
症例報告

肝原発malignant solitary fibrous tumor の 1 例

名古屋掖済会病院外科，同 病理部＊

関 崇 河野 弘 三輪 知弘 佐竹 立成＊

症例は 38 歳の女性で，腹痛を主訴に当院を受診した．腹部CTで肝下面に直径約 4cmの造影
効果を示す腫瘍性病変および腹腔内全体に腹水貯留像を認めたため，肝腫瘍破裂による腹腔内
出血と診断し緊急開腹手術を施行した．血性腹水を約 1,500ml 認めたがすでに止血されていた．
また，肝 S6 からぶら下がるように 4.0×3.5×3.0cmの被膜に覆われた腫瘍を認めたが破裂して
おらず，腹腔内検索にて出血源として卵巣出血が疑われた．腫瘍を含めた肝部分切除術を施行
した．病理組織学的検査にて孤立性線維性腫瘍（solitary fibrous tumor；以下，SFT）と診断さ
れた．術後 3か月で多発肝転移，多発骨転移を来し術後 11 か月で原病死した．肝臓原発の SFT
は報告例 26 例と極めてまれである．また，SFTは良性のことが多いが，自験例は悪性の転帰を
たどったことでも貴重な症例と思われるので文献的考察を加え報告する．

はじめに
孤立性線維性腫瘍（solitary fibrous tumor；以

下，SFT）は比較的まれな腫瘍であり多くは胸膜
から発生する１）～４）が，肝原発の SFTは極めてまれ
である．また，良性であることが多く，悪性の転
帰をたどったものは少ない２）．今回，我々は肝原発
malignant SFTの 1例を経験したので報告する．

症 例
患者：38 歳，女性
主訴：腹痛
既往歴，家族歴：特記すべきことなし．
現病歴：2003 年 5 月上旬，突然の心窩部から臍

周囲の痛みを認め，同日当院救命救急センターを
受診した．
初診時現症：身長 158cm，体重 47kg．体温

36.1℃，血圧 114�73mmHg，脈拍 104 回�分・整．
腹部は膨満し，全体に圧痛と筋性防御を認めた．
初診時血液検査所見：炎症反応上昇（WBC

15,000�µl，CRP 0.52mg�dl）と貧血（Hb 10.5g�dl）
以外に特記すべき異常を認めず，HBs 抗原，HCV
抗体は陰性であった．

初診時腹部造影CT所見：肝下面に直径約 4
cmの不均一な造影効果を示す腫瘍性病変と腹腔
内全体に腹水貯留を認めた（Fig. 1）．
ダグラス窩穿刺所見：血性腹水であった．
以上より，肝腫瘍破裂による腹腔内出血と診断

し，同日緊急手術を施行した．
手術所見：腹部正中切開で開腹すると血性腹水

を約 1,500ml 認めた．肝 S6 からぶら下がるように
被膜で覆われた腫瘍を認めたが破裂はしていな
かった．すでに，止血されていたため出血源は確
認できなかったが，左卵巣静脈が怒張しており左
卵巣の腫大およびその周囲に凝血塊の付着を認め
たため卵巣出血による腹腔内出血が推測された．
腫瘍を含めた肝部分切除術を施行した．
切除標本所見：腫瘍径は 4.0×3.5×3.0cm．表面

は平滑で被膜の保たれた分葉状の腫瘍（Fig. 2
A）で，割面は充実性，灰白色調であり，肝臓との
境界は明瞭であった．この腫瘍と正常肝をはさん
で上方に小さな同様の腫瘍結節を認め，肝内転移
が示唆された（Fig. 2B）．
病理組織学的検査所見：腫瘍組織は細血管に富

み，細血管と細血管との間に類円形，紡錘形の細
胞が増生する部分（hemangiopericytoma-like pat-
tern，Fig. 3A）と，細血管に乏しく，類円形，紡
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錘形の細胞が一定の構造を示さず増生する部分
（patternless pattern，Fig. 3B）とがほぼ半々に認
められた．腫瘍細胞の核の大小不同や核形不正な
どの異型は前者に多く認められ，核分裂像も前者
で強拡大 10 視野中約 4個認められた．さらに，巣
状の壊死巣が散在性に認められたが出血巣は認め
られなかった．また，腫瘍細胞は免疫染色でビメ
ンチン，CD34 に強陽性，bcl-2 に一部陽性を示し
たが，α-フェトプロテイン，ケラチンは陰性であっ
た．以上より，SFTと診断した．
術後経過：術後は合併症なく経過し，術後 14

日目に退院となった．しかし，術後 3か月目の腹
部造影CTおよび骨シンチにて多発肝転移および
多発骨転移を認めた．化学療法は希望されず，疼

Fig. 1 Abdominal computed tomography（CT）on 
admission revealed a well defined tumor enhanced 
heterogeneously under the liver.

