
症例報告

経過観察中に形態変化を来した脾臓原発血管肉腫の 1例
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脾臓原発血管肉腫はしばしば急速な発育傾向を示し，転移を来しやすく，極めて予後不良な
疾患とされている．今回，我々は脾血管腫として約 3年半の経過観察の後に切除術を施行し，
血管肉腫と病理組織学的診断された 1例を経験したので報告する．症例は 77 歳の男性で，解離
性大動脈瘤を指摘された際，径 6cmの脾腫瘍を指摘され，血管腫と診断されていた．その後，
経過観察中に腫瘍径の増大と腫瘍内部の形態変化を認めたため，手術を施行し，血管肉腫と診
断された．術後経過良好であり，現在まで 55 か月経過し無再発生存中である．本症例のように
経過観察された後に切除された脾臓血管肉腫は，本邦にて検索しうるかぎり，初めての報告で
ある．脾臓原発血管肉腫の自然史を考えるうえで貴重な症例と思われた．

はじめに
脾臓原発血管肉腫はまれな疾患であり，その悪

性度は非常に高い．発見時にすでに転移を伴うこ
とも多く，予後は極めて不良である１）～４）．今回，我々
は約 3年半の脾血管腫としての経過観察中に腫瘍
内部形態の変化と腫瘍径の増大を認めたため，手
術を施行し，脾臓原発血管肉腫と診断された 1例
を経験したので報告する．

症 例
患者：77 歳，男性
主訴：特記すべきことなし
家族歴：特記すべきことなし．
既往歴：解離性動脈瘤．
現病歴：平成 12 年 3 月，CTで解離性大動脈瘤

と同時に，脾臓に径約 6cm大の腫瘤を指摘され
た．脾血管腫と診断され，解離性大動脈瘤ととも
に経過観察されていた．平成 14 年 12 月の腹部
CTで，腫瘤径は約 9cm大と増大していた．平成
15 年 7 月の腹部CTでは，腫瘤径は 12cm大とさ
らに増大し，内部構造も変化を認め，悪性病変の
存在を強く疑われたため，手術目的に当科紹介受

診となった．
入院時現症：体温 36.4℃．血圧 132�60mmHg．

脈拍 60 回�分．眼瞼結膜に貧血を認めた．左肋弓
下に脾を 3横指触知した．表在リンパ節は触知し
なかった．
入院時検査所見：末梢血検査で，ヘモグロビン

9.3g�dl，ヘマトクリット 29.1％と貧血を認めた．
血小板数も 9.1 万 µg�lと減少していた．血液生化
学検査にて，CRP 4.5 と上昇認めたが，肝機能など
には明らかな異常はなかった．
腹部CT所見：平成 12 年 3 月，脾臓に径 6cm

の腫瘤性病変認めた（Fig. 1a）．造影後期相で辺縁
に濃染を認め，血管腫と診断され，経過観察され
た．平成 14 年 12 月，腫瘤径は約 9cmと増大して
いた（Fig. 1b）．平成 15 年の入院時CTでは，約
12cmとさらに増大し，また内部に出血を疑わせ
る所見を認めた（Fig. 1c）．腫瘍径は平成 14 年 12
月頃より急速な増大傾向を示した（Fig. 2）．
腹部単純MRI 所見：脾臓内にT1強調像（Fig.

3a）で低信号，T2強調像（Fig. 3b）で高信号を示
す 12×11cm大の腫瘤を認めた．T1強調像では，
内部に点状の高信号が散在し，内部における出血
が示唆された．血管腫が均一な信号強度を示すの
に比べて，本症例ではT2強調像で信号強度の異
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Fig. 1 a：Abdominal CT showed a 6cm mass in 
the spleen that was diagnosed as a splenic 
hemangioma. b：After 30 months, the splenic tu-
mor was enlarged to 9cm in diameter. c：Thirty-
nine months after initial diagnosis, the tumor was 
detected as a heterogeneous mass in the enlarged 
spleen. The tumor grew to 12cm in diameter.
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Fig. 2 Change of tumor size during a follow-up pe-
riod of 3 years and 3 months. Tumor doubling time 
of this tumor was about 20 months.

