
はじめに

von Recklinghausen 病に合併した後腹膜悪性神経

鞘腫はまれな疾患である1）2）がその 1切除例を経験し

た．腫瘍は肝背側に存在する巨大な腫瘍で下大静脈を

腹側に強く圧排し，浸潤の可能性も疑われた．肝静脈

分枝部の視野を確保するため肝離断を先行させ，肝右

葉，下大静脈とともに腫瘍摘出術を行いえたのでその

手技も含め文献的考察を加え報告する．

症 例

症例：29歳，女性

主訴：腹部腫瘤，腹痛

家族歴：父が von Recklinghausen 病．

既往歴：von Recklinghausen 病による neurofibro-

ma にて20年前に左上肢部，12年前に縦隔の腫瘍摘出

術施行．

現病歴：平成12年 3月右側腹部腫瘤および同部疼痛

のため，当院内科受診．7月 3日内科入院し，副腎腫瘍

疑いにて手術目的のため外科紹介．手術を拒否してい

たが腫瘍の増大ならびに疼痛が増強し平成12年10月12

日外科に入院した．

入院時現症：156cm，44kg．血圧140�80mmHg．脈
拍110�分．心肺に異常なし．全身体表に多数の caf�e au
lait spot を認めた．右季肋部から右側腹部にかけ弾性

硬で可動性の乏しい腫瘤を認め，同部に圧痛を認めた．

入院時検査成績：血液検査でHb 10.3g�dl，Ht 33％
と軽度の貧血を認めたが，その他生化学検査で異常を

認めなかった．ICGR15は5.1％であった．CEA，CA19-

9に異常は認めなかった．

腹部CT検査：右横隔膜下から肝背側，右側腹部に

最大径25cmの腫瘤を認めた．辺縁整，境界ほぼ明瞭で

あり，内部密度は不均一であった．下大静脈（以下，

IVC）は腹側に強く圧排されていた（Fig. 1）

腹部MRI 検査：CTと同部位に辺縁整，境界明瞭な

腫瘍が認められ，T1強調画像で低信号，T2強調画像に

て低～高の不均一な信号を呈した．

IVC造影X線検査：右大腿静脈からの造影剤注入

では， IVCは第 3腰椎の高さで中枢側が描出されず，

奇静脈系，椎骨静脈叢を介する側副血行路の発達が認

められた．しかし描出されない IVC部分へのカテーテ

ル挿入は可能で同部の造影にて圧排扁平化した IVC

と腫瘍の drainage vein が造影剤の逆流により描出さ

れた（Fig. 2）

腹部血管造影検査：右腎動脈は腫瘍の圧排によって
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尾側に偏位していた．右腎動脈から分枝する右下副腎

動脈は円弧上に進展され，動脈相後期に軽度の腫瘍血

管の増生を認めた．その他第11肋間動脈，第 2腰動脈

からも腫瘍血管を認めた．右肝動脈の末梢に血管壁の

不整像を認め，肝への浸潤の可能性も疑われた（Fig.

3）．門脈本幹は圧排による変化のためはっきり造影さ

れなかった．

以上の検査所見および von Recklinghausen 病の既

往があることより，後腹膜原発の悪性神経鞘腫を疑っ

た．手術はまず視野の確保のため開腹に十分な開胸操

作を加えること，肝の脱転は困難と考え，前方アプロー

チによる肝離断にて IVCに達すること，その後，肝右

葉とともに腫瘍切除を行うことを基本方針とした．ま

た IVC合併切除の可能性を考慮し，その際，腎静脈分

枝部直上，肝上部，肝静脈分枝部直下の 3点で IVC

にテーピングが可能かどうかを術式選択のポイントと

した．これらが困難な場合も想定して total hepatic

vascular exclusion（THVE）まで行い得る準備をして

手術に臨んだ．

手術所見：平成12年11月 2 日手術を行った．上・下

腹部正中切開に右斜切開を第 9肋間に沿って腋窩中線

まで切り上げ開胸開腹とした．腫瘍は右横隔膜下から

右下腹部に存在し，肝および IVCを腹側に圧排してい

た．まず腎静脈分枝部直上 IVCにテーピングを行い，

クランプテストを施行したが，循環動態の変化は認め

なかった．IVC背側には側副血行路と考えられる拡張

Fig. 1 Abdominal CT scan revealed a giant tumor in the retroperitoneum, which

ventrally depressed the inferior vena cava.

