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診断に苦慮 した後腹膜腔原発脂肪肉腫の1例
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　 　 We　 report　 a　case　 of　 retroperitoneal　 tumor　 which　 turned　 out　 to　 bc　 liposarcoma　 by　 the　 histological

evaluation　 of　 its　 recurrent　 tumor,　 although　 thc　 initial　 tumor　 was　 diagnosed　 as　 malignant丘brous

histiocytoma(MFH).　 A　 retroperitoneal　 tumor　 in　 a　62-year-old　 man　 was　 removed　 and　 pathologically

diagnosed　 as　 MFH.　 Five　 years　 after　 the　 initial　 surgery,　 computcd　 tomography(CT)demonstrated　 a

recurrent　 tumor　 near　 the　 spleen.　 The　 tumor　 was　 rcsectcd　 together　 with　 the　 splcen,　 tail　 of　 pancreas,

and　 connective　 tissue　 duc　 to　 adhcsion　 and　 diagnoscd　 as　 well-differentiated　 liposarcoma　 with　 sclcrosing

component.　 Gcnerally　 dedifferentiated　 liposarcoma　 is　 diMcult　 to　 distinguish　 from　 MFH　 and　 the

presence　 of　 a　 wcll-differentiated　 liposarcoma　 component　 in　 thc　 a(lj　ace　 nt　 adipose　 tissue　 leads　 to　 the

diagnosis　 of　 dedifferentiated　 liposarcoma.　 The　 clinical　 coursc　 of　 the　 prcscnt　 case　 indicatcd　 that　 thc

initial　 tumor　 was　 dediffercntiated　 liposarcoma　 and　 the　 recurrent　 tumor　 developed　 from　 the　 surrounding

well-differentiated　 liposarcoma.
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緒 言

　後腹膜腔に発生する肉腫 には平滑筋肉腫,横 紋筋肉

腫,脂 肪肉腫などがあるが,病 理学的に明らかな分化

傾向を示 さない多形性 を示す肉腫の総称 として悪性線

維性 組織球症(MFH)と いう診断が用い られてい

る1).し かし,そ の後の症例の蓄積,病 理診断方法の

発達などにより,後 腹膜腔発生のMFHと 診断されて

きたものの多 くは実は脱分化型脂肪肉腫の部分像 をみ

ていた可能性が指摘 されている2-4).今 回われわれは,

MFHと 診断 された後腹膜腫瘍摘除術5)の5年 後 に,

高分化型脂肪肉腫の局所再発を認めたことから脱分化

型脂肪肉腫 と診断できた症例 を経験 したので若干の文

献的考察を加えて報告する.

症

患者:60代 　男性

主訴:全 身倦怠感,食 思不振

家族歴:特 記すべ きことなし

既往歴:

例

　　　　　15年前,脳 梗塞にて左半身麻痺,一 年前右

喉頭癌切除後放射線治療(扁 平上皮癌pTlaNOMx)

　現病歴:約5年 前全身倦怠感 と食思不振の精査で左

後腹膜腫瘍が指摘 され,左 腎合併経腹的後腹膜腫瘍切

除術が施行された.腫 瘍は腎,副 腎を下方へ圧排 して

いたが,病 変部と各臓器の境界は明瞭であった.病 理

学的には紡錘型　多形性細胞からなる肉腫で,種 々の

免疫染色で も分化傾向は明らかでなく,MFHと 診断

された(Fig.1)5)術 後4年 目に左下肺に径lcm大

の腫瘤 を認め,肺 部分切除術を施行 した.病 理学的に
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　 Fig・1・ The　 primary　 tumor,　 which　 was　 composed

of　 spindlc　 and　 pleomorphic　 cells,　 was

diagnosed　 as　 malignant　 fibrous　 histo-

cytoma(MFH).

MFHの 肺転移 と診断された.術 後外来経過観察中に

腹部CTに て左後腹膜腔に腫瘤を認め,精 査加療目的

で入院となった.

　入院時現症:Cre　 l.6mg/dlと 軽度腎機能低下が認

められるものの,そ の他の身体所見,血 算,生 化学的

所見などに異常は認められなかった.

　入院時画像:腹 部CTで は,左 後腹膜腔に造影効果

の弱い長径4　cmの 腫瘤性病変を認めた.腫 瘍は脾臓

と腸腰筋に接 しており,境 界は不明瞭であった(Fig.

