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   A case of primary osteogenic sarcoma in retroperitoneal space is reported. A 33-year-

old man was admitted to our hospital with complaints of left flank pain. On examination, 

large tumor was found in the left retroperitoneal space. After resection of the tumor, the 

patient was treated with combined chemotherapy by the regimen of cyclophosphamide, 
vincristine, adriamycin and dimethyl triazeno-imidazole carboxamide (CYVADIC). He has 

been well for more than ten months without recurrence. 

   Extraosseous osteogenic sarcoma of the soft tissue is extremely rare, and only 7 cases 

have been reported in  japan.  In general, the prognosis of patients has been very poor with 

surgery, radiotherapy or chemotherapy alone. A suitable combination chemotherapy or 

radiotherapy or both following radical surgery should be performed for prolonging survival, 

and even obtaining  u possible cure. 

Key  words  : Retroperitoneal extraosseous osteogenic sarcoma, CYVADIC regimen

緒 言

Extraosseousosteogenicsarcomaは まれ な 疾 患

であ り,そ の発 生 は 四肢,と くに 下 肢に 多 い と され て

い る.ま た そ の予 後 は種 々 の治 療 法 に もか か わ らず,

きわ め て不 良 と され て い る.今 回,著 者 は後 腹 膜 に 発

生 したextraosseousosteogenicsarcomaの1例 を

経験 し,比 較 的 良 好 な経 過 を み て い る の で,そ の詳 細

を記 載 す る と と もに,本 症 の 治療 法 に 関 して若 干 の文

献 的考 察 を 加 え報 告 す る.

症 例

患者:33歳 男性

初診:1984年2月3日

主訴:左 側腹部痛

家族歴:特 記すべき事項なし

既往歴:11歳 時,虫 垂切除術

現病歴:1984年2月 中旬頃より,左 側腹部痛が 出

現 近医受診し,超 音波検査などにより,左 腎腫瘍が

疑われたため,当 科を受診した.な お,Ⅰ983年 末 より

約10kgの 体重減少がみられた.
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Table1.Laboratoryfindingsatthetimeoftheadmission.

○ 一 般検 血

RBC490×10`

Hb14.7g/d2

Ht46.5%

WBC9000

0血 液化 学

Na

K

C2

Ca

P

BUN

Creatrnlne

UA

T.P

AIb

`llGlb

a2ノ

β 〃

γ 〃

↑,Chol,

TG

ChE

ALP

GOT

GPT

LDH

T,BI1,

145mEq/L

4.9mEq/L

100mEq/L

4.8mEq/L

3.8mg/d2

10mg/de

1.Orng/d2

6,4mg/d2

7,3g/de

50.0%

4.0%

13.3%

8.9%

23,9%

227mg/dβ

167rng/d2

3806∪/L

刀 ∪/L

6∪/L

6∪/L

75U/L

O.5mg/d2

○血清学的検査

CRP4(十)

○内分泌学的検査

血中アルトステロン

血中ア ドレナリン

99P9/m2

(10.9～62.7)

0.01ng/m2

(<0.12)

血 中ノルア トレナ リン0.12n9/me

尿中17KS

尿中170HCS

尿中VMA

○その他の血液検査

CEA

AFP

O検 尿

(0.06～O.45)

8.9mg/day

(2.O～7.6)

7.5mg/day

(1.6～6,7)

8.6mg/day

(4響7～11.4)

2.9ng/m¢

1.7ng/m2

蛋 白(十)糖(一)ウ ロヒ'リノーケ ン(N)

潜 血(一)

pH6.O

RBC(一)WBCO～1/F細 菌(一)

○血 沈1時 間80mm

2時 間110mm

Oツ ベル ク リン反 応5×5mm

O心 電 図 異 常 な し

.藁

ク響 瀧

ゾ 　態'へ訪
i髪雛i撚

諮覇 』秘
Fig,1.Excretoryurogramshowsrctroperitoncal

massintheleftsuprarenalregion.

入院時現症:身 長175cm.体 重84kg,脈 拍78/

min.血 圧148/88mmHg.表 在 リンパ節を触知せず,

胸部理学的所見に異常はみとめられなかった.腹 部は

中等度の肥満があり,あ きらかな左上腹部の腫瘤は触

知されえなか った.

