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鼠径部||亜瘤にて発見された後腹膜原発

悪性孤立性線維性腫瘍の1例

小向慎太郎・大橋泰博・大矢 洋
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要 旨

後IIM膜原発孤立性線維性I”は極めて稀な疾忠であり，臨床で班遇することは少ない．今回，

我々はli大な後I1M膜悠性孤立性線維性1K癌を経験し，その興味深い進展棟式と悪性度のII.jさを

臨床的に経験しえたので文献的浄察を加えて報告した．

症例は65戦リ)性．鼠従部IIIK癖を主訴に来院. llⅢ部CT検査にて|工火なI1Ⅱ腔内腫瘍を認めた．

腫瘍は思侭管から陸嚢にまで進腱していた．腹腔内IF鳩の診断にて手術（ﾙK癌摘出術）を行っ

た．術I|1所兇から後llH膜11甥のﾉ|<佳管Iﾉﾘ進腱と診断された．脈甥の大きさはll&大径22cmで重

鼠は1,3649であった．病理診断では細い紡錘形の線維州ll胞様細胞が細胞収を形成し滞に贈殖

している部分とM勘;『な粘液様|ﾊ順部分を{『する部分が混在していたため孤立性線維性脈甥と診

断された．核災型が作在し， さらに脈蛎の被膜外にも典型細胞を認めたため悪性脈崎と診断さ

れた．

術後6か月側に什盤内とｲili(径部にi'}発服瘍を認め初回手術から約9か11後に再手術を行っ

た（再発脈甥切除（小腸, fi'終丸合併切除)). ところが再手術後3か1111のCr検査にて再々

発ﾙ癌（脳腔|ﾉ1に数か所）を認めた．すでに根治手術は不可能であった．初l''1手術から2年8

か月IIに永眠された．
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緒
一
言
ロ 鼠径管内に進展していた．

上部消化管内視鏡検査：異常を認めなかった．

下部消化管内視鏡検査：異常を認めなかった．

以上の所見から原発性の腹腔内腫傷の診断にて

IM脳手術を行った．

手術所見：下腹部正中切開にて開腹． さらに鼠

径管直上でも横切開した．腫瘍は表面平滑でその

ほとんどが被膜形成していた．鼠径管内に進展し

た脈瘍にはヘルニア蕊を認めなかった．腫瘍の周

Imlll'剛器への明らかな浸潤を認めなかった．腫瘍摘

出術を施行し，肉眼的には根治切除であった．腫

後腹膜孤立性線維性雌瘍は極めて稀な疾患であ

り，臨床で班遇することは少ない．今回，我々は

巨大な後順順悪性孤立性線維性腫瘍を経験し，そ

の興味深い進展様式と悪性度の高さを臨床的に経

験しえたので文献的考察を加えて報告した．

症 例

患者： 65歳,男性．

主訴：鼠径部腫瘤．

既往歴：特記すべきことなし．

現病歴：数か月前より鼠径部の膨|雄を自党して

いた． しだいに大きくなってきたため近医を受診．

鼠径ヘルニアの嵌頓が疑われ当科紹介受診となっ

た．

初診時現症：身長163cm,体重65.8kg,右下腹

部から右鼠径部にかけて硬い腫瘤を認めた．

血液生化学検査所見:m)A1cが9.5%と高値

であった．腫瘍マーカーではCA19-9が39.3

U/mlと軽度上昇していた．

腹部造影CT検査：最大径約23cmの腹腔内l匝

瘍を認めた．内部不均一で,分葉状であった．

腹部MRI検査：腫傷の内部は'12で不均一な

高信号,T1でほぼ均一な低信号であった． I匝瘍は
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図2腹部MRI検査

lliI鰐の内部は通で不均一な高信号,Tlでほぼ均一な

低偏号であった. l匝傷は鼠径管内に進展していた．
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図3術中所見

l1血筋の尾側は鼠径管内に進展していた写真は腫瘍を

蹴径管から剥離し腹腔内に還納したところ．

図1腹部造影Cr検査

鎧大径約23cmの腹腔IAlIK癌を認めた．内部不均

で,分葉状であった．
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にはvimenmが|場性であったが, c-kit, s-100,