2).画 像検査上明 らかな遠隔転移 は認め られなかっ

た.

　入院後経過:画 像検査よりMFHの 局所再発と診断

し,経 胸腹式到達法にて再発腫瘍に対 して切除術を施

行 した.脾 臓,膵,腸 腰筋 との癒着が認め られたた

め,脾 臓 膵尾部の一部,腸 腰筋の一部を合併切除し

一塊として摘出した。出血量490ml,手 術時間224分

であった.

　病理組織所見:病 変は最大径8cmで,薄 い線維性
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Contrast　 enhanced　 computerized　 tomo-

graphy(CT)of　 thc　 abdomen　 demon-

strates　 retroperitoncal　 rccurrent　 tumor

(arrow).
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Fig.3.　 Macroscopic　 view　 of　the　recurrent　 turpor.

　 　 　 　 Thc　 tumor　 was　 yellow　 on　 cut　 surface

　 　 　 　 (arrow).　 Arrowhead:spleen.
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Microscopic　 appearance　 of　 the　 recurrent

tumor.　 A=Low-power　 view　 showing

admixture　 of　prominent且brous　 tissue　 and

small　 amount　 of　 mature　 fat　 tissue.　 B:

Lipoblast　 in　the　 mature　 fat　tissue(arrow).

被膜 に覆 われ た割面灰 白色 充実性 の腫瘍 であった

(Fig.3).組 織学的には,腫 瘍は線維性 間質を背景 に

淡好酸性細胞質を有する異型紡錘形細胞が増生する部

分とその辺縁に異型細胞を伴う脂肪組織様組織が認め

られた.ま た,脂 肪組織様組織 にはlipoblastも 認め

られ,高 分化型硬化性脂肪肉腫 と診断 された(Fig.

4A,　B).初 発時に認め られた多形性の強い肉腫の像

は認められなかった.ま た,腸 腰筋への腫瘍浸潤が認

められ,周 囲脂肪組織に一部残存 している可能性が示

唆された.

　術後経過:術 後,膵 液漏を認めたが,保 存的治療に

て1カ 月後に治癒 した.組 織学的には切除断端陽性で

あったが,脂 肪肉腫には高い奏功率を示す化学療法

放射線療法がないため,術 後補助療法は施行 しなかっ

た.現 在術後9カ 月が経過 し,明 らかな再発は認めて

いない.
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考 察

　初発時にはMFHと 診断されていたが,再 発時の病

理学的所見にて後腹膜腔原発脂肪肉腫 と診断された1

例を経験 したので報告 した、軟部組織腫瘍の中では,

脂肪肉腫は比較的頻度の高い腫瘍であり,臨 床症状

画像所見ともに多岐にわた り,病 理組織学的所見によ

り粘液型/小細胞型,高 分化型(脂 肪腫様,硬 化性),

多形型,脱 分化型 に分類される.一 方,MFHは1990

年代前半までは,病 理学的に分化傾向に乏しい肉腫像

を呈する軟部組織腫瘍 に対 して最 もよく用いられてき

た疾患名である.し か し,実 際には脱分化型脂肪肉腫

との鑑別が困難なことが多 く,近 年の症例の蓄積,

mdm2・cdk4と いった免疫組織学 的方法や,12ql3-

15領 域の増幅といった遺伝子学的解析方法の発達に

よって,い ままで後腹膜腔のMFHと 診断されてきた

ものの過半数が脱分化型脂肪肉腫であったことが報告

された2'4)こ のため,MFHの 病理診断には注意が

必要 という認識が広 まってお り,2002年 版WHO分

類では 「分化の方向の特定できない低分化で多形 を示

す肉腫」 と定義されているD

　脂肪肉腫の発生部位は四肢 ・後腹膜腔などに多い.

