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Abstract: Primary hepatic angiomyolipoma (AML)， 39 tumors found in 31 patients， 

were analyzed pathologically. Tumors were found mainly in females (70%) without 

chronic liver diseases (87%にAssociationwith tuberous sclerosis was found in only one 

case. Depending on the amount of tumor elements; blood vessels， so-called smooth muscle 

(SMC) ， and fat cells， the tumors were classified into 4 types mixed (conventional)， 

myomatous， angiomatous， and lipomatous type. Mixed type tumors represented mixed 

growth pattern， angiomatous type angiomatous pattern， and lipomatous type lipomatous 

pattern. In myomatous type tumor， a v訂 ietyof cell types and growth patterns were 

found. Histologically， four匂rpesof SMC were found: spindle-shaped， epithelioid， 

intermediate， and pleomorphic cells. In epithelioid type SMC， clear cell and rhabdoid cells 

other than epithelioid cell， not otherwise specified， were occasionally seen. AIso， a v町 iety

of growth patterns， including fascicular， nodular， solid， alveolar， trabecular， peliosis-like， 

and pleomorphic patterns， were found. Atypical cell features were occasionally found in 

AML. Furthermore， invasive growth patterns into the surrounding hepatic parenchyma 

and/or into the portal triads were found in 60% of cases. However， distant metastasis 

was not found in all present cases so far， together with only one reported case of hepatic 

Al¥在Lwith distant metastases in the literature， indicating that invasive growth patterns 

found in AML do not simply indicate the sign of malignancy， and further study is needed 

to clarify them. Other histologic features that are frequently found in hepatic AML were 

extramedullary hematopoiesis， aggregates of foamy histiocyt巴s，取nphocyticinfiltration， 

hemorrhage and/or necrosis. Immunohistochemically， positive staining for HMB45 and melan 

A was found in all cases， and these reactions were considered to be specific for AML in 

the hepatic tumors. In conclusion， whenever pathologists encounter a strange hepatic 

tumor without chronic hepatic disease， they must try to stain immunohistochemically for 

HMB45 and melan A to establish a diagnosis of AML. 
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Iま じ め

肝臓原発の血管筋脂肪腫は大変にまれな腫蕩性病変で，

これまでに世界で約 200例の報告がみられるにすぎない

1-3) ごく最近になって，他の臓器に転移を認めた悪性例

の報告が 1例あるがペ 1999年までの報告例のすべては

良性である.肝臓の血管筋脂肪腫は，その薗像及び、病理

所見がきわめて多彩で，臨床及び病理学的にしばしば他

の良性あるいは悪性腫蕩と誤診されることがきわめて多

い腫蕩である.実際に臨床的に悪性腫蕩と診断され，処

置された症例がいかに多いか GoodmanとIshakらは報

告している5) このように肝臓の血管筋脂肪腫は，臨床

診断および病理診断に大変難渋する肝臓の腫蕩性病変で

ありながら，これまでその詳細な病理学的検討はほとん

どなされていない.そこで，肝臓原発の血管筋脂肪腫に

ついて全国から症例を収集し，臨床病理学的，病理組織

学的に詳細に検討して，その病玉里祖J織学的spectrumを明

らかにするとともに，病理組織診断のてがかりになる病

理組織所見の分類を試みた.これまでに全国から収集し

た肝臓の血管筋脂肪腫は約 40例に及ぶが，ここでは生検

症例を除外して，腫軍事の割面全体を観察することが可能

であった外科手術症例や剖検例症例のみを抽出して， 31 

例， 39個の肝臓原発の血管筋脂肪腫について詳細に病理

学的に検討した結果を報告する.

対象と方法

対象は自験例 5例 6麗蕩と全国の他施設より収集した

26例 33腫蕩の合計31例 39腫蕩である.29例は手術

例で 2つの腫蕩を認めた 1例を含む 30腫蕩，残りの 2例

は剖検材料で， 1例の l腫蕩と他の l例は結節性硬化症

(TS)を合併して多発性の腫蕩を認めたが，その中の 8腫

蕩のみについて，臨床病理学的，病理組織学的，免疫組

織化学的に検討した.通常の HE染色標本の他に EVG

染色，アザン・マロリー染色， PAS染色，鍍銀染色など

を行い，免疫紙織学化学的検討は，先に報告した方法で

行った6) 免疫組織化学的染色で用いた抗体は，表 1に

示す通りである.