Fig. 2 Venography showed a defect in the inferior vena cava from the third verte-

bra and presence of collateral circulations（a）. By inserting catheter to the central

side of inferior vena cava, depressed and flattened inferior vena cava and drainage

veins from the tumor could be observed（b）.（arrow�：the right hepatic vein, ar-
row�：the right inferior hepatic vein, arrow �：the right adrenal vein）
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した静脈が認められた．腫瘍と肝および肝部 IVCとの

�離は困難であったため，肝上部 IVCにテーピングし
た後，カントリー線に沿い肝離断を行った．離断後，

肝静脈分枝部直下 IVCおよび右，中肝静脈へもテーピ

ングが可能であり，腎静脈分枝部直上，肝静脈分枝部

直下で IVCを切離した．腫瘍を後腹膜より�離する際
に動脈性出血を制御できるように横隔膜直下で大動脈

にテーピングを行ったのち，肝右葉，IVCとともに腫

瘍摘出を行った．肝切離の間，IVCをクランプしても

全く血行動態に変化がなかったこと，手術前より緩徐

に IVCの閉塞が生じ十分に側腹血行路の発達が認め

られたことより IVCの再建は行わなかった．手術時間

は 8時間10分，出血量は3,650ml であった（Fig. 4）．

摘出標本：腫瘍は25×17×15cmで摘出肝を含む重

量は3,300g であった（Fig. 5）表面は平滑でうすい被膜

様組織で覆われ，割面は灰白色，弾性硬で，点状～大

小斑状の変性壊死巣が認められた．

病理組織学的所見：長紡錘形の腫瘍細胞が束状配列

をとり種々の程度の細胞密度や異型性を示しつつ増殖

しており，核の観兵式状配列（nuclear palisading）も

明瞭であった．血管内への腫瘍細胞の浸潤性増殖巣を

少数認めるが，副腎，肝，IVCへの浸潤は認めなかっ

た．多巣性に軟骨細胞，骨細胞，横紋筋細胞などの分

化を示す腫瘍部分を認め，他の間葉性成分への分化を

認める悪性神経鞘腫と診断した（Fig. 6）．腫瘍細胞の

多くが S-100蛋白陽性であった．

術後下肢の浮腫は認めず，腹部CT検査でも下肢の

静脈系の拡張や浮腫は全く認めなかった．特に合併症

もなく手術から24日目に軽快退院した．

考 察

神経鞘腫は schwann 細胞を発生起源とし，末梢神経

に原発性に生じる 1次性神経鞘腫と von Reckling-

hausen 病に発生する 2次性神経鞘腫が存在する1）．今

回の自験例は von Recklinghausen 病に発生する 2次

性神経鞘腫と考えられた．発生部位は全身の神経系に

発生するが，一般に頭頸部に発生するものには良性が

多く，四肢に発生するものは悪性が多いとされてい

Fig. 4 Tumor occupying the retroperitonium can be seen（a）. The liver was split

along Country line by anterior approach（b）.

