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腹腔内デスモイド腫瘍に対して薬物療法で良好な経過をたどった 1例を経験したので報告す
る．症例は 72 歳の男性で，直腸癌術後，異時性肺転移術後の経過観察中に腹腔内腫瘍が出現，
直腸癌腹腔内再発と診断し開腹術を施行した．腫瘍は小腸間膜内にあり切除可能であったが，
広範な小腸合併切除を要するため切除しなかった．病理組織学的検査で gastrointestinal stro-
mal tumor と診断されメシル酸イマチニブを投与したが，治療抵抗性で有害事象も強かった．永
久標本を再検討したところ β-カテニンの核内発現が認められデスモイド腫瘍と診断された．メ
シル酸イマチニブを中止し高用量タモキシフェン�スリンダク併用療法を開始したところ，2
か月後のCTで腫瘍の縮小が認められたが，5か月後には腫瘍径に変化は見られなくなった．手
術を勧めたが患者が拒否したため，開始後 2年経過した現在も継続中であり，これまでのとこ
ろデスモイド腫瘍の再増大を認めていない．

はじめに
デスモイド腫瘍は遠隔転移をしないが広範に浸

潤増殖して高率に局所再発するため，治療に難渋
することがある１）．とりわけ，腹腔内に生じたデス
モイド腫瘍は切除の際に周囲臓器の合併切除を要
することが多く，術後の quolity of life 低下を来す
こともある．我々は小腸間膜内に発生したデスモ
イド腫瘍に対し，高用量タモキシフェン�スリンダ
ク併用療法を行い良好な経過をたどった 1例を経
験したので報告する．なお，文献検索は医学中央
雑誌で「腹腔内」「デスモイド腫瘍（腸間膜線維腫
症）」をキーワードに 1983～2007 年までの期間で
検索した．

症 例
患者：72 歳，男性
主訴：特になし
家族歴：父胃癌，同胞 2人肺癌，同胞 1人直腸

癌．

既往歴：20 歳時，虫垂切除術．
現病歴：2000 年 11 月，下部直腸癌に対して当

科で腹会陰式直腸切断術を施行した．2004 年 5
月の定期検査で右肺腫瘍を指摘され，7月に当院
呼吸器外科にて右肺中葉切除，上葉部分切除，リ
ンパ節郭清術が行われ，直腸癌肺転移と診断され
た．術後に化学療法は行わずに経過観察していた
ところ，同年 12 月の CTで腹腔内腫瘤の出現を認
め，2005 年 3 月上旬のCTで腫瘍の増大を認めた
ため，直腸癌の腹腔内転移を疑い同月下旬に入院
した．
入院時現症：身長 161cm，体重 69kg，体表のリ

ンパ節は触知しなかった．左下腹部に単孔式結腸
人工肛門が造設され，正中ならびに右下腹部に手
術創瘢痕を認めたが，腫瘤は触知しなかった．
入院時検査成績：CEA 1.73ng�ml，CA19―9 22.0

U�ml と正常範囲内であった．その他の血液生化
学検査でも特に異常を認めなかった．
腹部CT所見：下腹部傍正中の腹腔内に腫瘤陰

影を認め，腫瘍性病変が疑われた（Fig. 1A）．
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Fig. 1 A：Computed tomography revealed an intra-
abdominal tumor（arrow）near the sigmoid 
colostomy. B：In the lower abdomen, the signal ac-
cumulation with tumor-like appearance（arrow）
was observed by FDG-PET（SUVmax 3.9）.
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graphy（以下，FDG-PET）所見：腹部正中やや左
側に腫瘤状の高集積を認め（SUVmax 3.9），腸間膜
リンパ節の集積が疑われた（Fig. 1B）．
以上の検査所見と直腸癌術後，肺転移術後の臨

床経過から，腸間膜リンパ節転移や腹膜転移など
の直腸癌の腹腔内再発と考えたが，他に再発所見
を認めなかったため 2005 年 3 月下旬に開腹術を
施行した．
手術所見：小腸間膜内に弾性硬，超手拳大の腫

瘍を認めた．腫瘍は大動脈近傍にまで及んだが大
動脈周囲リンパ節との連続性は認めなかった．腹

腔内洗浄細胞診では腫瘍細胞は検出されなかっ
た．腫瘍は切除可能であったものの大量の小腸合
併切除を要すると考えられたため，まず切除生検
を行った．腫瘍の割面は白色充実性であった．術
中迅速組織診では腫瘍は好酸性紡錘形細胞の増生
した組織からなり上皮性悪性腫瘍の転移像を認め
なかったことから，gastrointestinal stromal tu-
mor（以下， GIST）と判断し切除せずに閉腹した．
生検組織検査所見：組織学的には紡錘形細胞が

錯綜配列をとって増生し，腫瘍細胞の核異型は軽
度で核分裂像も目立たず，悪性を示唆する所見は
みられなかった（Fig. 2A）．免疫組織化学検査では
KIT陽性で（Fig. 2B），ビメンチンと αSMAも陽
性，CD34，AE1�AE3 は陰性であった．以上より，
腸管外GISTと診断された．
術後経過：術後の経過は良好で 2005 年 4 月上