結 果

1. 臨床病理学的所見

肝臓原発血管筋脂肪腫 31例の臨床病理学的所見の検

討結果を表2に示した.男性が9例，女性22例で，女性

が 71%を占めていた.症例全体の平均年齢は 55歳で，

29歳から 86歳の広い年齢範囲に分布し，男性の平均年

齢は 59歳，女性のそれは 54歳で，男性の平均年齢がや

や高い傾向を示した 腫蕩の発見動機は， 19例(61%)が

無症状であり，健康診断などで偶然発見されていた.症

状のある例は 35%で，そのうちの 64%には右季肋部痛な

どの腹痛を認めた.合併疾患としては， 4例に慢性肝炎

や肝硬変を認め， 1例には結節性硬化症の合併があった

が，肝臓原発の血管筋脂肪腫のほとんどの症例は慢性肝

炎や肝硬変のない正常な肝臓に発生し，結節性硬化症の

合併はまれだった.腫蕩サイズは 0.2αnから 15cm，平

均は 4.3cmであった.結節性硬化症を合併し，多発性肝

腫蕩をみた 1例を除いた 31腫蕩の局在は，右葉が21腫

蕩，左葉が8腫蕩，方形葉が2腫蕩であった.

画像所見の得られた症例についてその画像所見をまと

めたものが表3である.超音波所見では，多くが

hyperechoicなmassとして観察され，中には hypoや

isoechoicな症例が少数みられた. CT所見では， plain 

Table 1. Antibodies used in immunohidtochimical 
stainig 

Antibodies 

E弘主845

MelanA 

S-100 

αsmootth muscle actin 

muscle actin (田W35)

vimentin 

desmin 

chromogranin 

CD34 

Myoglobin 

Sources 

DAKO 

DAKO 

Nichirei 

DAKO 

DAKO 

DAKO 

DAKO 

DM王O

DAKO 

DAKO 

Di1ution 

x 50 

x 50 
x 75 
x 50 
x 50 
x 50 

x 50 
x 50 
x 25 
x 50 
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Table 2. Clinico-pathological findings of 31 cases of hepatic angiomyolipoma 

1. Gender: 

Male 9 c旦ses

Female 22 cases 

2. Mean age: 55.1 ye訂 s(range 29 -86) 

Male mean age: 58.6 years (range 38 -79) 

Female mean age: 53.7 years (r日 ge29 -86) 

3. uppor旬nityof tumor detection 

19 cases→ asymptomatic and incidentaly found during annual h田 lth

check up 

11 cases→ symptomatic 

abdominal pain (right hypochondralgia， etc) 7cases 

general malaise 2cases 

anorexia 1case 

dyspnea 1case 

1 case→ abno丘四1liver function test 

Table 3. 1mage findings of hepatic angiomyolipoma 

1. US findings 

Hyperechoic 15 

Hypoechoic 3 

Isoechoic 

2. CT findings 

Non -contrast-enha11ced C011廿ast-enhanced

Lowdense 16 Enhanced 11 

Iso-to lowdense Not-enhanced 2 

Isodense 2 

3. MRI findings 

T1-weighted image T2-weighted image 

Hyperintense 4 Hyperintense 

Hypointense 7 Iso-to slightly hyperintense 

13 

(3) 

CTで多くの例は low-denseで，少数例は 1soあるいは 被膜はない今回の 39腫蕩の中には，一部に被膜様の線

lS0から low-d団関であった.造影CTではほとんどの 維組織の形成が見られた症例はあったが，全周性に明瞭

例が造影されているが，造影されない症例も見られた. な被膜を有す症例はなかった.肉眼的な色調は脂肪の多

MR1所見では， T 1強調像では hyper-intenseな例ゃ いものは黄色，いわゆる平滑筋成分の多い症例は灰白色，

hypo-intenseの例があり，一定しなかったが， T 2強調 血液(血管)の多いものは暗赤色であり，その他に出血な

では多くの例がhyper-intens巴であった.このように肝 どがあって，種々の色調が斑状に混在してみられた.プ

臓血管筋脂肪腫の面像所見は症例により様々であった. ロトタイプである混合型の血管筋脂肪腫では灰白色と黄

術前あるいいは生前の臨床診断を表4に示した.多く 色の部位が混在して見られるのが特徴である.，

の症例は術前に肝細胞癌と診断されており，血管筋脂肪 肝臓の血管筋脂肪腫の組織型と増生パターンを表5に示

腫と診断されていたのはわすかに 2例にすぎなかった. した.血管筋脂肪腫は血管，脂肪といわゆる平滑筋細胞

その他，血管腫，肝細胞腺腫，胆管癌，転移性肝癌，悪 の3つの細胞成分より構成される腫蕩性病変であるが，

性腫蕩NOSなどと診断されていた. それらの割合は症例や同一腫蕩内でも部位により様々で

2. 病砥組織学的所見 あった.それらの割合から，基本的には 4つの組織型に

血管筋脂肪腫は周囲との境界は明瞭で、あるが，一般に 分類された.先ず，血管，平滑筋と脂肪成分のどれもが
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優性ではなくて，それらの成分が弱拡大で容易に検出で