Fig. 3 a：T1-weighted MR image demonstrated a 
12-cm mass in the spleen with low signal intensity. 
Tumor has some high intensity spots. b：The tu-
mor was detected as a heterogeneous high inten-
sity mass in T2-weighted MR image.

なる部分が混在した．
以上の所見より，悪性脾腫瘍を疑い，平成 15

年 8 月，脾摘術を施行した．
手術所見：腹腔内に少量の漿液性の腹水を認め

た．腫瘍は脾臓のほぼ全体を占める形で存在して
いたが，脾被膜への露出はなかった．また，肝表
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Fig. 4 Macroscopic findings of resected specimen. 
The spleen measures 14.5×12×6cm. The tumor 
contains spongiform tissue with hemorrhage and 
necrosis.

Fig. 5 Microscopic findings. The tumor was com-
posed of atypical cells with spindle-shape and mito-
sis, and displayed irregular sinusoidal structure
（HE stain ×400）.

面は平滑であり，転移を思わせる所見はなかった．
固定標本所見：脾臓は 14.5×12×6cmであっ

た．正常の脾組織と比較的明瞭な境界を持ち，一
部凝血塊を含む腫瘍を認めた（Fig. 4）．
病理組織学的検査：腫瘍は，出血の目立つ組織

であった．病変内には，内皮の腫大を伴う血管の
増殖，紡錘形細胞の増生や大型の細胞が認められ
たが，その異型性の程度は，腫瘍内でさまざまで
あった．血管腫と確定診断しうる病理組織学的検
査所見は認めなかった（Fig. 5）．免疫染色ではCD
31（＋），CD34（＋），c-kit（－），HMB45（－）であっ
た．以上の所見より，血管肉腫と診断された．
術後経過：術後経過良好であり，現在術後約 4

年半無再発生存中である．なお，術後の補助化学
療法は行っていない．

考 察
脾原発血管肉腫はまれな疾患であり，本邦での

報告例は，医学中央雑誌で「脾」「血管肉腫」をキー
ワードにして 1983 年 1 月から 2008 年 1 月までに
検索した結果，会議録を含め 90 例であった．本症
は，急速かつ破壊性の増殖能や高い転移能を持ち，
非常に悪性度が高い疾患であることが報告されて
いる．そのため，初診時にすでに破裂し腹腔内出
血を来したり５）～７），他臓器に多発性の転移を伴うこ
とも多い．転移部位としては，血行性転移が主で
あり，肝臓，肺，骨，リンパ節の順に多いとされ

ている８）．有効とされる化学療法も確立していない
ため９）～１２），予後は極めて不良で，術後約 6か月前後
と報告されている６）１３）１４）．したがって，本症を疑った
場合にはただちに脾摘術を施行することが推奨さ
れている１４）１５）．本症例のように，当初血管腫と診断
された後に，腫瘍径の増大と形態の変化を来して
悪性と疑われるまで，約 3年半にわたり経過観察
した症例は検索しえたかぎり本邦で初めてであ
り，脾臓原発血管肉腫の自然史を考察するうえで
貴重な症例と考えられる．本症例の腫瘍ダブリン
グタイムを計算すると約 20 か月であった．
本腫瘍の自然史としては，2通りの可能性が考

