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はじめに

著者らは診断の困難であった肝原発 の悪性間葉腫の
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服部
分の報告が最初であり,そ の後,4例 の報告をみる

にすぎない。

症  例

症例 :20歳,女 ,会 社員,

主訴 :腹痛および発熱

現病歴 :昭和50年5月下旬以来発熱,右 季肋部痛およ

び右背部痛があり,次第に増悪し,6月 13日聖マリアン

ナ医大第 2内科を受診,強 度の貧血が認められ精査のた

め入院した。

既往歴,家 族歴 :特記すべきことはない.

入院後の経過 :入院時の臨床検査成績は表 1に示L′た

ごとくである.胸 部X線 では右横隔膜の軽度の挙上があ

り,右 季肋部に圧痛および抵抗を認めた。その後,右 胸

腔に胸水の貯留を認め, 胸腔第刺にて血液様液約10ml

を採取した。その細菌培養は陰性で, 細胞診では CiaSS

Iであった。右横隔膜は次第に挙上し,胸 水が増量し

て右肺が虚脱状態となった.肝 は次第に腫大し,6月 末

には右季肋部に4横指触知した。肝シンチグラムおよび

肝動脈造影 (図 1)に て肝右葉の案腫状病変が疑われ,

襲腫内出血およびその右胸腔への第孔による血胸の診断

にて7月 4日当外や1に紹介された。転科時,呼 吸促迫L′

貧血著明で7月 5日緊急に開胸開腹術を施行した。

第 1回手術所見 :右胸腔内には褐色やや混濁せる胸

水約300mlが 貯留 し,右 肺の中下葉は虚脱状態 であっ

た。肝には右葉後上部に野球ボールよりやや大きなほぼ

円形の嚢腫があり,横隔膜を挙上していた。裏腫の内容

は凝血塊と思われ,襲 腫壁には一部 に線維素膜が附着

し,肝 実質のみられる部分が多かった。その他の腹腔内

臓器には異常所見はなかった.術 中の凍結迅速標本では

凝血塊中のごく一部の組織片にのみ腫湯病変を疑わせる

所見が認められたが,緊 急手術にて全身状態不良のた
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め,肝 嚢腫を縫縮し MikuliCZのガーゼタンポンを行っ

て手術を終えた。

術後は右肺の拡張不全および肺炎を併発したが,気 管

切開ならびにレスピレーターの使用にて改善し,肝 内の

ガーゼは徐々に抜去した。しかし,同 慶子Lよりの出血が

持続し,9月 上旬より右背部および右肩への放散痛が出

現し,9月 下旬には肝機能検査にて Al‐P,LDHの 上昇

が認められるようになった。肝シンチグラムでは肝右葉

に広範な欠損を認め,肝 動脈造影 (図2)に て肉腫様病

変の再発が強く疑われた。10月4日 より腹部膨隆し貧血

が著明となったため,肝腫瘤破裂による腹腔内出血を疑

い,10月 6日再手術を行った,

第2回手術時所見 :黄色の腹水約500ml貯留し,肝 右

葉は腫瘍 のため腫大し,下縁は脂高に達していた。大

網,肝 被膜下および右下部肋骨に黒褐色の易出血性の転

移があった.肝 内の腫層は嚢腫状で,右 葉内に手拳大の

もの4個 ,く るみ大のもの2個があり,一部は左葉にも

波及していた.内 容はやや黄色をおびたゼリー状の粘液

性の強い塊に凝血および壊死組織が加わったものであっ

た。周囲組織への浸潤が強く,根 治手術 の適応はない

が,肝腫瘤内への出血,肝破裂がみられたため,拡 大肝

図2 第 2回腹座動脈造影

肝動脈右校は右業上部の大きな病巣によつて圧排

され,狭 小化と仲展をみる。血管の増生と異常な

POolingがあり,肉 腫様病変が疑われる,

麦 1 入 院時臨床検査成績
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図 1 第 1回腹座動脈造影

肝動脈右枝およびその分校の著明な仲展を認めるも,

tu m o r  s t a i nあるいは A‐V s h u n tなどの悪性腫場を

思わせる所見はない。

や
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右葉切除を行った。

′病理組織所見 :主として悪性血管内皮腫 (図3,4)

および myXoid typeの脂肪肉腫 (図5)よ り構成 され

てい る悪性混合間奏腫 malignant mixed mesenchymal

tumorで ,腫疹内に上皮性成分は認められなかった。肝

図3 SPrOut像 を呈する血管肉腫部分
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被膜下および大綱への転移がみられた。腫瘍周囲の肝組