きる程度(それぞれの成分が腫蕩の 20%以上ある)に混

在している混合(通常)型がある これは血管筋脂肪腫の

prototypeであるついで血管成分が優性(腫蕩の 80%以

上を占める)な血管腫型"脂肪細胞成分が優勢な脂肪腫

型，それにいわゆる平滑筋成分が優勢な筋腫型の合計4

つの型に分類できた.それぞ、れの型は特徴的な増生パタ

ーンを示していた(表 5).すなわち，混合型は血管，平

滑筋，脂肪成分が混在する混合性増生を示し，血管腫型

は血管腫様増生，脂肪腫型は脂肪腫に類似した脂肪腫様

増生パターンを示した.一方，平滑筋腫型には様々な細

胞型と増生パターンが観察された(表6).その詳細は以

下で述べるが，いわゆる平滑筋細胞成分の形態と増生パ

ターンに多様性があることがこの病変の lつの大きな特

徴であるとともに，この病変の病理診断を困難にしてい

る原因でもあった.これまでに経験した症例の中には，

腫蕩全体として血管臆型に分類される症例はないが，混

合型や筋腫型などの症例で一部に血管腫型の像を呈する

ような症例を経験しているので，おそらく血管腫型の例

も存在するものと思っている.

混合型の組織像を図 lに示す 混合型は， 3成分が比

較的均等に混在して見られる症例(混在増生) (図 la)と，

脂肪成分と平滑筋成分がモザイク様(モザ、イク状増生)あ

るいは地図状(地図状増生)に血管をともなって見られる

例があり(図 lb)，ともに 3成分が混合して増生し，容

易に血管筋脂肪腫と診断できる像を呈していた.肝臓の

血管筋脂肪腫では後者の増生パターンを示す例が多かっ

た.しばしば平滑筋細胞成分に異形が見られる場合があ

り，この場合には脱分化型の脂肪肉腫に類似する組織所

見を呈し(函 lc)，病理診断に際しては注意が必要である.

脂肪腫型は，ほとんど成熟した脂肪細胞で構成される脂

肪腫様の増生を示す腫蕩で，わず、かに血管の周りや脂肪

細胞の聞にいわゆる平滑筋細胞が見られるのみである

(図 2).血管筋脂肪腫で見られる血管の特徴としては，

これまでの報告では壁が不規則に硝子様に肥厚した比較

的太い血管の存在が特徴とされている(図 3a).組織像で

はそれら血管は目立つが，実際には壁の不明瞭な毛細血

管あるいは細血管が血洞を形成して増生している場合の

ほうがむしろ多かった(図 3b).前述のごとく，これまで

純粋な血管腹型の経験はないが，他の混合型や筋腫型で

Table 4. Preopertive or antemortem diagnosis of 

hepatic angiomyolipoma 

Hepatocellular carcinoma 18cases 

Hemangioma 4cases 

Hepatocellular adenoma 2cases 

Angiomyolipoma 2cases 

Cholangiocarcinoma lcase 

Metastatic c日TInOma lcase 

Malignant tumor， NOS lcase 

Tabl巴 5.Histologic types and growth pa仕ernsof hepatic angiomyolipoma 

1. 組織型， histologic匂rpes

-混合(通常)型， mixed (conventional)句碑

・血管腫型， angiomatous匂pe

-脂肪腫型， lipomatous type 

-筋腫型， myomatous type 

2.増生パターン， growth pattems 

-混合増生， mixed growth pattern 

混在増生， with interτningle growせ1

モサ、イクあるいは地図状増生， with mosaic growth or geographic growth 

-血管腫様増生， angiomatous growth pa枕em

大血管型， with large vessels 

毛細血管拡張型， with dilated capillaries 

-脂肪腫様増生， lipomatous growth pattem 

-筋腫様増生， myomatous growth pattem 
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Table 6. Cell types and growth patterns of myomatous匂rpehepatic angiomyolipoma 