入院時検査成績:TableIに 示 したが,α2-glo-

bulinの 上昇,CRP強 陽性,赤 沈の尤進などの異常

所見がみられた.内 分泌学的検査ではあきらかな異常

はなく,ま た血尿はみとめ られなかった.

X線 学的検査1胸 部X線 像には異常はみとめられな

かった.腹 部単純X線 像では,と くに異常所見はみと

められず,排 泄性尿路X線 像では,左 腎が下方に圧排

されており,左 腎上極 もしくは左腎上方に腫瘤の存在

が示唆された(Fig.1).腹 部CTscanで は,左 腎

上方 より左腎を圧排する 内部densityが 不均一で一

部に石灰化像をみる小児頭大の実質性腫瘤の存在がみ

とめられたが,腫 瘤の大血管周囲への浸潤像や後腹膜

リンパ節腫大の所見はみとめられなかった(Fig.2).

腹部大動脈X線 像では,腫 瘤は主として上,中 副腎動

脈に支配され,や やhypervascularなtumorves・

seleお よびtumorstainを み とめた(Fig.3).
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以 上 の 検 索 に よ り,non-functioningadrenal

tumorも し くは,左 腎 上 方 発 生 の後 腹 膜 腫 瘍 の診 断

の も とに,ユ984年2月14日,手 術 を 施 行 した.

手術 所 見:全 身 麻 酔下 に お い て,上 腹 部 横 切開 を 加

え,経 腹 膜 的に 腫 瘍 に到 達 した,左 腎 と腫瘍 は一 塊 と

な り剥 離 は 困難 で あ った ため,一 塊 に して 摘 出 され

た.摘 出に さい して の剥 離 は 比 較的 容 易 で あ ったが,

腫 瘍 上極 の 一 部 で横 隔 膜 との癒 着 が み られ た た め,こ

の部 は鋭 的 に切 離 され た.そ の 他 の部 位 へ の 浸 潤 の所

見 は な く,腫 大 リ ンパ節 もみ とめ られ なか った.

摘 出標 本=大 きさ20×11×10cm,重 量1,000gで

あ った.副 腎 は腫 瘍 に よ り圧 排 伸展 され て お り,ま た

腫瘍 と腎被 膜 との 剥離 は 必 ず し も容 易 で は なか った.

割面 は黄 白色,分 葉 状結 節 性 で,一 部 に 出血 壊 死 巣 お

よび石 灰 化巣 が み とめ られ た(Fig.4).

病 理 組 織学 的 所 見 ・類 円形 な い し多 形核 を有 す る未

分化 な 腫瘍 細 胞 間 にH-E染 色 では 好 酸性 無構 造 に み

え るostcoidの 形 成 が み られ た(Fig,5).ま た,軟

骨 様分 化 を示 す 部 位 もみ られ(Fig.6),Spindlecell

が縦 横 に 交錯 し,hcrring-bonepatternを 示 す,い

わ ゆ るfibrosarcomaに 類 似 す る部 位 も み とめ られ

た(Fig.7).以 上 の 所 見 よ り,細 胞 異 型 の い ち じ

る しいosteogenicsarcomaと 考 え られ,解 剖 学 的に

骨 格 とま った く無 関 係 で あ る こ とか ら,extraosseous

osteogenicsarcomaと 診 断 され た.

術後 経 過:術 後 経 過 は 良 好 で あ った が,横 隔 膜 と

の間 の切 断 端 に腫 瘍 組 織 が み とめ られ た た め,術 後

adjuvantchemotherapyと し て,cyclophospha-

midc(CPM),vincristine(VCR),adriamycin

(ADM),お よびdimethyltriazeno-imidazole

1603

carb・xamide(DTIC)の4者 併 用 に よ るCYVA-

DIC療 法 を 開 始 した.す なわ ち,Fig.8の ご と く

DTIC200mg/dayを5日 間連 続 投 与 し,第1日 目

と第5日 目にVCRlmg/day,第2日 目にCPM400

mg/day,ADM40mg/dayを 同時 投 与 す る4者 併 用

療 法 を1ク ール と して,術 後21日 目 よ り施 行,1ク ール
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終了後退院した.以 後1ヵ 月ごとに入院の上CYVA-

DIC療 法 を施行しているが,術 後10ヵ 月の現在,再

発転移の徴候をみとめず,全 身状態も良好である.

