
はじめに

肝未分化肉腫は主に小児に発生する悪性間葉系腫瘍

で，Stocker と Ishak1）により1978年に初めてその臨床

的，病理学的特徴づけがなされたものであり，成人の

肝臓に原発することはまれである．今回，我々は画像

および免疫組織学的に興味ある成人例を経験したの

で，若干の文献的考察を加えて報告する．

症 例

患者：24歳，男性

主訴：右季肋部痛

家族歴：特記すべきことなし．

既往歴：14歳時，虫垂切除術

現病歴：平成10年11月頃より右季肋部痛を認めるた

め当院内科を受診し，肝血管肉腫の疑いにて手術目的

に当科入院となった．

入院時現症：身長162cm，体重64kg．結膜に貧血，

黄疸はなく肝も触知しなかった．

入院時検査成績：腫瘍マーカーは carcinoembry-

onic antigen（以下，CEAと略記）が11.3ng�ml，alpha
fetoprotein（以下，AFPと略記）が24.1ng�ml と高値を
示したが，その他の血液生化学検査には異常所見を認

めなかった．肝炎のウイルスも陰性であった．

腹部超音波検査：肝右葉前区域を占める腫瘍を認

め，内部には�胞様病変を多数認めた．
腹部 computed tomography（以下，CTと略記）検

査：単純CTでは肝右葉前区域に径15cmの腫瘍を認

め，dynamic CTではそのほとんどが早期より造影さ

れ，拡張した血管で構成される腫瘍と考えられた．ま

た一部X線低吸収域を認め壊死や�胞性病変が疑わ
れた（Fig. 1）．

血管造影検査：腫瘍は hypervascular で，毛細管相

では腫瘍濃染像や血液の pooling 像と早期よりの肝静

脈の描出が認められ動静脈瘻の形成が考えられた

（Fig. 2）．

血管造影下CT検査：総肝動脈造影下CT（以下，

CT-Aと略記）では腫瘍は hypervascular で一部に造

影不良な部分を認めた（Fig. 3a）．上腸間膜動脈造影下

CTの門脈相（以下，CT-APと略記）では，広範な陰

影欠損領域を認めたが，取り囲まれて存在する門脈枝

を一部に認めた（Fig. 3b）．

以上の検査所見から肝血管肉腫を疑い，平成10年12

月 2 日手術を施行した．

手術所見：右季肋下切開で開腹すると肝右葉前区域

を中心に一部肝外性に発育する塊状型腫瘍を認めた．

横隔膜に直接浸潤していたため，開胸し横隔膜合併切

除を伴う肝右葉切除術を施行した．

摘出標本：肝右葉重量は1,068g で，腫瘍は15×7cm
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で周囲の肝実質との境界は概ね明瞭で被膜は見られ

