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て報告されたので,こ の機会に訂正する。

症  例

胸部単純X線 像では右横隔膜の挙上をみ,パ リ

ウムによる胃造影所見では胃全体が左方に圧排さ
15才男性,昭 和43年8月 20日,約 5カ月に及が   れ ているほか, 胃に疾患をみない。198Auョロィ
上腹部緊満感,3カ 月来の上腹部腫瘤,時 にみら   ド 肝シンチグラムでは第 1図に示すように肝右葉
れる高熱,食 欲不振,る いそうを主訴とし某院に   全 体をしめる限局性疾患があり,左 葉はいちじる

入院.赤 血球 335X104, ヘモグロビン 8.8g/dl   し く圧縮されている.

のため輸血をうけ,自 血球数増多 (22‐800)に よ    腹 腔動脈造影を行なつたが,腹 腔動脈起始部が

り炎症性病変の存在を疑われ,抗 生物質を投与さ   第 1腰椎中央で左方に圧排され,カ テーテル先端
れたが,自 ・他覚症状が全く改善されなかつた。   を 十分に挿入できなかつた。大動脈造影で総肝動

腹部腫瘤,右 横隔膜挙上などのため肝腫瘍を疑わ   脈 に変異があり,固 有肝動脈右枝が上腸間膜動脈
れ,当 科に転院した.体 格,栄 養中等度で,血 圧   よ り分岐しているのがわかつたが,肝 内腫瘍は十
112/80,脈輝数82/分,呼 吸数22/分.右 上腹部は   分 に造影されなかつた。

やや膨隆するが,腹 壁,側 胸壁に静脈怒張をみな    9月 19日に肝細胞癌の疑いの下に両側肋骨弓下
い.心 濁音界正常,肺 肝境界は第4肋間,右 中鎖   切 開法により開腹した。黄白色透明なごく少量の
骨線上で肋骨弓下15Clllに肝下縁をふれる.肝 表面   腹 水があつた.
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肝の悪性血管内皮腫はきわめてまれな疾患であ   は 一様に円滑であり硬度は弾性軟でわずかに圧痛
り,最 近 15年間に教室を中心に経験した72例の   が ある。他の腹部臓器は触知せず,腹 水は認めな

肝原発の悪性腫瘍のうちでもわずか 1例にすぎな   い 。下肢,腹 壁に浮腫はない。

い。血管系由来の肝肉腫の発育は急速であり,肝     臨 床血液 お よび生化学的所見は赤血球 345X

障害,摩 瘍の破裂による大量出血が死因となり,   104,ヘ モグロビン9.2g/dl,自血球14,400,総蛋
診断は剖検後に確定されることが多い.教 室では   自 6.6g/dl,A/Go.9,総 ビツルビン1.0噌/dl,チ
15才の男性に肝細胞痛の診断の下に,腫 場を含め   モ ール混濁試験 2,硫 酸亜鉛試験 8,血 清COT

た肝右葉広範切除術を施行し,切 除後36カ月にわ   32,G P T19,ア ルカリ性フォスファターゼ2.2,

たり再発の徴候をみなかつたが腹部腫嬉,血 性腹   総 ヨレステロール 147mg畑,プ ロトロンビン時間
水のため再入院 1月後に死亡した症例を経験した   16.4秒 ,カ ルシウム再加時間78秒,部 分 トロンボ
ので,内 外の報告例とともにのべる,な お本症例   プ ラスチン時間3分 18秒,フ ィブリノーゲン 440

は最新医学24巻 114頁の症例 7で ,肝 細胞癌とし   mg畑 ,血 小板53×104,血液培養は陰性であつた。
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図 1 術 前の
198 A uコロィ ド肝シンチグラム,右 葉

に巨大な欠損像が認められる.
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図 2  切 除標本の割面,正 常 の肝組織 はほとんど

消失し腫瘍組成 によつて おきかえられてい

る.

