
症例報告

原発性胆汁性肝硬変の経過中に出現し高分化型肝細胞癌との鑑別に
難渋した肝血管筋脂肪腫の 1切除例
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症例は 61 歳の女性で，53 歳時より原発性胆汁性肝硬変・シェーグレン症候群・膜性腎症に
て加療中である．今回，右季肋部痛を主訴に受診し，腹部CTで肝左葉外側区域に径 9cmの腫
瘍を指摘された．身体検査所見では掻痒感を認めるも黄疸はなく，血液生化学検査で胆道系酵
素・IgMの上昇，抗ミトコンドリア抗体陽性を認めた．肝炎ウィルスマーカーおよび腫瘍マー
カーは陰性であった．画像検査所見にて腫瘍は被膜様構造を伴う境界明瞭な腫瘤として描出さ
れた．内部は脂肪成分に富み造影による早期濃染を認めた．鑑別診断として大型の高分化型肝
細胞癌と肝血管筋脂肪腫が考えられたが，確定診断はつかず肝左葉切除術を施行した．摘出標
本の病理組織学的検査にて肝血管筋脂肪腫と診断された．術後 1年経過した現在のところ明ら
かな再発所見を認めていない．今回，原発性胆汁性肝硬変の経過中に急速に増大した肝血管筋
脂肪腫の 1例を経験したので報告する．

はじめに
肝血管筋脂肪腫は比較的まれな肝良性腫瘍であ

るが，近年の画像診断技術の進歩により経験する
機会も増えてきている１）．今回，我々は原発性胆汁
性肝硬変（primary biliary cirrhosis；以下，PBC）
の経過中に発生し，大型の高分化型肝細胞癌との
鑑別に難渋した肝血管筋脂肪腫の 1例を経験した
ので報告する．

症 例
患者：61 歳，女性
主訴：右季肋部痛
既往歴：53 歳時より PBC・シェーグレン症候

群・膜性腎症のため当院内科にて加療中（ウルソ
デオキシコール酸 300mg�日内服）．
家族歴：特記すべきことなし．
現病歴：平成 19 年 2 月初めより右季肋部痛を

認め，その際に施行した腹部CTにて肝腫瘍を指
摘され精査加療目的で入院となる．

入院時現症：眼球結膜に黄疸なく，眼瞼結膜に
貧血なし．掻痒感の訴えあり．心窩部から右季肋
部にかけて圧痛を伴う柔らかい腫瘤を 3横指触知
した．
血液検査所見：抗核抗体 80 倍，抗ミトコンドリ

ア抗体 320 倍と陽性であり，ALP 457IU�l，γGTP
145IU�l，IgM 2,880mg�dl（正 常 値 283mg�dl 未
満）と上昇を認めた．肝炎ウィルス陰性，腫瘍マー
カーはAFP・PIVKA II とも陰性であった．ICG
試験は 15 分後の停滞率が 2.6％であり，肝障害度
Aであった．
腹部超音波検査：肝左葉に境界明瞭な高エコー

像を呈する腫瘤を認めた．一方，明らかな辺縁低
エコー帯や外側陰影・後方音響陰影は伴っていな
かった（Fig. 1a）．また，平成 15 年 12 月に施行さ
れた腹部超音波検査では外側区域に 15mm大の
同様な所見を呈する腫瘤が指摘されていた（Fig.
1b）．
腹部造影CT：肝左葉外側区域より内側区域に

かけて約 9cmの被膜様構造を伴う境界明瞭な腫
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Fig. 1 Abdominal ultrasonography showed a hy
perechoic tumor occupying left lobe of the liver
（a）. The tumor was described as a small one, 
15mm in diameter, on December 2003（b）.

Fig. 2 Abdominal CT with contrast enhancement 
showed a distinct boundary tumor of 9cm in diame
ter, which was enhanced irregularly from the 
early phase to the diffuse phase. a：early phase, b：
late phase.

瘤を認めた．腫瘍内部は著明な低濃度を呈してお
り，造影早期より不均一な淡い濃染を認め徐々に
増強された（Fig. 2）．また，平成 13 年 4 月に施行
された腹部CTでは本腫瘍は描出されていなかっ
た．
腹部MRI 検査：腫瘍はT1強調像で等信号か

らやや高信号，T2強調像で不均一な高信号を呈
し，T1強調像のOut phase で信号強度の低下を
認めた（Fig. 3）．
腹部血管造影検査：腫瘍は早期相から平衡相に

かけて淡く濃染された．しかし，血管の屈曲・蛇
行像や早期静脈還流像は確認できなかった．
以上の所見より，鑑別疾患としては大型の高分

化型肝細胞癌と肝血管筋脂肪腫が挙げられた．ど
ちらもまれな疾患ではあるが，画像上被膜様構造
を有し腫瘍の増大傾向を認めたことと PBCの経
過中に肝細胞癌の発生が文献的にも散見されるこ
とより肝細胞癌を強く疑い平成 19 年 4 月に肝左

葉切除術を施行した．
摘出標本：腫瘍の大きさは 9×8cmで肝 S2 か

ら S4 を占居しており，摘出標本の重量は 685g
であった．割面にて境界明瞭な黄色の柔らかい腫
瘍であった（Fig. 4）．
病理組織学的検査所見：腫瘍内は紡錘形の平滑

筋細胞や豊富な血管が増生し，その間を成熟した
脂肪組織が埋めていた．被膜形成を欠き一部に腫
瘍内出血を認めるものの異型細胞や壊死性変化は
認めなかった．免疫染色検査では SMAおよび
HMB-45 が陽性であり血管筋脂肪腫と診断され
た．背景肝は小葉胆管周囲に炎症細胞浸潤を散在
性に認めるものの，明らかな慢性非化膿性破壊性
胆管炎の所見を認めなかった（Fig. 5）．
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Fig. 3 Abdominal MRI showed an iso-intensity pat-
tern on T1 weighted image（a）, and a high-inten-
sity pattern on T2 weighted image（b）.