考 察

Extraosseousosteogcnicsarcomaはosteoid,

boneあ る い はchondroidmaterialを 有 す るmali-

gnantmcsenchymalneoplasmで,骨 格 に 接 し な い

softtissueに 発 生 す る も の と 定 義 さ れ て い る ま れ な

疾 患 で あ る.

発 生 頻 度:AllanandSoule1)に よ る とMayo

clinicの2,100例 のsofttissuesarcomaの う ち 本 症

は26例(1.2%)で あ っ た と 報 告 し て い る.ま た,骨

原 発 のosteogenicsarcomaに 対 す る 比 に つ い て は,

A至lanandSouleは3.9%,Wurlitzerら2)は3.6%,

Raoら3)は4.6%と 比 較 的 近 似 し た 値 を 示 し て い る.

欧 米 に お け る 多 数 例 の 報 告 と し て は,こ れ ら の 他,

W至 正son4),FineandStout5)、DasGuptaら6)の 報

oCY(CPM}

。VCR

。ADM

。DTIC

CY

Cyclophosphamide

Vincristine

Adriamycin

Dimetyltriazenoimidazotecarboxamide

Goo哩

VCR■l
I㎎

ADM■ ■
40me

■
唇㎎

DTIC■ ■ 圏 ■ 圏
200曜200哩200m巳200mt200m巳

15t2r対3rd4thsth

day

Fig.8.PracticalregimenofCYVADIC.
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告 が あ り,現 在 ま でに 約120例 を 数 え る こ とが で き

る.他 方,本 邦 に お い ては,本 症 の報 告 は 少 な く,著

者 が 調 べ えた と ころ で は,Kubo(1934)の 報 告 を 腐

矢 と し,自 験 例 は8例 目とな る7～13)(Tab[e2).

年 齢 お よび 性 差=本 症 の発 生 は 大 多数 が40歳 以 上 で

あ り,そ れ 以 下 の年 齢 の発 生 は まれ と され て お り,こ

れ は 骨 原 発 のosteOgenicsarcOmaの 発 生 が 若年 者

に 多 い のに 対 し 対照 的 で あ る.し か し,本 邦 症 例 で

は,40歳 以下 の もの が3例 に み られ,自 験 例 もIkeda

らの報 告 した22歳 の症 例 に つ ぐ若 さ で あ った.性 比

は,Raoら が ま とめ た64例 で は,男 性47%,女 性53

%で わ ず かに 女 性に 多 い傾 向 が あ るが,本 邦 報告 例 で

は 男 性6例,女 性2例 と 男 性 の 方に 多 く み られ て い

る.

発 生 部位=本 症 は 下肢 と くに 大腿 部 に そ の 発生 が 多

く,つ い で骨 盤 部 お よび肩 甲部 のlargemuscleに 多

くみ とめ られ てい る.Ikedaら の104例 の 集計 に よれ

ば,下 肢 に 発 生 した も のが61例(58.7%)で,し か も

そ の うち 大 腿 部 の ものが39例(37.5%)を 占め て お

り,自 験 例 の よ うに 後 腹 膜腔 に 発 生 した例 は8例(7.7

%)と 少 ない よ うであ る.本 邦 報 告 例 に お い て も,下

肢 の発 生 が3例 とも っ と も多 く,後 腹 膜 腔に 発 生 を み

た もの は 自験 例 のみ で あ る.

発生 原 因:本 症 の発 生 に 関 して,外 的 損傷 が ひ とつ

の要 因 と して考 え られ て お り,AllanandSouleに よ

れ ば,26例 中8例 に 外 傷 の既 往 が み とめ られ た と報 告

して い るが,そ の因 果 関 係 を証 明す るの は 困難 で あ る

と述 べ られ て い る.ま たmyositisossificansとcx-

traosseousosteogenicsarcomaと の関 連 性 を主 張

す る報 告5・14)も み ら れ るが,他 方,Enzingerand

Weissl5)は これ に 否 定 的 な 見解 を 報 告 して い る.さ ら

に,報 告 例 の 中に は 悪 性腫 瘍 に 対 す る放射 線 治療 後 に

Tablc2.CasesofextraosseousosteogenicsarcomainJapan.