織は小葉中心に変性および壊死が観察されたが,硬 変像

は認められなかった。

術後は,一過性に COT,CPT,LDHぉ ょび総ビリル

ビン値の上昇を認めたが,約 1週間にて COT,CPTは

正常化した.しかし,そ の頃より腹部膨隆し,腹 水およ

び下半身の浮腫を認めるようになった。FT 207連日500

mg,vincristin週1回 2 mg静注を3回施行した とこ

ろ,腹部膨隆および下半身の浮腫が改善したが,脱 毛が

著明にみられたため,Vincristinを中止した。11月中旬

より再び腹水および浮腫が現われ,12月12日全身衰弱著

るしく,仝 経過 6カ月にて鬼籍に入った,

病理学的考察

EdmondsOnり,小 島ら
°は肝 の間秦系腫瘍ないし非上

皮性腫場を表 2の ごとく分類している。肝の非上皮性腫

瘍の発生頻度はきわめて少なく,EdmOndOsOnャよ50,000

例の剖検中肝腫瘍は309例 (0,6%)で ,そ のうちで肝肉

腫は hemangioendothelial sarcoma l例および他の肉腫

表  2

A. Classification of It{esodermal Tumors of the
Liver (Edmondson)

Benign mesodernal tumors
Hemangioma
Cavernous hemangioma
Infantile hernangioendothelioma
Lipoma
Fibroma
Myxoma
Leiomyoma

Maligrnnt mesodermal tumors
Hemangioendothelial sarcoma
Malignant mesenchymoma
Fibrosarcoma
Rhabdomymarcoma
Leiomymarcoma

B 肝 の非上皮性腫瘍の分類 (小島)

1 肝 血管系由来の腫瘍

1)肝 海綿状血管腫

2)肝 細網内皮腫

2 そ の他の肝間棄組織由来の腫瘍

1)成 熟型 :

線維腫,粘 液腫,粘 液線維腫,平 滑筋腫,骨 髄

脂肪腫,間 茉性過誤障

2)未 熱型 :

線維肉腫,粘 液肉腫,細 網肉腫,骨 肉腫,軟 骨

肉腫,平 滑筋肉腫,横 絞筋肉腫,mesenchym―

単純肉腫 (円形細胞肉腫,紡 錘形細胞肉腫,多

形細胞肉腫,E細 胞肉腫など)

襴 部
京常|ヤ 1腎11
な|サ11

お

図5 毛 細血管網の間に基質が著しく粘液様変性を

呈し,そ の中に脂防芽細胞がみられる.

図 4 海 綿状に拡張を示す血管肉腫部分の銭銀像

妻 =‐======考 ===章 ■|十==■=モ
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表 3 肝 の非上皮性悪性腫場の発生頻度

土 屋 著者ら

細網内皮腫 6 3 6

細網肉腫 4 6

平滑筋肉腫 6 6

線維肉腫 4

血管肉腫 4

紡錘形細胞肉腫

円形細胞肉腫 5 5

多形細胞肉腫 4 4

横絞筋肉腫

巨態細胞肉腫 1 1

骨軟骨黒色肉腫 1 1

粘液肉腫 ] 1

血管筋肉々腫 1 1

軟骨肉腫 1 1

粘液線維内皮腫 1 ]

骨 肉 腫 1 1

未分化肉腫 1

そ の 他 3 3 6

間 葉 腫 6

計 3 8

1例 のみであったと報告,尾 島ら
のは42,954例の剖検

例中,肝悪性腫場は998例 (2.0%)で ,そ のうちの肝肉

腫は10例で肝悪性腫場の 1%で あったと報告している。

日消外会議 10巻

表 4 年 令と発生頻度

〓一
齢
一
年 土  屋 著者ら 計

1～ 10 5 14(12)

11～20 0 5(1)

21～ 30 5 3(2)

31～ 40 1 4(2) 5

41～ 50 6(5)

51～ 60

61～ 70

71～ 80 1(0) 1

81～ 90 1 0(0) 1

不  明 10( 6)

計 鶴 69(36)