Fig. 2 A：The resected specimen showed a solid 
and encapsulated tumor, measuring 4.0×3.5×3.0cm 
in size. B：Cut surface of the tumor was gray-
white color.

Fig. 3 A：In this area, tumor are characterized by 
prominent vascularity with numerous thin walled 
blanching vessels. Tumor cells are ovoid or spin
dled with irregular nuclei. B：In this area, tumor 
cells show so called “patternless pattern”. Major
ity cells are spindled.
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痛コントロール目的で骨転移に対し放射線治療を
行った．しかし，肝転移巣は増大および増加傾向
を認め，術後 11 か月で原病死した．

考 察
SFTは 1931 年 Klemperer ら１）によってはじめ

て記載されたまれな紡錘形細胞腫瘍である．多く
は胸膜に関連した胸腔内病変として発生するが，
眼窩，唾液腺，上気道，腹膜，後腹膜，骨盤腔，
髄膜，脊髄，甲状腺，肝臓，腎臓，副腎，精索，
膀胱，前立腺，子宮頸部，骨膜，軟部組織など胸
膜外発生例の報告が近年散見される２）～４）．
肝原発の SFTは極めてまれであり，医学中央雑

誌で「solitary fibrous tumor」，「肝臓」をキーワー
ドとして 1983 年から 2007 年までで検索したとこ
ろ会議録を含め本邦報告例は 2例，Pub Med で
「solitary fibrous tumor of the liver」をキーワード
として 1970 年から 2007 年までで検索したところ
24 例であった（Table 1）４）～１９）．平均年齢は 57.8
歳（25～83 歳）で，男性 9例，女性 18 例と女性に
多い傾向がみられた．また，腫瘍の占居部位は右
葉 16 例，左葉 4例，不明 7例で右葉に多い傾向が
みられた．腫瘍径が 10cmを超えるものは 18 例と
多く，これは本症が特異的な症状に乏しく，腫瘍
の圧排による症状や他疾患の精査中に偶然発見さ
れることが多いためと思われる．
本症に特徴的な理学的所見や血液検査所見はな

い．また，CTやMRI では不均一な造影効果を示
す境界明瞭な腫瘍として描出されることが多い
が，肉腫や平滑筋腫，炎症性偽腫瘍などでも同様
の所見を呈し確定診断には病理組織学的診断が必
要である１０）．
病理組織学的特徴として，種々の程度の膠原線

維化とともに紡錘形細胞が特定の配列を示さず増
殖する形態（patternless pattern）があげられ，ま
た腫瘍内に血管が細長く伸びて分枝状に拡張した
血管外皮腫様外観（hemangiopericytoma-like pat-
tern）を示すことが多い２）３）．免疫組織化学的特徴と
して，線維芽細胞関連抗原として知られるCD34
が細胞膜にびまん性に強陽性となることがあげら
れ，また bcl-2 も 3�4 以上の症例で胞体内にびま
ん性に陽性となる２）．自験例では血管外皮腫（he-

mangiopericytoma；以下，HPC）との鑑別が問題
となった．HPCは毛細血管周囲に存在する peri-
cyte 由来の腫瘍であるとされ，SFTと最も類似し
た特徴を示す腫瘍である．鑑別は，SFTでは腫瘍
細胞が紡錘形でさまざまな組織パターンを示し，
CD34 がびまん性に強陽性になるのに対し，HPC
では円形から卵円形の核をもった細胞からなり，
血管外皮腫様外観がよりびまん性かつ広範であ
り，CD34 が散在性に陽性となることである２）２０）．以
上を踏まえて，自験例は SFTと診断した．なお，
最近では SFTと HPCは臨床病理組織学的に同
一スペクトラムに位置する腫瘍である可能性が示
唆されており，両者は血管周囲の未分化間葉系細
胞から発生しているが，SFTは CD34 陽性の線維
芽細胞への分化傾向のある細胞主体の腫瘍で，
HPCは未分化な細胞主体の腫瘍であると推測さ
れている２０）．肝原発のHPC報告例を医学中央雑誌
で「hemangiopericytoma」，「肝臓」をキーワードと
して 1983 年から 2007 年までで検索したところ会
議録を含め 7例のみであった（Table 2）２１）～２７）．ま
た，線 維 肉 腫 は SFTの よ う な hemangio-
pericytoma-like pattern は示さず，免疫染色でも
CD34 は陰性であることが一般的であり鑑別は可
能であった．
大部分の SFTは臨床的に良性の転帰をたどる