右葉の前区域に 6× 5 CIllの灰白色の嚢腫様の部

を中心とした大きな腫場があり,左 外側区域は軽

度の線維症様外観を塁するがほぼ正常,肝 門部リ

ンパ節腫脹はない。腫場の
一部を切除してえた迅

速標本の診断は悪性腫瘍恐らくは肝細胞癌という

結果であつたので,手 術創を延長し右第 6肋間で

開胸して,左 内側区域の大部分を含めて右葉の広

範切除術を行なつた.術 中出血量は3,500ml,切

除標本は20×12×21 CIll,重量は 3,550g,害」面は

図2の ように多彩な外観を呈し,中 心部に血液が

充満した海綿状の部分があり,一 部充実性,一 部

黄白色の壊死様の部分がある.

組織学的には腫場は強回な膠原組織によつてと

りかこまれており,腫 瘍細胞そのものは多形性の

像を呈している。すなわち所によつては血管腔の

吻合がみられるが,こ のような定型的像を示す部

分は少く,多 くの部分では血液湖を形成し,内 壁
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は異型の少い細胞によつておおわれている。また

他の部分では睡瘍細胞はかなり異型を有する短紡

鉦型で,小 さい不規則な毛細管様の血管腔を形成

している。またところによつては腫瘍細胞は巣状

となり,そ のおのおのの細胞は星亡様あるいは橋

円型である.拡 大した血液隙を形成する以外の部

分,す なわち充実性の部分では腫瘍細胞は異型が

強 く核分裂も散見 される。 また注目すべ きこと

は被膜内の腫瘍組織内に肝細胞索が 点在してお

り,類 洞に沿 うように腫場が浸潤 しているのが認

められる。赤血球貪食能は充実性の部分に確実に

みられた 血 球新生は腫場の一部に図 3に 示すよ

うに認められる.鎖 銀染色では増殖した腫瘍細胞

の集団をかこんで銀線維の明らかな蜂衛構造がみ

られた。

以上の所見から本腫瘍は血管内皮腫としての増

殖態度を示すとともに,明 らかな貪食能を示すこ

と,ま た形態的にクッパー星細胞への類似性があ

ることから悪性肝血管内皮腫 (malignant haema_

ngioendothelioma)と診断した (図3).

図 3 血 管座内面はクッパ
ー細胞類似 の 内皮によ

り被覆されている。右上方に血球新生をみる

(H.E.× 400)

術後の経過は順調で,全 く合併症をみず,総 ビ

リルビン値,血 清 トランスアミナーゼ値の
一過性

の上昇をみたにすぎない.図 4は術後 3週間にお

ける
198Auョロィド肝シンチグラムであるが,図

1の圧排,圧 縮された左葉が腫瘍の切除により急

速に肥大し,強 いて表現すれば円球状となつてい

る。残存肝肥大の様相を残存肝切断面に付着させ

クリップの位置および肝シンチグラムから推定す

悪性肝血管内皮腫
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ると,週 単位で明白に肥大しており,術 後 2月で

は過大になつた肝も次第に縮少してほぼ正常の大

きさに復した,

10月27日に退院し,術 後36月に亘り正常生活に

復帰したが,黄 疸,腹 水,上 腹部腫瘤中高熱のた

め他院に入院し,昭 和46年11月13日に死亡した。

剖検は行なえなかつた。

考  被

悪性肝血管内皮腫はきわめてまれな疾患であり
Edmondsonl,によると52,000例の剖検例中肝原発

の悪性腫場は 309例で,そ のうち本症はわずかに

1例 をみるにすぎない.こ の腫場は組織学的 に

は,1)腫 瘍細胞の形態と配列が星細胞ないしは

類洞内皮に類似していること,2)銀 線維の蜂笛

状構造の形成をみたすことが必要である2).

肉限的な形態的特徴から海綿状血管腫型と充実

型に 2大別される.海 綿状血管腫型の害J面は多彩

な外観で,腫 場の中心部は血液 によつてみたさ

れ,時 に多房性である.周 辺部は境界の鮮明な部

分,び 慢性に腫瘍部が肝実質内に入りこんでいる

部分などがあり,ま たこれらが混在していること

がある。組織学的には明瞭な血液腔を形成する血

管内皮腫の像を塁するが,周 辺部では異型性が強

いことがある。 この腫場を Koth呼3)は1912年に

haemangioendOtheliomaと 呼称し,ほ かにangios_

arcoma(Kahle,1918),haemangioendotheliosarco_

ma(White,1933)な どの名称がある.