ず，充実性の腫瘍内に大小の�胞が認められ，一部に
変性壊死を伴っていた．�胞には凝血塊とゼラチン様
の粘液様物質が含まれていた（Fig. 4）．

病理組織学的所見：組織学的にはN�C比の高い短
紡錘形異型細胞の増殖よりなり，胆管の増生と�胞状
に拡張した胆管や血管の腫瘍内への取り込みが認めら

れた（Fig. 5）．また特定の構造分化は示さないが，一

部に PAS陽性の硝子滴を認めた．免疫組織学的には上

皮系のマーカーは取り込まれた胆管や肝細胞のみ陽性

で，Hepar1，AFPは陰性，神経や筋および血管系の

マーカーも陰性で sarcoma 全般を示す vimentin は

所々陽性であり，唯一未熟幹細胞を示すCD34のみが

強陽性であった（Fig. 6）．以上より肝未分化肉腫と診

断された．

術後経過：術後経過は順調で早期の社会復帰を望ま

れたことから，化学療法や放射線療法は行わず術後第

62病日に退院となった．術後 9か月目の現在，再発の

徴候なく経過中である．腫瘍マーカーは術後速やかに

正常値に復し，現在も正常範囲内で推移している．

考 察

原発性肝悪性腫瘍には，肝細胞由来の肝細胞癌，胆

管上皮細胞由来の胆管細胞癌，胎児性の迷芽より発生

したと考えられる肝芽細胞腫の他に，中胚葉組織より

発生する肝肉腫がある．肝未分化肉腫は多くは小児に

発生する間葉系悪性腫瘍で Stocker と Ishak1）が肝悪

性間葉系腫瘍のうち分化を示さず分類不能であった31

症例を undifferentiated embryonal sarcoma として提

唱し，それ以来独立した疾患として認められるように

なった．我々の検索しえた限りでは成人の本邦報告例

は自験例を含めて 8例であった（Table 1）2）～8）．記載の

あったもので検討すると年齢は21歳から73歳で平均45

歳であり，性差はなく，症状は腹痛，腹部腫瘤，腹部

膨満感などであった．血液検査では軽度の肝機能異常

を認めるのみで特徴的所見は示さないことが多く，ま

た腫瘍マーカーは陰性で特にAFPは陰性であること

が多い．超音波検査では孤立性の充実性腫瘍で内部に

多発する�胞性病変が特徴的所見である．CTでは腫
瘍は低吸収域を示すことが多いが，これは腫瘍内壊死

や�胞内に凝血塊または膠様物質を含むためと考えら
れる．本例では dynamic CTで腫瘍のほとんどが造影

されたが一部X線低吸収域を認め壊死や�胞が疑わ
れた．病理学的にも拡張した血管と凝血塊や膠様物質

を貯めた�胞の他に壊死が認められておりCTの所見

Fig. 1 Computed tomography（CT）revealed a well-

circumscribed predominantly low attenuation he-

patic mass approximately 15 cm in diameter（ar-

rows）.

b：Contrast-enhanced CT revealed a large pre-

dominantly enhancing tumor occupying most of the

right hepatic lobe with focal low attenuation areas

Fig. 2 a：Selective arteriography of the celiac axis

demonstrated a large hypervascular tumor in the

right hepatic lobe.

b：The delayed phase of the arteriogram demon-

strated stain of the contrast drug in the right lobe of

the liver and stain was pooling.

Fig. 3 a：CT during arteriography revealed exten-

sive staining of a large hepatic tumor with focal low

attenuation areas.

b：CT during arterial portography revealed a de-

fect in portal flow from the superior mesenteric ar-

tery and some revealed entrapped branches of the

portal vein in the area（arrow）

62（488） 日消外会誌 ３３巻 ４号成人肝未分化肉腫の 1例



に一致している．また血管造影では�胞性成分に相当
する血管の乏しい領域と充実性成分に相当する血管の

豊富な領域が認められ，その形態は多様であるが，血

管造影が施行された本邦成人例 7例では全例腫瘍は

hypovascular であり腫瘍による肝動脈の圧排伸展所

見が主体であった．しかし，本例では腫瘍は hypervas-

cular で，毛細管相では腫瘍濃染像や血液の pooling

像が認められた．本例のように hypervascular な腫瘍

は小児も含めても報告例はまれであり，そのため術前

の画像診断からは肝血管肉腫と診断した．未分化肉腫

に対する各種の画像診断が報告されている9）が，血管造

影下CTの特徴的所見は現在までに報告がなく，本例

ではCT-APで広範な陰影欠損領域内に取り込まれる

門脈枝を認めた．肝未分化肉腫では後述するように腫

瘍が正常肝組織を巻き込んで増大すると考えられ，本

例でも�胞状に拡張した胆管や門脈が腫瘍内に認めら
れている．CT-APは肝内の門脈血流障害部位の描出に

極めて鋭敏で，肝腫瘍の存在診断としては最も優れた

検査方法の一つである10）．CT-APで，門脈血流の欠損

部位に通常なら認められない腫瘍内の取り込まれた門

脈枝を認めたことは，腫瘍の質的診断にも有用であり，

今後肝未分化肉腫の補助診断の一つになりえると考え

られた．

肝未分化肉腫の病理組織学的特徴としては，Stocker

ら1）によると分化した間葉系成分を認めず，未熟な小型

星状または紡錘形細胞が渦巻き状あるいは柵状の配列

をなし，多核巨細胞が混在し，PAS陽性顆粒を胞体内

に有し，腫瘍辺縁に胆管様構造が存在することとされ

ている．本例でも Stocker らの特徴的な組織学的所見

を有していた．腫瘍発生について Stanley ら11）は，胆管

様構造物について，腫瘍増大時に周囲正常肝組織を巻

き込んだため正常組織の遺残であるとし，これを en-

trapment theory と述べている．Gregory ら12）は組織形

態および細胞遺伝学的に間葉性過誤腫との類似性を指

摘している．またHorowitz ら13）が肝未分化肉腫と横紋

筋肉腫の合併例を報告し，Walker ら14）は，腫瘍のほと

んどが胆管様上皮で構成された�胞であった例を報告
し，肝芽細胞のなかに存在する多潜能的な原始細胞

（common primitive cell）の腫瘍化の可能性を示唆して

おり現在ではこの説を支持するものが多い．本腫瘍と

鑑別すべき疾患としては，未熟型の肝芽腫，胆管に発

生した胎児性横紋筋肉腫，悪性間葉腫などが挙げられ

る．未熟型の肝芽腫は 3歳以下に好発し血中のAFP

陽性例が多く，組織学的には不完全な胆管や上皮細胞

がみられるが核分裂像がみられないことが多いことか

Fig. 4 Cut surface of the resected tumor showed a

variegated, predominantly tan-yellowish, glistening

appearance and exhibited cystic areas of variable

size that contained hemorrhagic fluid, clotted blood

and gelatinous material with focal necrosis.

