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緒　　言

血管周皮腫は，四肢や骨盤に発生することが比較的多
いとされる，まれな軟部組織腫瘍の一つである．本疾患
は頭蓋内に発生することもあり，脳腫瘍全体でみると1％
未満しか占めないが，完全切除の後にも高率に局所再発
あるいは転移再発をきたすことが知られている．今回
我々は，小脳原発血管周皮腫の術後に局所再発，その治
療後にさらに肺転移をきたした症例を経験したので報告
する．

症　　例

患者：47 歳，男性．
主訴：食欲低下，咳嗽，血痰，右前胸部痛．
既往歴：右小脳腫瘍（後述），高尿酸血症．
職業：事務職．
嗜好：喫煙歴なし．
アレルギー：なし．
現病歴：2005 年 1 月に他院脳神経外科にて右小脳腫
瘍摘出術を施行され，摘出標本より血管周皮腫（heman-
giopericytoma：HPC）との診断に至った．術後同院に
て経過観察となっていたが，2008 年 4 月に局所再発を

きたしたため定位放射線治療を施行され，その後は再び
経過観察，以降は再発なく経過していた．
2012 年 9 月 10 日頃から感冒症状が出現し，その後微

熱も出現したため 9月 28 日に近医を受診し，肺炎疑い
として抗菌薬の投与を受けるも病状に改善がなかったた
め，10 月 3 日に倉敷中央病院紹介受診となった．胸部
X線，胸部CT等にて右肺腫瘤を認めたため，精査およ
び加療目的に 10 月 9 日に入院となった．
入院時現症：身長 162 cm，体重 69.2 kg，体温 36.3℃，
血圧 138/87 mmHg，脈拍 107/min，SpO2 97％（室内気）．
mMRC息切れスケール grade 2 相当の労作時呼吸困難
あり．
意識清明，表在リンパ節は触知せず．呼吸音は右上胸
部でやや減弱していたが副雑音は聴取しなかった．ばち
指は認めなかった．
入院時検査所見（表 1）：CRP 上昇は認めていたが明

らかな感染徴候は認めず，腫瘍に伴う上昇の可能性も考
えられた．また腫瘍マーカーに関しては SLXの軽度上
昇を認めるのみであり，その他の上皮性のマーカーの上
昇は認めなかった．
入院時胸部X線および胸部 CT（図 1）：胸部X線で

は右中肺野の腫瘤影および右胸水貯留を，胸部CTでは
右肺門部に 4 cm 大の腫瘤および末梢の無気肺を疑う浸
潤影，縦隔リンパ節の腫大と右胸水貯留を認めていた．
入院時 FDG-PET：同腫瘤に一致して不均一な FDG
集積（SUVmax＝8.5）を認めていた．
入院時頭部MRI：右小脳腫瘍術後および放射線治療
後の所見のみで明らかな腫瘍性病変は認めず．
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入院後経過：入院時はHPCの肺転移や原発性肺癌を
疑っていたため，入院当日の 10 月 9 日に気管支鏡検査
を施行したところ，内視鏡所見としては右上葉枝の狭窄，
右中間気管支幹より末梢の気管支粘膜の浮腫像を認めて
はいたが，観察範囲内に明らかな腫瘍の突出は認めな
かった．そこで右 B3 より経気管支肺生検（transbron-
chial lung biopsy：TBLB）を施行したところ，その組
織所見で悪性腫瘍であることは判明したが，検体量が不
十分であったこともありそれ以上の情報を得るには至ら
なかった．そのため別の手段での診断を検討していたと
ころ，初診時から認めていた右胸水の増加をきたし，腫
瘍の増大も相まって呼吸苦が増悪したため 10 月 24 日に
右胸腔ドレナージを施行した．ドレナージの結果呼吸苦
は軽減したが，その胸水細胞診でも class I と診断には
至らず，10 月 26 日に超音波ガイド下に経皮的腫瘍生検
を施行した．その組織所見（図 2）では，類円形の核を