1.細胞型.Cell匂rpes

-紡錘形細胞， spindle-shaped cell 

-中間細胞， lnterτnediate cell 

-類上皮細胞， epithelioid cell 

類上皮細胞， epithelioid cell， not otherwise specified 

淡明細胞， clear cell 

ラブドイド細胞あるいは好酸性細胞， rhabdoid or oncocytoid cell 

-多形細胞， pleomorphic cell 

2.増生パターン， growth patterτ1S 

-束状増生， fascicular growth pattem 

・結節状増生あるいは渦巻き状増生， nodular growth pa仕emor whorl growth pa仕ern

-シート状増生， sheet growth pa仕ern

-胞巣;伏増生， alveolar growth patterτ1 

・充実性増生， solid growth patterτ1 

-索状増生， trabecul紅 growthpa仕em

・ベリオーシス様増生， peliosis-like growth pattem 

-多形性増生， pleomorphic growth pattern 

オ
Fig. 1. Microscopic appearances of位1em区巴d匂rpe

angiomyolipoma. Two types of growth 

pa抗erns 紅 e found in this type; 

intermingled growth pattern (a) and 

mosaic or geographic growth pa抗ern(b). 

R乃1enatypical cells紅 efound within the 

tumor， histologic features resemble to that 
of dedifferentiated liposacoma (c)ー H&E

stain， X 200 (all) 
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Fig.2. Histologic f，巴atureof the lipomatous type hepatic angiomyolipoma， giving histologic features 
mimicking true lipoma. H & E stain， X 100. 

a 

b b 

Fig.3. Blood vessels seen in the hepatic Fig. 4. Histologic featur巴s of the a工19iomatous
hepatic angiomyolipoma. Two types of 
growth pa社ems訂 es巴en，and the on巴 IS

composed of thin-walled dilated capillaries 
forming sinusoids with little intervening 
cellular elements (a)， other is composed of 
large thick-walled vessels (b). H & E stain， 
X 100(both)ー

angiomyolipma. Two匂rpesof blood vessels 
紅 eseen， one is a blood vessel composed of 
thickened， hyalinized vascular wall (a)， the 
other is that of thin-walled capillary 
forming sinusoids (b).H & E stain; X 200 (a) 
，and X 400 (b) . 
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一部で血管腫様の増生を示す，いわゆる限局性に血管腫

型の組織像を呈した例を経験している.それらでは，前

記の 2つのタイプの血管の増生が見られた.すなわち，

壁の薄い毛細血管が内腔を拡張して血洞を形成して血管

腫様に増生する場合(図 4a)と，種々の程度に硝子様に壁

が肥厚した大型の血管が密に増生する場合である(図

4b) .一方，平滑筋腫型の腫痛は組織学的にきわめて多

様であり，肝臓の血管筋脂肪腫の大きな特徴の Iつであ

るとともに，これが原因で腫蕩の病理診断に難渋したり，

画像所見などに多様性があるものと思われた.この平i骨

筋腫型の細胞像や増生パターンについては以下で少し詳

細にのべる.平i骨筋細胞の細胞型および増生パターンを

表6に示した.いわゆる平滑筋細胞で見られる細胞の中

で紡錘形細胞は，平i骨筋細胞に類似した紡錘形の細胞(図

5a)と胞体が豊富で(phunp)でやや中間細胞に近い細胞

がある(図 5b).血管筋脂肪腫では，普通の平滑筋様の形

態を呈する紡錘形細胞よりも，後者の胞体がplumpな細

胞の出現が特徴である.類上皮型細胞は胞体が豊富で多

角形の上皮様細胞で(図 6a)，この細胞は血管筋脂肪腫に

最もよく見られる細胞である.紡錘形細胞と類上皮型の

中間の形態を呈する細胞が中間細胞である(図 6b).類上

皮型細胞は正染性あるいは多少好酸性で時に多少穎粒状

の胞体を呈すのが普通であるが，時には胞体が淡明な淡

明細胞(図 6c)やより強く好酸性の胞体を有す rhabroid

細胞あるいは好酸性細胞(図 6d)も観察される.また，大

型の核や多核の細胞，奇怪な形をした大型核をもっ多形

性細胞もしばしば観察された(図 7).これら多形性のあ

る細胞の増生が主な場合は種々のpleomorphic

sarcomaとの鑑別が問題となる組織像と呈し(図 7a-c)， 

また紡錘形細胞の中にこれら細胞が見られる場合は

pleomorphic leiomyosarcomaとの鑑別を要すような

札織像を呈した(図 7d). 

