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  There are numerous reports in the literature suggesting an increased incidence of cancer in the

patients with dermatomyositis．

  Herein we report on a 36－year－old woman with dermatomyositis and malignant teratoma of

the retroperitoneum． At first， a diagnosis of SLE was made because she displayed only skin lesions

and was free of myopathy． Two years Iater myopathy and malignant tu皿or appeared almost con－

currently． The final diagnosis was undifferentiated adenocarcinoma （signet ring cell carcinoma）

arising from the retroperitoneal teratoma with dermatomyositis．

  To our knowledge， this is the first reported case of malignant teratoma of the retroperitoneum

associated with dermatomyositis．

Key words： Dermatomyositis， Retroperitoneal tumor， Malignant teratoma of the retroperitoneum

       緒     言

 皮膚筋炎と悪性腫瘍が合併しやすいことは従来より

指摘されている事実であり，両者の間に密接な因果関

係があるとされている．われわれも，皮膚筋炎患者に

後腹膜悪性奇形腫（印環細胞癌）を合併した症例を経

験したので報告する．本症例では皮膚筋炎の皮膚病変

のみが先行したため，当初全身性エリテマトーデス

（SLE）と診断されていたが，筋症状の出現と相前後

して後腹膜奇形腫の悪性化をみたもので，皮膚筋炎と

悪性腫瘍の相関を強く示唆する興味ある1例と思われ
る．
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症

症例：36歳，女．

主訴：左側腹部痛．

既往歴，

現病歴：約2年前より顔面，

例

泌尿紀要28巻 7号1982年

     家族歴：特記すべきものなし．

              四肢IC紅斑を生ずるよ

うになり，約1年前からSLEの診断のもとに当院皮

膚科にて副腎皮質ホルモンによる治療を続けていた．

約3ヵ月前より左季肋部に鈍痛を自覚するようにな

り，1980年6月9H当科を紹介され受診した．

 外来時検査所見：触診で二季助部に硬く表面やや：不

規則な超手挙大の腫瘤を触れ，呼吸性移動は認めなか

った．顔面，前胸部，四肢伸側に，色素沈着を伴う皮

膚の肥厚，硬結を認めた．尿所見は正常．単純撮影

で，左腎上極に相当する部位に石灰化陰影を認めた．

排泄性腎孟造影では左腎孟尿管像は造影されず，逆行

性懇懇造影を試みたが，左尿管中部の閉塞のため腎孟

橡は得られなかった（Fig．1）． CTで，腎上極にあた

B

Fig． 1． A： IVP showing left non－vizualing kindney and areas of calcification in the left

    upper abdomen． B： Retrograde urogram revealing obstruction of the left ureter．

Fig． 2． CT scan showing the mass with cystic changes and

    areas of calcification just above the left kidney．
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Fig． 3． Selective angiogram． A non－vascular

       mass with areas of calcification displa－

       ced the kidney inferiorly． The renal

       arteriogram showed no intrinsic renal

       disease．
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Fig． 4． Clinical course after admission．
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る部位に石灰化陰影を認めると同時に，大小数個の嚢

