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脾血管内皮腫
　脾血管肉腫
脾機能九進症

巨大な脾血管内皮腫の一部に血管肉腫が

併存した1症例
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　　　　　　　　はじめに

　脾に原発する悪性腫瘍は極めて稀なものであ

り，中でも脾血管肉腫に関する報告は極めて少な

い1）。今回われわれは，巨大脾腫，脾機能充進症を

呈し，術後に脾血管内皮腫と診断されたが，肝，肺

表1．入院時検査成績

に発生した病変を契機に脾血管肉腫と確定診断さ

れた1症例を経験したので報告する。

　　　　　　　症　　　例

患者：40歳男性
主訴：腹部腫瘤

家族歴　特記すべきことなし

末梢血
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2．8（mg／dD

　　　　　　4分30秒
　　　　　75（％）

Fibrinogen　286（mg／dD

　　　　く2．5（μg／ml）

腫瘍マーカー

CEA　　　　　　／．5（ng／ml）

AFP　　　　　2（ng／lnl）
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図1．腹部単純CT像
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図2．腹部MRI像

Presented by Medical*Online



64

　既往歴：12歳　虫垂切除術

　　　　　14歳　直腸ポリープ切除術

　現病歴：平成5年1月，当院人間ドックで巨大

脾腫，血小板減少を指摘され，精査のため入院と

なった。特に自覚症状はなかった。

　入院時現症：身長178．5cm，体重75．5　kg，栄養

良。脈拍80回／分，整，血圧150～70mmHg。結

膜に貧血，黄疸なし。胸部理学的所見で特に異常

なし。腹部は平坦，軟で，左肋骨弓下に脾臓を5横

指触れた。弾性硬で圧痛なく表面平滑であった。肝

臓は触知せず。全身の表在リンパ節は触知しな

かった。両側上肢に皮下出血斑を認めた。

　入院時検査成績；血液生化学検査：白血球，赤

血球数は正常範囲だが血小板数が3．8万／mm3と

著明に減少していた。出血時間は4分30秒と延長

していたが，フィブリノーゲン，PT活性は保たれ

ており，FDPの上昇もみられなかった。軽度の肝

機能障害がみられた。腎機能，電解質その他に異

常はみられなかった。腫瘍マーカーは正常であっ

た。（表1）

　骨髄像：巨核球の増加を認めたが，赤血球系，骨

髄細胞系に異常はなく，異型細胞も見られなかっ

た。

　腹部CT像：脾臓は20×18　cmと著明に腫大

し，ほぼ全体が腫瘍によって占められていた。腫

瘍の内部は樹枝状のhigh　density　structureが認

められ，石灰化が疑われた。肝内にはS2，S4，S6に

1cm弱の嚢胞性病変が認められた。（図1）

　腹部MRI像：T1，　T2強調画像において巨大

脾腫の内部に樹枝状の低吸収域が認められた。石

灰化を伴う線維化が考えられた。（図2）

　上腸間膜動脈造影：静脈相で門脈の閉塞は認め

られなかった。

　選択的脾動脈造影二脾動脈は進展されており，

末梢に淡いtumor　stainが散在していた。血管の

広狭不整，断裂像は著明ではなかった。（図3）

　手術所見：開腹時，腹水なし。脾臓は周囲組織

と癒着なく，小児頭大に腫大しており，表面に結

図3．選択的脾動脈造影
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図4．摘出標本 　　　　図6．病理標本（再検索後）
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図7．総肝動脈造影（術後1年8ケ月）