これらいわゆる平滑筋細胞は種々の増生パターンを示

した.まず，紡錘形細胞に最もよく見られる増生パター

b 

Fig. 5. Histoligic features of spindle-shaped 
smooth muscle cells. Spindle cells 
mimicking common smooth muscle c巴lls
(a) and rather plump spindle cells (b) are 
seen in the hepatic angiomoylipma， but the 
latter is more often seen in the hepatic 
angiomyolipoma. H & E stain， X 400 (both) . 

ンは束状の増生パターンである(図 8a).また，基本的に 変わった増生パターンとしては，シート状増生の中に出

は束状パターンに類似する増生パターンであるが，中間 血を伴って肝臓のペリオーシスに類似する増生パターン

型型細胞で見られる増生像として，束状というよりも結 (図 9c)があった.また，悪性腫蕩と誤診される危険のあ

節状あるいは渦巻き状の増生パターンが観察された(図 る像として，前述のように多核や多形で異型のある核を

8b) .一方，紡錘形細胞以外の細胞には特別な構造を示 もつ多形性細胞が特別な構造を作ることなく増生する多

すことなくシート状(図 8c)に腫蕩細胞がi自生する像が 形性肉腫様増生像(図 7a-c)や，紡錘形細胞の増生の中に

見られたり，また時には，間質成分により固まれた細胞 これら異型細胞の増生を伴う多形性紡錘形細胞肉腫様の

集族を示して胞巣状に増生する像(図 8d)や細胞集塊が 増生パターン(図 7d)も見られた.このように，肝臓の血

充実性の胞巣を形成して増生したりしていた(図 9a).時 管筋脂肪腫では，いわゆる平滑筋細胞成分に多形性ゃ

には，血洞を伴って類上皮細胞が索状に増生し(図 9b)， 種々の程度に細胞異型をみることも特記しておかなくて

肝細胞癌に類似した増生パターンを呈することもあった. はならない.今回の検討では全ての腫蕩で多少の細胞異
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十片
Fig. 6. Histologic features of the smooth muscle cells seen in the hepatic angiomyolipoma; epithelioid cel!， 

not othewise specified (a)， intermediate cells (b)， clear cell (c)， and rhabdoid or oncocytoid cell (d). 
H & E stain X 400 (all)ー
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÷!? 
Fig.7. Pleomor下hicsmooth muscle cells seen in the hepatic angiomyolipoma. Large巴pithelioidcells with 

large， biz訂 renuclei (a. b) or multinucleation (c)， and bizarre large spindle cells (d) give much 
problems in differentiation from malignant neoplasms. H & E stain， X 400 (all) 
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わ
Fig. 8. Growth patt紅白 of smooth muscle cells seen in hepatic angiomyolipoma; fascicular gwoth pattern of 

spindle-shaped cells (a)， nodular or whorl grwoth pattem of intermediate cells (b)， sheet (c) and 
alveolar growth pa仕emof epithelioid cells (d). H & E stain， X 200 (all) . 
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ぅ!と
Fig.9. Growth pattems of epithelioid smooth muscle cells seen in hepatic angiomyolipma; solid (a)， 

trabecular (b)， and peliosis-like pattem (c). H & E stain， X 200 (all) 
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Table 7. Su立lIllaryof histolog8ic findings of 39 hepatic angiomyolipomas 

1.組織型、 histologictype 

混合(通常)型、 mixed(conventional)けpe

脂肪腫型、 lipomatous匂rpe

筋腫型、 myomatous匂pe

2.細胞異型、 cellularatypia 

軽度、 milddegree 

5 tumors 

2 tumors 

32 tumors 

18 七山nors

中等度、 modetatedegree 14 tumors 

高度、 severedegree 7 tumors 

3. その他の組織所見、 oherhistologic findings 

髄外造血、 extramedullaryhematopiesis 24 tumors (62 %) 

組織球の集族、 aggregationof foamy histiocytes 13旬mors(33%)

壊死、 tumornecrosis 13旬mors(33%)

出血、加morhemorrhage 21旬血ors(54%) 

炎症細胞(リンパ球)浸潤，inflammatorycell (lymphocytic) infil仕ation

39旬mors(100%)

浸潤増生、 peripheralinvasive growth 24白血ors(62%)

す

Fig. 10. Other histolific features frequently seen in hepatic angiomyolioma; extramedullary hematopoiesis 

(a)， aggregation of foamy histioC}巾s (b)， necrosis and/or hemorrhage (c)， and lymphocytic 

infiltration (d). H & E stain， X 400 (a)， X 100 (b)， and X 200 (c and d). 
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Fig.11. Fine， dark brown melanin pigments seen 
within epithlioid cells. H & E stain， X 400. 