Fig. 4 Cut surface of the resected specimen 
showed a well-circumscribed tumor in the left lobe 
of the liver.

Fig. 5 Histopathological findings. The tumor was 
composed of vessels, smooth muscles and mature 
lipocytes（a, HE×200）. Immunohistochemical stain-
ing of HMB-45 was positive（b, ×200）. The non-tu-
morous area showed scattered lymphocytic infil-
tration in the interlobular bile ducts, but not 
chronic non-suppurative destructive cholangitis（c, 
HE×200）.

術後経過：術後経過は良好で第 12 病日に退院
となった．術後 1年経過した現在も明らかな再発
所見を認めていない．

考 察
血管筋脂肪腫（angiomyolipoma；以下，AML）

は結節性硬化症に合併して腎臓に好発し肝臓に発
生するAMLは比較的まれであるとされてきた
が，画像診断技術の進歩により日常臨床において
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経験する機会が増加してきている．医学中央雑誌
で「肝血管筋脂肪腫」をキーワードに検索すると
1988 年から 2008 年までに 74 例の報告を認めた．
組織学的には成熟脂肪組織・血管・平滑筋細胞が
種々の割合で混在し，免疫染色検査においてメラ
ノーマ特異抗体とされるHMB-45 が陽性を示す．
HMB-45 が陽性を示す肝腫瘍は肝AML以外には
確認されておらず特異的とされている２）．AML
の画像検査所見は超音波検査で高エコー像を呈
し，CTは単純像で低濃度を示し造影により早期
から濃染される．MRI 検査ではT1およびT2強
調像で高信号を呈しフェーズシフトにより信号の
減弱を認めるとされている３）．
今回，我々は術前診断において脂肪成分に富ん

だ大型の高分化型肝細胞癌との鑑別に苦慮した．
通常の高分化型肝細胞癌は直径 20mm以下のこ
とが多く，30mmを超えるものはまれであるとさ
れている４）．しかし，近年 30mmを超える大型の高
分化型肝細胞癌がしばしば報告されるようにな
り，その中でも著明な脂肪化を伴う症例において
は肝AMLとの鑑別に難渋することが多いようで
ある５）～７）．山本ら５）は鑑別診断における超音波画像
の重要性を指摘しており，肝細胞癌の特徴とされ
る辺縁環状低エコー帯・外側陰影・後方音響陰
影・モザイク状内部構造のいずれかが複数認めら
れた場合には脂肪性腫瘍の確率は極めて低いとし
ている．また，金ら８）は血管造影の有用性を指摘し
ており，腫瘍血管のコイル状の屈曲・蛇行像や早
期静脈還流像が肝AMLを示唆する所見としてい
る．
本症例は PBCと診断された 8年前よりしばし

ばCTや超音波検査による肝臓のスクリーニング
が施行されており，3年前の時点で 1.5cmの病変
が確認されている．当時は肝血管腫と診断された
が，発生部位からみてこの腫瘍が 3年の経過で 9
cmまで増大したものと思われる．尾上ら１）は経過
観察中に増大した 8例の肝AMLについて検討し
ているが，1年から 3年の経過観察期間において
平均増大率は長径で約 9.6mm�年であった．肝
AMLは良性腫瘍であるため診断が確定されれば
基本的に経過観察とされるが，本例のように経過

中に急速に増大する症例もあるため注意深い経過
観察が必要である．
PBCと肝腫瘍の関連では肝細胞癌の合併が

0.6％と報告されているが９），長期観察例の増加に
伴い切除例が報告されるようになってきてい
る１０）．肝AMLとの合併に関しては，1983 年から
2008 年の医学中央雑誌について「血管筋脂肪腫」
「原発性胆汁性肝硬変」のキーワードで，1962 年か
ら 2008 年 の PubMed に つ い て「angiomyol-
ipoma」「primary biliary cirrhosis」のキーワードで
会議録を除いてそれぞれ検索したところ，関連す
る報告は検索されなかった．また，肝AMLの多く
が正常肝を背景に発生していることからもその関
連性は低いものと推察される．ただし，肝AML
の病因については十分に解明されていないため今
後の症例の蓄積が必要である．
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A Resected Case of Hepatic Angiomyolipoma Associated with Primary Biliary Cirrhosis,
Mimicking a Well-Differentiated Hepatocellular Carcinoma
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A 61-year-old woman treated for primary biliary cirrhosis, Sjögren’s syndrome, and membranous nephropa-
thy since age 53 and reporting right upper quadrant pain was found in abdominal computed tomography to
have a 9-cm-diameter tumor occupying the left lateral hepatic segment. She reported pruritus without jaun-
dice. Laboratory data showed elevated biliary enzyme, IgM, and antimitochondrial antibody while serum tu-
mor and hepatitis viral markers were negative. Imaging showed a distinct boundary tumor with a capsule
structure containing a rich fat component. The tumor was enhanced in the early phase by contrast medium
but it was difficult to determine whether large well-differentiated hepatocellular carcinoma or hepatic angio-
myolipoma was involved, necessitating left lobe hepatectomy. The definitive diagnosis on histopathological ex-
amination was angiomyolipoma. She has been well for 1 year without recurrence. We report a case of hepatic
angiomyolipoma with rapid growth in the follow up of primary biliary cirrhosis.
Key words：angiomyolipoma, liver tumor, primary biliary cirrhosis
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