Fig. 5 The major component of the tumor was sar-

coma and these cells were stellate or spindle shaped

and had ill-defined outline. Entrapped bileduct-like

dilated epithelium-lined structures of varying size

were surrounded by the tumor cells.（H. E. ×40）

Fig. 6 Tumor cells revealed strongly positive im-

munoreactivity for CD34 of the marker for imma-

ture stem cell.（H. E. ×100）
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ら鑑別可能であり15），胎児性横紋筋肉腫は通常 5歳以

下に多く黄疸や発熱などの症状を呈し，腫瘍は胆管内

腔へブドウの房状に浸潤し，組織学的には rhabdom-

yoblast が認められ PAS陽性顆粒は存在しない1）16）．

悪性間葉腫とは分化のよい間葉成分の有無で鑑別でき

る．免疫組織学的検討が報告されてはいるが17），診断

の決め手となるものはない．本例では上皮，神経，筋

および血管のマーカーは腫瘍細胞は全て陰性でCD34

のみが強陽性であった．CD34は骨髄幹細胞や血管内皮

細胞，幼弱な胎生期の間葉系細胞に発現し，最近では

消化管間質腫瘍の診断に有用とされている18）．CD34

陽性例の報告は欧米にも現在までになく，未分化な幹

細胞由来を示唆する意味で，CD34が肝未分化肉腫の新

しいマーカーとなる可能性が示唆された．

治療方法は外科的切除が第 1選択と考えられる．化

学療法および放射線療法により，腫瘍の縮小や長期生

存がみられたという報告も散見され19）20），本症例でも

再発を防止する目的で術後の補助化学療法や放射線療

法が必要と考えられる．Stocker らによる生命予後は 1

年未満とされているが，本邦成人報告例の 1年生存率

は50％であった．これは疾患自体がまれで確定診断に

難渋することが多く非切除に終わることが多いこと

や，外科的切除が可能であった場合も局所再発や腹膜，

肺への転移が多いためで，今後は早期診断と手術によ

る完全切除に化学療法と放射線療法を組み合わせた集

学的治療の検討が必要であると考えられた．
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A 24-year-old man who complained of right upperquadrant pain was admitted to our hospital. Biochemi-
cal studies showed elevations of carcinoembryonic antigen and alpha fetoprotein. Abdominal ultrasonography
showed a well defined mass in the right lobe of the liver with multicystic areas. Contrast-enhanced computed
tomography（CT）revealed a well-circumscribed enhancing tumor approximately 15 cm in diameter with fo-
cal low attenuation areas. Selective arteriography of the celiac axis demonstrated a hypervascular tumor in
the right lobe of the liver and an arteriovenous shunt. CT during arterial portography（CT-AP）revealed a de-
fect in portal flow from the superior mesenteric artery and some revealed entrapped branches of the portal
vein in the area. With a preoperative diagnosis of hemangiosarcoma of the liver, right hemihepatectomy with
resection of adherent diaphragm was performed. Macroscopic examination of the resected specimen showed
a solid tumor with sharp demarcation between the tumor margin and adjacent normal liver. The cut surface
of the resected tumor was variegated, predominantly tan-yellowish, and exhibited cystic areas of variable size
that contained hemorrhagic fluid and gelatinous material with focal necrosis. Histologically, the major compo-
nent of the tumor was sarcoma, dilated epithelium-lined structures were present, there were no differentiated
components, and the tumor contained cells with intracytoplasmic hyaline globules that were periodic acid-
Schiff positive, findings which were consistent with undifferentiated sarcoma of the liver. Immunohistochemi-
cally, strong CD34 immunoreactivity was observed in the cytoplasm of the tumor cells, but no markers of his-
tiocytes, neurons, muscle-specific actin, or vessels were detected. CT-AP and immunohistochemical studies
may be new diagnostic methods for this rare tumor.
Key words：undifferentiated sarcoma of the liver, CT during arterial portography, CD34
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