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RETROPERITONEAL．MALIGNANT FIBROUS
                          ：CASE REPORT

HISTIOCYTOMA

Jun FuJiTA， Yasunori NisHio， Taturo MuRAsE， rl”adashi ANDo，

              r］radao KAKizoE and Keiichi MATsuMoTo

        From the Urologrv Division， IVational Cancer Center HosPital

                   rChief：Keiichi Matsum・tOノ

   A 35－year－old woman with a 5－month history of lower abdominal dull pain and lumbago was

referred to us fbr a possible ieft renal tu血or in October l979． Physical examination revealcd a hard

fixed pqinless and poorly demarkat．ed mass， measuring 8× 13cm in the left abdomen． Chest X－ray

digclosed multiple±ound shadows in all Iobes and an IVP showed lef山ydronephrosis． At laparotomy，

a very large’ 高≠唐?was seen originating in the retroperitoneum and tightly adherent to the left’ 汲奄р獅?凵C

tireter， ovary， uterus， aorta， and si’igm6id colon． Colostomy and biopsy was done． Histologic diagnosis

of malignant fibrous histiocytoma Was obtained and the patient was given immunotherapy （PSK

and OK－432）， radiotherapy to the abdominal mass （a total of 4110 rads on the linear accelerator）

and ifosfamide， 1480 mgfsqm daily for 5 days for 2 courses． Then adriamycin， 37 mg／sqm was given

for 2 courses． Abd’ 盾高奄獅≠?mass was moderately reduced in size， but pulmonary shadows continued

to enlarge． Therefore CYVADIC regimen was ・began bUt the patient died ih March 1980， 4 month

and a half after the initial diagnosis． At autopsy metastascs were found・in the lung， midbrain， ileum

and omentum． The primary ．tumor was fibrotic， hyalinized and necrotic．

   Twelve Japanese cases of retroperitoneal malignant fibrous histiocytoma was reviewed．

緒 言

悪性線維性組織球腫malignant丘brous histiocytoma

（MFH）は，0’Bricn＆Stout（1964）により記載

された，線維芽細胞様細胞と組織球様細胞とをさまざ

まな比率で含む多彩な肉腫である1・2），きわ．めて稀

と考えられていたが，pleomorphic liposarcomaや

rhabdomyosaircomaなどと混合されていた可能性が

あり，最近ではむしろMFHと．liposarcomaが最も

多い軟部組織肉腫とされているlw3）．なおmalignant
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fibrous xanthomal malignant fibroxanthoma，

丘broxanthosarcomaときICはTab161．の．dermatofi－

brosarcoma protuberansを． 怩ｭMalignant． tumors，お

よびmalignant xanthoma， p160morphic fibrOsarcoma

などもMFHに含められている1・2・477）．

 本邦の後腹膜．MFHの報告は少なく，治療に関す
                     ノ
る記載に乏しい8～17）．今回．そのi例を治療，剖検する

機会を得たので報告し，．若千の文献的考察を加える．

症

患者：K．M．，35歳女性，主婦．

初診：1979年10月26臥

主訴：下腹部痛，腰痛．

例
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Table 1． Turnor－like lesions and tumors
     ef probable histiocytic origin

            （Fu et al． 1975）5）．

Tumor－lrke lesions

 xanthoma
 villonodular synovitis

 xanthogranulome
 g［ant ce11 turnor oC tendon sheaths

 xanthornotous pseudo－tumor ot iung
Bentgn tumors

 fibrous xanthoma
 ”atypical fibrous xanthoma’b

 dermatoiibroma
 scf erosing hemangioma

 nevo［d histiocytoma
Mailgnant tumors

 malignant fibrous xanthoma
 rnalignqnt fibrous histiocytQrnq

 malignant histiocytoma

 ma［ignant glant celi tumor or
 soft tissues

 ”retiC山m cells。rcomG。f sof†＋issues11

 ”maiignant xanthogranulorne”

