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後腹膜腔に発生 した血管肉腫の1例
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   We report a case of angiosarcoma in the retroperitoneal cavity. A 66-year-old man was admitted 
to our hospital with the complaint of chest discomfort. Imaging studies including computed 
tomography scan and magnetic resonance imaging revealed a large solid retroperitoneal mass adjacent 
to the bladder. There was no evidence of metastasis. The tumor was surgically resected and 
histopathologically diagnosed as angiosarcoma from the positive staining for  VIIIth factor, mitotic 
figures and abnormal endothelial cells. Six months after surgery, local recurrence adjacent to 
the bladder appeared. We resected the mass and started adjuvant therapy using Interleukin-2. 
However, he died of progressed disease one year after the first operation. 

                                             (Acta Urol. Jpn.  46: 169-171, 2000) 
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緒 言

血管 肉腫 は,頭 部 ・顔面部 に好発 する軟部組織 肉腫

であ り,後 腹膜腔 に発生す ることは稀であ る.今 回,

わ れ われは後腹膜 腔 に発 生 した1症 例 を経験 したの

で,文 献的考察 を加 えて報告する.

症 例

患者:66歳,男 性

主訴:貧 血,下 腹部腫瘤

既往 歴:1996年12月,肉 眼 的血尿 を認 めたがIVP,

CT,膀 胱 鏡 を含 む精査 の結果 異常 な し.1997年10月

22日,右 鼠径ヘ ルニ ア根 治術施行.

家 族歴:特 記事項な し

現 病歴:1998年1月12日,貧 血 に よる心 電 図異常

(ST低 下)の ため当院循環 器科 に入院 した.輸 血 に

よ りST変 化 は改善 したが,下 腹 部 に小 児頭大 の腫

瘤 を触知 し,画 像診断 にて後腹膜腫瘍 を疑 い,精 査加

療 目的で1月15日 当 科 に転科 した.

入 院時現症:体 格栄養中等度,眼 瞼結膜 の蒼 白を認

め,下 腹部に小児頭大の腫瘤 を触知 した.

入 院時検査成績:血 液学検査で,小 球性低色素性貧

血 を認 め,生 化学検査 で は,血 清Fe,血 清Ferritin

の低 下 を認めた.

腹 部CT:単 純CTに て 膀 胱頂 部 と接 す る径8

cm×Il.5cmの 腫 瘤 を認 め(Fig.1),造 影CTで は

周囲 はややenhanceさ れ,中 心 部 はlowdensityを

示 し,壊 死 を伴 っていると考 えられた.な お2年 前 の

単純CTで は異常 は認めなかった.

腹 部MRI:腫 瘍 辺縁 は比較的整で,内 部 の信号 は

不 均 一 で あっ た.中 心 部 は,T1強 調 像 でlow

intensity,T2強 調 像でhighintensityを 示 し,壊 死

組織 を含 んで いると考え られた(Fig、2).以 上 よ り後

腹膜悪性腫瘍 と診断 し,遠 隔転移 を認 めないので1998
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Fig.LEnhancedCTimagerevealedalarge

solidmassintheretroperitoneal

cavity.

Fig.2.MRIdemonstratedalargemassa(lja-
centtothebladderonT2weighted
sequences.Centralareainthislarge
maSSWaSaneCrOSIS.

年2月3日 全身麻酔下 に腫瘍 と癒着 した膀胱お よび回

腸の一部 を合併切 除す る形でenblocに 腫 瘍 を摘 出 し

た.

摘 出標 本:重 量 は1,240g,大 き さ は14×13×8

cmで あ った。腫瘍 は脆 く,辺 縁 に線 維状 の被膜構造

をもち,割 面 は暗赤色 を呈 し,中 心部 は古 い凝血塊 を

含む壊死組織 を伴 っていた.合 併切除 した膀胱内腔 は

肉眼的に正常であ り,一 方回腸 内腔 には多発性の斑状

隆起 を認 めたが,こ れは迅速組織診 にて リンパ濾胞の

診断であった.

組織所見:腫 瘍 は内部 に向か って充実性 に増殖 し,

部 分的に管腔構造 を示 していた.腫 瘍細胞は,扁 平,

円形,一 部紡錘形 を呈 し,核 は大小不 同であ り,一 部

に核分裂像 を認めた(Fig.3).ま た,EMA,Keratin,

NSE,S-100,Myogiobin,Actinに 対 す る免疫 染色

灘
Microscopic丘ndingsinthistumorFig.3.

showednonspeci丘cangiosarcomawith

mitoticfiguresandabnormalendothc-

lialcells(H,E。stain×400).

はいずれ も陰性 であったが,血 管内皮細胞 に特異性 の

高い,第 珊因子抗体染色が陽性で あった.以 上 より後

腹膜原発 の血管肉腫 と診断 した.な お,合 併切 除 した

回腸,膀 胱 に腫瘍浸潤 は認めなかった.

術 後経過1術 後6カ 月後,前 回摘除部に局所再発 し

たが遠隔転移 を認めないので腫瘍摘 出術,小 腸部分切

除術 を施行 した.術 後補助療 法 と してIL-2(celmo-

leukin)40万 単 位/日 を週3回 術後47週 まで点滴 静注

した(総 投与量3,000万 単 位).し か し腫瘍の後腹膜腔

再発 とその増大 は防げず,最 初の手術 よ り9カ 月後腸

閉塞,乏 尿 のため人工肛 門造設術,腎 痩造設術 を施 行

したが,悪 液 質の進行,全 身衰弱 のため術 後375日 に

死亡 した.

