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症例は 52 歳の女性で，意識消失発作にて入院した．下腹部に弾性軟で表面平滑な腫瘤を触知
したが圧痛や腹膜刺激症状はなかった．血糖値は 22mg�dl，ブドウ糖点滴にて意識障害は改善
した．腫瘍マーカーは正常．内分泌学検査は血中インスリンとC―ペプチドは低値，IGF-I や IGF-
II は基準値内だった．腹部CTで腹腔内を占拠する巨大な腫瘍を認め，原因不明の低血糖症状を
ともなう巨大な腹部腫瘍の診断にて手術を施行した．手術所見では肝外側区域より連続した腫
瘍が骨盤内まで延垂しており，腫瘍を含めた肝部分切除を行った．摘出腫瘍は大きさ 25.0×
22.5×6.4cm，重量 3kg．免疫組織学的にはCD34（＋），Vimentin（＋），C-kit（－）．以上より，
肝原発 solitary fibrous tumor（以下 SFT）と診断した．手術直後より低血糖発作は消失し第 8
病日に退院となった．術後 3年経過するが再発兆候は認めていない．通常良性の経過をたどる
肝原発 SFTだが腫瘍径が大きく低血糖を来した極めてまれな 1例を経験した．

はじめに
限局性線維性腫瘍（Solitary fibrous tumor；以

下 SFT）は胸膜中皮下の間葉系細胞由来の良性腫
瘍として胸腔内に発生することが多く，紡錘状の
細胞形態をなす間葉系腫瘍のなかでCD34，
Vimentin が陽性で cytokeratin が陰性のものが
SFTと定義１）される．その概念の確立により胸腔
以外の報告も散見されるようになったが肝原発
SFTは極めてまれである．今回はさらに，その腫
瘍の存在そのものが低血糖の原因となったいわゆ
る腫瘍随伴症候群（paraneoplastic syndrome）に
より意識障害を主訴とした肝原発 SFTの 1例を
経験したので報告する．

症 例
症例：52 歳，女性
主訴：意識消失発作
既往歴・家族歴：特記事項なし．
現病歴：生来健康で約半年前からの下腹部膨隆

を自覚していたが放置していた．その後，突然意
識消失発作を起こして救急外来を受診した．
入院時現症：意識状態は Japan coma scale

（JCS）で II-10．身長 155cm，体重 52kg，下腹部を
中心に弾性軟で表面平滑な腫瘤を触知したが圧痛
や腹膜刺激症状はなかった．神経学的には病的反
射を含め異常なく，羽ばたき振戦も認めなかった．
入院時血液検査所見：血算では赤血球 4.6×

106�μl，ヘモグロビン 13.5g�dl，血小板 296×103�
μl．血液生化学検査は，総タンパク 7.2g�dl，アル
ブミン 4.1g�dl，カルシウム 8.7mg�dl，コレステ
ロール 203mg�dl と異常は認めなかった．血糖値
は 22mg�dl と低下しており，意識障害の原因と考
えられた．低血糖に対しブドウ糖の点滴を行った
ところ，速やかに血糖値は上昇し意識障害は改善
した．そのため，内分泌内科にて精査目的に入院
となった．内分泌学検査では血中インスリン＜0.2
（5.0―10.0）μIU�ml，C―ペプチド＜0.05（0.94―2.80）
ng�ml，抗 GAD抗体＜0.3（1.5 未満）U�ml と低値
であった．グルカゴン 94（40―180）pg�ml は正常，
GH＝0.12（0.28―1.64）ng�ml は低値であった．IGF-
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Fig.　1　Abdominal computed tomography（CT）on admission revealed a well defined 
25cm diameter tumor enhanced heterogeneously occupied in abdominal cavity. Tumor 
was attached by a pedicle to the liver without infiltration into the liver parenchyma
（white arrow）. A：coronal　B：sagittal section

A B

Fig.　2　Abdominal angiography showed a hypervas-
cular giant area（white arrow）fed by the left he-
patic artery.

I＝110（37―266）ng�ml，IGF-II＝947（414―1,248）
ng�ml はいずれも基準値内であった．肝炎ウイル
スマーカーは陰性，CEAやAFPなどの腫瘍マー
カーはいずれも正常範囲内であった．
腹部CT：腹腔内を占居する不均一で造影効果

のある境界明瞭な 25.0cmの巨大腫瘍を認めた．
腫瘍は肝左葉外側区域より連続していた．肝内，
膵臓には異常所見は認めなかった（Fig. 1）．
腹部血管造影：下腹部に左肝動脈より栄養され

る巨大な濃染像を認めた（Fig. 2）．
頭部CT，頭部MRI や脳波検査では意識障害の

原因となりえるような異常所見は認めなかった．
入院後，コルチコトロピン放出ホルモン（CRH）

による内分泌負荷試験にて下垂体機能低下を疑
い，ステロイドの投与を開始したが低血糖症状は
改善せず，ブドウ糖の追加点滴を適宜必要とした．
以上の検査から腫瘍は肝臓より連続していたが，
巨大腫瘍のために腸間膜や大網由来の間葉系腫瘍
も否定できず，原発不明の低血糖症状をともなう
巨大な腹部腫瘍の診断にて手術を施行した．
手術所見：開腹時，肝外側区域より連続し骨盤