報 告 者 年齢 性 発生部位 治 療 転 移 転 帰

1Kub◎(1934)396腸 間 膜

2NI蜘mu「 残{ち護)

3松 本(19ア3)

古 閑

4Ikedael1響 ラ4)

5篠 原・他(1974)

6薮 野・他(1974)

7遠 蔵・他(1977)

40δ 後 頚 部

556右 大 腿

22

59

60

55

♂ 縦 隔

9右 下腹部

6左 大 腿

g右 膝窩部

8自 験例(1984)33♂ 後 腹 膜

X線 照射 腸間膜リンパ節 死 亡
腹膜

摘 出 術

摘 出 術
6。Co照 射

摘 出 術

摘 出 術

摘 出 術

摘 出 術
化学 療法
(ADM)

摘 出 術化学療
法{C

YVAOIC)

肺

肺

肺

(一)

肺

(一)

(一)

死 亡

死 亡

生 存

生 存

死 亡

生 存

生 存
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発 生 して きた 症 例16～22)お よび 血 管 造 影 用 造影 剤 とし

て用 い られ たthorotrastの 使用 後 に 本症 が 発 生 して

きた 症 例2・a)もみ られ,な ん らか の外 的 刺激 が本 症 の発

生 に 関 連 して い る可 能性 も示 唆 され,き わ め て興 味 深

い疾 患 で あ る.自 験 例 に お い ては,外 傷 や 放 射 線 治 療

の既 往 は な く,そ の 発 生原 因 に 関 して は ま った く不 明

で あ った 。

症 状:本 症 の 自覚症 状 と して 特 徴 的 な ものは な く,

四 肢 に発 生 した 例 で は,局 所 の腫 脹 お よび 痙 痛 が 一般

的 な症 状 で,腫 瘍 の 増 大が い ち じる しい と きに は潰 瘍

形 成 が み られ る こ と もあ る と され て い る.他 方,自 験

例 の よ うに 後腹 膜 に 発 生 した 症 例 の場 合 に は,一 般 の

後 腹膜 腫 瘍 と同 様 の症 状 を 呈 し,腹 痛,腹 部 膨 満,腹

部 腫瘤 お よび 消化 器 症 状 な どを 主 訴 と す る こ とが 多

い.

診 断1本 症 の 確定 診 断 は,一 般 に 困難 であ り,潰 瘍

形成 部 の生 検 や 手術 に よ る切 除標 本 に よ り診 断 がつ く

こ とが まれ で な い.X線 学 的 に は骨 格 とは 無 関 係 の種

々の程 度 の石 灰 化 像 を と もな ったsofttissuemass

の存 在 が証 明 され る場 合 が あ り,ひ とつ の 重 要 な所 見

で あ る.血 液 検査 ではalkalinephosphataseの 上 昇

が み とめ られ る とされ てい る が,こ の よ うな場 合 は ほ

とん ど の症 例 が進 行 性 の もの で あ り,こ の点 に お け る

診 断的 価 値 は 少 な い と思 わ れ る,

鑑 別 診 断=本 症 と鑑 別 すべ き疾患 と して は,myosi-

tisossificans,periostealostcogenicsarcoma,

malignantmesenchymomaお よびmalignantfi-

broushistiocytoma(MFH)な どが あ げ られ る.

