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　　　　　　　Leukemoid　reactionを伴った腸間膜原発の

悪性線維性組織球腫（MFH）の1例
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はじめに

　悪性線維性組織球腫（malignant　fibrous　his・

tiocytoma，以下MFH）は，成人に生ずる軟部肉

腫中最多を占めるが，その好発部位は四肢，後腹

膜であり，腸間膜での原発は極めて稀である。今

回，回腸腸間膜原発のMFHの1例を経験したの

で，若干の文献的考察を加えて報告する。

症 ‖σ

　検査成績：消化器科入院時における検査成績を

示す（表）。白血球が65，300／μ1と著明に上昇して

おり，またCRPが13．4　mg／dl，　ALPが6341Uと

高値であるが，腫瘍マーカーを含む他の検査値は

表．入院時検査成績

　患者：64歳，男性。

　主訴：下腹部痛，体重減少。

　家族歴：特記すべき事なし。

　既往歴：13歳，虫垂炎にて虫垂切除術。38歳，

胆石症にて胆嚢摘出術。48歳より糖尿病にて内服

治療。

　現病歴：平成9年1月から4ヵ月間で13kgの

体重減少と下腹部痛を主訴に近医を受診した。白

血球増多を指摘され，抗生物質等使用するも改善

せず，血液疾患も疑われ当院内科を紹介された。骨

髄穿刺では反応性のhypercellular　bone　marrow

で，またUS，　CT上，下腹部にmassを認めるた

め，腫瘍もしくは炎症による反応性の白血球増多

を疑われ，精査目的に消化器科へ紹介され，入院

した。

　現症：身長］77cm，体重65　kg，易疲労感と頻

尿とを訴え，下腹部全体を占める腫瘤を触知した。
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図1．骨盤腔を占める腫瘤像（矢印）。

薗

n 図3．摘出標本写真。

図2．摘出標本写真。

正常範囲内であった。末梢血と骨髄の分画では，末

梢血で多核白血球が96％を占め，骨髄像で頼粒球

分画が著しく増大していた。腹部CT（図1）上，

骨盤腔を占拠し軽度enhanceされる内部不均一

な腫瘤を認め，Gaシンチグラフィーでも同部に

異常集積像が得られた。USガイド下に施行した

試験穿刺では，乳白色の粘稠液が吸引されたが，多

数の好中球を認めるのみで悪性細胞は検出されな

かった。後日得られた穿刺液の培養の結果は陰性

であった。

　経過：入院後，抗生物質の投与が開始されたが

炎症所見の改善は得られず，むしろ38℃台の熱発

が見られるようになった。腹痛も続いており，ド

レナージによる治療が考慮され外科紹介となっ

た。腹腔内膿瘍（悪性腫瘍も否定できず）の診断

で平成9年5月13日手術が行われた。

　手術所見：開腹により腸間膜原発の腫瘍と判明

a b

図4a．花むしろ状に増殖する腫瘍細胞。

　b．多核・大型核の細胞を散見する。

a b

図5a．腫瘍間に多数の分葉核細胞を見る
　b．エステラー－ti染色にて好中球と確認される。

し，迅速病理組織診でMFHが疑われた。この為，

周辺の癒着した腹膜を含め，約70cmの回腸とと

もに腫瘍の摘出を行った（図2）。
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　　　　　手術
図6．臨床経過。各検査値は手術後速やかに正常値を示した。

　摘出標本：腫瘍は乳白色で非常に崩れやすい性

状であり，一部壊死組織も認められた（図3）。

　病理所見：紡錘形の腫瘍細胞が花むしろ状に配

列し（図4a），大型，多核の腫瘍細胞も散見され（図

4b），MFHと診断された。腫瘍細胞間には多数の

分葉核細胞が見られ（図5a），エステラーゼ染色に

より好中球浸潤と確認された（図5b）。

　術後経過：術後第1病日より体温は36℃台に

下降し，白血球は第3病日以後，CRPは第7病日

以後，ともに正常値を示した（図6）。術後6ヵ月

を経過した時点で，再発の徴候無く外来通院中で

ある。

考 察

　MFHは，成人の悪性軟部組織腫瘍の中で最も

頻度の高い肉腫であり，その頻度は本邦では

243％である。四肢及び後腹膜に好発し，消化管

での発生は稀である。Murataらによる消化管発

生32例の報告3）では，食道4例，胃4例，胃と小

腸1例，小腸7例，大腸15例，虫垂1例がその内

訳であった。消化管原発例の臨床症状は，腹痛

40％，発熱26．6％，血便20％，がそれぞれ見られ

たという報告がある。またMFHではサイトカイ

ン産生による白血球増多を伴った臨床報告例が散

見され，腫瘍や培養細胞がCSF，　G－CSF，　IL－2，

1レ3，IL－4，　IL－5，　IFN一α，　IFN一γ，　IGF－1，　TGF一

βなどのサイトカインを産生することが明らかに

されている5）。

　本症例で特徴的と考えるのは，腸間膜原発で

あったことと，術前の白血球が65，300／μ1とleu－

kemoid　reactionの状態を呈していたことの2点

である。

　今回検索し得た腸問膜原発のMFHは2例の
み6’7）で，ともに1eukemoid　reactionを伴ったか

どうか不明であるが，小腸の虚血による壊死を呈

したり診断後2ヵ月で死の転機を辿るなどいずれ

も重篤な病状を示したという。一般に消化管原発

のMFHは術前診断をつけることが困難で，腹腔

鏡下生検による診断例の報告もあるが多くは開腹

手術されている。治療はリンパ節郭清を含めた外

科的切除が一般的であり，adjuvant　chemother－

apyやradiotherapyを試みた症例は少なくその

効果は明らかではない。

　前述したようにMFHでは種々のサイトカイ

ン産生が確かめられている。本症例のように白血

球増多を伴ったMFHの例では，　G－CSFを産生

するものが多いとされている1・3・4）。しかしCSF産

生腫瘍の予後は悪く，白血球増多指摘から死亡ま

での平均期間が約3ヵ月という報告がある8）。また

腫瘍切除後白血球数が正常化した後，腫瘍再発に

伴って再び白血球増加が認められた例もある4）。

本症例ではG－CSF産生腫瘍を疑い術前術後血清

の比較を含め定量が行われたが，術前16pg／ml，

術後12pg／ml（参考基準値30　pg／ml以下）と正常

であり，再検でもそれぞれ22pg／ml，13　pg／mlと

術前，術後ともG－CSF高値は認められなかった。
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しかし，白血球数やCRP等の臨床検査値は腫瘍

の切除後速やかに正常化しており，腫瘍による何

らかのサイトカインを介した誘導があったものと

予想される。

　MFHの組織型は，優位を示す組織像により，

steriform－pleomorphic　type，　myxoid　type，　giant

cell　type，　inflammatory　type，　angiomatoid　type，

のようにわけられる。steriform（花むしろ様）が

優勢なものとmyxoid　typeが予後が良いとされ

ており，本症例では多数の炎症細胞の浸潤がある

ものの，inflammatory　typeとは異なり，紡錘型

腫瘍細胞がsteriform　patternに配列しsterifor－

m－pleornorphic　typeと考えられた。

　MFH全体の予後は5年生存率47％で，術後の

局所再発は44％，転移は42％に認められ肺やリ

ンパ節に多い2）。本症例は術後6ヵ月を経て再発の

徴候は認められていないが，さらなる経過観察が

必要と考えられる。

おわりに

　腸間膜原発でleukemoid　reactionを伴った

MFHの1例を報告した。
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