内まで延垂した被膜で覆われた巨大な腫瘍を確認
した．腫瘍の周囲組織への癒着や浸潤は認めず，
肝外側区域部分切除を施行し腫瘍を完全に切除し

た．手術時間は 56 分，出血量は 25ml であった
（Fig. 3）．
切除標本所見：摘出腫瘍は大きさ 25.0×22.5×

6.4cmで重量は 3,000g．表面は平滑で被膜の保た
れた分葉状の腫瘍で割面は充実性，灰白色調であ
り肝臓との境界は明瞭だった（Fig. 4）．
病理組織学的検査所見：充実性の部分では類円
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Fig.　3　Operative fi ndings were a giant tumor was hanging from left lateral section of the 
liver. The tumor was resected with partial resection of the liver. Tumor was not invasive 
for adjacent to other organs.

Fig.　4　The resected specimen showed a solid and en-
capsulated tumor, measuring 25.0×22.5×6.4cm in 
size. Cut surface of the tumor was gray-white color.

Fig.　5　Tumor cells showed so called“patternless 
pattern”. Majority cells are spindle shaped against 
a collagenous background. Immunohistrochemical 
fi ndings showed that tumor cells were positive for 
CD34.（CD34 × 40）

形から楕円形の比較的均一な核を有する腫瘍細胞
がシート状に増殖し膠原線維の増殖も伴ってい
た．細胞がやや紡錘形となり錯綜性の配列を示す
部分もみとめた．免疫組織学的にはCD34（＋），
Vimentin（＋），SMA（－），C-kit（－），S-100
（－），Mib-1 陽性率は 1～2％だった（Fig. 5）．以
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Table　1　Report case of the solitary fi brous tumor of the liver in Japan

Author（Year） Age/Gender Compliant Location 
of liver 

Tumor size
（cm） Malignant fi ndings Prognosis

1 Murase5）（1998） 59/Male not reported S4 10 × 10 × 10 over 10cm diameter alive 6years with no 
recurrence

2 Kusano4）（2003） 58/Female tumor growth right lobe not reported not reported not reported
3 Seki3）（2008） 38/Female abdominal pain S6 4 × 3.5 × 3 nuclear atypia hy-

percellularity necro-
sis mitosises
（4/10HPF）

died 11 month after 
the operation with 
multiple liver and 
bone metasyasis

4 Present case 52/Female hypoglycemia S3 25×22.5×6.4 over 10cm diameter alive 3years with no 
recurrence

Abbreviations：HPF, high power fi eld

上より，肝臓原発 solitary fibrous tumor 孤立性線
維性腫瘍と診断した．
術後経過：手術直後より低血糖発作は消失しそ

の後も低血糖発作を出現することなく，第 8病日
に退院となった．術後 3年経過するが再発兆候は
認めていない．

考 察
SFTは 1931 年に Klemperer ら２）によって最初

に胸膜病変として報告されたまれな紡錘形細胞腫
瘍である．近年，CD34 などさまざまの免疫組織化
学マーカーの出現，電顕的形態分析より SFTの発
生起源は中皮下結合組織由来の間葉系細胞と考え
られるようになった１）．以後，概念の確立に伴い最
近は副鼻腔や後腹膜など胸膜外のさまざまな部位
からの報告が散見される．肝原発の SFTは極めて
まれであり，医学中央雑誌，PubMed において使
用キーワードを「限局性線維性腫瘍（Solitary fi-
brous tumor）」，「肝 臓（liver）」と し て 1983 年 1
月から 2008 年 12 月まで文献検索を行い，さらに
その論文より検索した結果，本邦報告例は自験例
を含めて 4例３）～５），海外報告例では 42 例であっ
た６）～１３）．SFTの発生率は人口 10 万人あたり 2.8
人と比較的まれであり，好発年齢は 60～70 歳代で
男女比は 1：1.2 とほぼ等しい１４）．多くの病変が無
症候で本症に特徴的な理学的所見や血液学的所見
がないため，臨床検査上偶然発見されることが多
い．肝原発 SFTの報告例のなかで，多くの症例は
上腹部痛，腫瘍圧排による症状や他疾患の精査中
に偶然 SFTと診断されていたが，診断時に低血糖
発作を認めたものは 4例のみであった．そのうち

