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異な っ た 経過 を と っ た先天性 （乳児） 血管外皮腫 の 2 例

Two 　cases 　with 　congenital （infantile）hemangiopericytoma：

　　　　Case　reports 　and 　review 　of　Japanese　literature
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　 　　　　　　 　　　　　　 　　　　 要　　旨

　症例 1 は 日齢 8 の 男児．生直後に 左 肩甲部腫瘤 に 気付 か れ ，日齢 16 で 腫瘍摘出を 受け

た．10 年を経過 したが 再発 を認めず．症例 2 は 4 カ 月の 男児．生 後 2 カ月で 右項部腫瘤

に気付かれ ，増大す るた め摘 出 され た．術後 4 週 で 創部皮下 に小腫瘤が 出現，局所再発 と

診断 した．約 5mm の 健常組織 をつ けて 切除，術後 4 年の 現在再 々 発はな い。

　診断 に至 らず新 生児，乳児 の 皮下腫瘤 を治療する 際に は必 ず血管外皮腫 を念頭 に 置 く

必 要 が あ る．ま た，術後は 転移や 晩期再発の 可能性 もあ り，長期 の 経過観察が必要で ある ．

Key　words ：先天性 （乳児）血管外皮腫，再発

　　　　　　（infantile）　hemangiopericytoma，　recurrence

は じ め に

　先天 性ある い は乳児 血管外皮腫は稀な腫瘍
D

で ，
・
般的 に は良性腫 瘍 と考 え られて い るが ，時に転

移，再 発 な ど を 生 じ うる
：） z ）

．先 天 性お よび乳児

血管外皮腫 の 自験 2 例 を報告 し，併 せ て 過去 23

年間 の 本邦報告例 を検 討した の で 報告す る，

II 症　 　例

【症例 1 ］日齢 8 の 男児，生直後 に 左肩 甲部腫瘤 に

気付かれ た．日齢 3 で潰瘍を 形成し紹介され た，

1 ）群馬県立 小 児医療セ ン タ
ー

外科，2）血 液腫瘍科

3） 独 協医科 大 学 越谷 病 院小 児 外 科

1 ）Department　of　Surgery　and 　2 ）Hematology−Oncology．　Gunma

Children’s 　N【edLcal 　Center

3 ）Department 　of 　PeCliatric　Surgery．　Koshigaya 　Hospi 匸al．　Dokkyo

University　School　of 　Medicine

腫瘤 （4 × 3cm）は 半球形で 中央 に直径約 8mrn

の 潰瘍が 存在 した．血 算，血 液 生化学検査 は正 常

で ，腫瘍マ ーカーに も異常 を認め なか っ た，単純

X 線写真で 石灰 化 を認 め ず，超音波検査 （US ）で

内部 echo 不 均
一

な 比較的境界明瞭 な腫瘍で あ っ

た．CT ス キ ャ ン で 腫瘍 と筋膜 と の 境界 は不鮮明

で あ り，石灰 化が確認 さ れた （図 1），日齢 16 で

摘出術を行 っ た．腫瘍 （2．ox2 ．5cm）は 底部で 筋

膜と 癒着し て い たた め ，筋膜 を含め 全摘 し た．組