胞様変化を認めた（Fig．2）．

 入院時検査所見および経過：7月10日精査の目的で

当科に入院腹部大動脈および選択的腎動脈造影をお

こなったところ，左腎動脈は細小化しているが悪性腫

瘍をおもわせる所見はなく，石灰化陰影に一致した部

位に左腎を上方より圧排する血管に乏しいmassを認

めた（Fig。3）．

 いっぽう入院時の血液，生化学検査で，赤沈の充

進，GOT・GPT・LDHの中等度上昇，γ一グロブリ

ンの増加がみられたほか，CPKの著明な上昇が注目

された．cEAは320 ng／m11以上と異常な高値を示し

アこ（Table I）．

Table l入院時検査所見

赤沈 1時間90mm，

GOT ： 143［UfL

GPT 1381U／L

LDH ： 484 1UIL

CPK ： 2，096 LU／L

血清蛋白：T．P．了．6

     ai－G 4，3％

     B－G 11．6％

ツ反 （一）

ASLO 320×

2時間 117mm

（正常値 10  25）

（正常値 5  25）

（正常値 40－125）

（正常値 5  60）

N 49．4％

a2－G 10．8％

r－G 23．7％

CRP 1十

梅毒血清反応  VDRL（一） TPHA（一）

RAT （一）

抗核抗体（一）

クームズ直接

抗DNA抗体 20．O U〆ml

      （＋〉 間接（一）

CEA（ClS法）  320↑ng／mI （正常値 10以下）

 さらに入院と相前後して，燕下困難上肢の挙上困

難，歩行困難，首が枕からもちあがらない，などの筋

力低下症状を訴えるようになり，筋電図検査をおこな

ったところ，近位筋群にlow amplitude potentialの

rnyogcnic pattern を認めナこ．

 以上の所見より皮膚筋炎と診断され，また皮膚筋炎

に悪性腫瘍が合併しやすいことやCEAの異常な高値

から，後腹膜の悪性腫瘍が疑われた．

 手術に先立ってそれまでSLEの診断のもとに投与

してきた副腎皮質ホルモンを増量したが，よく反応し

て筋力低下症状および検査所見のいちじるしい改善を

みた（Fig・4）・8月15日手術を施行した．

 手術所見：左腰部斜切開にて後腹膜腔を検索したと

ころ，腎尿管周囲組織は黄臼色の硬く脆い組織におき

代っており，腎青羽リンパ節の一部に明らかな腫大を

認めた．左証と腫瘍は一塊となっており，できるだけ

周囲組織を含めて腫瘍，左回および中・上部尿管を摘

出した．

 肉眼的所見：．摘出標本は重：量600gで，割面では

Fig．5のごとく腫瘍と左腎は1つの被膜に包まれて

いた．下方2／3の部分はさらに個有の被膜に被われて

いて，謡言腎杯の構造も認められ，本来の左腎と思わ

れた．上方の1／3の部分は左副腎と左心の間1・C存在す

る腫瘍で．多彩な外観を呈しており黄色の組織がおも

であるが，黄色透明なゼラチン様物質を含んだ大小数

個の嚢胞を認めるほか，レ線上石灰化陰影に一致した

部位に骨あるいは軟骨様の組織がみられた（Fig．5）．

尿管は周囲組織と同様｝こ硬く脆い図研色の組織に浸潤

されており，中部および上部尿管内腔は一部閉塞し

ていた．

 組織学的所見：印環細胞癌像が腫瘍の大部分を占

め，腎，副腎，尿管および周囲組織への浸潤増殖が著

明であった（Fig・6・A）・嚢胞壁は変性壊死に陥った厚

い線維成分より成り，扁平上皮はほとんどみられな

いが嚢胞内容には角化物と扁平上皮が陰影化したと思

われるshadow cell nestが認められた（Fig．6B）．

壁内に毛嚢がみられたことからも，類皮嚢胞と診断さ

れた．その他軟骨組織，骨組織，成熟した神経組織も認

められ（Fig．6．C），それらの周囲に印環細胞のdiffuse

な浸潤がみられた．

 病理組織診断1後腹膜奇形腫ならびに未分化腺癌

（印環細胞型），

 ここで問題になるのは未分化腺癌のoriginであり，

後腹膜奇形腫原発か，あるいは他の原発巣よりの転移

性腫瘍の二通りの可能性があるが不明であった．すな

わち，その組織型より奇形腫を除く他の後腹膜臓器あ

るいは組織からの原発は考えられないが，消化管をは

じめとする他臓器よりの転移性腫瘍も否定できなかっ

た．

 術後経過：患者は入院前よりSLEの診断のもとに

連日betamethasone，0．5 mgの内服を続けていたが，

皮膚筋炎と診断された後はbe亡ame亡hasoneを連日3

mgに増量された．これに対して皮膚筋炎はよく反応

をみせ，術前，術後を通して筋力低下症状，臨床検査

所見のいちじるしい改善をみた（Fig．4）．

 いっぽう，術後もCEAが高値を持続していたこと

や悪性腫瘍の原発巣がほかに存在している可能性が高

いため，消化管，生殖器，膵，肝などを検索したが，原発

巣と思われる部位は認められなかった，術後FutrafuI

による化学療法を開始したが，腰部痛が徐々に増強す
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             Fig． 6． A