後腹膜腔に発生 した場合には症状が出にくく診断が遅

れ,比 較的大 きな病変として発見 される3)病 理組織

学的には,高 分化型脂肪肉腫が全体の約半数を占め,

脱分化型脂肪肉腫は10%に 満たないとされているが,

後腹膜腔では高分化型脂肪肉腫が21%で あるのに対 し

脱分化型脂肪肉腫が約3分 の2を 占め,後 腹膜腔の脂

肪肉腫は脱分化 しやすいという特徴がある6)ま た,

脱分化型脂肪肉腫は高分化型脂肪肉腫から発生した多

形性肉腫で,多 形性を示す部分では脂肪様成分が認め

られない.こ のため,脱 分化脂肪肉腫は周囲の高分化

型脂肪肉腫の成分が採取されていないとMFHと の鑑

別診断が困難になる.特 に後腹膜腔 に発生した比較的

大 きな脱分化型脂肪肉腫の場合には,周 囲組織は菲薄

化 していて病理診断に苦慮する可能性が考えられる.

本症例では,初 回手術時には周囲に高分化型脂肪肉腫

と診断で きる組織 を認めなかったことから,脱 分化型

脂肪肉腫の可能性 を完全には否定で きないなが らも

MFHと 診断せざるをえなかった.し か しながら,局

所再発 した腫瘍が病理学的に硬化性脂肪肉腫の部分 を

ともなった高分化型脂肪肉腫であったことは,MFH

と高分化型脂肪肉腫 との二重癌 という可能性 より,初

発時の腫瘍が脱分化型脂肪肉腫であ り,周 囲に高分化

型脂肪肉腫が存在 していた可能性 を強 く示唆すると思

われた.こ のことは,後 腹膜腔のMFHの 術前診断が

疑われた場合 には,腫 瘤性病変のみならず周囲脂肪組

織 を十分に含めた切除を行 うことが,正 確な診断には

重要であることを示 している.

　後腹膜腔 に発生 した脱分化型脂肪 肉腫 の予後 を

MFHと 比較すると,局 所再発の頻度が高 く,遠 隔転

移の頻度は同程度ながら生命予後はよくない　 MFH

では術後5年 目までの局所再発が37%で あるのに対

し,脱 分化型脂肪肉腫では術後3年 目までの局所再発

は83%に のぼる.こ のように後腹膜腔の脱分化型脂肪

肉腫が局所再発 しやすい理由として,し ばしば腫瘍が

単一腫瘤ではなく多中心性に増殖することや,腫 瘍と

周囲脂肪組織 との境界が判断しにくいことが挙げられ

ている.そ の結果,術 後に周囲の高分化型脂肪肉腫が

残存 し,そ こから腫瘍が再発する可能性が指摘 されて

いる2～4'7'8)　このことは本症例の臨床経過にもあては

まり,初 発時腫瘍の周囲に残存 した高分化脂肪肉腫か

ら硬化性脂肪肉腫が発生 してきたものと考えられる.

また,遠 隔転移 も脱分化型脂肪肉腫では30%に 認めら

れ,MFHで の37%に 近い頻度である.転 移部位とし

ては肺が最 も多 く8割 近 くをしめ,本 症例で も初回手

術後4年 で肺転移を認めた7'8)さ らに疾患特異的5

年生存率はMFHで は70%で あるのに対 し,脱 分化型

脂肪肉腫では20%で 予後が悪い.こ のことは比較的予

後がいい高分化型脂肪肉腫 と大 きく異なる点である.

高分化型脂肪肉腫は術後3年 目までの局所再発は31%

に認められるものの,遠 隔転移は3%と 非常に稀で5

年生存率は83%で ある7'8)術 後の再発予防としては,

50Gy前 後の放射線照射が局所再発の予防に有効で

あったとの報告 もあるが9>,放 射線治療の効果は認め

られないとする報告が多い.ま た,術 後化学療法につ

いても再発予防に有効であったとの報告はこれまでに

なされていない.

　今回の再発時手術では癒着を認めた部位 も含めて十

分に切除したものの,肉 眼では腫瘍 と識別されない脂

肪組織にも高分化型脂肪肉腫を認めているため,高 分

化型脂肪肉腫が残存 し局所再発する可能性があり注意

が必要である.そ のことに加 えて,初 発時の腫瘍が

MFHに 比べて予後が悪いとされる脱分化型脂肪肉腫

であったと考えられるため,さ らなる局所再発ならび

に遠隔転移にも注意が必要であり,厳 重な経過観察を

行ってゆ く予定である.

結 語

　初発時には悪性線維 性組織球症 と診断された もの

の,同 部位で高分化脂肪肉腫の再発 を認めたことから

後腹膜原発の脱分化型脂肪肉腫 と診断できた1例 を経

験 したので若干の文献的考察を加え報告 した.
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