Fig. 3 By aortography tumor vessels from right infe-

rior adrenal artery, 11th intercostal artery and sec-

ond lumbal artery could be visualized.
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る2）．後腹膜に発生する悪性神経鞘腫はまれであり，

Gupta ら2）によれば，悪性神経鞘腫のうち後腹膜に発生

したものは約1.7％と報告されている．

悪性神経鞘腫の画像診断では，一般に境界明瞭で被

膜を有し，割面では黄白色で内部に�胞，変性壊死を
伴うことが多い3）．後腹膜に発生した神経鞘腫は腫瘍

径が小さいときは症状がなく，増大して初めて腫瘤触

知，腹痛，腰背部痛などが現れる．そのため画像から

の術前診断は容易でなく腎，副腎，膵腫瘍と鑑別する

ことは困難である．自験例でもCT所見より当初は副

腎腫瘍と診断していた．

治療は外科的に完全切除することが唯一の根治療法

とされている．しかし局所再発例や，肺転移例が多く，

その予後は一般的に不良である4）5）．とくに 1次性の悪

性神経鞘腫に比べ von Recklinghausen 病に発生する

2次性のものの予後は不良とされている5）6）．Sordillo

ら6）は 1 次性のものの 5年生存率は47％に対し，von

Recklinghausen 病に続発した 2次性のものは23％で

あると報告している．上田ら5）は von Recklinghausen

病に発生した悪性後腹膜神経鞘腫29例について報告し

ているが，摘除したものでも局所再発や肺転移により

1年以内に死亡する症例が多いとしている．根治術が

不可能な場合には放射線療法や種々の化学療法が試み

られている．CyVADIC（cyclophosphamide，Vincris-

tin，Adriamycin，Dacarbazine）療法が有効との報告7）8）

もあるが，全体的に放射線や化学療法の感受性は低い

ようである．

外科的全切除が唯一の根治術であることより，自験

例でも，肝右葉および肝部 IVCを腫瘍とともに合併切

除する方針を決定した．肝静脈分枝部より尾側で IVC

を切離するため，まず視野の確保として肝実質を前方

アプローチにてカントリー線上で離断することとし

た．その結果，肝静脈根部の視野は非常によくなり，

安全に肝静脈下 IVCを露出処理することが可能で

あった．肝部 IVC切除後の再建については，術前より

側副血行で代償されている時には必ずしも再建は必要

としないという報告がある9）．自験例でも腫瘍による

長期の IVC圧排により側副血行路の十分な発達が認

められ，切除後も循環動態の変動がないため IVC再建

は敢えて施行しなかった．IVCに浸潤した肝腫瘍を摘

出する際，IVCの損傷，出血を避けるため，そして合

併切除およびその再建のため double active veno-

venous bypass を用いたTHVEを必要とする場合が

ある10）が，自験例でも同様にその準備をして手術を開

始した．結果的にはTHVEの必要はなかったが，この

ような巨大な後腹膜腫瘍の摘出に際してその準備は必

須と考える．
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A Case of Retroperitoneal Malignant Schwannoma Resected with Right Lobe of Liver and
Inferior Vena Cava in a Patient with von Recklinghausen’s Disease
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Satosi Ohno, Motoki Ninomiya, Kenji Higaki, Toshiyuki Ikeda,

Naohiro Kobayashi and Norihisa Takakura
Department of Surgery, Hiroshima City Hospital

We report a retroperitoneal malignant schwannoma resected with the right liver lobe and inferior vena
cava in a patient with von Recklinghausen’s disease. A 29-year-old woman was admitted with right abdominal
tumor and pain. Abdominal computed tomography（CT）showed a mass about 25 cm in diameter in the retrop-
eritoneal space that ventrally depressed the inferior vena cava. Venography showed a defect in the inferior
vena cava from the third vertebra and presence of collateral circulation. Under a diagnosis of retroperitoneal
malignant schwannoma, the tumor was extirpated. Specifically, the liver was split anteriorly and the tumor
resected together with the right liver lobe and inferior vena cava. The inferior vena cava was not recon-
structed due to stable blood circulation following resection. The woman was discharged on postoperative day
（POD）24 without complication. Retroperitoneal malignant schwannoma is rare without subjective symptoms
and has a poor prognosis, partcularly in patients with von Recklinghausen’s disease. Treatment requires com-
plete surgical extirpation.
Key words：malignant schwannoma, von Recklinghausen’s disease, retroperitoneal tumor
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