えられる．一つは，推論の域は出ないものの，脾
血管腫が悪性転化し，血管腫が発生母地となり肉
腫となった可能性．もう一つは，休止，休眠状態
であった血管肉腫が，何らかのきっかけでそのバ
ランスを崩し，増大傾向を示した可能性である．
血管肉腫は，一般的に血管腫や血管内皮腫を発生
母地とすることはないという意見が多い．しかし
ながら，血管肉腫が，血管内皮細胞の悪性腫瘍で
あるため１６），腫瘍が既存の血管腔に生じてくるの
は当然であり，腫瘍が血管腫より生じてきても矛
盾はないものと考えられ，それを支持する欧米の
報告もある２）１７）．本邦では，血管腫として手術した
後，多発性の肝転移を認めたため，再度病理組織
学的検索を行ったところ，肉腫病変が脾血管内皮
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腫の中の一部に認められたという報告例１８）がある
以外に，良性の血管腫や血管内皮腫と血管肉腫と
の関連性を示唆した報告はない．本症例は，画像
診断にて血管腫として経過観察されたのち，腫瘍
径の増大と内部の形態変化を認めたため，手術を
施行し脾原発血管肉腫と診断されたものであり，
血管腫からの悪性転化を示唆する貴重な症例と考
えられる．しかし，画像診断により血管腫と診断
されていた時点で，実は血管肉腫であった可能性
も否定することはできない．その場合，推察の域
をでないが，腫瘍細胞が休止状態にあった，ある
いは，免疫学的にバランスを保っていたなどの可
能性があったと考えられる．
血管肉腫は単純CT上では内部不均一な低吸収

性の腫瘤で，造影により，良性血管腫と同じよう
に辺縁増強効果を呈したり，逆に造影効果が全く
ないものもあり，特徴的所見に乏しいとされてい
る．MRI 検査でも確定的な所見なく，鑑別は困難
であるとされている６）１９）～２１）．そのため，リンパ節の
腫大や肝転移などの悪性度の高さを示唆する間接
所見２２）２３）が，診断の一助になるという報告もある．
また，近年がん検診などで広く用いられるように
なった 18fluorodeoxyglucose-positron emission to-
mography（以下，FDG-PET）が鑑別に役立つ可
能性は考えられる．本症例では PETは行ってい
ないが，木山ら２４）が報告した症例においては病変
部に強い集積が認められている．なお，本症例に
おいて認めたような，経過観察中の画像診断の変
化は，これまでに報告はなく，血管腫の悪性転化
か血管肉腫の増悪かはさらなる症例の集積が必要
であると思われる．
本症例では解離性大動脈瘤の合併があるために

開腹手術にリスクがあり，当初，外科への紹介が
躊躇された．しかし，血管肉腫の極めて高い悪性
度を考えると，わずかでも腫瘍径の増大が確認さ
れた時点で，手術を勧めるべきであったかと思わ
れる．今後，血管腫と診断された脾腫瘍を経過観
察する際には，本症例で示唆されるような血管肉
腫への悪性転化の可能性が否定できないため，慎
重なフォローアップは極めて重要であると思われ
る．しかしながら，血管腫のみならず，脾腫瘍の

画像による良悪性の鑑別は一般に困難なことが少
なくないとされている．最近は，より低侵襲な腹
腔鏡手術も普及しつつあるので，患者の同意が得
られれば，診断的脾臓摘出術も考慮すべきとも思
われる．
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A Case of the Splenic Angiosarcoma with Morphological Change during Follow-Up

Takahiro Akahori, Masayuki Sho, Yoshikazu Tsurui, Shuji Osumi,
Tomomi Tamura＊, Masahiro Tutumi＊＊, Akitaka Nonomura＊ and Yoshiyuki Nakajima
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We report a rare case of primary splenic angiosarcoma diagnosed after 3.5-year follow-up as splenic heman-
gioma. A 77-year-old man with a splenic tumor diagnosed as hemangioma was found in abdominal CT to have
morphological change and increased tumor size after 3.5 years. Because we suspected malignant transforma-
tion, we conducted splenectomy. The pathological tumor diagnosis was splenic angiosarcoma, and our first
case of long-term preoperative observation. This case may aid in understanding the natural history of this dis-
ease.
Key words：spleen, angiosarcoma, natural history
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