但し,( )内は細網内皮腫

本邦における肝 の非上皮性悪性腫場 の報告例をみる

と,1957年定永
けが22例,1966年上屋ら

のがさらに16例

を追加し38例を肝肉腫として集計したが,そ の後著者ら

が蒐集し得た症例は69例で計107例となる (表3).報 告

者の診断に従って肝の非上皮性悪性腫易を分類すると細

網内皮腫が最も多い.年齢別では,細網内皮腫について

は infantile hemangioendotheliomaとかならずしも明ら

かに区別して報告されていないように思われるので,こ

れを一括してみると, 1歳以下と40～50歳代に多く,他

の肝肉腫では50～60歳代に多く発生している (表4).性

別では男女比は2.1:1.0で男に多くみられる。

3号

"

や

表 5 本 邦の肝問美腫報告fal

年 度 報告者 症 例
主 要
症 状

組織の構成 治療および予後 備 考

1 服  部 1 5 歳男
腹部腫層
腹  痛

脂肪肉腫,線維肉腫,未 分
化肉腫,軟骨肉腫

試験開腹約 3カ月後

案孟復お唇毎晃栓
)

高  相 5 1 歳女

微  熱
肝 腫 脹
腹  水 懲権程櫓魯籍盤経

MMC腹 腔内投与
入院後3カ月死亡

肝肉腫

菅 原 41歳 男 右季肋部痛 替審君縁僧糧!金給務久庭 与

般死
Ｌ
月
Ｆ
カ

腹
５
６

開
Ｃ
，後

験
Ｍ
症

試
Ｍ
発

鮫  島 1 0歳男 腹   痛
Ri態顕鑑球
theh°m

未分化な細胞集団
HeElanglorIB,myxomatouミ

試験開腹
MMC投 与
発症後 2カ月死亡辮
碑

米  沢 1 3 歳女 右季肋部痛

ズ
隠 e

右葉切除後

3年経過,健在

肝混合

腫 瘍

著者ら 2 0 歳女
発  熱
右季肋部痛

Herlungloenlotheliorla
Liposarcom

右葉切除 (姑息的)
Vincnstin,5m投 与
発症後 6カ 月死亡

辛別の診断も考えられる (本文参照)
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間葉腫 mesenchymOmaは 1948年 StOutめが間葉系腫

場の mixed tumorに名付けたものであ る。Nash&

StOutのによると15蔵以下の42211の間葉腫 の発生部位は

体表の軟部組織に多くみられ,肝 に発生したものはわず

か 1例である.肝 間葉腫は1946年DOnovan&Santulliゆ

が mァXoma,hemangiomaぉ ょび liPOsarcOmaょ り成る

6歳男の症例を報告して以来きわめて少ない。本邦では

表5の ごとく1968年服部
りの報告以後 6例 になる

1の‐1の.

しかしながら,肝 問葉腫 は肝混合腫瘍との間に混同が

みられるばかりでな く,hepatOblastOma,hemangioen‐

dOtheliOmaなどとの鑑別が容易でない場合もあり,そ

の診断がかならずしも当を得たものとはいえないものが

あるように思われる.木 下ら
14)は
肝混合腫瘍の報告例の

中には3胚葉をもつ奇形腫や間葉系由来の2つ以上の組

織によって構成される悪性問葉腫の症例も合まれている

と考えられるという.Lorimerlのの症例,Stanleyら1の

の症例は悪性聞葉腫と報告されているが,上 皮系成分も

含まれ,巌 密には肝混合腫瘍 に該当するものと思われ

る。 また,米沢ら
1りの症例 は rhabdomyoblastic mixed

tumOrと報告されたが,そ の考案において,条 件つきで

間葉腫と診断してもよいのではないかと述べている。す

なわち,本腫瘍の主役は間葉系成分であり,こ れが腫瘍

であると考え,胆 管は増殖する腫瘍組織中に取り残され

たものではないかと考えてもよいという。鮫島ら
1のは悪

性聞葉腫と報告し,線 維肉腫様の変化や,未 分化な腫瘍

細胞群および粘液腫様の部分を本来の腫場の Variantと

考えるならば,悪 性間葉腫と診断しても不当ではないと

いう。同様の意味で高相ら
1。)の
症例も紡錘形/tB胞肉腫と

も診断され得るものと思う。また,小 島ら
つは肝癌でも

多形細胞肉腫類似の像を示すことがあり,充 分注意する

必要があると述べている。著者らの報告例は malignant

hemangicendOtheliOmaぉょび脂肪肉腫より構成 され,

上皮系成分は含まれず,StOutめのいう間葉腫に該当す

るものと思われる。

肝肉腫の病因については肝硬変との関係が検討され,
MacSweenら 1のは hemangioendOtheliOma の 約40%,

」aぼe10は間葉系出来の腫場の29%に肝硬変を合併した

と報告しているが,本 邦の肝肉腫報告例をみると,著者

らの鬼集した69例中肝硬変の記載があるものは4例 にす

ぎない。 infantile hemangioendOrheliOmaは新生児期な

いし乳児期に多く,先 天性血管奇形と関係しているよう

に考えられている
とり。かって血管系および肝牌造影剤と

して用いられた thOrOtrastとhemangioendothelittnaと
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の関係は古くより指摘され,thOro3rast投与後10数年以

