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腎被膜より発生 した悪性線維性組織球腫の1例
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   We report a case of malignant fibrous histiocytoma originating in a renal capsule. A 43-year-old 
woman was admitted with a chief complaint of right lower abdominal pain. Physical examination was 
unremarkable. Serum C-reactive protein and erythrocyte sedimentation rate increased to 3.8  mg/dl 
and 60 mm/hr., respectively. Computed tomography (CT) and magnetic resonance image (MRI) 
showed a heterogeneous enhanced mass,  4  X  9  X 13 cm in size, in contact with the lateral part of the 
right kidney. Selective right renal arteriography revealed a hypovascular tumor, the main feeding 
artery of which was the right adrenal artery. Preoperative clinical diagnosis was a retroperitoneal 
sarcoma and transabdominal tumor resection was performed. The adhesion between the tumor and 
the right kidney was so severe that right nephrectomy was also necessary for a radical surgery. The 
tumor, measuring 13 X 9 X 6 cm, was located laterally adhering to the right renal capsule. Microscopic 
examination of the tumor demonstrated spindle-shaped fibroblast-like cells arranged in a storiform 

pattern with fibrous stroma and clusters of rounded histiocyte-like cells  and  pleomorphic giant cells 
with bizarre nuclei. Histopathological diagnosis was malignant fibrous histiocytoma arising from the 
renal capsule and there was no tumor invasion to renal parenchyma. No adjuvant therapy was 

performed but she has remained well for 31 months since the operation without evidence of disease. 
                                            (Acta Urol. Jpn.  47: 727-729, 2001) 
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緒 言

悪 性線 維性 組織 球 腫(malignantfibroushistio-

cytoma以 下MFHと 略す)は,成 人の軟部悪性腫瘍

の中では最多 とされているが,後 腹膜に発生すること

は比較的稀である.今 回われわれは,腎 被膜 より発生

した と考 えられたMFHの1例 を経験 したので報告

する.

症 例

患者は43歳,女 性.家 族歴 としては特記すべ きこと

なし.1998年5月 右下腹部痛 を主訴 に近医受診 したと

ころ,超 音波検査 にて直径約10cmの 右後腹膜腫瘍

を指摘され,精 査加療 目的にて当科紹介受診 し,同 年

6月1日 入院 となった.既 往歴 として17歳 時に虫垂炎

にて虫垂切除術.ま た生下時より心房中隔欠損症を指

摘されているが,特 に自覚症状 は認めなかった.一 般

血液検査 ではHt32.8%,HblO.7g/dlと 軽度の貧

血,ま たCRP3.8mg/d1,赤 沈60mm/hrと 炎症反

応の充進 を認めた.画 像診断として,排 泄姓 腎孟造影

では右腎は腫瘤により内側へ圧排 されているものの機

能障害は認めず,ま た水腎水尿管 も認めなかった.腹

部CTに て,右 腎 を外側 より圧排す る約4×9×13

cmの 腫瘤を認めた.腫 瘤上部はほぼ造影効果を認め

ず,下 部では不均一な造影効果 を認めた.腫 瘤 と腎の

境界 は比較的明瞭であった(Fig.1).腹 部MRIに

て,Tl強 調画像で腫瘍上部 はlowintensity,下 部は

肝 とiso-intensityで あ り,dynamicMRIに て下半を

中心 に早期 より造影効果を認めた.血 管造影検査では

腫瘤 は右腎動脈起始部より分枝する右副腎動脈よりお

もに栄養されてお り,特 に腫瘤下半 を中心 にcoarse

な腫瘍血管の増生を認めた(Fig.2).ま た腫瘍の一部

には右腎被膜動脈,右 卵巣動脈,右 腰動脈か らの血流

も認めた.以 上 より,右 後腹膜腫瘍の診断のもと,

1998年6月ll日,経 腹的腫瘍切除術を施行 した.腫 瘍

はGerota筋 膜内に存在 し,右 腎を合併切除する形で

完全切除することが可能であった.摘 出標本は腎 を含

めて13×12×6cm.腫 瘤は腎外側より腎下極におい
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て腎被膜 と強固に癒着 していたが,腎 実質からは分離

可能であるため腎被膜よ り発生 した腫瘍 と考えられ

た.病 理組織診断にてstoriformpatternを 呈す る線

維芽細胞類似の紡錘形細胞 と多核巨細胞の増殖,分 裂

像 を多数認め,免 疫組織化学的染色 にて α1ア ンチ ト

リプシン陽性であ り組織球由来の細胞であることが証

明された(Fig.3A,B).ま た組織学的に腫瘍組織 を

腎実質組織に臨接 して認めることより,腎 被膜由来の

MFHと 診断 した.患 者は術後一過性の脳虚血発作 を

発症 した ものの保存的に軽快 し,6月29日 に退院。特

に補助療法は施行せず外来で経過観察 しているが,術

後2年7カ 月を経過 した現在 も再発 は認めていない.