 dermatofibrosarcoma protuberans

 家族歴：祖母が胃癌．

 既往歴：特記すべきことなし．

 現病歴：1979年5月より，月に数日間下腹部，腰部

に鈍痛を感じていた．8月近医にて顕微鏡的血尿を指

摘され，9月38。Cの発熱があり， IVPにて左水腎症

を発見された。「尿管結石」として，10月15日開腹術

をうけ，左後腹膜腫瘍を認めたため当院へ紹介され

た．5か月間で体重が12kg減少したが，胸痛，咳漱，

排便障害などはなかった．

 入院時現症：体格栄養二等度，下腹部正中に手術搬

痕を認め，その左方に8×13cm，硬い境界不明瞭で可

動性のない腹部腫瘤を触知．圧痛はないが，左CVA

に叩打痛を認む．その他の理学的所見には異常なし。

 検査成績：血液所見；赤血球420×lo4／mm3， Hb

lL29／dl， Ht 36％，白血球14200／mm3，血小板62×

104／mm3．血清；CRP（6十）， STS（一）， ESR 121

mm／hr・血液生化学；Na， K， cl， ca， P， Fe， BuN，

GOT，クレアチニン， 総：蛋白， ビリルビン， GPT，

AIPase， LDH，尿酸， FBSすべて正常値．尿；pH 6，

糖（一），蛋白，（土），沈渣異常なし．尿細胞診class

IIL心電図；2度S－Aブロック．便潜血（一）．

 X線検査：胸部単純で，両肺野に多数の円形異常

陰影を認め（Fig．1）， IVPで左尿管の内方偏位と左水

腎症，血管造影で左回2～4腰動脈，腎動脈を栄養血

管とし，軽度の血管増生を伴う腫瘍像を認めた．CT

スキャンでは，左腎下方の腫瘤は10×7 cmで，中心

部に壊死が疑われた．全身67Gaシンチでは，腹部腫

瘤に一致する集積がみられたが，骨，肝シンチには異

常がなかった．

 以上より左後腹膜肉腫と診断し，1979年11月7日試

験開腹彬を行なった．

 手術所見：腹部正中切開にて腹腔を開くと少量の血

性腹水を認めた．左後腹膜の腫瘤は表面平滑で弾性

硬，S状結腸，子宮，左卵巣をまきこんで一塊となり，

左後方は腹壁へ固定，右は大動脈を圧排していたが，

肝転移はみられなかった．腫瘍生検，結腸痩造設術を

行なった．術中に不整脈が増悪し，術後心電図にて心

筋梗塞と診断された．

 病理組織学的所見：臼色調の組織で，構成腫瘍細胞

、は紡錘形，多形性，かつ髄様に増殖し，細胞密度が高

い．構造的にはstoriform patternを示す．腫瘍細胞

の境界は明瞭，細胞質は明調，淡好酸性で多核巨細胞

を混じえる．腫瘍細胞のerythrophagocytosis fOヌー一部

にみられ，脂肪染色で細胞質に脂肪滴がみられる腫瘍

細胞もあった（Fig．2）．

 以上より後腹膜悪性線維性組織球腫と診断し7．

 治療経過：初診時よりPSK 39／日内服開始．術後

よりジギタリス投与．11月9日よりifosfamide 2 9旧

を5日間連続静注ll月9日より12月lI日まで腹部腫

瘤にLinac 4110 rads照射．12月8日よりifosfamide

2コース目投与するも咳漱出現，IVPにて左無機能腎

を認む．12月10日よりOK432開始．1980年1月Il日

よりadriamycin 50 mgを72時間で点滴，1月末より

白血球減少，発熱，腰痛増悪2月13日adriamycin

2コース目投与．2月下旬腹部腫瘤は50％以上縮小す

るも，胸部単純写真に変化なし．3月14日よりGYV

ADIc療法（cyclophosphamide 400 mg／m20n day

1， vincristine 1．5 mg／m2 on days 1 ＆ 5， adriamycin

40 mg／m2 on day 1， DTIC 200 mg／ m2／day on days

lto5）を通常の2／3に減：醒して開始．しかし同16日

より複視，左半身反射異常などが出現し，胸部単純で

腫瘍の増大を認め，同29日死亡しt．

 剖検所見：左門下方から左尿管，卵巣，子宮まで線

維化，硝子化，壊死を広範にみる腫瘍が存在し，その

一部は下大静脈へ突出していた．肺は高度の器質化を

伴ううっ血肝で，両葉に15×10，14×IO，10×8cmそ

の他多数の転移巣がびまん性にみられ，中脳，回腸漿

膜下，大網にも転移がみられた．左心室前壁には陳旧

性線維化巣が認められた．
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Fig． 1． Chest X－ray showing multiple pulmonary

