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          はじめに

 血管内皮細胞に由来する悪性腫瘍は，比較的稀

であり，しかも，その組織像では，非定型的なも

のや移行型が多くみられるため，病理組織学的に

分類することは，非常に困難であり，諸家によ

り，種々の名称が使用されている．一般に，悪性

度は少なく， 転移形成も少ないといわれている

が，最近われわれは，広汎な転移により，多彩な

臨床症状を示し，組織学的にも悪性か良性かの断

定の困難な血管肉腫の1例を経験した．かかる症

例の存在は，臨床的にも参考となる点が多いと思

われるので，文献的考察を加えて報告する．

          症  例

 患者：K・Y・ 42才 男 会社役員

 既往歴：7才，ヘルニアの手術，9才扁桃腺捌出術を

うけた．

 家族歴：父は高血圧，祖父母は脳卒中，母は心臓病で

死亡した．

 現病歴：昭和30年（27才）左前腕屈側面，手関節の近

くに約2～3mmの結節に気付いたが，疹痛，発赤のない

ため放置していた．38年（34才）この結節に陣痛を感ず

るようになったため，近医を訪れ，皮膚との癒着を注目

されて，これを切除した，その組織学的検査でSynov呈oma

と診断され，良性だが将来悪性化する可能性もあろう

といわれた．39年（35才）再び同部に疹痛，硬結が出現

し，色素沈着，屈伸障害も起こったので，腱延長術と搬

痕切除術を施行した．

 41年（38才）口渇，全身倦怠感，体重減少を主訴とし

て某国を受診し，糖尿病を指摘され，半年間，内服薬治

療を行なった．43年10月（40才）同搬痕部に小潰瘍が生

じ急速に増悪，手関節も屈曲したままとなり，疹痛も生

じて来たため，11月29日当内科に入院した．

 100gブドウ糖負荷試験で，血糖は，食前138，30分

222，1時間330，1時間30分376，2時問352，3時間

330mg／df（耳朶血， Hagedorn＆Jensen法）．尿中アセト

ン体（丹），食餌療法とTolbutamide 1．0投与を行ない，糖

尿病は良くコントロールされたが，Synoviomaとされ

ていた腫瘍の悪性化を疑って，整形外科で左前腕2／、以下

を切断した．病理組織学的検索では，Synovioma， Pseudo－

sarcomatous fascitis，またはHemangiosarcomaが疑わ

れ，完全に悪性とは断定できなかった．臨床的にも他臓
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表1 第2回入院時検査成績

血

液

般

漿

 蕨｝                        玉釧

写真1 昭和44年12月の胸部レ線写真．左右両肺

    の数ヵ所に，境界不鮮明な淡い雲状陰影

    がみられる．
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器への転移を認められなかった．退院後は，当科に通院

していたが，自覚的に異常なく，糖尿病のコントロール

も良好であった．

 44年2月頃，時々血疾が出現したが，発熱，胸痛はな

く，胸部レ線像にも異常を認めず，喀疾は，塗抹・培養

共に結核菌を証明できなかった．44年11月半ば頃，突然

39℃に発熱し寒冒様症状あり，1～2日で解熱したが，

以来咳蹴，喀疾が時々出現する様になった．しかし，血

疾は出なかった，12月になり，胸部レ線に異常陰影が出

現し，頭皮には発赤はないが皮膚と癒着した大豆大の腫

瘤にも気づいた．その頃から，食前血糖160㎎畑前後

で，コントロールは不良となった．（写真1）はこの時

（44年12月）の胸部レ線写真で，左右両肺の数ヵ所に，

境界不鮮明な淡い難聴陰影がみられ，悪性腫瘍の転移を

最も疑ったが，結核も全くは否定できなかった．45年3

月，食後30分～1時間すると，心窩部鈍痛が起こるよう

になり，4月6日再入院した．

 入院時現症：頭頂部に，大豆大で硬く，皮膚に

癒着し，発赤のない腫瘍1個を認め，左前腕は前

述の手術で切断されていたが，全身状態良好，血

圧120／74㎜㎏，脈拍104／分，呼吸数20／分．胸部

では，心濁音界正常，心音清，肺癌聴診上正常．

腹部では，心窩部に圧痛あり，肝・脾は触知せず．

反射は正常であった．
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写真2 入院時の断層写真．不規則な厚さの壁に