型があり，腫蕩のどこかに軽度の異型を見る腫湯が 18腫

蕩，中等度の異型をみる腫蕩が 14腫蕩，高度の異型をみ

る腫蕩が7腫凄であった.このように腫蕩細胞に異型が

見られることが，この腫蕩がしぼした悪性腫蕩と誤診さ

れる原因と考えられた.しかし，核分裂像を認めること

はなく，むしろ血管筋脂肪腫における細胞異型は退行性

異型と思われた.このように，血管筋脂肪腫のいわゆる

平滑筋成分の細胞形態とその増生パターンはきわめて多

彩であった.なお，今回検討した 39腫蕩の組織型は，混

合(通常)型 5腫蕩，脂肪腫型2腫蕩，平滑筋腫型 32腫蕩

であった.肝臓の血管筋脂肪腫は，そのほとんどが平滑

筋細胞が優勢な平滑筋腫型であった(表 7). 

3. その他の病理組織学的所見

肝臓の血管筋脂肪腫では，腫蕩細胞による固有の組織

-H十
Fig. 12. Invasive growth of the hepatic angiomyolipima. Tumor cells invasion is ocasionally seen at the 

periphery of仕le加工norwithin the hepatic lobules (a， b) and/or portal triads (c， d). H & E stain， X 40 
(a)， X 100 (c)， and X 200 (b and d) 
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像の他に二次的と思われるいろいろな所見が観察された 5.免疫組織化学染色所見

従来から言われている髄外造血は 24腫湯(62%)に見ら 血管筋脂肪腫の特徴は，いわゆる平滑筋成分が悪性黒色

れた.骨髄巨核球を含む造血3系統の細胞が見られる場 腫に特異的とされるHl¥屈45やmelanA陽性であること

合もあるが，むしろ骨髄巨核球は見られない場合が多か である.多形細胞や類上皮様細胞などで特に強陽性にな

った(図 10a).Foamy cellの集族もしばしば観察される り，中間細胞から紡錘形細胞になるにつれて陽性強度は

病理所見で(図 10b)， 13腫蕩(33%)で観察された.その 弱くなるが，検討したすべての症例でこれらは陽性であ

他，壊死は 13腫蕩(33%)，出血は 21腫蕩(54%) (図 り，血管筋脂肪腫のマーカーとしてきわめて有用と思わ

10c) ，リンパ球を主体とする炎症細胞浸潤は 24腫蕩 れた.逆に σ平滑筋アクチンや筋アクチン，デスミンな

(62%) (図lOd)で観察された.とくにリンパ球の腫蕩実 どの筋マーカーやピメンチンは紡錘形細胞で良く染まり，

質内への浸潤像は髄外造血とともに本臆蕩の別の組織学 多形細胞や類上皮型細胞では陽性率は低くなるか染色さ

的特徴の一つではないかと思われた.その他，今回の握 れない.その他， S-100が陽性になる.S-100は脂肪細

蕩の中で2個の腫蕩にメラニン様の黒褐色の色素を持つ 胞で陽性になる他に，血管周囲のいわゆる平滑筋細胞で

細胞が少数みられた(図 11).特殊染色などで，メラニン しばしば陽性になる.上皮マーカー， CD34， factor 8関

の確認は行っていないが，このような報告はすでに 連抗原やミオグロビンは陰性であり，また，クロモグラ

羽弓iOのbluebookの中で Ishakらが行っている (7). ニンなと守の内分泌マーカーはすべて陰性であった.肝臓

4.肝臓原発血管筋脂肪腫の奇異な病理学的所見:血管 血管筋脂肪腫の免疫染色の詳細は，他の論文を参照願い

筋脂肪腫は悪性腫蕩か? たい6)