がまれに悪性の転帰をたどる例も報告されてお
り，軟部腫瘍における新WHO分類では良性と悪
性腫瘍の間に位置する良悪性中間的腫瘍群のうち
の低頻度転移群（rarely metastasizing group：転
移頻度 2％以下）に分類されている２８）．長谷川２）は，
胸腔外発生 SFTのうち局所再発や遠隔転移を来
した 13 例中 8例では細胞異型，高い細胞密度，核
分裂数の増加（強拡大 10 視野中 4個以上），腫瘍
壊死のうち少なくとも一つの病理組織学的な異型
を認めたが，残りの 5例ではこれらの異型を認め
ず病理組織学的には良性であったと報告してい
る．また，逆に病理組織学的な異型を認めても予
想されるほどは再発や転移を認めていないとも報
告しており２），病理組織学的な良悪性所見と臨床経
過が一致しないことも多く，良性と診断されても
悪性と同様の注意が必要と思われる．また，Gold
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Table 1 Reported case of the solitary fibrous tumors of the liver

PrognosisMalignant findings＊Size（cm）TreatmentLocationAge/
Sex

Author
Year, Country

alive 2 years with no
recurrence

none24resectionright lobe50/MBost5）
1995，France

not reportedmitosises（10/10HPF＊＊）18×10×8resectionleft lobe57/MLevine6）
1997，UK

alive 6 years with no
recurrence

moderate nuclear atypia 
slight pleomorphism 
mitosises（2/50HPF＊＊）
focal necrosis

20×16×10resectionright lobe61/FGuglielmi7）
1998，Italy

alive 64 months with no
recurrence

none10×10×10resectionS459/MMurase8）
1998，Japan

not reportednone23×20×13resectionnot reported62/FMoran9）
1998，USA

incidental finding at autopsynone2×0.5nonenot reported34/FMoran9）
1998，USA

not reportedcellular atypia
necrosis

24×19×11resectionnot reported57/FMoran9）
1998，USA

not reportednone12×9×7resectionnot reported32/MMoran9）
1998，USA

died 2 days after the operationnecrosis
hypo- and hypercellular 
area

17×7resectionnot reported68/FMoran9）
1998，USA

died 6 days after the operationcellular atypia 
mitosises（3―4/10HPF＊＊）

18resectionright lobe83/FMoran9）
1998，USA

alive 1 year with no
recurrence

none9resectionleft lobe72/FMoran9）
1998，USA

not reportednone24resectionleft lobe62/MMoran9）
1998，USA

not reportednone3×2×1.5resectionnot reported50/FMoran9）
1998，USA

not reportedhypercellular and 
hypocellular regions

not reportedresectionright lobe40/FFuksbrumer10）
2000，USA

not reportednuclear atypia， 
mitosises（8/10HPF＊＊）

not reportedresectionright lobe71/FFuksbrumer10）
2000，USA

not reportednonenot reportednoneright lobe80/MFuksbrumer10）
2000，USA

alive 6 months with bone
metastasis

hypercellularity（20―60%）
focal necrosis 
positive surgical margins

32×30resectionright lobe25/FYilmaz11）
2000，Turkey

alive 11 months with no
recurrence

necrosis21×20×18resectionright lobe75/MLin12）
2001，Taiwan

not reportednot reportednot reportedresectionright lobe58/FKusano13）
2003，Japan

alive 11 months with no
recurrence

hypercellular tumor20×16×15resectionnot reported76/FChithriki14）
2004，USA

alive 6 months with no
recurrence

none30×19×12resectionright lobe63/FNeeff4）
2004，Germany

alive 30 months with no
recurrence

necrosis（20%）
highly cellular tumor

30×28×14resectionright lobe65/MVennarecci15）
2005，Italy

alive 6 months with no
recurrence

none6×5×5resectionright lobe46/FJi16）
2006，China

alive 8 years with no
recurrence

none20resectionright lobe63/FLehmann17）
2006，France

alive 10 months with no
recurrence

nuclear atypia 
hypercellularity
necrosis 
mitosises（4/10HPF＊＊）

30×21×14.5resectionright lobe61/FNath18）
2006，USA

alive 22 months with no
recurrence

hypo- and  hypercellular  area10×11×12resectionleft lobe52/MObuz19）
2007，Turkey

died 11 months after the
operation
because of multiple liver and 
bone metastasis