考 察

悪性 線維性 組織 球種 は未分 化 間葉細 胞 に由来 し,

丘broblast様 細 胞 お よびhistiocyte様 細 胞 の方 向 に分

化 した軟部組織腫瘍 と考 え られ,術 前診 断が困難であ

り,き わめて予後不 良な疾患である.1964年 に0'B㎡ ㎝

とStouti)に よ りmalignantfibrousxanthomaと し

て最初 に報告 されて以後,多 数 の報告が あ り近年 で は

成人の軟部悪性腫瘍 の うちで最 も頻度 の高 い もの と考

えられている.発 生部位 と して は四肢が60～70%と 最

も多 く,後 腹膜 由来は10～20%程 度 であ る2・3).

術 前 診断 と して,IAP,fibrinogenの 測 定が有用 で

ある との報告 もある4)が 特 異的 なtumormarkerは 存

在 しない.本 症例 では術前上昇 していたCRP,赤 沈

な どの炎 症反 応が術 後 正常 化 してお り,今 後 のfol-

lowupの 上 で有効 な指標 にな り得 る と考 え られ た。

画像 に関 して も特異 的所 見に乏 しく,他 の悪性腫瘍 と

の鑑別 は困難であ るため,MFHの 確 定診断 は病理組

織 学的検 索に よらなければ な らない.MFHの 特 徴 と

して は,spindlefibroblastとatypicalhistiocyticce皿

が 混在 し,組 織構 築 としてstoriformpatternが 見 ら

れ,腫 瘍細 胞 にはmitosisが 存 在す る とい う3点 があ

げ られ る5)ま た免疫組織化 学的 に抗体 を用いた検討

にて α1ア ンチ トリプシ ン陽性で あれば組 織球 由来 の

細胞 であるこ とが証明 され,診 断の一助 とな り得 る.

EizingerとWeiss6)は さ ら1こ組織型 を(1)storiform-

pleomorphicpattern(2)myxoid(3)giantcell(4)

inflammatory(5)angiomatoidの5つ に 分類 して お

り(1)storiformpatternが 頻 度的 に最 も多 い と報告

して いる.本 症例 も組織 中にstoriformpatternを 示

す細胞構築 を認 めた.

治療 に関 しては広 範囲にわた る外科的切除が基 本で

ある.化 学療法 や放射線療 法の有効 性につ いては一定

の見解 が得 られていないが,術 後化学療法 の併用 につ

いて はLeiteら7)がCYVADIC
,CYVADACT多 剤

併用療 法にて約30%に 反応 を認めた と報告 してお り
,

腎 被膜 由来 のMFH症 例 にて も約40%の 症 例 で補助
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化学療法が な されていた.

予 後 に関 して は一 般 にMFHは 切 除後 も00-・50%

の高 率 に局所再発 をきた し,さ らに40%に 転 移 を生 じ

るといわれ ている.Weissら2)に よれ ば転移部位 と し

て肺82%,リ ンパ節32%な どが好発 部位 の ようで あ

る.Kempsonら8)はMFHの 再 発 まで の期 間 は平均

9カ 月 と報告 して いる.Souleら9)に よれ ば後腹 膜原

発 のMFHに お い て5年 生存 率64%,10年 生 存 率

38%と 報 告 してい る.

本 邦 にお ける腎被膜 由来のMFHと して は自験例

を含め31例 の報告が認め られ たが,そ の内経過 の明確

な23例 につ き今回検討 を行 った.発 症年齢 は35～87歳

(平均58.2歳),男 女 比 は1=2.3,患 側 と して は右14

例,左9例 であ った.全 例 ともに周 囲臓器 の合併切除

を含 む広 汎腫 瘍切除術 を施行 されて いた.腫 瘍最大径

は平均17.lcmで あ り,病 理所 見 と しては検索 可能

な16例 中storifi)rm-pleomorphicpatternを 示 す

commontypeが12例 と最多であ った.Kaplan-Meier

法,logranktestを 用 い て観 察期 間2・-65カ 月(平 均

17.2カ 月)に お ける生存率 を検討 した.初 診時既 に転

移 を認めた ものが4例,術 後再発転移 を きた した もの

が7例 であ り,す べて術後2年 以 内で あった.再 発転

移部位 と して は局所再発が54%と 最 も多 く,遠 隔転移

として肺45%,骨18%が 多 か った.生 存率 に関 しては

初診時転移 を認め た4例 はすべ て術後 の5カ 月以 内に

癌死 していたが,そ れ以外 の19症 例で は観察期 問内に

癌死 した症例 は3例 の みで あ り,両 群 の生存率 に有意

差 を認めた(p<0.0001).澤 田 ら10)は,MFHの 予 後

を因子 と して(1)腫 瘍 の深 さ(発 生部位),(2)腫 瘍

の大 きさ,(3)組 織 型,(4)手 術 様式,(5)合 併 腫瘍

の有無 をあげてい るが,腎 被膜 由来例で は発生部位が

比較的深部で あ り初診時 に進行 した状態で あるこ とが

多 いが,転 移 の な い 症 例 で あ れ ば十 分 なsurgical

marginを 考 慮 した広汎 手術 を施 行すれ ば比 較的良好

な予後が見込め る と考 え られ た.
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結 語

腎被膜由来の悪性線維性組織球腫の1例 を報告 し,

若干の文献的考察を加 えた.
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