上も経過して腫場の発生がみられる
202つ.最 近では塩化

ビニールによる肝血管肉腫の発生が問題となっている。

臨床的考察

肝の非上皮性悪性腫瘍は,多 くは急速な発育を認め,

病悩期間が数力月以内で上腹部腫瘤ないし腹部膨隆を主

訴として来院する場合が多い。主な症状は上記以外に上

腹部痛,発 熱,貧血,黄 疸,る いそう,全 身俗怠感など

がみられる.貧血の原因は,腫 瘍内小血管のフィブリン

網を血球が通過する際の機械的な血球の破壊を,そ れに

伴って KuPFFer星細胞が血球を貪食すること
2り
,ぉ ょ

び,腫 瘍の急速な発育が本症例のごとく腫易の壊死を招

き,肝 内大量出血ないし肝破裂による腹腔内出血をもた

らすことによる
1つ2,。
また,血 管系腫場に合併する血小

板減少症は Kasabach‐Merritt症候群として知られ, そ

の原因については腫瘍内の病的血管内に起る慢性血管内

凝回症候群によるものといわれている
2の2め.

診断は進行例が多いためにX線 的に右横隔膜の挙上,

肝腫大,肝 内石灰化像,冒 腸管などの他臓器の圧迫像が

みられる。hemangioendOthehomaでは体表 の血管腫を

認めることがある。血液検査では貧血,白血球増加を示

し,赤沈の元進をみるものが多い.肝機能検査では腫瘍

の発育に伴って Al‐P,LDHの 上昇を示し,血 中ビツル

ビン値,COT,CPTの 上昇を伴うことがある.肝 シン

チグラムでは SPaCe cccupying iesionとして証明され,

腫瘍の存在部位,大 きさ,孤 立性か多発性かが診断され

る.

肝動脈造影では腫瘍の質的診断および肝切除の可能性

の検討がなされる.肝癌と同様に血管の伸展,圧排,変

位,血管の不規員」な配列,血管新生像,tumor stainぉ

よび Pooling,肝内 A‐Vシ ャントの存在, さらに,腫

瘍内への出血も観察される.腫瘍の性状により造影所見

も多彩な像を示し,hypervascular tumorでは明らかな

腫瘍陰影を示す。腫瘍中心部が壊死に陥ったものでは,
hypervascular tumOrの場合,腫瘍周縁 に腫瘍陰影を認

めるが,本 症例の初回造影のごとく腫瘍がほとんど壊死

に陥ったものでは嚢腫状病変と診断されることもあると

思われる。本症例 の第 2回 目の造影では hyperttscular

tumOr像 を示 したが,腫瘍 の構成々分 が maHgnant

hemangioendOtheliOmaぉょび脂肪肉腫 で,初 回造影時

と違って腫瘍成分が多く残存していたためと思われる。

鮫島ら
1り
,米 沢ら
】りの肝間葉腫はともに腫瘍血管は不明

であった.

中
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肝肉腫の予後はきわめて悪 く,入 院時すでに腫瘍が肝

の広範囲を占めていることが多く,積 極的治療を施せな

いままに,発 症より6カ 月以内 に死 の転帰をとってい

る。しかしながら,腫 瘍が片葉に限局し,肝 切除が可能

であった症例では延命効果も認められている。肝間葉腫

では,服 部ら
のの症例は肝切除後 1年 にて死亡,米 沢ら

1つの症例では術後 3年 健在であった.著 者らの症例では

根治的肝切除の時期を失したが,肝 内出血のため姑息的

に肝右棄切除を施行し,術 後に FT 207お よび VinCristin

を投与してわずかではあるが延命させ得たと思われる.

制癌剤の投与についてはいかなる薬剤が著効を示すか不

明ではあるが,肝 切除に加えて,制 癌剤の全身的および

肝動脈内注入療法,さ らに,放 射線照射を併用すること

によって延命効果が期待できるものと思われる.

結  語

20歳女性にみられた肝原発の悪性間葉腫の 1例を報告

し,肝 間葉腫の組織学的ならびに臨床的考察を加えた.
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