Fig． 6． B

ると同時に咳噺を伴う強い呼吸困難を訴えるようにな

った．レ線上肺門部を中心とする放線状陰影の増加が

みられ，癌性リンパ管炎と診断された．ll月3日術後

83日目に死亡した．

 剖検所見：両側卵巣，両肺，膵，心，皮下，下行結

腸，骨髄などに転移を認めるほか，肺門部，考大動脈

その他の広汎なリンパ節転移および癌性肋膜炎，癌性

腹膜炎がみられた．しかし消化管などに原発巣と思わ

れる病変はみあたらず，さらに胃，腸については小さ

な原発巣の存在も考えられたので，連続切片にて検索

したが原発巣と思われるものは認められなかった．

 病理剖検診断：後腹膜奇形腫ならびに同量原発未分

化腺癌（印環細胞型）同浸潤ならびに転移，

考

1．皮膚筋炎と悪性腫瘍

察

 皮膚筋炎は通常特有の皮疹を伴う筋疾患であり，多

発性筋炎はその皮疹を伴わない一型としてほぼ皮膚筋

炎と同義に用いられている．全身性エリテマトーデ

ス，汎発性誰皮症，結節性動脈周囲炎などとともに膠

原病と称されているが，その原因として今口自己免疫

機序が考えられている．

 1916年にStertz1）が皮膚節炎と悪性腫瘍の合併を初

めて報告して以来，皮膚筋炎患者に悪性腫瘍の合併率

が高いことが知られており2－u12），内外ともに10～20％

の報告が多く一般の悪性腫瘍発生率の5～7倍と言わ

れている13）．年齢分布をみると皮膚筋炎の悪性腫瘍合

併例は40～70歳に多いが13・14），Barnesによるとそれ

は非合併例に比べて比較的高齢者が多く，一般の悪性

腫瘍患者に比べて比較的若い層に多いという．性別に

ついては報告によりさまざまであるが，一般悪性腫

瘍の性比を反映していて特別の偏向はないようであ
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Fig． 6．

            Fig． 6． C

Histological aspects． Signet ring cells lining irregularly shaped spaces

abundunt throughout the tumor， the adrenal， tbe kidney， the ureter

and the arround tissue． The tumor contained fully differentiated

tissues derived from ectoderm and mesoderm．

  A： Signet ring cell carcinoma．

  B： A cyst containing keratin debris and shadow cells nest．

  C： Bone， cartilage and bair follicles．

Table 2皮膚筋炎の悪性腫瘍合併頻度
Table 3 皮膚筋炎に合併した悪性腫瘍

     （石川ら14）による）

報  告  者  年 度 悪性腫瘍合併例（％）

Schuermann

Curtis et al．

Christianson et ar．

Williams

Arundell et al．

Pearson

古谷一石原一上條

1951

1952

19ss

1959

1960

1969

1960

45／344 （1 3． 1 ）

8／ 45 （17．1）

18／270 （ 6．7）

92／590 （1 5．7）

12／ 35 （34．3）

1 5／ 85 （1 7．6）

5／ 45 （1 2．0）

種 類  男 性 女性  計

る12｝14）．悪性腫瘍の発生部位については卵巣腫瘍13），

乳癌隻4）の頻度が高いとの報告もあるが，皮膚筋炎が女

性に多いためと解されていて，おおむね一般の悪性腫

瘍の発生頻度に平行しているようである （Tablc 3）．

本邦では胃癌，欧米では肺癌および乳癌，香港では上

咽頭癌が最も多い．

 皮膚筋炎と悪性腫瘍の合併は，単に偶然合併したと

考えるものもいるが16・17），両者に密接な因果関係があ

ると考えるものが多い．相関のメカニズムは不明であ

るが，

 1． 悪性腫瘍が皮膚筋炎の原因である．

 2． 皮膚筋炎と悪性腫瘍は同一の病因を有すし

などが考えられている．前者は，併存する悪性腫瘍の

治療により皮膚筋炎が軽快したという報告が少ないこ

とから13」4，18），悪性腫瘍が皮膚筋炎に対して何らかの

胃

肺

調

乳

肝

結腸
食

卵

膀

宮

癌

癌

癌

癌

癌

・直腸癌
道   癌

巣   癌

胱   癌

神経芽細胞腫
悪 性 胸 腺 腫

細  網  肉 腫

白血性リンパ肉腫症

膵      癌

尿   管   癌

甲 状  腺 癌

多発性骨髄腫
間   葉   腫

頭 蓋 底 腫 瘍

そ   の   他

不       明

46

7

4

1

4

2

2

1

1

3

3

1

1

1

4

13

5

9

7

2

5

1

3

1

1

2

2

2

1

1

2

2

59

12

9

7

6

6

5

3

3

3

3

3

3

3

2

1

1

1

1

3

6

計 81 59 140
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原因的意義を有するとの説であり，例えば腫瘍組織に