2例は IGF-II の過剰分泌により低血糖を引き起こ
して発見されていた６）７）．本症例は血糖降下作用を
有する物質は同定できなかったが，腫瘍切除後に
すみやかに低血糖症状が改善したことにより巨大
な肝原発 SFTの腫瘍随伴症状による低血糖が示
唆された．
SFTの画像所見は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
とが多いが特徴的な検査所見はなく肉腫や平滑筋
腫などとの鑑別を要する．また，SFTは部位によ
り細胞密度が異なるために術前診断としての針生
検の診断率は低いとの報告１５）もあり，確定診断に
は開腹切除検体による病理組織学的診断が必要で
ある．
SFTの肉眼的特徴は境界が明瞭で結節性また

は分葉性，ゴム様もしくは硬い腫瘤で時に偽被膜
をもつ．割面は均一な灰白色から褐色調，渦巻状
の線維性外観を呈し囊胞形成，出血，黄色調の壊
死部分が混在することもある１４）．病理組織学的特
徴としてさまざま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，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 pattern）を示すこと
が多い１６）．また，免疫染色検査にてCD34 が陽性，
Vimentin が陽性，cytokeratin が陰性であること
が特徴的な所見である１７）．他の間葉系腫瘍との鑑
別としては，平滑筋腫瘍に比べ desmin や α-
smooth muscle actin（SMA）が陰性であること，
神経原性腫瘍に比べ S-100 蛋白が陰性であること
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より鑑別される．
SFTの良悪性の判別は難しいが，SFTの悪性

度の指標として組織学的には細胞密度の高い部位
の存在，中等度以上核異型の存在，核分裂象が強
拡大 10 視野（high power field；以下HPF）中 4
個以上，出血壊死巣の存在，浸潤性の発育１８）１９），形
態学的には 10cmを超す腫瘍径２０），のうち少なく
とも一つの所見が認められる場合には悪性群に分
類される１９）．軟部腫瘍における新WHO分類２１）で
は，胸腔外 SFTは良悪性中間的腫瘍として位置付
けされ他の悪性腫瘍と隔てられている．さらに，
その局所侵襲と転移頻度により悪性度の違いを区
別している２２）２３）．過去の報告例では胸膜原発 SFT
の悪性の頻度は 37％と１８）されているのに対し，肝
原発 SFTの報告例 46 例中 7例（15.2％）に悪性所
見を認め，2例（4.3％）にのみ再発や転移を認め
た３）７）．本症例は組織学的には，悪性を示唆する異
型性に乏しく核分裂像も軽度でMib-1 陽性率も
低かったことより良性の SFTとも考えられるが，
形態学的には 10cmを超える腫瘍であり今後の局
所再発や遠隔転移の可能性も否定できない．本邦
報告例においてはいずれも術前の腫瘍随伴症状は
認めず，また SFTの正診が得られた症例もなく，
すべての症例において術後の病理組織学的検査に
より診断されていた．記載のなかった 1例を除き
全例に悪性所見を認めたが組織学的悪性所見を強
く認めた症例で術後早期に遠隔転移し不幸な転帰
をたどっていた（Table 1）．腫瘍随伴症候群を合併
した肝細胞癌症例では予後が悪いと言われてい
る２４）が，これは低血糖の原因である IGF-II や赤血
球増多症の原因であるエリスロポイエチンなどの
細胞増殖作用が予後不良である理由の一つと考え
られている２５）．本症例では腫瘍細胞が産生してい
ると考えられる血糖降下作用物質は同定できな
かったが，もし証明されていた場合，悪性度の高
い経過をたどっていたのかもしれない．
通常良性の経過をたどる肝原発 SFTであるが，

腫瘍径が大きく低血糖を来した極めてまれな 1例
を経験した．
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A Case of Solitary Fibrous Tumor of the Liver with Hypoglycemia

Masaru Tsuchiya, Yuichiro Otsuka, Akira Tamura,
Kouji Kuboki１）, Tsutomu Hatori２）and Hironori Kaneko

Division of General and Gastroenterological Surgery, Department of Surgery（Omori）,
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Department of Surgical Pathology２）, School of Medicine, Faculty of Medicine Toho University

We report a very rare case of solitary fibrous tumor（SFT）of the liver. A 52-year-old woman admitted for con-
sciousness disturbance had a tumor palpated in the low abdomen. Blood glucose was 22mg�dl. Hypoglycemia
was improved by glucose DIV. Tumor markers were normal. Blood insulin and C-peptide were low, but IGF-I
and IGF-II were normal in endocrinological examination. Abdominal computed tomography showed an idi-
opathic tumor 20cm in diameter in the abdominal cavity drooping over the pelvis from the left lateral liver,
and necessitating partial hepatectomy with tumorectomy. The resected tumor 25.0×22.5×6.4 cm, 3kg
weighted. Histological examination showed SFT of the liver with tumor cells positive for vimentin and CD34.
Immunohistologically, C-kit was negative. The postoperative course was uneventful and hypoglycemic symp-
toms immediately disappeared. The woman remains well and without recurrence 3 years after surgery. Most
hepatic SFT is benign but may have malignant histological features and recur locally or metastasize-a fact
that diagnosticians should be aware of.
Key words：solitary fibrous tumor, liver tumor, hypoglycemia
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