旬に退院し，5月上旬からメシル酸イマチニブ 400
mg�日を投与した．投与後，腫瘍の増大傾向はやや
鈍化したものの（Fig. 3A），全身の掻痒感，浮腫，
嘔気などの有害事象のために継続困難であった．
メシル酸イマチニブに治療抵抗性であったため免
疫組織化学検査を追加して病理組織学的診断を再
検討したところ，腫瘍細胞の核内に β-カテニンの
存在が認められ（Fig. 2C），改めてデスモイド腫瘍
と診断された．メシル酸イマチニブを 11 月上旬に
中止し，文献上有効例が報告されている薬物療法
（高用量タモキシフェン・スリンダク併用療法：
タモキシフェン 120mg�日，スリンダク 300mg�
日）を 12 月上旬より開始した．投与開始 2か月後
のCTでは腫瘍の縮小が認められたため（Fig. 3
B），さらに治療を継続した．投与開始 5か月後の
CTでは腫瘍の縮小は見られなくなり，小腸大量
切除を要せずに腫瘍切除可能と思われたために手
術を勧めた．しかし，患者が手術を拒否して薬物
療法継続を強く希望したため，手術から 2年 9か
月，投与開始より 2年経過した現在も薬物療法を
継続中であり，これまでのところデスモイド腫瘍
の再増大はみられず（Fig. 3C），直腸癌の再発も認
めていない．

考 察
デスモイド腫瘍はギリシャ語の desmos（腱）に
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Fig. 2 A：Microscopic findings showed a tumor of 
spindle type cells with little mitosis. B：Immuno-
histochemical analysis revealed that the tumor 
was positive for KIT. C：Additional immunohisto-
chemical staining showed nuclear accumulation of 
β-catenin.

A

Fig. 3 Evaluation of an intra-abdominal desmoid tu-
mor（arrow）after medical therapy. A：Two months 
after starting the imatinib mesylate therapy, the 
tumor was larger than that before excisional bi-
opsy（max 4.9cm）. B：Partial regression of the tu-
mor was observed two months after starting the 
high-dose tamoxifen and sulindac therapy（max 
4.1cm）. C：The assessment of stable disease contin-
ued for two years after endocrine therapy（max 
3.7cm）. 
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由来する代表的な成人型線維腫症（fibromato-
sis）で，骨格筋をよく侵すため筋腱膜線維腫症と
も呼ばれている１）．デスモイド腫瘍は，1．分化し
た線維芽細胞の増殖，2．増殖細胞間に多量の膠原
線維が存在，3．浸潤性の発育，4．細胞学的悪性
所見や著明な核分裂像を認めない，などの特徴を
持つ２）．遠隔転移はしないものの浸潤性に発育する
ため，しばしば局所での再発を来し，臨床的には
良悪性の中間的疾患と位置づけられている．その
発生頻度は 100 万人中 2.4～4.3 人と報告され比較
的まれな疾患であるが，発生部位により腹壁，腹
壁外，腹腔内に分類される２）．Reitamo ら３）によれ
ば，89 例のデスモイド腫瘍中，腹壁 44 例（49％），
腹壁外 38 例（43％）で，腹腔内は 7例（8％）と
最も発生頻度が低かった．腹腔内デスモイドは発
生部位によって腸間膜デスモイドと骨盤内デスモ
イドに分けられ，前者の好発部位は小腸間膜で，
十二指腸間膜や胃脾間膜に発生した報告もあ
る４）５）．
デスモイド腫瘍の病因は不明であるが，familial

adenomatous polyposis（以下，FAP）患者では腸
間膜デスモイドを高率に合併することが知られて
おり，中でもGardner 症候群では約 20％に合併
してみられるといわれる１）．手術や外傷などの機械
的刺激は誘因になると考えられており，柴田ら６）は
腸間膜デスモイドの 47％に開腹手術の既往が
あったと報告している．
腸間膜腫瘍の中にはGIST，悪性リンパ腫，平滑

筋肉腫などの悪性腫瘍も含まれ，腸間膜デスモイ
ドとの鑑別診断が必要である．山本ら７）は 390 例の
腸間膜腫瘍を集計し，良性腫瘍 194 例のうちデス
モイド腫瘍は 59 例（30％）と報告している．本症
例では臨床経過とFDG-PETでの集積像から直腸
癌の腸間膜リンパ節転移を疑って開腹手術を行
い，術中所見からGISTを疑ったが，最終的にはデ
スモイド腫瘍と診断された．FDG-PETでは，デス
モイド腫瘍に軽度から中等度の集積がみられ，腫
瘍の状態により集積が変化することから，腫瘍の
活動度や治療効果の判定に有用という報告があ
る８）．本症例は，紡錘形細胞で構成される腸間膜原
発の腫瘍性病変であること，KIT陽性，CD34 陰