織学的に は 潰瘍 （壊死 ） と砂状 の 石 灰化が あ り，

そ の 周 囲は 紡錘形腫瘍細胞が ，更 に外側で は細網

線維 と裂 隙状血 管を伴 っ た短 紡錘形 細胞が増 殖 し

て い た （図 2，図 3 ）．筋膜 へ の浸潤や 高倍率下の

核分裂像は認 め られ ず，先天性血管外皮腫 と診断

され た．摘 出後 11 年を経過 したが 再発は な い ．

【症例 2 】4 カ 月男児．生後 2 カ月 で 右項部腫瘤 に

気付かれ ，増大する ため紹介 され た．腫瘤は 皮下

（69 ）
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図 1 　入院時 の CT ス キ ャ ン

　 　 腫瘍内 に 微細石灰 化 を 認 め る

図 3　 渡辺 鍍銀染色 （× 400 ）

に あ り，可動性を有し た．血 算で 軽度の 貧血 を認

めた が ，生化学検査 で は正 常で あ っ た．US で は

中心 部が low−echo を呈す る腫瘍で ，診断には至 ら

ず摘出術を行 っ た．腫瘍 （大 きさ 2．5 × 1．5cm，重

量 5g ）は薄い 被膜を有 し，中央は 空洞化 し漿液

性 の 液体 を容れ て い た．病理 組織学的には類 円形

核 を有す る 未分化細胞が網状 の 細い 血 管 を伴 っ て

増殖 し （図 4），部分的に 短紡錘形 細胞 を呈 し，中

心壊死 を伴 っ て い た．乳児血 管外皮腫 と診断 され

たが ，高倍率視野 に て 1 個／ 1 視野 の 核分裂像や

腫瘍辺縁で の 血管侵襲など の 悪性 を示唆する 所見

を有す る こ とか ら，術後に CT ス キ ャ ン，骨 シ ン

チ を行 っ た．画像検査で異常を認 めな い こ とや 患

図 2 　HE 染色 （× 200 ）

図 4　 HE 染色 （× 200）

　　 類 円 形 核 と 乏 し い 胞体 を 有 す未分 化細胞 が 網状

　 　 の 細 い 血管 を 伴 っ て 増殖 し て い る

児 の 年齢 を考慮 し経過 観察 とした が，術後 4 週で

創直下に小腫瘤が 出現，急速 に増大した た め局所

再 発 と 診 断 し，再 切 除 を 行 っ た．約 5mln の

surgical 　margin を 取 り，筋膜ま で を健常組織を

含め切 除した．標本内の 大小 2個 の 腫瘍は原発巣

と同様の 組織学所見を 旱 し，周囲には 散在性 に小

病巣が存在 した．再発 ま で の 期間が短 い こ と，初

回手術時 の 血管侵襲お よび再切 除標 本所見 （散在

性小 病巣 の 存在 ） な どか ら，再発は腫 瘍周辺 の 微

細病変 の 取 り残しに よ る可能性が考え られ た．術

後 4 年 6 カ月経過 したが ，再 々 発はな い ．

川　考　 察

　血 管 外皮腫 （以下，IIPC と略 記） は pericyte

由来 の 腫瘍 と され
1’
，新 生児か ら成人に 至 る あ ら

ゆる年代 に発 生す る ．年長児，成人 の HPC が 悪

（70 ）
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表 1　 先 天 性 ・乳 児 血 管外皮腫 の 本邦報告 （23 例 ）

