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A 54-year-old woman presented with transient back pain. She was diagnosed with leiomyosarcoma of

the inferior vena cava (IVC) by computed tomography (CT) and was referred to our hospital. Contrast-

enhanced CT revealed a mass (38×42 mm) located in the retroperitoneal space along the course of the right

ovarian vein. The mass compressed the IVC into a crescent shape. A tumor thrombus was also found in the

IVC. 18 F-fluoro-2-deoxy-D-glucose positron emission tomography (PET) revealed high uptake at the

caudal side of the tumor. These radiological findings strongly suggested the diagnosis of leiomyosarcoma

arising from the right ovarian vein. She underwent tumor resection with right nephrectomy, IVC resection,

and IVC patch reconstruction without any notable events after surgery. Histopathological diagnosis was

leiomyosarcoma arising from the ovarian vein, not from the IVC. Two months after the surgery, CT

revealed multiple pulmonary metastases and a single liver metastasis. The patient was referred to another

hospital for further treatment. She was treated with chemotherapy and was alive with disease at 14 months

after the surgery.

(Hinyokika Kiyo 63 : 407-412, 2017 DOI : 10.14989/ActaUrolJap_63_10_407)
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緒 言

血管に発生する悪性腫瘍の組織型としては平滑筋肉

腫が多いが，血管原発平滑筋肉腫の頻度は10万人に 1

人と非常に稀である1)．血管原発平滑筋肉腫の発生母

地は下大静脈が半数以上を占め2)，下大静脈以外から

発生する血管原発平滑筋肉腫はきわめて稀である3)．

今回，画像的な特徴から卵巣静脈原発平滑筋肉腫の術

前診断のもと外科的切除を施行した症例を経験したの

で報告する．

症 例

患 者 : 54歳，女性

主 訴 : 背部痛

既往歴・家族歴 : 特記すべき事項なし

現病歴 : 2015年 4月上旬，一過性の背部痛を主訴に

近医受診，エコーで右腎臓近傍に 5 cm 大の腫瘍性病

変が認められた．腹部造影 CT および MRI により下

大静脈原発平滑筋肉腫が疑われ，加療目的に同年 5月

当院紹介となった．

入院時現症 : 身長 150.9 cm，体重 50.2 kg，体温

36. 3°C，血圧 115/77 mmHg，脈拍 77回 /分，SpO2
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Fig. 1. Contrast-enhanced CT image showed a
mass located in the retroperitoneal space
along the course of the right ovarian vein.
The mass compressed the IVC into a
crescent shape. A tumor thrombus was
also found in the IVC.
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Fig. 2. 18F-FDG PET revealed high uptake at the
caudal side of the tumor.

98％（room air）

身体所見 : 右側腹部に弾性硬かつ可動性不良な腫瘤

性病変を触知した．

血液・尿検査所見 : 血算生化学検査・一般尿検査で

は特記すべき所見なし．腫瘍マーカーでは，AFP 1.8

ng/ml（正常 0∼10），HCG 1. 7 mIU/ml（正常 0∼

0.1）， CEA 2.2 ng/ml （正常 0∼5.0），CA19-9 11.8

IU/ml（正常 0∼37.0），CA125 5.0 IU/ml（正常 0∼

35）といずれも優位な上昇を認めなかった．また，血

中尿中カテコールアミンも施設基準値範囲内であっ

た．

画像所見 :

腹部造影 CT : 右腎腹側に，十二指腸下行脚から水

平脚を前方に圧排するように 38×42 mm の境界明瞭

な腫瘤性病変を認めた．腫瘤は右卵巣静脈の走行に一

致して膨張性発育を示し，下大静脈を外から三日月状

に圧迫するように位置していた．また連続する形で下

大静脈内に腫瘍塞栓を形成していた．腫瘍内部は造影

効果を示し，一部に壊死を思わせる増強不良域を認め

た（Fig. 1）．

腹部 MRI : 腫瘤は T1WI，T2WI では非特異的な信

号を示し脂肪成分や石灰成分は認めなかった．拡散強

調画像では高信号，ADC は低値を示し，造影 MRI

では腫瘍辺縁は造影早期から造影効果を認めたが腫瘍

内部中心に造影効果を認めない部位もあり不均一に造

影された．
18F-FDG PET : 腫瘤への FDG 集積を認め，集積は

不均一であった．下部で強く上部では不均一に集積し

ていた（Fig. 2）．

画像所見のまとめ :