SMA, desmin,p-53,サイトケラチンはすべて陰

性であった

以上の所見により後腹膜原発悪性孤立性線維性

腫瘍と診断した．

術後経過：特に合併症なく術後14病日目に退

院した．ところが術後6か月目に施行した腹部

Cr検査にて右骨盤内と右鼠径部に再発腫瘍を認

め，初回手術から約9か月後に再手術を行った．

術式は小腸，右睾丸合併l匝瘍切除を行った．術後

の病理診断では孤立性線維性腫瘍の再発であっ

た．再手術後3か月目の腹部Cr検査にて腹腔内

と左鼠径部に計5個の再発腫瘍を認めた．すでに

根治手術は不可能であったBestsupportivecare

の方針となり，初回手術から2年8か月目に永眠

された

瘍の栄挺血管は後腹膜由来であり後11厘膜原発腫瘍

と診断した．

摘出標本：散在性にl1亜瘍内出血を認めた. l匝瘍

の大きさは22×18×9cm,重賦は1,3649であ

った．

病理組織所見:MIIい紡錘形の線維芽糺ll胞様細胞

が細胞束を形成し密に増殖している部分と豊富な

粘液様間質部分を有する部分が混在していた．核

異型も存在しI匝傷の被l1臘外にも典型ll1胞を認め

た．核分裂像は目立たなかった免疫染色では腫

瘍細胞はすべてCD34強陽性を示した（図6)他

考 察

孤立性線維性腫甥（以下SFr)は, 1931年に

Kiempel･el･とRabinl)によって胸膜満変として最

初に報告された稀なI匝鵬であるが，近年胸膜以外

の種々の臓器（肺実質，上気道,眼窩，甲状腺,副

甲状腺，胸腺,肝臓）にも発生することが報告さ

れている2)．免疫組織学的にCD341場性の線維芽
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図jl 切除標本

腫瘍の大きさは22×18×9cm,重最は

1,3649であった．

図5揃理組織検査所兇

細い紡錘形の線維芽細|胞様細胞が細胞束を形成し

密に噸殖している部分と哩富な粘液様間質部分を

有する部分が混在していた．核異型も存在し腫瘍の

被膜外にも異型剃l胞を認めた(HE.染色×100)

図6免疫組織学所見

llf甥細胞はCD染色強|場性であった. (×40)
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紺l胞様lHI姑細胞ないし樹状|H1画細胞が起源とさ

れ, vimentin, bcl-2, CI)99が大部分に陽性で，

組織学的には，腫瘍細胞が特定の配列を示さない

pattemlessI)atternと呼ばれる分布と， さまざまな

程度に拡恨した血管が鋭角的に分枝するlil棚州皮

様の血悩;榊造が特色とされている2)．

sFrには組織学的に悪性と診断されるものがあ

る．悪性SFTの診断基準としては①細胞密度が商

いこと，②部分的に中浮腫以上の異型性を示すﾙR

瘍糺llll@が仔在すること,OllIMIIﾉ1に出血や壊死を

認めること，④多くの核分裂|典（≧4/10HPF)を

伴うことや,⑤腫瘍が賊l辺組織に対して没澗性に

発育すること，⑥巨大(10cm以上）であること

⑦|臨床的にﾙ､瘍の発育速度が迷いものなどがあげ

られている3)－6)．金城ら7）と中谷ら8)はllilll塊外

発生のSFrでは悪性の猟度が約7～12%と報告

しているが，一方でIi味ら9)は後腹I朧原発の

SFrに限ると本邦報f!i例17例のうち12例（約

70％）が組織学的に悪ﾔ|;であったと報告してお

り極めてil.i率であった． しかし山中ら1())は'|,l'WII{

内後|卿lfsFrの本邦報告例19例を集計している

が， うちII}発死亡例は3例（約16%)のみであ

り，組織学的に悪性であってもllf瘍切除のみにて

比較的良好な成績をえていた．一方で細織診|祈に

て良性であっても長期経過のなかでi'}発をきたし

た報告'1）もあることから組織学的悪性腹と生物

学的（臨床的）悪性度とは必ずしも相関しないと

考えられた．後腹膜原発SFI､の報告例はいまだ少

なく今後の症例の諮械を緋って再検討する必喚が

あると思われた．本症例においては細胞密庇が商

いこと，核災咽が存在し1K慨の被膜外にも災ﾉ蝿ll

胞を認めたこと，腫甥|ﾉ､l出Ⅲlがみられたこと， |玉

大であること， さらにil呼術所見にて再発I“の

周Iml臓器（小腸）への没澗性発育を認めたことか

ら悪性ﾙI鳩と診断した. l臨床経過においても初|血｜

切除からII}発までが6"l-l ,そして卿手術から遠

隔転秘と診断されるまで3"11という極めて短い

期間で急速にII嘔瘍が進行しており、悪性度の商い

睡甥であると考えられた．

また本症例では腫漉の雌大任が22cmで!1tl,lが

約1.3kgと辰大であった．広松ら12)は収litが

1kgを越えたSFT18例を集計している．胸II蝋や後

腹膜など，たとえ肱甥が塒大しても症状が出にく

い部位が原発部位として多かった．本症例ではさ

らにll!I甥が凪径管内進展するという特災な進腱を

していた．当初，鼠朧ヘルニアを合併していると

思われたがヘルニア製は存在せず，後腹膜III米で

あることが術中に判|ﾘlした．過去の報告例ではI匝

瘍がli{縦符内へ進展した報告例はなく興味深いも

のと考えられた．

本症例では初lplの手術において肉眼的には完全

切除と思われていたが術後の病理診断にて，典型

細胞がﾙ､甥の被膜外にも認められたことで，組織

学的には完全切除になりえなかったことが早期II}

発の原Iklであったと考えられた． しかし悪性SFr

であっても初回手術で組織学的に完全切除がえら

れていれば艮期生存の可能性は商く．初l''l手術で

の完全切除が極めて亜要であると考えられた．

結 語

今li'l,我々は鼠径補;内進腱という特異な発育形

態を示した巨大後腹II蝋悠性孤立性繊維性脈瘍を経

験し，その生物学的悪性度を臨床的に経験しえた

ため報f!了した．
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