nuclear atypia
hypercellularity 
necrosis 
mitosises（4/10HPF＊＊）

4×3.5×3resectionS638/FPresent case

＊nuclear atypia，hypercellularity，necrosis，mitosis（over 4/10HPF＊＊）＊＊high power field
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Table 2  Reported case of the hemangiopericytomas of the liver

PrognosisMetastasisSize（cm）TreatmentLocationAge/SexYearAuthor

alive 1 year after the 
operation

nonenot reportedresectionright  and  left  lobe
（4tumors）

57/M1980Kobayashi21）

alive 4 years after the 
operation

liver，lung，
maxillary sinus

not reportedresectionright  and  left  lobe57/M1984Arimasa22）

not reportednot reportednot reportedresectionright lobe30/F1990Iwabuchi23）
not reportednot reported8×6×6resectionS441/M1991Maeda24）
died 69 days after the 
operation

lung17×15×13resectionright lobe30/F1991Sano25）

died 3 months after 
the first admission

lung3.5noneS777/F1996Takahashi26）

not reportednot reportednot reportednot reportednot reportednot reported1999Ami27）

ら２９）は胸腔内および胸腔外発生の SFT手術例 75
例を集計し，胸腔外発生，肉眼的または組織学的
切除断端陽性，病理組織学的悪性所見の存在が局
所再発発生において，また肉眼的または組織学的
切除断端陽性，腫瘍径 10cm以上，病理組織学的悪
性所見の存在が遠隔転移発生において有意差のあ
る因子であったと報告している．なお，胸膜原発
SFTの悪性である頻度は 37％と報告されてい
る３０）のに対し，肝原発 SFTで再発や転移を来した
ものは 27 例中 2例（7.4％）のみであった．1例は
切除断端陽性例で腫瘍径も大きく，病理組織学的
悪性所見も認めた．自験例も組織学的悪性所見を
認めた．さらに，手術時より肝内転移を認め，CT
では確認できない多発肝転移の存在も否定でき
ず，予後不良な転帰をたどったことは当然だった
かもしれない．
治療は外科的切除が第 1選択であり，切除断端

を肉眼的および病理組織学的に陰性とすることが
重要である．化学療法や放射線療法の有効性は確
立されていないが，術後骨転移を来した肝原発
SFTの症例においてシクロフォスファミドとア
ドリアマイシンによる化学療法を行い，症状緩和
が図れたとの報告がある１１）．本症の大部分は良性
であるが悪性の転帰をたどることもあること，さ
らに自験例のごとく急速に進行し予後不良な症例
もあることはとても興味深く，自験例は貴重な症
例であると思われる．
本稿を終えるにあたり，自験例における病理組織診断に
おいて御教授をいただきました久留米大学医学部病理学

教室の鹿毛政義先生に深謝いたします．
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A Case of Primary Malignant Solitary Fibrous Tumor of the Liver

Takashi Seki, Hiroshi Kouno, Tomohiro Miwa and Tatsunari Satake＊

Department of Surgery and Department of Pathology＊, Nagoya Ekisaikai Hospital

We report a case of a malignant primary solitary fibrous tumor（SFT）of the liver. A 38-year-old woman admit-
ted for abdominal pain was found in abdominal computed tomography（CT）to have a mass with enhancement
below the liver and ascites necessitating emergency laparotomy due to intraperitoneal bleeding from the
mass. Bleeding was stopped, and the mass was found to be a hepatic tumor of segment 6. But the tumor was
not ruptured, and we guess the origin of intraperitoneal bleeding was ovarian hemorrhage. Partial hepatec-
tomy yielded a histopathological diagnosis of SFT. The postoperative course was uneventful, but the woman
died 11 months after surgery due to multiple liver and bone metastasis. Primary SFT of the liver is very rare,
with only 27 cases, including our own, reported worldwide. Malignant cases are even rarer than primary he-
patic SFT.
Key words：malignant solitary fibrous tumor, liver
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