節様突出あるも被膜に覆われていた。局所リンパ

節の腫脹はなかった。肝臓は触診上異常はなかっ

た。定型的に脾摘出術を施行した。

　摘出標本所見：摘出脾は，大きさが20×13×18

cm，重量は2，400　gであった。表面は被膜に覆わ

れ，割面では暗赤色の充実性腫瘍で，中心部から

放射状に樹枝状黄白色線維化がみられた。正常な

脾は辺縁に圧排されていた。（図4）

　病理組織所見：腫瘍の大部分は大小の血管腔か

ら成り，扁平な内皮細胞をもつ血管腔や立方状の

内皮細胞が乳頭状に増殖する血管腔も見られた。

これらの血管腔の間には未熟な血管も多数認めら

れた（図5）。血管内皮腫と診断された。

　術後経過：血小板は一過性に154万／mm3まで

上昇したがその後に正常化した。術後の経過は良

好であった。退院後外来で経過観察していたが，術

後1年8ケ月に肝臓内に腫瘤陰影を認め，つづい

て肺にも多発性の腫瘤を生じた。いずれも増大傾

向を示したため，入院精査することとなった。こ

の時点で，摘出脾腫瘍の再検索を行い，血管内皮

腫と診断された組織中に異型の目立つ内皮細胞を

持つ，スリット状の血管腔を認め，血管肉腫と訂

正診断された。（図6）

　総肝動脈造影：S8に50　mm，　S5に45　mm，　S6

にも20mmのhypervascular　tumorを認め，門

脈相でもstainは残存していた。（図7）

　胸腹部造影CT像：肝内S8～S5にかけて造影

効果を伴う腫瘤を認めた。また，両肺野に造影効

果を伴う多発性の腫瘤を認めた。（図8）

図8．胸腹部CT像（TAE後）

　再入院後経過：肝，肺の病理学的検索はされて

いない。しかし，経過および脾腫瘍の再検索によ

り血管肉腫の転移が疑われるため，化学療法を現

在施行中である。術後2年半を経て患者は今もな

お生存中である。

考 察

　脾血管肉腫は極めて稀な疾患で，平崎ら1｝の調

べでは本邦において1955～1993年までに脾血管

系悪性腫瘍の報告は41例しかない。性別は男22

例女19例，年齢は20～77歳（平均50歳）である

が，20歳代に9人（21．9％）と最も多く，っいで

50，60歳代が各々8例と比較的若い年代に多くみ

られた。転移経路は血行性転移が主であり，転移

臓器は肝が最も多い。遠隔転移率はこれまでの報

告によれば約52～84％であるト3｝。

　本症は自覚症状に乏しく，ほとんどが腫瘤触知

によりはじてめ気づかれるため，かなり進行した

状態で発見されることが多い。これまでの報告で

は脾血管肉腫は急速に発育し，しばしば破裂をお

こす。Aranhaら4）の集計によれぼ，19例中6例

（31．6％），Autryら3）の集計でも50例中17例

（34％）に破裂を合併していた。破裂した場合には

極めて予後不良となるが，本例では著明な脾腫を

呈したにもかわからず，幸いにして破裂を合併す

る前に脾腫瘍摘出術を施行できた。これは本症例

の脾腫が比較的緩徐に進行したことをうかがわせ

る。また，病理組織学的にもほとんどは血管内皮

腫と判断されるような像であり，その一部分で明

らかな血管肉腫を認めただけであった。
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　本例では術前著明な血小板減少を認めた。巨大

血管腫がしばしば血小板減少をともない，DICを

生じることがありKasabach－Merritt　syndrome

と呼ばれているが，本例ではDICの所見はなく，

骨髄穿刺にて骨髄巨核球の増殖をみた。また，脾

摘後に血小板は正常化している。すなわち本例の

血小板減少は脾機能充進症によるものと思われ

た。正常の脾臓は腫瘍組織によつて辺縁に圧排さ

れており，本例の脾機能元進症は腫瘍のほとんど

を占める血管内皮腫が原因であったと思われた。

血小板減少の機序としては，巨大な腫瘍内に正常

もしくは免疫学的修飾をうけた血小板が集積し破

壊されるためと説明されているi）が，その真偽詳

細はいまだ明らかとされていない。

　本例においては，術後に肝，肺に多発腫瘤が発

見され，血管肉腫と診断された。檜沢ら6）は脾のみ

ならず肝，肺，肺門リンパ節，腎，副腎，骨髄に

多発性に血管腫を有しそれを母地として一部に悪

性化が起こった症例を報告している。Whiteley

ら7）も組織学的には良性であった脾のびまん性海

綿状血管腫（3，065g）で，摘脾後に多臓器に血管

腫を生じ悪性の経過をたどった症例を報告してい

る。血管腫の中には広く脾，肝，肺などの臓器や

リンパ節，骨髄，皮膚などを同時におかす多発性

血管腫があり，その中には速やかな増殖，病巣の

拡大によって患者を死亡させるものがある。この

ようなものは組織学的な良悪性の判断は極めて困

難である8）。本例において，脾腫瘍全体が血管肉腫

か，血管内皮腫に肉腫が合併したかは依然として

問題であり，他臓器に生じた病巣の病理組織学的

診断はされていない。しかし，経過より悪性が強

く疑われ，多臓器に生じた多発性血管腫は悪性の

経過をたどることもあるため，血管肉腫に準じて

全身化学療法を施行している。

おわりに

　脾機能充進症を示し，肺及び肝の多発腫瘤の発

見を契機に脾血管肉腫と診断された巨大脾腫瘍の

一症例を経験したので報告した。

　本論文の主旨は第130回東北外科集談会において発表し

た。
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