本腫蕩が細胞異型から病理組織学的にしばしば悪性腫蕩

と誤診される腫蕩であることはすでにのべた通りである

が， 200例程度の症例が報告されているこれまでの経験

から殆どは良性の腫蕩であり，私の経験した 31例， 39 

腫蕩についても悪性とされた報告はなく，現在では腫蕩

の破裂による出血の恐れ等がない限り外科手術の適応は

なく， follow-upでよいと言うことになっている.しか

し，腎臓の血管筋脂肪腫では，まれに悪性症例の報告が

あり，また最近になって， 1例であるが，肝臓原発の血

管筋脂肪腫の症例でも，遠隔転移を来した悪性例の報告

がなされた.さらに，血管筋脂肪腫を病理組織学的に詳

細に検討すると，驚くべき事に悪性腫療と診断するため

の組J織学的マーカーの lつである腫蕩細胞の浸潤増生が

血管筋脂肪腫で観察されるのである.その組織像を図 12

に示した.図 12a，bには主腫蕩周囲への buddingと周囲

実質への浸i間像を示し，図 12c，dには間質への腫蕩細胞

の浸i閏像を示した.このような腫蕩周囲への浸潤性増生

像は，今回の 39腫蕩のうち 2H重蕩(62%)と多くの腫蕩

に観察された.この像から悪性と診断すると， 62%の腫

蕩が悪性と判断されることになる.しかし，前述のよう

に今回の 39腫蕩についてこれまでのところ悪性であっ

たとの報告は聞いておらず，またこれまでに世界の報告

症例でみても，転移を来した悪性の肝臓原発血管筋脂肪

麗は 1171]のみで例外的で、あり，これをもって悪性と判断

するのには無理があると思われる.従って，肝臓の血管

筋脂肪腫は，組織の多様性，異型性，浸i閏増生などの悪

性腫蕩のように見える所見があるが，そのほとんどは良

性の経過をとる特異な腫蕩として理解する必要があろう.

考 察

血管筋脂肪腫はその名前の通り，組織学的に血管，脂

肪といわゆる平滑筋細胞の 3成分よりなるという変わっ

た組織学的特徴があり，その組J織発生も不明な腫蕩性病

変である.これまでは，結節性硬化症に合併する腫蕩と

してよく知られ，腎臓が最も良く知られた発生部位であ

るが，その他に，子宮，後腹膜，縦隔，腎臓被膜，鼻腔，

頬部，硬口蓋，陰茎，H窒，卵管，腹壁，皮膚，脊髄など

からの報告がある8) 腎臓に発生する腫蕩と比較して，

肝臓の血管筋脂肪腫では特にいわゆる平滑筋成分が優勢

な腫蕩が多く，その組織像がきわめて多彩で，しかもし

ばしば細胞異型を伴うことから，病理学的にしばしば悪

性腫蕩として診断され処理されることが多い腫蕩である.

組織発生については， Bonettiら的は血管周囲にある多分

化能を有す未熟な細胞から発生する腫蕩であると考え，

その細胞を perivascular epi仕lelioidcell (PEC)称し，

その頭文字をとってこの腫蕩を PEComaと呼んでいる.

しかし実際のところ，この PECについては，その細胞

の存在を含めて性格などは未だ全く不明であり，今後培

養系などを確立して組j織発生等の詳細を検討しなくては

ならない.

肝臓の血管筋脂肪腫はこれまでに約 200例の報告しか

なく，まれな腫蕩性病変であるが，近年の画像診断の進

歩により，おそらく最近ではより多くの症例が発見され，

follow-upされていると思われる.今回の 31例では， 22

例(70%)は女性で，女性に多い病変である.，今回の検討

では，結節性硬化症の合併をみたのは l例のみで，ほと
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んどの症例は結節性硬化症を合併していなかった.また

肝硬変や慢性肝炎などの慢性肝疾患を合併していた症例

は3例のみであった.従って，肝臓の血管筋脂肪腫は肝

硬変や慢性肝炎を合併しない肝臓に発生する女性に多い

疾病である.臨床的には症状のない症例が多く，今回の

検討でも 2/3の症例は，健康診断などで偶然に肝腫蕩と

して発見されている.症状がある場合には，右季肋部痛

などの腹痛を訴える例が多い.また，肝臓の血管筋脂肪

腫の画像所見はきわめて多彩であった.脂肪成分が検出

された場合には，血管筋脂肪腫の診断がなされる場合が

あるが，初期の肝細胞癌では脂肪沈着を伴うことがよく

知られいているので10)，肝細胞癌との鑑別が最も問題と

なり，また，肝臓の血管筋脂肪腫は後述のごとく脂肪性

分が少ない症例が多いので，しばしば悪性腫蕩との鑑別

が困難な所見を呈する.今回の検討でも，特に肝細胞癌

との鑑別が問題となり，肝細胞癌と術前診断されている

症例が多かった.肝細胞癌は，肝硬変や慢性肝炎を背景

に発生する症例が殆どであり，肝硬変のない女性の肝臓

腫蕩で，肝細胞癌と鑑別できないような画像所見を呈す

る場合には，血管筋脂肪腫の可能性も考える必要がある

と思われる.