Myositisossificansは 筋 に 発 生 し,外 傷 の既 往や な

ん らか の 感染 症 状 が み とめ られ るが,本 症 と の鑑 別 は

容 易 で は な く,組 織 学 的 に はAckerman24)の 述 べ る

zonephcnomenon(病 巣 の中 心 部に 多 数 の分裂 像 を

と もな う未 熱 な組 織 がみ とめ られ,周 辺 部 に 骨 梁形 成

のみ られ る現 象)が み られ るが,cxtraosseousosteo-

genicsarcomaで は,こ れ とは逆 の分 布 を 示 した り

(rcversczoningeffect),分 化 した 細 胞 よ りな る部

分 と未 分 化 な細 胞 か らな る部 分 が 混 在 してみ られ る と

され て い る.Perios亡ealosteogenicsarcomaの 場

合 は,骨 皮 質 に 接 して発 生 す る こ と,特 徴 的 な レ線 所

見 お よび高 分 化 型 の腫 瘍 細 胞 に よ り構 成 され る こ とか

ら鑑 別 され る.Malignantmesenchymomaは,

fibrosarcomaを 除 く2つ 以 上 のmalignantmescn-

chymalclcmcntよ り構 成 され る も の と 定 義 され る

が,osteogcnicsarcomaにchondrosarcomaの 組

織 像 が 含 まれ る場 合,ひ とつ のmescnchymalele-

mcntよ り発 生 し,そ れ が分 化 した も の と鯉 釈 され る

た め,OSteogeniCsarCOmaと 診 断 され るの が 妥 当 で

あ る と され て い る.MFHにossificationを とも な

う場 合 に 本 症 と の鑑 別 が 必要 とさ れ る が,MFHで

は,そ の組[織像 に おい て 特 徴 的 なstriformpattern

やxanthomacell,炎 症 細 胞 浸 潤 の所 見 が み とめ られ

る こ とに よ り鑑 別 され る,

予 後 お よび 治 療 ・本 症 の 予 後 は きわ め て 不 良 であ

り,Raoら に よれ ば,5年 生 存 率 は わ ずか15.6%で あ

り,約80%の 症 例 が 再 発 も し くは 転移 の た めに3年 以

内に 死 亡 し て い る と報 告 され て い る.ま た,転 移 巣 と

し ては,肺 お よび 局 所 リンパ 節 が 多 い とされ て い る.

本 症 に 対 す る治療 と して は,localexcisionが 多 く

の症 例 で お こな われ て い るが,AllanandSouleは

1Qcalexcisionを お こな っ た15例 中13例 が 再 発,転 移

に よ り死 亡 した と報 告 し,四 肢 発 生 の場 合 に はamp-

utation,そ の他 の 部 位 に お い て も 広 範 囲 の切 除 をお

こな うradicaloperationが 必 要 で あ る と提 唱 して

い る.Radiationは 症 例 に よ り疹 痛 の軽 減 お よび 腫

瘍 の縮 小 な ど の姑 息 的 な効 果 を 期 待 す る の み で あ り,

根 治的 な 治 療 法 とは い え な い よ うで あ る.chemo-

therapyお よびimmunotherapyも ほ とん ど無 効 と

され て い るの が 現 状 で あ る.以 上 の よ うに 本 症 に 対 す

る これ ま での 治 療成 績 は惨 憺 た る もの で あ るが,近 年

の癌 治 療 学 の 進 歩に よ り,今 後,radicaloperation

施 行 後 にchemotherapy,radiotherapyを 有 効に 加

え たcombinationtherapyを お こ な うこ とに よ り,

予 後 の 改 善,さ らに は 本 症 の治 癒 に 期 待 が もた れ て い

る と ころ で あ る.著 者 は 自験 例 に 対 して,手 術 に よる

腫 瘍摘 出 後に,最 近softtissuesarcomaの 治療 法

と して か な りの 効果 が み とめ られ て い るCYVADIC

25"'28)療法 を お こ な った .い まだ 短 い観 察 期 間 で は あ

るが,現 在 まで に 比 較 的 良好 な経 過 を と って お り,そ

の 治療 効 果 が 充 分 に期 待 で き る もの と 考 え て い る.

結 語

後腹 膜 腔 に 発 生 したextraosseousosteogenic

sarcomaの1例 を 報 告 し,発 生 原因,診 断,予 後 お

よび 治療 な どに つ き文 献 的考 察 を加 え た.本 症 は種 々

の 治療 法 に よ って も,そ の予 後 は きわ め て 不 良 とされ

てい るが,今 回 著 者 は,術 後adjuvantchcm・the-

rapyと してCYVADIC療 法 を 施 行 し,比 較 的 良 好

な経 過 を 得 て い る,
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