977)22)に 追 加

age原 発 巣h15group 治 療 経 過

53大 島ほか

54吉 田ほか

55室 橋 ほか

56長 沢ほか

57安 積 ほか

58近 藤ほか

59堀 江ほか

60石 田ほか

61片 山ほか

62村 上ほか

63松 瀬ほか

64鈴 木ほか

65田 中ほか

66西 本ほか

67熊 谷ほか

68大 沢ほか

69渡 辺ほか

70芝 ほか

71坂 田ほか

72小 林 ほか

73後 藤 ほか

74ii

75多 田ほか

76外 川 ほか

77北 村 ほか

78大 西ほか

79鈴 木 ほか

80鈴 木ほか

81u

82横 関ほか

83坂 本ほか

84高wほ か

85朝 蔭ほか

86松 本ほか

87山 本ほか

88〃

89鹿 毛ほか

90ii

91池 内ほか

92堺 ほか

93自 験例1

94a2

1977

1977

〃

"

〃

"

1978

1979

〃

〃

〃

1980

〃

〃

〃

〃

〃

1981

〃

〃

〃

〃

1982

〃

〃

〃

1982
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Tablez.欧 米 での主な傍睾丸RMS報 告例

7075yr.

Author
No.ofgroup3-Y
casesIIImVI(.,)survival

Rosus-UribeAetal*z

MalekRSげal寧3

CurnesJTetailo)

RaneyR6Jr,etale)

ExelbyPRetal14>

TefftMetal1D

OIiveDetaliz)

1970

1977

1977

1978

1978

1980

1984

72302(i)

106301

64101(1)

2D13601

144811

i612400

32191201

66.7%

70.0%

ioo.of

100.0%寧4

71.4%

100.0%

71.4%

(Total) 105603717

*1:numbθrofcasewithbonemarrowmetastasis

*p:AmerJSurg120:787-791,1970

#3:JUrol118450-453,1977

*4:9-43mo.offollowup(median20-30mo.)

tmanら は,VAC療 法が本格化す る以前 の症例の集

計か ら,5歳 以下の発病例 での 高 い 生 存 率(67%)

と,思 春期以降で の低 い生 存率(10.1%)を 報 告 し

(特に10～15歳 では 工6例全員が死亡),発 生年 齢の ピー

クが思春期 に一致 している ことと併せ,傍 睾丸RMS

のホルモ ン依存性の可能性 を指摘 してい る7).た だ し

これ以後の報告ではVAC療 法の導入 と と もに治療

成績 が著 しく改善 され,思 春期 での予後の悪化 も特に

は認め られ ない,骨 髄転移はRMSに 比較的多いと

され る(剖 検 を除 く骨髄検査で10.7%8))が,わ れわ

れの検 索 しえた限 りでは,Table2の 欧米例105例 中

2例,本 邦報告丁41194例中2例 に しか記載 がな く,い ず

れ も他に広汎 な転移 を 伴 う症 例で あった.対 象症例

の多 くが小児 であ ることを 考xる と,傍 睾丸RMS

の10wstageの 症例 に対 しては,必 ず しも骨髄穿刺

が必要 とは思 えず,リ ンパ節 廓清な ど全身麻酔の機会

に同時 に行 な うのが妥当であろ う.

傍睾丸RMSの 治療方針

RMSの 治療成績は,VAC療 法の導入 以来,著 し

い改善をみている.TheIntergroupRhabdomyo・
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(Xoekstraら のpat?)を 一 部 変 更 〉

sarc◎maStudyI(IRS-1)で は,RMSのstage

をgroupI～IVと そ のsubgroupに 分 け,各 々に

VAC療 法(+adriamycin),放 射 線 療 法,箏 術 療 法

を績 み合 わ せ た 治 療 を試 み,grOttplで83%e,gr◎ 瞭

IIで72%,groupII1で65%,groupIVで28%の

diseasefree2ヴearsurvivalを 報 告 して い る1・9}.

傍 睾丸RMSは,比 較 的 症 例 数 が 少 な い こ とか ら,

各 々の施 設 でHRSに 準 ¢た 演 療 が な され て お 参,高

位除 睾術 と,そ れ に 続 く化 学療 法,後 腹 膜 リンパ 節 廓

清衛,放 躬 線 療 法 渉 行 な わ れ て い る.近 年 の 溝療 成 績

の 向上 につ れ,欧 米 で はlowstageの 症例 に 対 し,

後遺 症 を 考 慮Lて む しろ治 療 を縮 少 す る傾 向に あ る6・

10,12).後 腹 膜 リンパ 節 廓 清 術 は,根 治 的 治療 と して の

意 義 に芝 し く,こ れ に`]う 診 噺 し う るmicrometa-

stas三sも,VAC療 法 な どの 化学 療 法 に よ り充分 治療

で きる との 考 え か ら,リ ンパ 管造 影 な どで転 移 の否 定

的な 症例 に 対 して は,化 学療 法 を 前提 に,リ ンパ廓 清

は不要 であ る と,Ol三veら は 述 べ て い る!2>.ま た,

放 射線 療 法 に つ い て も,groupIの 症 例 に 対 して は,

これ を行 な わ ず 化 学療 法 の み で よい,と す る意 見 が 多

V・5・19).そLて 小莞 鋼 では,線 量 を4,069～5,0gerad

以 下 と し6),4週 間 で3,500radを 越 え る べ ぎ で な

いSe),と して い る.以 上 の 点 を ま とめ た 傍 睾丸RMS

の治療 指 針 が 珊g.9で あ るti).な お,病 期 分 類 に っ

い て ほ,後 縷 撲 婆ンパ 簸 が 筆 丸 の誘 属 ジソバ 簸 で あ る

との考 え か ら,遠 隔 転 移 が 無 く切 除 可能 な後 腹 膜 リ ン

パ節 転移 を 有 す る症 側 を,group羅 と分 類 し,Flg.

9で はgroupをstageと 記 した.

RMSの 化 学 療 法 に っ いて は,IRSの 報 告i・9)に見

る よ うに,VAC療 法 が 既 に ぎわ め て秀 れ た成 績 を収

め て お り,麗 蒋 点 でRMSに 麟 し最 も 確 立 さ れ た

§23

protocolと 言 え る.し か し進 行 症 例 に 対 し て は,

VAC療 法 もま だ まだ 講 足 す べ ぎ戒 績 で は な く,T6

protoco114・i5)の よ うな さ ら に強 力 な多 剤 療 法 も試 み

られ て い る.綴)DP嫁,R鍵Sに 戴 し単 溺 で の 成 績

が 甚 だ不 良 で あ っ た が1"㍉i7),最 近 のVAC療 法 無 効

例 に 鶏す るPVB療 法(CDDP,VCR&BLM)

の 報 告例 を み る と,か な り秀 れ た 効果 を 認 め て い るle""

?1>.CDDPは,従 来 の 抗癌 遡 と副 作 用s茎》ectrumカ ミ

璽 複 せ ず,骨 髄 抑 制 も少 な い こ とか ら,今 後,RMS

に 対 す る 多 剤療 法 へ の導 入 が 大 い に期 待 され る.

結 語

15歳 と6歳 の2例 の傍睾丸RMSを 報告 した、 こ

れ ら2例 を含めた本邦94例 の傍 睾丸RMSの 集計を

行な うととも紅,そ の治療方 針を中心に,若 干の文獣

的考察を行なった.
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