今回，肝臓原発血管筋脂肪腫 39腫蕩の病理学的に詳細に

分析し，先に報告したように2)その組織学的多様性を改

めて認識するとともに，改めてそれらを整理，分類して，

その組織型，増生パターンの分類を行った.特に本腫蕩

の病理組織像を特徴づけているいわゆる平滑筋細胞成分

の細胞型や増生パターンについて詳しく言及した.組織

型の中で混合(通常)型は血管筋脂肪腫のプロトタイプで

3成分が容易に認められるものであるが，肝臓原発の血

管筋脂肪腫では平滑筋成分の多いいわゆる筋腫型が多く，

今回の 39腫蕩のうち 32腫蕩(82%)が筋腫型で，混合型

は5腫蕩(13%)で， 2腫蕩(5%)が脂肪腫型であった.純

粋な血管腫型の症例は今回検討した症例の中にはなかっ

たが，他の型の腫蕩の一部で血管腫型の組織像をみる腫

蕩がいくつか見られた.脂肪腫型は，血管の周囲にのみ

にいわゆる平滑筋成分を少数みるのみで，脂肪腫にきわ

めて類似した組織像を呈する叫.特に肝臓原発の血管筋

脂肪腫の組織像では，いわゆる平滑筋細胞の細胞形態お

よび増生像が，表6に示した如くにきわめて多彩で、ある

ことを強調しなくてはならない.このような組織形態が，

この腫蕩の病理札織診断をしばしば困難にしている原因

であり止叱正しい病理診断を行うためには，まず肝臓

の血管筋脂肪腫がこのように多彩な組織像を呈する腫蕩

であるこを理解する必要がある.

さらに，肝臓血管筋脂肪腫では，これまでに記載のな

い悪性腫蕩のような腫蕩周囲組織あるいは門脈域に浸潤

増生像を示すことが今回初めて見つけられた.今回検討

の39A重蕩では，組織学的に浸潤と思われるような像が約

60%の症例に観察された.血管筋脂肪腫は基本的には良

性の病変で，肝臓よりも圧倒的に報告の多い腎臓の血管

筋脂肪腫でも悪性の症例は数例の報告があるのみで，肝

臓原発の血管筋脂肪腫はこれまで約 200例の報告がある

が，遠隔転移を来した症例は著者が知る限りこれまでに

l 例のみである.著者が今回経験した 31例についても，

全例でこれまでに悪性で，遠隔転移を来したという報告

を受けていない.従って，このような組織像は必ずしも

肝臓の血管筋脂肪腫に関しては悪性の指標とはならず，

むしろ腫蕩細胞の性質に関連した増生パターンではない

かと思われる.おそらく著者の推察では， Bonettiらの

いう本病変の本体をなすとされる細胞，いわゆる

perivasucular epithelioid cell は，血管と密接に関連した

細胞であり，血管との a任inityが強く，おそらく本質的

に血管壁に沿って増生する性質が強いのではないかと思

われるが，これらの点の解明は今後の研究課題である.

免疫染色では，本腫蕩を特徴付けている類上皮型の平

滑筋細胞でE品侶45やm巴lanAが強く染色された.それ

らは，検索した全例で陽性であり，血管筋脂肪腫のよい

マーカーと思われた.日 smoothmuscle actionや

muscle actinあるいは desminなどは紡錘形細胞でよく

染色された.その他， vimentinやS100陽性所見も見ら

れたが，クロモグラニン， CD34やmyoglobin，上皮マ

ーカーなどは陰性であった.

まとめ

肝臓原発の血管筋脂肪腫 31例， 39症例について，臨

床病理学的，病理組織学的に解析し，その臨床的特徴，

病理診断の手がかりとなる組織型および増生パターン，

さらには免疫組織化学的検討結果を述べた.ほとんどは

正常の肝臓に発生する，主に女性にみられる腫蕩性病変

であり，結節性硬化症の合併はむしるまれで，きわめて

多彩な組織像、を呈する.とくに女性などで，肝硬変や慢

十主肝炎などのない肝臓に見られた奇異な組織像を呈する

腫蕩を見たら，まず血管筋脂肪腫の可能性を考えて，

HMB45やmelanAの免疫染色を行い，これが陽性なら

ばほとんど血管筋脂肪腫と判断してよいと思われる.ま

た，細胞異型や腫蕩周囲への浸潤像など，悪性腫蕩のよ

うな像を呈するが，これまでの報告では肝臓の悪性血管

筋脂肪腫は例外的であり，たとえそのような像があって

も良性として観察されるべき腫蕩と思われる.また，本

腫蕩の組織発生などは今後に残された検討課題である.
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