    囲まれた透亮像が認められた．
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表2 入院中の検査所見

血

清

理

化

学

T．P．

IAlb

γ一G

血

液

尿

便

GOT
GPT
AI－Pase

T，chol

LDH
T．bil

＜霜

M．G
Hb（9畑）

R（×104）

W
タソパク

ウロビリ

ノーゲソ

潜 血

第2回
内科入院
 ↓

消化器外科
転科
 ↓

内科転科

 ↓

4月
7日 23

7．6

55

14

13

11

10

148

137

15．2

508

／6000

十

（十）

8．1

51

15

3．6

＜ 1．7
 1．9
30

28
5月
8日 12

7．31 6．8

55  56

16  16

104  84

95  60

64  72

342

305 162

21

16

57

175

238

30

／16

＼5  ＿［
 75

／16．9
＼13．1

1塑
10．9

241

12400

十

十

19

6．4

60

13

156

53

220

267

工37

44．5

／25．6
＼18．9

20

6．1

36

25

堕262
175

33．2

160

22
6月
8日

6．41 6．7
 1

31

72

174

292

1050

23．8

ユ10

63

59

塑
ユ75

塑
5．1

30

15

！4．7

436

23

5．8

55

16

31

18

19

！37

133

1．9

8

ユ2，0

315

113008600

十

7月
7日
5．3

60

15

24

11

18

168

157

12．6

435

17

十

冊

十

21

5．5

60

！2

23

24

旦

11．1

346

6900

  耀一

文撫

400

300

200

1OO

0

蓄 墨
腕   時
切   々
断   出

   現

A1－Pαse

一一一一
kDH

－oM．G

臨
癸
熱、

咳

嘆

堅
ヨ炎

 オ2回
  礁

臨

淵

＿一＿＿一一昌一一一一一一一｝一一一一一ノ

濡

↓

矛3回
入院

慰∫ξ：／l＼

     Courvoisier症｛艮
     月干眉重大車欠  【

      3模指  l         l

         i

         1
      ／／、   1
       ＼∠、1

         ゾ

齢
／｛魏

薯

↓

＼／鐸

    ま

1，、／

レ／

LDH
mr拝un「t）

i200

iOOO

800

600

400

200

43年44年
［0月 1月 4

     45年
i［  12  1月  2 3

図1 経過

 入院時検査所見：表1に示したように，貧血は

なかったが，白血球16000，CRP6十，尿ではタ

ンパク十，糖惜，ウロビリノーゲン正常，沈澄では，

4 5 6 7 8

0

赤血球3～4／全視野，白血球1／数視野，血沈1時

間値27㎜．血清理化学的検査では異常なかった

 胸部レ線写真では，44年12月の時よりも境界不
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写真3 小腸粘膜下の腫瘍．紡錘形，あるいは，

    立方形細胞が小血管腔をかこむ排列をと

    る．Masson染色100×

写真6 腰椎体骨髄の腫瘍浸潤．線維芽細胞様の

    腫瘍細胞から成り，膠原化が強い．

写真4 小脳髄膜の腫瘍浸潤．大きい立方形で上

    皮細胞様にみえる腫瘍細胞の髄膜浸潤．

写真7 肋膜の腫瘍．異型の線維i芽細胞様の細胞

    から成る．

写真5 肺の腫瘍．立方形の腫瘍細胞を主とする

    転移巣．

一868一

写真8 膵頭部の腫瘍．立方形細胞より成る部分

    と，線維芽細胞より成る部分が混在する．．
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鮮明な淡い去状陰影がやや増強し，断層写真（写