術前診断と治療方針 : 画像所見から腫瘍はCTで造

影効果と内部壊死を認め，18F-FDG-PETの集積を認め

た．右卵巣静脈の走行に一致して膨張性発育を示し，

下大静脈を外側から圧迫しつつ，下大静脈内に腫瘍塞

栓を形成するという特徴から右卵巣静脈原発平滑筋肉

種と診断した．遠隔転移を認めず外科的切除可能と判

断し，腫瘍摘除術，同側腎臓および下大静脈の合併切

除術およびパッチによる血行再建術を予定した．腫瘍

と周囲との癒着浸潤が疑われるようなら腸腰筋の合併

切除，下大静脈のグラフト置換も念頭に手術に臨ん

だ．

手術所見 : 2015年 7月，腹部正中切開にて腫瘍摘除

術を実施した．手術時間は 6時間50分，出血量は 650

ml であった．右腎門部の高さで下大静脈の前面を覆

うように腫瘍を認めた．右卵巣静脈付近で数珠状に腫

瘍を触れ，頭側は右腎門部まで腫瘍の進展を認めた．

周囲を剝離し右腎と腫瘍が下大静脈流入部のみでつな

がった形とし，下大静脈を血管鉗子で血行を遮断した

のち下大静脈壁を腫瘍に一部つける形で合併切除し腫

瘍を摘除した．下大静脈は半周性に欠損したため，人

工血管によるパッチ（GORE-TEX○R Vascular Grafts，

16 mm）置換を行った（Fig. 3）．

病理学的所見 : 摘出標本は 21.0×15.0×5.0 cm，

腫瘍サイズは，16.5×8.0×8.0 cm．割面は乳白色充

実性の腫瘍で卵巣静脈内に充満していた．Hemato-
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Fig. 3. Intraoperative picture and the schema showed the tumor had not
invaded surrounding structures and was located within the ovarian
vein and IVC.

泌62,08,0◆-4

Fig. 4. Hematoxylin eosin (HE) stain revealed eosinophilic and spindle shaped tumor cells proliferated densely
(Fig. 4a, HE stain × 200). The Elastica van Gieson (EVG) stain showed connective tissues were
positively reacted (Fig. 4b, EVG stain macro). The sample, obtained from the ovarian vein (arrow, Fig.
4b), showed that the tumor invaded the vascular wall (arrow head, Fig. 4b, c) and the tumor was oriented
from the right ovarian vein (Fig. 4c, EVG stain ×12.5).