    metastasls．
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Fig． 2． Plcomorphic histologic appearance of

    biopsy specimen， storiform pattern with

    fibroblast－like cells， round cells and giant

    cells （H＆E， ×200）．

考 察

 分類：MFHは悪性腫瘍性病変であり，円形の組織

球様細胞と紡錘形の線維芽細胞様細胞とからなるが，

発生母地は不明である．組織培養や電顕所見からは組

織球起源で，線維芽細胞はfacultativeなものである

と考えられるが4》，primitive mesenchymal cell起源

とも考えられる1・2・5）．

 組織球由来腫瘍の分類は未確立で，腫瘍類似病変も

包含されている7）．しかも組織学的に良性と分類され

る腫瘍，たとえばxanthogranulomaでも死亡例があ

る．そこでfibrohistiocytic tumorとして分類しmajor

cell componentとdegree of cellular atypiaを明示

した方が良いという意見もみられているt8）．たとえば

FuらはTable lのごとく分類し5），湯本らはfibrous

histiocytoma 252例をTable 2のeとく分類してい

る7｝．Ackerman＆Rosaiは組織球由来の腫瘍を1）

histiocytoma， 2） fibrous histiocytoma， 3） pleomorphic

fibrous histiocytomaの3群に分け，それぞれに

benignとmalignantとを考えた19），またSoule

らは組織球由来の悪性腫瘍65例を，atypical fibrous

histiocytoma， MFH， malignant histiocytoma， epi一

Table 2． Classification of fibrous histiocytomas

     （Yumoto et al． 1978）6，7）．

1． Flbrous xonthorno

2． Subepidermal nodular tibrosis

3． Giant cell tumor ot tendon sheath

 Pigmented vMonodular synovitis

4． Retroperitoneal xanthogranuloma

5． Nevoid histiocytorna

6． Storitorm tibrous xonthomo

 ｛ Dermatofibrosorcoma protuberans）

7． Atypicol fibroxonthoma

8． Malignant voriety

 （Malignont fibrous histiocytoma，

 Fibroxanthosorcoma）

thelioid sarcomaの4群にわけ，前2者は間質の

anaplasiaの差によるとした20）．一方AFIPのWeiss

らは200例のMFHを報告したがmalignant giant

cell tumor of soft partsと予後の比較的良いmyxoid

MFHは別に報告し， malignant xanthogranuloma，

xanthosarcoma， dermatofibrosarcoma protuberans

は除外した1，2D．

 頻度：悪性腫瘍の1％が軟部組織肉腫で，MFHは

その3～10％22・23），また線維性組織球腫の5．4％が悪
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性といわれる7）．後腹膜MFHはUsherらが文献的

に25例2），以後Mayo ClinicのMFH l67例中15例3），

AFIP 280例中の31例（腹部を含む）1，21）など70例をこ

えるが，本邦ではTablc 3のごとく，自験例を含め

12例である．

      詔
 MFHは下肢に最も多く50～60％，ついで上肢に20

～30％，躯幹に10％前後で，後腹膜には9～14％と少

ない1“”3・9・21）．その他そ径部，精索，陰のう，膀胱にも

報告がみられる2・24）．一般に皮下組織に限局する表在

型と，筋層を含む深在型の2型に分けられるが，後腹

膜MFHはすべて後者に属している．

 年齢，性別：後腹膜MFHは5 一 86 k｝Cみちれ，

男は女の2倍とされるが2・18），本邦例では平均53歳，

男：女は6：4である．

 症状，診断：無痛性腫瘤を主訴とし，平滑な硬い腫

瘤を触知することが多い（本邦9例中3例）2・3）．腹腔

内臓器，腎尿管，膀胱，神経を圧迫浸潤することによ

り，腰痛，下肢痛，腹痛，腹部膨満，便秘，静脈瘤，

Table 3． Review of Japanese cases of retroperitoneal malignant fibrous histiocytoma．