性，β-カテニンの核内発現を認めたことからデス
モイド腫瘍と診断したが，近年デスモイド腫瘍と
他の軟部腫瘍との鑑別診断における β-カテニン
の核内発現の有用性が多数報告されている９）～１２）．
デスモイド腫瘍におけるKIT陽性率は文献によ
り異なり 75％との報告もあるが９），CD34 の免疫
組織化学検査ではGISTは陽性，デスモイド腫瘍
は陰性と報告されている１０）．
デスモイド腫瘍に対する治療法としては，一般

に外科的切除が第 1選択とされており，局所再発
予防のために健常組織を含めた十分な切除が必要
とされている１）．このため，腸間膜デスモイドにお
いては腫瘍の摘出のみでなく，腸管の合併切除を
要することが多く，術後に短腸症候群を来すこと
もある５）１３）．しかし，局所再発率の高さ３）１４）１５）と合併
切除による機能喪失が大きいことから，FAPに合
併した腸間膜デスモイドでは外科手術を第 1選択
にすべきではないという報告もある１６）．手術療法
以外では放射線照射，化学療法，内分泌療法，分
子標的治療，nonsteroidal anti-inflammatory drug
（以下，NSAID）などが試みられているがいまだ確
立された治療法はない３）１４）．放射線治療が局所コン
トロールに有効という報告もあるが１７），胸壁や四
肢などの腹部外に対して行われることが多い．化
学療法についても報告があるが効果は定まらず一
定のレジメンもないのが現状である．デスモイド
においてKIT陽性率が比較的高率との報告もあ
ることから９），KIT陽性 GISTと同様にチロシンキ
ナーゼ活性を阻害する分子標的薬であるメシル酸
イマチニブも試みられてきたが１５）１８），臨床効果を評
価できるまでの症例数が集積されていない．本症
例でも当初試みたが，藤江ら１８）の報告と同様に腫
瘍の増大速度が緩徐になった程度であった．内分
泌療法はデスモイド腫瘍の増殖にエストロゲンが
関与していることに注目し１９），単独あるいは併用
療法が試みられ，本邦からも報告がある１７）２０）～２２）．抗
エストロゲン薬であるタモキシフェンを用いた症
例が多いが奏効率は 50～60％，平均奏効期間は約
15 か月で，大半は経過観察中に腫瘍の再発や増大
を認めたとされる２０）．一般に，タモキシフェンは成
人女性患者に対して有効とされているが２３），男性
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患者の中にも有効例はある２４）．NSAIDは，プロス
タグランジンの免疫抑制作用を妨げることで腫瘍
増殖を抑制し，ornithine decarboxylase の誘導阻
害による細胞の増殖抑制効果が期待され，繊維肉
腫の治療やポリープの発生予防目的に使用され
る１５）２２）２３）．本症例に対して行った高用量タモキシ
フェン�スリンダク併用療法は，FAP合併腹腔内
デスモイドに対して 13 例中 10 例に有効であった
と報告されている１７）．本邦においては低用量タモ
キシフェン�スリンダク併用療法での奏効例の報
告もあるが２２）２３），長期奏効例が少ないことから他の
内分泌療法薬を併用されることも多く２２），本症例
ではタモキシフェンを高用量使用した．本症例は
人工肛門の再造設や腸管の大量切除を伴うことな
く腫瘍切除可能になり，腫瘍のさらなる縮小も認
められないことから外科手術の適応と考えている
が，手術拒否のために薬物療法を継続している．
内分泌療法の平均奏効期間を超えていることか
ら，今後も引き続き定期的な観察が必要と考えて
いる．
本稿を終えるに当たり，病理標本所見の御高診，御教示
を頂きました東北大学病院病理部渡辺みか先生，石田和之
先生に厚くお礼申し上げます．
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A Case of Mesenteric Desmoid Tumor Successfully Treated with Tamoxifen and Sulindac

Terutada Kobayashi, Koh Miura, Makoto Kinouchi, Toshinori Ando,
Atsushi Oyama, Kazuhiro Takami, Naoyuki Kaneko, Hideaki Karasawa,

Michiaki Unno＊ and Iwao Sasaki
Division of Biological Regulation and Oncology and Division of Gastroenterological Surgery＊,

Department of Surgery, Tohoku University Graduate School of Medicine

We report a patient with a desmoid tumor arising from the mesentery and treated using high-dose tamoxifen
and sulindac for about two years. A 72-year old man followed up after abdominoperineal resection for ad-
vanced rectal cancer followed by partial resection of the right lung for metachronous lung metastasis was
found in CT to have an intraabdominal mass suggesting a metastatic tumor. Intraoperatively, we found that
the tumor arose from the mesentery of the small intestines. Because resecting the tumor would have led to
short bowel syndrome, we conducted only an excisional biopsy. Pathological diagnosis showed the tumor to be
spindle-cell-like, but not metastatic carcinoma. Immunohistochemical analysis showed KIT（＋）, CD34（－）,
and AE1�AE3（－）, leading us to start treatment for GIST using imatinib mesylate, but the tumor continued
to progress. Additional immunohistochemical analysis showed β-catenin positive in the nucleus, so we have
continued treatment with sulindac and high-dose tamoxifen under the diagnosis of a desmoid tumor, and the
tumor has decreased significantly in size in the last two years.
Key words：desmoid, tamoxifen, sulindac
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