剖 検結果は,両 側尿管 膀胱 ・直腸 を巻 き込 む腫瘍

(1,520g,21×17×8cm),左 後 腹 膜 腔 腫 瘍(1,220

g,20×12×6cm),傍 大 動 脈 リ ンパ 節 転 移(径5

cm,2個),腸 管 膜 肝下面 に微小腫瘍 を認めた.

考 察

血管肉腫 は,頭 頸部,顔 面部,四 肢 に好発す る軟部

組織 肉腫で あ り,そ の発生部 位 に関 してRufusら1)

は頭 頸部43%,四 肢31%,後 腹 膜L5%と,中 ら2)は

頭 部,顔 面部29%,肝 臓17%,四 肢7%,後 腹 膜3%

と集 計 している.

本 邦 における後腹膜腔発生 の血管肉腫報告例 は,著

者が検索 し得たか ぎりでは13症 例 のみで,自 験例 は14

例 目と考 えられた3'6)

性 差 は,男 女比2:1で あ り,好 発 年齢 は60歳 以上

である.本 疾患には特異的 な症状 がな く,後 腹膜腔発

生例では腫瘍が周囲臓器 を圧迫す るまで無症状 の こと

が多い.

診 断に関 しては,本 疾患 に特異的 な腫瘍マ ーカ ーは

ない.画 像診 断で は,CT,血 管 造 影,MRIの い ず

れ も,部 位診 断 には有用で あ るが特 異的 な所見 は な
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い.肉 眼的 に割面 は灰 白黄褐色～暗赤褐色で,し ば し

ば出血や壊 死 を伴 い,脆 い.組 織学 的には,低 分化で

あることが多いが,特 徴的なのは,完 全 あるいは不完

全 な血 管腔形成 で ある。組 織像 は,(1)管 腔 形 成型

lumen-formingtype,(2)類 洞 型sinusoidaltype,

(3)出 芽 型buddingtype,(4)充 実 型solidtype,

(5)混 合 型miXcdtype,に 分 類 されて いる7)本 症

例 は不完全な血管腔形成 を認め,充 実性所見 を示す こ

とより混合型 と考 え られ た.こ れ らの諸組織 型の うち

管腔形成型 お よび類洞型 は通常の染色法(HE染 色)

で診断で きる場 合 も多 い.免 疫組織化学的染色法 とし

て,血 管内皮細胞 に特異性のある第皿因子関連抗原が

よ く用 いられる。本症例で も,上 皮性腫瘍,神 経性腫

瘍,筋 原性腫瘍抗原染色で陰性 であ り,第 珊因子 関連

抗原染色 にて陽性 であ り確診 に至 った.他 にCD-31,

UEA-1(ulcxeuropaeusagglutinin-1)も 試 み られて

いる且・8)

治療 に関 しては,初 回治療時の腫瘍の完全摘 出お よ

び幅広 い切除 を基本 とした外科的治療の重要性が述べ

られている.ま た,血 管 肉腫全 体 としては,Rufusら

は,外 科的治療+放 射線治療 を施行 した症例 の予後が

良好 で あ る と述 べ て い る.化 学療 法 につ いて は,

CYVADICの 有 効 性 が 述べ られて い るがSantoro

ら9)はdoxorubicin単 剤 とCYVADICと の 間に奏効

率の差 はない と指摘 して いる.ま た,野 口 ら10)は 後

腹膜血管 肉腫 に対 してCAP療 法 が著効 を示 した1例

を報告 している.最 近皮膚科領域 において,血 管 肉腫

に対 してIL-2が 有効 であるとの報告例 もあ る11)

RufusらDは 血管 肉腫全体 の5年 生存率 は24%,5

年 以 内の局所再発率 は81%と 報告 してい る.予 後不良

因子 として,中 ら2・8)は多 変量 解析の結果,(1)腫 瘍

の大 きさ,(2)分 裂 像,(3)治 療 法,(4)腫 瘍 の深 さ

(部位),の4点 を挙 げて いる.自 験例 で は腫瘍 をen

blocに 摘 出 し得 たが,前 述 の予 後不 良 因子 を有 して

お り,放 射 線療法,IL-2療 法,化 学療法 な どの補助

療法 も考慮 された.し か し,こ れ らの補助療法 につい

ては有効性 が確立 され てい ない こ と,副 作用 に よる

QOLの 低 下が懸念 された こと,の 理 由で行 わなかっ
ら

た.ま た,再 発後 にIL-2療 法 を行 ったが本療法 は本

症例には無効で あった.今 後,有 効 な治療法 の確立が

望 まれる.

結 語

小腸,膀 胱合併切除を行ったが,早 期に局所再発を

生 じ,IL-2の 投与にもかかわらず進行 して1年 後に

死亡 した後腹膜腔原発血管肉腫の1例 を報告 し,若 干

の文献的考察を行った.

本論文の要旨は,第200回 日本泌尿器科学会東海地方会で

発表 した.
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