充実型は灰白色,充 実性の腫場で内部に出血,

壊死巣が散在することが多い。組織学的には腫瘍
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細胞が肝細胞索をおしわけて類洞内に増殖してい

るのが特徴で,多 形細胞肉腫の像を塁し,異 型性

がきわめて強い。 また腫瘍細胞が毛細血管や類

洞腔をとりかこむのが認められる。この型の腫瘍

ヤまprimarγ mesenchymal hePatoma(Foot,1927),

Retothelsarkom(Gasser,1955),KupFFer cell sar`

COma(Baker,1956)な どの名称が各研究者によつ

てつけられている.

この両型の分類は主として肉眼的なものであつ

て,組 織学的 には同一例 においても移行 がみら

れ,腫 瘍組織内の血液含量の差により肉眼像は異

るものと理解されている
2).

このような病理学的特徴を具え,明 らかに血管

内皮腫と診断されたわが国の報告例は1940年から

1972年まで本症例を含めて22例が該当
4)5)6)7)3)0)10)

し, その他肝原発 の肉腫は 38例が報告 されてい

る11).

集収 しえた22例の年令分布は生後 2月 以内 (27

日
4),47日7))2例

,本 症例の15才,30才 台 2例 ,

40才台 3例 ,50才 台 7例 ,60才 台 6例 ,70才 台 1

例で50～69才に13例をみている.Videback12)によ

ると成人例の年令分布では49才に頂点があり,わ

が国の症例は少しく高年者に偏している.3～ 27

才の症例は教室の報告例とDavis13)による18才例

の 2例 と思われる。

わが国の症例での性別は男16:女 6で あるが欧

米 では3:1で ,欧 米での成人例は44例
14)15),

字L幼児例は64例
14)16)17)が

報告されている。そのほ

か,成 人例で トロトラストによる本症が約50例集

収されている。

わが国の症例の主訴は上腹部不定の疼痛 9例 ,

上腹部腫層の触知ないしは増大する肝腫10例,る

いそう,貧 血おのおの 2例 ,そ の他腹壁,下 肢の

浮腫,全 身俗怠などである。

理学的所見では上腹部腫瘤が18例にみられ,腹

水10例,入 院時には腹水はなかつたが次第にその

貯溜をみたもの4例 ,黄 疸 6例 などが主なもので

ある.

診断は急速に進む肝腫大と血性腹水,巨 大な腫

嬉による消化管の圧迫症状,悪 液質などにより肝

に重篤な進行性の限局性疾患があることが推定さ

れ,肝 シンチグラム,肝 血管造影により肝腫場と
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して考慮されるが,最 終的には組織学的に上述の