xylin eosin（HE）染色では紡錘形の胞体を有する腫瘍

細胞が，筋線維束を形成し密に増生し錯綜していた．

個々の腫瘍細胞は，棍棒状に腫大，延長した核が見ら

れ，核の分裂像が39個/10 HPF と高頻度に見られた

土屋，ほか : 平滑筋肉腫・卵巣静脈 409



Table 1. 卵巣静脈平滑筋肉腫症例報告の集計

症例数 16

年齢（歳) 55（37-78)*1

症状

疼痛 7

腫瘤触知 6

発熱 1

疼痛，腫瘤触知 1

なし 1

左右

左 : 右 10 : 6

大きさ（cm) 6.5（1.7-21)*1

術前診断*2

後腹膜腫瘍 7

卵巣静脈原発腫瘍 3

卵巣静脈原発または下大静脈原発腫瘍 1

卵巣静脈原発または卵巣腫瘍 1

静脈内子宮筋腫症または神経線維腫 1

転機*2,3

癌なし生存 8

癌あり生存 3

原病死 1

*1 (最小-最大）．*2 記載のない 3名除く．*3 観察期間中
央値 9カ月．

（Fig. 4a）．Ki-67 陽性率は40∼50％であった．免疫組

織化学では平滑筋のマーカーである α -SMA，h-

caldesmon が陽性で，PanKeratin，S-100，c-kit は陰性

であった．腫瘍細胞は血管内に充満しているものの下

大静脈壁への浸潤は見られなかった．しかし Elastica

van Gieson（EVG）染色でも見られるように卵巣静脈

の弾性線維の断裂像を認めた．以上から，同部位より

腫瘍が発生したことが示唆された（Fig. 4b，c）．手術

所見，病理所見から右卵巣静脈原発平滑筋肉腫と診断

した．

術後経過 : 大きな術後合併症なく術後10日目に退院

となった．術後補助療法を検討したが，有効とされる

術後補助療法が確立されておらず患者と相談の上，経

過観察する方針とした．術後 2カ月目の CT にて多発

肺転移，肝転移を認めた．患者の希望もあり転院と

なった．術後 1 年 2 カ月時点で転院先病院にて

doxorubicin を中心とした薬物療法を実施中である．

考 察

血管原発平滑筋肉腫の頻度は10万人に 1人と非常に

稀である．血管平滑筋肉腫は，中膜の平滑筋より発生

し，発育形式として62％が血管外に， 5％が血管内，

33％が血管内外へ発育するとされている4)．肉種の治

療については，遠隔転移がなければ外科的切除が推奨

され，拡大切除が望ましいとされる5)．血管平滑筋肉

腫の半数以上は下大静脈に発生するとされており1,2)，

下大静脈原発平滑筋肉腫では手術後の再発様式は局所

再発が11％，遠隔転移が29％に見られ，リンパ節転移

は 2％程度と少ない6)．一方，下大静脈以外から発生

した血管平滑筋肉腫に関する Gage らの報告によれ

ば，頻度は腎静脈，大伏在静脈，肺静脈，大腿静脈の

順で多く，卵巣静脈は 8番目と報告されている3)．

2016年 7月19日時点で検索エンジンとして pubmed

と医学中央雑誌を用い，“leiomyosarcoma and ovarian

vein”および“平滑筋肉腫 and 卵巣静脈”で検索し

た．英語，日本語の論文を対象とし，会議録とケース

シリーズを除き集計した結果，詳細が記載されている

症例報告は15例7~21)のみであった．自験例を加えた16

例の臨床的特徴を Table 1 にまとめた．年齢は50∼60

歳台に多く，疼痛や腫瘤触知など特異的な症状は見ら

れなかった．右に多い傾向があり，大きさは 6∼7 cm

と比較的大きくなって発見されている．術前診断の記

載のあった13例のうち，後腹膜腫瘍とのみ診断され治

療されていたのが半数を占め，卵巣静脈原発腫瘍と診

断されていたのは 3例，鑑別診断として上がっていた

のは 2例であった．他の鑑別診断としては下大静脈原

発腫瘍，卵巣腫瘍，静脈内平滑筋腫症などが上がって

いた．全例で手術が実施され，転帰と観察期間の記載

があった12例のうち，観察期間は中央値 9カ月と短い

が， 8例が再発なし生存， 3例が再発あり生存， 1例

が原病死であった．報告の記載，添付されている画像

所見から腫瘍の発育タイプを検討した．血管内への腫

瘍の進展が画像，手術所見から見られなかったものは

5 例（31. 2％），血管内に発育する腫瘍は 3 例

（18.8％），血管内外に発育する症例は本症例も含め 6

例（37.5％）， 2例が判定不能であった．

本症例は中年女性であり，画像診断では血管内に筋

肉由来と思われる充実性腫瘤を形成する後腹膜腫瘍を

認めた．この特徴を有する腫瘍の鑑別診断としては，

下大静脈原発平滑筋肉腫，卵巣静脈原発平滑筋肉腫，

静脈内平滑筋腫症が挙げられる．しかし，子宮に異常

所見はなく静脈内平滑筋腫症は否定的であり，下大静

脈由来か卵巣静脈由来かが診断上問題となった．

Webb ら22)は CT の特徴で下大静脈に接する18例の

CT 画像から，下大静脈平滑筋肉腫か否かを鑑別可能

か検討している．下大静脈原発平滑筋肉腫の特徴とし

て下大静脈が確認できない（imperceptible IVC）こと

を挙げ，本症例のように下大静脈が外側から圧迫され

る所見（negative embedded IVC sign）を認めた場合に

は陽性的中率92％で下大静脈原発平滑筋肉腫以外であ

ると診断できると報告した22)．本症例では negative

embedded IVC sign を認めたことから腫瘍の発生部位

は下大静脈ではなく卵巣静脈と診断し，以後の手術計

画を立てた．腫瘍の発生部位が判定できず，後腹膜腔

周囲の軟部組織より発生した腫瘍が下大静脈への浸潤
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を来たしたと診断していれば，浸潤性が高く腸腰筋な