真2）では，背側より8～！0cmに不規則な厚さの

壁に囲まれた透亮像が認められた，気管支造影で

は，透亮像の中に造影剤が入らず，擦過診では，

異型細胞を認めなかった．喀疾は，一般菌，結核

菌，真菌いずれも培養で陰性，塗抹標本でも異型

細胞は認めなかった（Class I）．

 入院後の経過：（図1，表2）腹痛と食欲不振

が増強し，」：血疾も毎朝少しずつ出ていた．4月22

日黄疸を認め，腹痛強く，頻繁となり，モイレン

グラハト160倍，GOT31 unit， G P T72unit，

アルカリホスファターゼ270K－Aunit， LDH

1050mmunit，総コレステロールも上昇し，5月

7日には，Courvoisier’s signも出現した，総胆

管の閉塞性黄疸が急速に進行するため，消化器外

科に転科した．

 5月21日開腹．胆嚢に充満した約200ccの濃厚

な胆汁は，切開し排除した．結石はなかった，胆

管は径約2cmに拡張し，十二指腸開口部は完全に

閉塞していた．胆管を切開し，洗浄，気管支鏡で

内帯を観察すると，腫瘍は，全周にわたり，Kra－

terを形成し，胆管癌と考えられた．局所的に

は，膵頭部切除術の適応とみなされたが，全身状

態の悪いため，やむを［えず，胆管十二指腸吻合

術，胆嚢切除術が施行された．

 術後経過：術後3日目には，モイレングラハト

は30倍となった．糖尿病については，インスリン

を徐々に増量したが，引き続き血糖は高く，るい

そう著明で，6月22日内科に再び転科した．こ

の頃，モイレングラハト8倍，アルカリホスファ

ターゼ1g K－A unit， LDH 133 mm－unitとかなり

改善されていたが，肝は4横指触知した．小豆

大～大豆大発赤丘状の皮下腫瘍が，頭部に6コ，

背部に4コ出現し，一部壊死および癩痕化がみら

れた．‘下肢では，右で腱反射が消失していたが，

病的反射は認めず，幻覚，項部強直を認めた，そ

の後，右眼外直筋麻痺，複視がおこり，全身倦怠

を強く訴えた．手術前から時々一過性の自然気胸

を繰返していたが，この頃，全肺野に淡い肺陰影

が増加し，7月半頃，肋膜炎および肺炎を併発し

て7月25日に死亡した．

 本例は，糖尿病のほか，左手関節部に原発し，

長い経過の間に，脳・頭蓋骨をはじめ，肺，・肝，

膵など主要臓器を含め，全身に広範な転移をおこ

した血管肉腫で，多彩な臨床諸症状もこれによる

ものと考え，剖検した．

 剖検診断

 1） 左手関節部の1血管肉腫による左前腕部切断

術後の状態

 2）腫瘍の全身性転移：

  a）左右肺のそれぞれ数個のクルミ大の転

移 肋膜のびまん性～扁平限局性浸潤．左650

cc，右900 ccの微血性胸水．

  b）脳の数個の栂指頭大転移．

  c）膵頭部リンパ節および膵間質の腫瘍浸潤

による総胆管狭窄．

  d）肝・腎の少数の小転移．

  e）胃噴門部近くの示指頭大1コ，小腸の数

個の小指頭大までの転移．

  f）骨髄諸所の転移．

  g）後腹膜，肝端部，左腋窩淋巴節およびそ

の周囲組織の腫瘍浸潤．

 3） 胆道狭窄に対して行なわれた胆嚢切除，

   総胆管一十二指腸吻合術後の状態，

 4）肝の軽度の黄疸．

 剖検所見：左前腕の切断端には，腫瘍性変化は

認められなかったが，腫瘍の転移は広汎で，脳，

肺，肝，腎，膵，胃，小腸，骨髄，リンパ節とほ

とんど全身にひろがっていた．多彩な臨床症状の

ほとんどが，腫瘍転移にもとつくものであること

が剖検により明らかになった．例えば，肺の空洞

は，内部の軟化した転移巣であり，胆道の狭窄

は，膵頭部の腫瘍浸潤によるものであり，また，

脳・脳膜症状も，脳および脳膜の腫瘍浸潤により

おこったものであった． （糖尿病症状に関して

は，腫瘍と直接の関係はなく，また，膵のラ氏島

にも著変はみとめなかった。）

 腫瘍は肉眼的にも組織学的にも，場所により所

見がやや異ってはいるが，すべての所見を総合

し，また生前の組織所見をも考え合せて，左前腕

に発生した血管肉腫の全身性転移と診断した．

 腫瘍の組織像は，次の2型，あるいはその移行
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型ないし混合型であった．すなわち（1）多角形