2つの条件
2)を
満さねばならない。

わが国の報告例の術前ないしは音J検前診断は,

肝癌 5例 ,上 腹部腫瘤4例 ,肝 膿瘍 1例 ,膵 癌 2

例,胃 癌 1例 ,肝 破裂 1例 ,記 載ないもの4例 ,

その他4例 であるが,こ れら症例のうち18例は昭

和39年までに報告されたものである.し たがつて

肝の限局性疾患が放射線的補助診断法によつて,

精細に描写可能になる以前の症例が多いため,術

前診断は不たしかに終らざるを得なかつたと思わ

れる。現在では肝血管造影法などによつて,肝 腫

瘍の存在さらには腫瘍の良性,悪 性のほか,悪 性

の場合には原発か転移かについても鑑別可能なこ

とが多いので,条 件が整えば術前の診断もあるい

は不可能でないかとも思われる.教 室の症例では

巨大な腫場と,肝 動脈の変異があり,肝 内動脈枝

の描写が不十分であつたので,肝 細胞癌の疑診に

止まつた。

本邦例の肉眼的分類は充実型で孤立性のものは

2例 ,多 発性は14例であり,海 綿状血管腫型で孤

立性のものは2例 ,多 発性は2例 ,型 分類不明な

ものでは孤立,多 発おのおの 1例で,全 体として

は多発性が22例中17例を占める。外国症例におい

ては海綿状血管腫型で多発性なものが多い。

19例に転移が認められ,転 移のないものは3例

であつた。転移臓器は肺10例,腎 4例 ,副 腎,胆

裏,解 ,膵 それぞれ3例 , リンパ節は肝門部 5

例,腸 間膜 3例 ,後 腹膜,頚 部それぞれ3例 であ

る。甲状腺痛,膵 痛との重複癌がそれぞれ 1例ず

つみられた。

何れも他の臓器,組 織には血管腫 を認めてい

ない.Fischer18)以来この腫瘍の起源については

多くの疑間が持たれ,Baker19)らはすでに肝硬変

があるFllで血管系出来の悪性腫瘍発生 の可能性

を指摘しているが,今 回集収した報告例では45才
4), 41才4)の

男性に肝硬変を認め,3例 に記載が

なく,17例に肝硬変が存在しないので,こ の両者

の因果関係は必ずしも明白ではないと思われる.

本症発症の外因としてトロトラスト,税素,鉄,

アルコールなどがあるが,こ の集計では原因とし

て考慮されるものはなかつた.ま た内困には先天

性血管異常として存在した肝海綿状血管腫が二次

日消外会誌 6巻 3号

的に悪性化したものと考える一派もある
18)20).

治療は全身状態不良のため手術を行なうにもい

たらなかつたもの15例,試 験開腹に終らざるを

得なかつたもの4例 ,腫 瘍の部分切除 19112),放

射線治療 1例
2), 肝
右葉広範切除 1例である.外

国例での切除は成人例 で2例
14),乳
幼児例で 12

例14)16)17)21)でぁる。その他年令など不詳が3例 あ

る22).

本邦での報告例の予後は何れも死亡しており,

最短は入院後10日 (70才,女 性
2)),22日

(生後47

日,女 性
7)),最
長は教室の報告例の手術後 3年 1

月である。このほか59才女性で放射線治療により

2年 8月 生存した例
2)が
ぁるほかは,17例 が 7

月以内に死亡し,平 均生存月数は発症してから約

3.6月である.外 国での報告例で治療不能な例は

すべて6月以内に死亡している。

外国の成人例で切除可能であつた例でも術後16

月で死亡し
14),乳
幼児例で切除 されたのは 12例

で, 2例 は切除後放射線治療をうけている.外 国

例での手術ないし治療成績については最終報告が

ないので正確でないが,宰L幼児例では自然寛解も

ある23)とはぃぇ,積 極的な外科的治療に放射線治

療を加えるのが,早 期診断とともに良好な治療効

果につながる道と思われる。

外科的切除 の適応は他の肝腫瘍 と同様 である

が,本 症は発育が早く,多 発性の症例が多いので

切除の適応がある症例はきわめて少い.孤 立性の

成人例では教室の症例を含めて世界の文献では64

例中3例が切除されているにすぎない。これら切

除例は何れも本症の自然経過よりも長く生存して

おり他に適切な治療法がない現在では積極的な外

科的治療が望まれる.腫 瘍が肝の一葉に限局する

際は切除によつて治癒する可能性があり得ると思

われる。両葉に及が多発性の場合にはこの統計で

も示すように肝外転移が多いので,同 種同所的肝

移植の適応はないと考えられる。

おわりに

最近15年間,教 室を中心に経験した肝原発の悪

性腫瘍72例中にみられた 1例の悪性血管内皮腫を

報告した.

1940年から1972年までの本邦における病理学的

に明白な肝血管内皮腫22例を集計し,外 国例と比

悪性肝血管内皮腫
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較 した.

報告症例は15才の男性で,積 極的な外科治療に

より術後 3年 1カ 月生存 し,残 存肝の肥大がきわ

めて特徴的であつた。

早期診断と,積 極的外科治療が治療成績向上の

ためには最も肝要である.

石川浩一教授の校閲と病理学的助言を戴いた暮納勇

助教授の助言を謝す.
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