99Se Autho， Age／
No． ’”’”V’ sex

Symptorns Treatment Follow－up

i． Mibayashi8］ 7 VM

2P Morishita9） 64／M

5？ WakisakoiO｝ 48／F
  Hotto ri iO｝

  NokGmurG川
4． Nokamurai i｝ 55／M

59 Osofunei2） 65／M

69

7？

8．

9．

10c．

IL

osamurai3） 3s／F

Tsukayamai4） 62iF

Hizawal 5｝

Hosokii61 52／M

12， Fu］ita

Mロ1（］ise，（］norexiG

一・一一r edema，ascites ＆
diarrhea

LLO abd， mass（painless，

hard， chlldhead sized）

Remi廿en十fever＆
r卜obd． moss〔poLnless，

solid． chl ldhead sTzed）
  ，
Not avo liable

Dysuria， constipation 8

10wer abd， masslchild－

heod sized）

RUQ abd． mass 8 pain

Lumbago， anorexia a

numbness d r卜bwer
extrem．一一） obd， pain

8 mass

Not avai［able

Dysuria，perineal pain
a gross hematurio

NakemoriS7） 49iM Fever， anorexla， loss of

         weight ＆ maiaise 一一＞

         rt－flank pain
     55／F Lower abd． pain ＆ lum－

         bqgo 一一一一一〉 fever 8 loss
         of weight

Symptomatic

Resectlon（950g）

Resection（16xIOxiOcrn，
790g） ＆ rt－nephrectomy，

5000 rads

Colostomy

Rt－nePhrectomy

口lx8x7cm［
Laporotomyt
RGdiGtion
    り
Chemother（］py

Resection （ 7x4x 2，5cm
         ’
100g），totai prosta－
tectomy 8 cystostomy

一一一r cyclophosphamide，
adriamycin 8 OK452

Resection （500g） 8

rt－nephrectomy

Biopsy ＆ colostomy，

4110 rads to abd． mass，

PSK，OK432， ifosfamide，

adriamycin 8 CYVAD［C

Died at 2 months after

admlssion， Autopsy 1 Tumor

involved rt－k：dney， ureter

duodenurn a 工VC（IOxlLsx6cm｝
No metastosis
Local reccurence at 20

days一一〉 resectton （84g），

Alive 8 we11 4 months

Died at 18months

Died， Autopsy：（19x14x12cm〕，

Metostosis Gf［［ver，

vertebrQ＆pentoneum
Died ot 3 monfhs
       り
Autopsy：Tumor occupied

whole pelvis＆Iower obd．
covlty〔28x20x8cm，2350g｝，

No meta，

Alive＆wel16mon†hs

Died at l month
       ノAutopsyITumQr Involved

rt－ureter 8 PSOGs m．，

Meta． at lung，旨ver 8

bone mqrrow

Local recurrence ot 70

days after op，一一）一 Died at

4 months

Ahve ＆ we［1 6 months

Died ql 4．5 months
        フ
Aufopsy：Turnor involved
1督一kidnさy， ure「er， ovory 8

u↑erus， Me士G． d lunq，

midbrqln， ileum a omentum

a ： Xanthogranuloma and Atypical tibrous histiocytoma are not included

b ： Myxoid variant

c ： Retrovesical

d：originated trom r卜renal cgPsule

e ： had uterine cancer 5 years before
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ヘルニア，血尿，排尿障害などをきたし，浮腫，全身