どへの浸潤なども予測され外科的切除を行わないとい

う判断を下していたと思われる．

卵巣静脈原発平滑筋肉腫の造影 CT 所見では，比較

的大きな腫瘍が不均一に造影され，正常卵巣静脈を置

換して縦長に進展し腫瘍内部は血管豊富で，嚢胞性成

分や壊死成分が含まれることがしばしば見られる10)．

腫瘍と周囲血管や臓器との関係を推定するために CT

が有用だとする報告10,17) や CT three-dimensional

angiography12) を作成し診断したとの報告もある．ま

た後腹膜腫瘍の可動性を評価するために側臥位で撮影

した CT で腫瘍が腸腰筋から離れたことで卵巣静脈原

発腫瘍と診断した報告も見られた11)．側臥位での撮

影は一般的ではないが，患者負担が少なく腫瘍の可動

性や発生部位推定に有効と考えられる．

本症例は，卵巣静脈から進展し，下大静脈腫瘍塞栓

を伴っていた．一般に血管以外の臓器に原発した平滑

筋肉腫が大血管に腫瘍塞栓を伴う頻度は少ないようで

ある．腎発生の平滑筋肉腫の検討では115例中15例に

静脈腫瘍塞栓を認めたものの23)，下大静脈腫瘍塞栓

を伴うものは 2例のみと報告されている24)．大血管

に腫瘍塞栓を認める頻度は低いが血管内腫瘍塞栓自体

は予後不良因子としてあげられている23)．卵巣静脈

原発の平滑筋肉腫は発生頻度が低いものの大血管への

腫瘍塞栓の進展頻度は高いと考えられ，また血管内に

腫瘍進展している 9例中 5例に再発を認め再発の危険

因子と考えられた．手術以外の治療方法に関しては，

下大静脈以外より発生した血管原発肉腫の報告では

139人中71例に外科的切除後に放射線治療，化学療法

を補助療法として行ったと報告されている3)．しかし

ながら肉腫，また平滑筋肉腫に限定しても有効性が確

認されている術前後の補助療法の報告はない．本症例

では診断時，画像上遠隔転移を認めなかったこと，有

効な補助療法がないこと，血管形成などを行うことで

完全切除を見込めると判断したことから外科的切除の

単独療法を選択した．本腫瘍は術前 8 cm となるまで

遠隔転移を認めなかったことから slow growing type で

あったと推測される．一方術後 2カ月目に肝臓，肺転

移が生じた点については手術操作による影響も否定で

きない．今回の手術において血管形成は腫瘍摘出直前

に行わざるをえなかったため，可能性としては周囲の

剥離時に腫瘍への圧迫が腫瘍細胞の播種につながった

ことも考えられる．本症例は腫瘍塞栓を伴う腎癌の術

式と同様に静脈の処理を最後に行ったが，腫瘍への影

響を最小限となるような術式の検討が必要と改めて考

えさせられた．術前に大血管に流入する腫瘍塞栓を認

めていたこと，術後早期に血行性転移を認めた事から

は有効な治療方法があれば術前または術後に補助療法

を選択しても良い症例と考えられた．実施する薬剤に

ついては本症例のような平滑筋肉腫に対する化学療法

の有効性は確立していないとされているが，doxo-

rubicin および ifosfamide を中心とした化学療法の実施

を考慮すべきであったと考えられる25)．

結 語

右卵巣静脈原発血管平滑筋肉腫の 1例を経験した．

卵巣静脈発生の平滑筋肉腫は稀ではあるが画像的特徴

を吟味することで術前に診断し腫瘍の浸潤の可能性，

合併切除の範囲を想定し手術計画を立てることができ

た．
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