発 症 年 齢

性　　別

部　　位

個　　数

治　　療

発

移

後

再

転

予

出 生 時 ：14 （出 生前診断例 ： 4 ）

⊥ カ月 未満 ： 4

1 カ月
一12 カ月 ： 4

1 歳 ： 1

男 ： 13 　 女 ： 7 　 不明 ： 3

四 肢 ： 7　頭頸部 ： 3　胸腔
・
腹腔 ； 3　 躯幹 ： 2　顔面 ： 2　多発 ： 4 　他 ： 2

単発 ： 19　多発 ：4
一
期的切除 ： 16 （術中迅速診断併用 ： 2 ，生検施行 ： 4 ）

De！ayed 　primary 　operation ： 2 （Cx ＋ Rx の 後 に 切除 ： 1 ，生検 し Cx 後 に 切除 ： 1）

二 期的切除 ： 1

生 検の み ： 2

讐 、

診断 ・ 得

囃 騨
・・ 除 ・H 踏 夛劉 ・ ン ・ ・

あ り ； 1 （骨 ）　　 な し ： 22

生存 ：19

死 亡 ： 2 （横隔神経麻痺 に よる 呼吸不全お よび 化学療法合併症 に て ）

不 明 ： 2

Rx ：放射線療法，　 Cx ；化学療法

性腫瘍と見な さ れ る の に 対 し，先天性 HPC ，乳児

HPC は 成人 と同様 の 組織像 を示 す に も拘 わら ず

大部分が 良性 の 経過 を と る
’ ／　4 ）

．先 天 性，乳児

HPC で も稀 に再 発や 転移が お こ る が，臨床所見

や組織所見か ら悪 性度を判 定す る こ とは困 難 と さ

れ る．

　 こ こ で は先天性 ある い は乳児 HPC （以下本症 と

略 記） の 2 例 を報告す る と共 に，過去 23 年間 の

本邦報告例
5 ’
−9 ）

を集計 し，本症 の 臨床的特徴と治

療方針 に つ い て考察 を加 えた ．

1．臨床所見および術前診断

　集計 し得た 本邦例は 自験 2 例を 含め 23 例で，

性別は 男 13 例 と男児優位 で ，発症年齢は 出生時

か ら 22 カ月にお よび ，18 例は新生児期で あ っ た．

主訴は 腫瘤な い し皮下 腫 瘤が 16 例，呼吸障害 4

例，腫脹 2例で あ っ た．小脳原発の HPC は嘔吐 ・

ふ ら つ きで 発症 した．単発 19 例の 発生 部位は 四

肢，顔面や頭頚部が 多 く，多発 4 例 （全例新生児）

で は全身あ る い は胸膜壁．心臓，腹腔 内，臀部，

長管骨，頭蓋骨な ど で あ っ た ．欧米文 献で は脳，

消化管 ，腎臓か ら の 発生 も見 られ る，腫瘤サイズ

は大部分が 4 − 5cm 以下だが，3例で は 8cm と記

載 されて い た ．

　局所な らびに画像所見 と して 腫瘤の ビ ラ ン ・潰

瘍 （2 例），US や CT ス キ ャ ン 上 の 腫瘍内嚢胞形

成 （3 例）お よび 微細石灰化 （2 例）が認め られ

た．MRI や 血管造影 も施行 され て い たが特 徴的

な 所見 に 乏 し く，画 像検 査 の 有用性 は 低い
L°）．し

か し，生検 や術 中迅速組織診が併用 され た 11 例

で は 1 例 （適切な標本得 られず） を除き，全例が

診断された．

2 治　療

　再発来院を含め た 23 例 中，19 例 に 切 除が施行

され た （2 例 に術 中迅 速診断，5例に生検併用 ），

一
期的切 除は 16 例で ，こ の う ち組織 診断の 結果

を待 っ て の 切 除が 6 例で あ っ た．他の 2 例は各 々
7

化学療法と化学療法 ＋ 放射線照射後に切除 された．

非切 除 4 例で は 3例 を多発 例 （1 例は経過観察 の

み，他 の 1例 は 化学療 法，残 る 1例 は イン ター

フ ェ ロ ン投与が施行 され た）が 占め ，残 る 1例は

生検後に 経過観察 され た．再発 の 2 例は共に 再切

除が 行わ れ ，術後 6カ 月，1 年 の 時点で 再発 な く

健在で あ っ た．

　本症に対する 根治的治療は外科的完全切除で あ

る．wide 　resection が推奨 され て いるが
II’ LL）　 bS）

，

Inargin に つ い て 明確に規定した 論文 は な く，機

（71 ）
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能障害 を残 さな い 範囲に 留め る べ きで ある．切除