倦怠，体重減少なども出現してくる8・17）．．自験例のご

とく尿路感染と関係なく発熱をみることもある10）．

 検査所見では特異的なものはなく，貧血，白血球増

多，赤沈充進8・10・16），ときに周期性低血糖がみられてい

る1）．IVP，消化管造影， CTスキャン，血管造影では，

腫瘤とそれによる圧迫像，血管新生などを認めるS一一17）．

67Gaシンチや99mTc－methyl diphosphonateシンチ

で腫瘍にとりこみがみられるというが25・26），自験例の

転移巣では明らかでなかった，他の後腹膜腫瘍との鑑

別は組織所見によらなければならない2）．なお他の悪

性腫瘍との合併が13～30％と報告されているので注意

せねばならない1・14）．

 病理1肉眼的；大きさは小児頭大，硬度は岩様硬か

ら弾性軟で，被膜を有することが多い．割面は黄灰白

色で，多結節性，同房性で，無色粘稠なムコイド状の

部分，白い結節，壊死，出血巣などが混在する1・2・9一“11）．

 顕微鏡的；多彩である．紡錘形の線維芽細胞様細胞

が花むしろ状storiform配列を示し，円形の組織球様

細胞が集塊をなし，良性および悪性巨細胞，泡沫細胞，

炎症性細胞がみられる．細胞分裂像が散見され，異常

な分裂像もしばしばである．閻質細胞は異形成を示

す2・3J9），細胞構成によりさらに1）fibrous，2）．giant

cell，3）myxoid，4）infiammatoryの4群に分けら

れ，1）が最も多いが，それぞれに混在や重なりあいが

みられる3），本邦のmyxoidは2例である．なお組織

像は良性でも悪性経過をとる例があるが18），この悪性

経過の予測は電子顕微鏡的にも不可能である4）．

 転移：一般に深在型は肺転移をおこしやすい3）．そ

の他肝，リンパ節，骨，腹膜，膵などあらゆる臓器

に転移がみられている1・3・9・1］・23）．本邦10例中3例に転

移を認め，肺，肝，骨 各2例，腹膜，脳，回腸，大

網各1例である．

 治療，予後：一般にMFHは完全切除後も40一・50

％の局所再発率を示す3・9・15）．後腹膜MFHは完全切

除が困難で，遠隔軽移よりも局所浸潤で死亡すること

が多い3）．しかしなかには，手術のみで2年3か月生

存中の小児例もある18）．

 放射線照射には，MFH 45例中6例がpartial

responseを示し，1例では肺転移巣がadriamycin

との併用で数か月で消失し13年生存中という3）．また

3800radsのLinac照射で，後腹膜MFHが50％
以上縮小し摘出手術可能となり，術後2．5年生存中の

例22），腫瘍部分切除後に5100rads照射し22か月後元

気な例4）もあるが，照射後志か月～1．5年で死亡する

例が多い．
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 化学療法では前述CYVADIC， DTICをactino－

mycin Dに変えたCYVADACT療法が手術後の再
発MFHに対して行なわれ， Leiteらによればpartial

responseが18例中7例（39％）という．しかし診断か

らのmedian survivalは22例で24か月（治療から5．3

か月）であり，手術のみでの同18か月とあまり差がな

い23）．methyl GCNU27）やpeptichemioi8）は無効と

報告されている。

 自験例は摘出手術不能，放射線とifosfamide，

adriamycin併用により原発巣には反応がみられたが，

肺転移巣には無効であった．

 一般にMFHは深在性，大きい，炎症性細胞が少

ない，myxoid成分が少ない方が予後が悪いといわれ

る1・21）．欧米の後腹膜MFHでは，15例中13例が死亡

し残る2例も肺転移があり4年生存率14％3），あるい

は6暗中4例死亡し他の1例は頂腸癌の転移あ1） 4），

あるいは16例中5～22か月の観察で生存6例，うち2

例は転移あり2）という状態である．本邦10例でも7例

が死亡し，生存中の3例は6か月以内の経過観察であ

る．

 結局，原発腫瘍の切除（他に転移がなければ肺転

移も切除）3），放射線4000rads以上照射，それに

CYVADICなどの化学療法を併用するのが良いが，

あまり多くは期待できない．なお2年以上生存した

l18例中の43例がその後再発，死亡したといわれ1），や

はり5年以上の経過観察が必要である．

結 語

 35歳女性，後腹膜悪性線維性組織球腫の1剖検例を

報告した．初診時すでに多数の肺転移を有し，原発巣

は切除不能であった．PSK， ifosfamide，1．inac 4110

rads照射， OK 432， adriamycinにて腹部腫瘤は反応

を示したが，CYVADIC療法開始まもなく，診断4．5

か月後に死亡した．剖検にて，原発巣は線維化，壊死

が強かったが，左腎尿管，子宮，卵巣，下大静脈をま

きこんでいた．転移は両肺，中脳，回腸，大網に認め

られた．

 本邦後腹膜悪性線維性組織球腫12例を集計し，若干

の文献的考察を加えた．

 （病理所見の御教示をいただいた当センター病理部，岸紀

代三博士に深謝致します．）
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