あるいは立方形の上皮細胞に似た大きい細胞，あ

るいは紡錘形をした細胞が小管腔を囲むようなか

たちで配列していて，胞内には血液が入ってい

る所が多いもの．（2）異型のある線維芽細胞様

の細胞からなり，線維化，膠原化の傾向を示すも

の．腫瘍の転移巣のうち肺，脳，腸，肝のものは

主として（1）の型，腰椎体，後腹膜組織では主に

（2）の型であるが，仔細にみるとどこでも（1），

（2）の混合がみとめられた，一般に， （1）の型を

主とするものは，出血，壊死が強く，そのため

脳，肺では中心部の軟化，出血があり，周辺には

著明なヘモヂデリン沈着があった，腸では潰瘍を

形成していた．生検の標本では，病変が部分的に

しか現れないので，この組織像の多彩さが診断の

確定を困難にしたものである．本質的には，生検

の組織像と剖検で得られた腫瘍の組織像とは同じ

であった，

         考  按

 血管内皮細胞に由来する腫瘍のうち，良性腫瘍

は数多くみられるのに反し，悪性腫瘍は比較的稀

であり，しかもその組織像では，変型や移行型を

示すものが多く，他の悪性腫瘍に比べ，病理組織

学的に分類することは非常に困難とされている．

そのため，Hemangioendothelioma， Hemangiobla．

stoma，工ymphangioendothelioma， Gemmangioma，

Hemangiosarcoma， Mesenchymoma，工ymphangi．

osarcoma， Kaposi’s sarcoma， Hemangiopericyto－

maなど種々の名称で呼ばれている．1908年Ma－

110ryは，血管内皮細胞に由来する腫瘍をheman－

gioendothelioma1）と命名し，1943年Stout2）は，

その悪性血管腫瘍を，malignant hemangioendoth－

e豆ioma， malignant hemangiopericytoma， Kaposi’s

sarcomaに大別している．本腫瘍の特徴とすると

ころは，Stoutによると，1）単層内皮を有する

血管内に並列する多数の内皮細胞の異型的増殖，

2） 微細な網状線維を有し，かつ管腔が相互に吻

合を営む傾向を有する血管の形成で，この2条件

をそなえていない腫瘍は血管内皮腫と言えないと

した．組織像の複雑さから，Kinkade1）4）， McCa－

rthyら5）は，1総括的にangi・sarcomaなる名称の

方が適切であるとし，また本邦では，本村らが，

hemangiosarcomaなる名称を提唱している．本意

では，数度の生検で組織像は複雑であり，適確な

組織学的診断をつけるのが非常に困難であった．

 多彩な組織像を呈する血管肉腫とKaposi’s sar－

comaとの関係は， McCarthy5），岩佐10）らにより

論じられているが，本例においてもまた，組織像

および非常に緩慢な臨床経過により，Kaposi’s

sarcomaとの類似性を指摘したい，

 発生頻度に関しては，本邦で報告されたhem－

angioendothelioma 67例について統計学的観察を

行なった明楽ら3）によると，年令的には，比較的

若年者に多く，20～60品詞74．6％を占め，10才未

満のものは，8．9％で，大部分が先天性であり，性

差は認められないといっている．McCarthyら5），

Thomaら6）， Hartmanら7）も，性別による頻度の

差は認められないといっている，McCarthyら5）は

20例のangiosarcomaについて統計的観察を行な

った結果，70％は40才前に発症し，そのうち45％

は10～30才の間に生じていると言っている．

 発生部位に関しては，明楽ら3）の報告では，本

邦では頭部が最も多く64．2タ6である．明楽らが蒐

集した外国例153例についてみると，本邦統計と

全く相違し，体幹部（41．7％）が最も多く，頚部

（33，3％）がこれに次ぎ，頭部（6．5％）が最少で

あると言っている，Stout8）も乳腺等体幹部に多い

と言っているが，McCarthyら5）の統計では， angio－

sarc・maの約55％は四肢に生じているとのこと

で，諸家の報告9）～17）はまちまちである．血管が全

身に分岐している以上，どこにでも発生しうると

思われるが，統計上の不一致は，諸家による組織

学的なcriteriaが一致していないこともその一因

と考えられよう．

 Stoutは，上肢の良性腫瘍1203例中のheman－

giomasは3．5％， Butterらは337例中7．7％で

あると報告しているとBooher18）は言っている．

 本山は，最初の前腕切断時の組織学的所見と，

剖検所見とを比較検討したが，組織学的には，性

格は同一のものと思われる．剖検時の各部位の腫

瘍は，組織学的に多彩な像を示し，悪性像が明ら

かな所も多いが，一見良性と考えられる所もあっ
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た，本郷の原発巣は，前腕の皮下から生じたhem・

angiosarcomaで，これが全身に転移したが，組織

像の多彩性は転移臓器による相違によるものと考

えられる．

 本立の臨床経過は非常に緩徐で，15年を要し

た，文献3）でみると，臨床経過は一般に長く，6

ヵ月以内のもの34．3％，7ヵ月より10年以上の長

期にわたるもの47ユ％である．

 Angiosarcomaの発生には，外傷が関係してい

ると思われることもあり，McCarthy5）は3例，

Stout2）は2例記載している．

 本例の転移の広がり方は，リソバ行性と思われ

るところは少なく，主として血行性と思われる．

Hemangiomaがどんな場所にも転移し得ることか

ら考えれば当然ではあろうが，臨床症状は，極め

て複雑であり，多彩であった．

 治療としては，上下肢の如く切断できる部位は

別として，完全な切除は困難なことが多い．X線

や60Coによる照射療法， nitrogen mustardやth－

iotepaなどの放射性誘導体または，細胞毒製剤の

血管内注入などの単独，または外科的療法との併

用などが試みられている．

 Hemangioendotheliomaをま，明楽ら3）によると，

悪性度は比較的少なく，治癒率62，7％，死亡率

22．4％，転移形成10．4％，術後再発は4．5％であ

る．しかし，McCarthy5）は， Angiosarcomaにつ

いて，骨，肺，リンパ節への転移後は，3年以内

にほとんどが死亡すると述べている．

         結  語

 左手関節部に発生した結節が，12年後に悪性化

を疑われ，左前腕切断をしたが， 1年後に脳，

肺，膵，肝，腎，胃，小腸，骨髄など全身に転移

し，非常に多彩な臨床症状を示した興味ある血管

肉腫の1例を経験したので，報告した．

 （本症例は，内科地方会（昭46．2．／3）において発

表した．）
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