可能例で は腫瘍周 囲の 脈管浸潤 を考慮 し正常組織

をわずか に つ けて切除する の が良い と考え られ る
111
．

．一
方，白然退縮 を期待し，経過観察を第

一
選択 と

す る報告 もある
15／　le）

．ス テ ロ イ ド投与は無効だが ，

化学療法は 有効で ，放射 線治療 に関して は意見の

一
致を見 な い ．最近 で は イン ターフ ェ ロ ン α の効

用 を述 べ た報告
IT） ］H，

も散見 され る ．腫瘍の
一

期的

切除が 困難な症例や再発 ・転移例に 対 し て は化学

療法や放射線療法が第
一

選択とな る場合 も ある ．

HPC 由来の 重 篤な 出血 性合併症
IPコ

に対 し て は栄

養動脈結紮の 有効性が報告 されて い る
t’〔｝〕

．

3．腫瘍の 再発お よび転移

　腫瘍再発は 23 例 中 5 例 （2L7 ％ ）に （再発入

院 の 2 例 を含む）に 認めた．再発ま で の 期 間は 1

カ月，5 カ月．6 カ月および 7 年で，（1 例は不 明），

各 々 再切 除，化学療 法 （CPM ＋VCR ＋ADR ），再

切 除 再 切 除 ＋ 骨移植が行 われ た．不 明 の 1 例は

5 回の 再発に 対 し ，そ の 都度摘出を受けて い た．

再 発 に よ る死 亡 は な か っ た，一方，転 移は 1 例

（多発 の 新 生児 例）に の み認 め ，そ の 部位 は頭 蓋骨

と長管骨で あ っ た．

4．病理組織所見

　本症 の 特徴は しば しば管腔内に 向か っ て 内皮細

胞が 増 殖 し．核異型 ，核 分裂像 （高倍率 10視 野

下 に 4 個 以上で 悪性 を示 唆），壊死，出血 な ど年長

児 ・成人型 HPC で は予後不 良を示唆す る所見が み

られ て も臨床的 に予後良好 な経過 を と る こ とで あ

る．

　文献例に おけ る核異型 や 4 個以 上 の 核分裂像は

18 例 中 5 例 （27．8％）に認め られ ，出血や壊死は

9 例 （50 ％）に存在 した．再発 と核異型，核分裂

像 と の 関係 を見 る と，単発 18 例 中 4例 に再発が

生 じ， うち 1 例 （2例は記載な し） に 4 個以上 の

核分裂像を見 た．…
方，非再発 14 例で も核異型

や 核分裂像は 3 例 （21．4 ％ ）に 認め られた．多発

例 （4 例）で は，1 例 に 計 4回 の 再発 を見たが ，

こ の 症 例で は 核 異型や 核 分裂像 を 認め な か っ た

（転帰不明）．他の 3 例で は 1 例 に核 の 異型，分裂

像が 存在 したが 再発は見 られなか っ た．壊死，出

血 を有 した例で 死 亡はな く，本症の 潰瘍や嚢胞形

成は 組織学的には腫 瘍 の 壊死 に起 因 して い た．以

上 の 如 く，組織上 の 悪性所見と再発 とは必ずし も

一
致 しな か っ た．

5．鑑別診断

　最 も鑑別 を 要す る の は infantile　myofibroma −

tosis （IF）1fi1　Ll）
で ，そ の 臨床的特徴や 組織所見は

本症と極め て 類似し て お り，両者 は同
…の 病態で

成熟過程の 異な っ た 病期 を見て い る にすぎな い と

の 考 え 方
’31

が 有 力 で あ る．ま た ，congenital

fibrosarcoma も組 織 学的類 似性 よ り同 疾 患上

の ス ペ ク トラ ム に属 する との 指摘が ある
’
2，：／　！／＋）

．

6．予　後

　 2例 が 死 亡 し （共 に多発例），18 例が生 存 した

（2 例 の 転帰は不 明）．死亡 原因は呼吸不全 （腫瘍

に よ る横隔神経麻痺，肺低形 成） お よ び化 学療法

の 合併症 （血 小 板減少，肺出血 に よ る呼吸不全）

で あ っ た．病変が皮 下組織な ど の 切 除可能な 部位

に 発生 した症 例では 再発 して も生命予後は 良 好で

あ っ た が，多発例や胸腔 内な ど の vital 　organ に

発 生 した 場合 は予後不良 で あ っ た．

lV　 ま とめ

　 新生 児 ・乳児の HPC は
一

般に 良性の 経過を とる

が ，腫瘍の 良 ・悪性を臨床所見や組織所見か ら予

測す る事は困難で あ る．従 っ て，診断困難な 皮下

腫 瘤は 可 能 な 限 り迅速 診断を 併用 し，HPC が 疑

わ し い 場合 に は あ る 程 度 の surgical 　rnargin を

取 っ た切除を行 うべ きで ある．また ，数年後 の 晩

期再発や転移例 も報告 され て お り，長期の 経過観

察 が必 要で あ る．
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