有し細胞境界の不明瞭な腫瘍細胞がびまん性に増生して
おり，免疫染色では CD34，bcl-2 が陽性，TTF-1 は陰
性となっていた．同時期に取り寄せていた前医の小脳腫
瘍の組織と細胞形態および免疫染色の結果が類似してい
たことから，最終的に小脳原発HPCの肺転移と診断した．
入院から確定診断までに約 1ヶ月が経過していたこと
もあり，確定診断時の胸部CTでは，腫瘍の著明な増大
から右肺は腫瘍でほぼ置換され縦隔の左方偏位をきたし
ていた．それに伴って全身状態は徐々に悪化してきてい
たが，11月17日よりテモゾロミド（temozolomide：TMZ）
による内服加療（TMZ 150 mg/m2，day 1～day 5 に内服）
を開始した．治療開始後も明らかな有害事象は認めてい
なかったが，内服 5日目である 11 月 21 日から呼吸苦が
著明に増悪してきたため，同日より塩酸モルヒネ（mor-
phine hydrochloride）の頓用内服を開始，その後も呼吸
苦が急速に増悪したため 11 月 23 日より塩酸モルヒネの
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図 1　入院時画像所見．（A）胸部X線写真．右中肺野の腫瘤影および右胸水貯留を認めた．（B）胸部
CT．右上中葉にまたがる巨大な腫瘤および縦隔リンパ節腫大，右胸水貯留を認めた．

表 1　入院時検査所見

Hematology ChE 404 IU/L
WBC 8,200/μl TP 7.2 g/dl
Neutro 80.8％ Alb 3.4 g/dl
Lymph 10.0％ UA 4.5 mg/dl
Eos 0.8％ BUN 10 mg/dl
Baso 0.4％ Cre 0.96 mg/dl
Mono 8.0％ Na 141 mEq/L

RBC 437×104/μl K 4.2 mEq/L
Hb 12.8 g/dl Cl 104 mEq/L
Hct 39.2％ Ca 9.5 mg/dl
Plt 40.9×104/μl CRP 8.10 mg/dl
Biochemistry Tumor markers
BS 116 mg/dl CEA 1.3  ng/ml
HbA1c （JDS） 5.8％ SCC 0.9 ng/ml
AST 33 IU/L CYFRA 0.8 ng/ml
ALT 35 IU/L NSE 16.3 ng/ml
LDH 337 IU/L SLX 44 U/ml
ALP 317 IU/L ProGRP 50 pg/ml
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持続点滴を開始したが，11 月 24 日に原疾患の進行によ
り死亡した．

考　　察

HPC は 1942 年に Stout らによって報告1）された，毛
細血管と細静脈の内膜を覆う周皮細胞を起源とした軟部
組織腫瘍である2）．EspatらによるHPC 25例の検討3）では，
発生年齢は 16 名（64％）が 50 歳以下で，発生状況につ
いては 19 例が原発，3例が局所再発，3例が転移となっ
ていた．また発生部位は四肢と骨盤がともに 7例（28％）
と最多で，次いで頭頸部 6例（24％）（うち 2例は髄膜），
胸壁 2例（8％），体幹，後腹膜，膀胱がそれぞれ 1例（4％）
となっていた．本症例のように根治的切除がなされた後
に局所再発や転移再発をきたすことも多く，転移再発を
起こす場合は肺が最多といわれている4）．
2007年に改訂された中枢神経腫瘍のWHO分類5）では，