対する免疫反応によって皮膚筋炎が起こる19～22）と考

えるものもいる．しかしながら腫瘍の診断と皮膚筋炎

の時期的関係をみると，腫瘍先行型よりむしろ皮膚筋

炎先行型の方が多く5・13・23），皮膚筋炎発症時，すでに

悪性腫瘍が潜在していたかも知れないという司能性を

割引いても，悪性腫瘍が皮膚筋炎の原因をなしている

とは見撒しがたい症例も少ない．このような場合は，

両者が同一病因を有している，あるいは皮膚筋炎とい

う宿主側の状態が悪性腫瘍の発生を容易にするとも考

えられよう．

2．後腹膜奇形腫

 奇形腫とはその腫瘍の発生部位とは無関係の，すな

わち本来同部に存在しえない組織から成る新生物で24），

基本的には内中外の三胚葉由来の組織が証明できるも

のであるが，二胚葉性のものや単胚葉性のものも奇形

腫のカテゴリーに包括されている．その発生原因につ

いては現在ほぼgerm cell originと考えられている．

発生部位としては，卵巣，睾丸に多く，その他後腹

膜，前縦隔，尾財部，頭蓋内など正中線に沿う部位に

好発する25・26）．

 後腹膜腫瘍とは横隔膜より骨盤無名線に至る間の後

腹壁に発生し後腹部に存在する臓器とは無関係な新生

物の総称であるが27），そのうち奇形腫の占める割合は

10％前後である28一’31）．後腹膜奇形腫の発生年齢は，そ

の先天的性質上当然のことながら若年者に多く，成

人，老人にはまれである．約半数は10歳以下にみら

れ，とりわけ1年未満のものに多い25・32｝［，D．悪性奇

形腫の頻度は後腹膜奇形腫中10％前後との報告が多

い25・32一一34）．当初より組織学的に悪性腫瘍として発生

するものと，腫瘍の1成分が二次的に悪性化をきたす

ものがある35）．

3，われわれの症例について

 本症例では当初皮膚病変のみが先行し，自覚的にも

臨床検査の上でも筋疾患をおもわせる所見がなかった

のでSLEと診断されていだが，筋症状の出現とほぼ

時を同じくして悪性腫瘍の存在が明らかになったわけ

で，その相関を強く示唆するものと思われる．

 本症例において皮膚筋炎と悪性腫瘍の問に因果関係

があるものとすれば，皮膚症状のみとはいえ2年も前

から皮膚筋炎が存在していたことから，悪性腫瘍が皮

膚筋炎の原因とは考えられず，皮膚筋炎という宿主側

の状態が予め存在していた後腹膜奇形腫の内胚葉成分

の悪性化を容易にしたと考えられる．

 いっぽう，筋症状および臨床検査値の異常が現われ

た時にはすでに悪性腫瘍は存在していたと考えられ，
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っていたということは考えうる．

 悪性腫瘍の治療によって皮膚筋炎が軽快したり，悪

性腫瘍の増大転移により皮膚筋炎が増悪したとの報告

は少なくないが，本症例においては悪性腫瘍の治療や

悪性腫瘍の発育に対する皮膚筋炎の反応はみられなか

った．すなわち皮膚筋炎は副腎皮質ホルモンによって

自覚的にも検査成績の上でも徐々に改善されている

が，原発巣の摘出によって急激な改善をみることはな

かった（Fig・4）．また術後より死亡に至る期間には腫

瘍の急速な発育転移がみられているにもかかわらず，

皮膚筋炎は副腎皮質ホルモンによく反応し，ほとんど

緩解状態にいたっている．

 いずれにせよ皮膚筋炎と悪性腫瘍の関係は，単に悪

性腫瘍が皮膚筋炎の原因であるとか，両者が同一の病

因に由来しているかという一元的なものではなく，相

：互の複雑なメカニズムが関．与しているものと思われ

る，

結 語

 皮膚筋炎に悪性腫瘍が合併しやすいことはよく知ら

れているが，著者は皮膚筋炎と後腹膜奇形腫より発生

したと思われる印環細胞型未分化腺癌の合併というま

れな症例を経験したので報告した．

 本論文の要旨は，第93回日本泌尿器科学会関西地方会

（1980年12月6日 於西宮市）にて口演した．
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