HPCは従来から類似した疾患と考えられてきた孤立性線
維性腫瘍（solitary fibrous tumor：SFT）とは予後の異
なる別の疾患として扱われることとなった．前述のよう
にHPCは高率に局所再発と遠隔転移をきたすが，髄膜
由来の SFTは一般的に経過が遅い傾向にあり，外科的
切除のみで優れた局所制御を示したとの報告もある6）．
HPCの病理所見としては，よく発達した「staghorn（鹿
の角）」状に分枝した薄壁血管を特徴とし，長円形から
紡錘型をした多染色体細胞が密に取り巻いた形態をして
おり7），SFTに比較して細胞密度が高く血管新生が目立
つとされているが，組織所見のみで SFTと区別するこ
とは困難である．免疫組織学的染色では，HPC，SFT
ともに上皮系のマーカーであるEMAは陰性であること
が多く，CD34 はともに陽性になることが多い．しかし
CD34 に関しては SFTの方が陽性率が高いとの報告8）も
あり，また SFTはびまん性に，HPCでは限局性に染ま
るとされている9）．bcl-2 に関しては SFTの 30％で染色

されるとの報告があるが9），HPCでもしばしば陽性にな
るとされている7）．WHO分類では，10 視野に 5 つ以上
の核分裂を示すかあるいは出血/壊死を伴う場合をgrade 
III（anaplastic hemangiopericytoma），その条件を満た
さない場合を grade II（hemangiopericytoma）として
いるが，いずれも悪性腫瘍して扱われる．本症例では，
前医の小脳腫瘍標本で一部に凝固壊死様で出血した部分
を認めていたが，核分裂像は 10 視野に 3個程度であり，
WHO分類 grade II と考えられた．
治療に関しては，限局された病変では外科的治療が行
われることが多いが，前述のように局所再発，転移再発
をきたすことも多い．再発病変に対して追加の外科的治
療も検討されるがそれも最適の治療とはいえず，また切
除不能病変に対する治療も限られているのが現状である．
しかし，2011 年に Park らが，10 例の HPC と 4 例の
SFTに対して，従来神経膠腫などの治療に用いられて
いたアルキル化剤であるTMZに，血管内皮細胞増殖因
子（vascular endothelial growth factor：VEGF）に対
するモノクローナル抗体であるベバシズマブ（bevaci-
zumab）を併用した治療成績を報告10）している．それに
よるとHPC 10 例に対して PR 7 例，SD 2 例，PD 1 例
と良好な成績が示されており，14 例全体での無増悪生
存期間が 9.67ヶ月であった．本症例の治療に関しては，
全身状態不良であったことと根治的切除が不可能であっ
たことから，外科的治療の適応はないと判断した．その
ため上記報告に準じて治療を行うことを検討するも，自
覚症状として血痰を認めていたことから bevacizumab
の禁忌に相当するため，やむなくTMZ単剤による治療
を行ったが，結果的には効果を確認することはできな
かった．
本症例はHPCの既往があったため入院当初からHPC
の転移を疑うことができたが，それでも診断に難渋しそ
の間に腫瘍の進行を認めることとなった．治療に関して
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図 2　脳腫瘍（A）および肺腫瘍（B）の組織所見（hematoxylin-eosin 染色）．（A）明るい核を有する
紡錘型細胞および「staghorn」状の血管腔を認める．（B）肺腫瘍においても脳腫瘍と同様の所見．
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も依然として確立されたものはなく，今後はさらなる症
例の蓄積に期待するものである．

著者のCOI（conflicts of interest）開示：本論文発表内容
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Abstract

Postoperative metastatic lung tumor in a patient with a history of cerebellar hemangiopericytoma

Kenjiro Furuta, Takuya Takaiwa, Satoshi Ikeda, Akihiro Nishiyama,  
Hiroshige Yoshioka and Tadashi Ishida

Department of Respiratory Medicine, Kurashiki Central Hospital

Hemangiopericytoma is a rare soft tissue tumor that originates from pericytes covering the vascular intima. 
It often occurs postoperatively as local recurrence and metastasis. A 47-year-old male was admitted to our hospi-
tal for an examination of a right lung mass following surgery for cerebellar hemangiopericytoma. A bronchofi-
berscopy was unrevealing. Percutaneous lung biopsy revealed metastatic hemangiopericytoma. Temozolomide 
chemotherapy was commenced, but he died after eight days of treatment. We herein report the present rare 
case in detail.
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