
【解　答】

肝血管肉腫

解説：
　本症例では 2 カ月前の CT 検査では肝内病変を
認めず，X 年 9 月の健診腹部超音波検査で初めて
腫瘍を指摘された．背景肝は正常組織であり，①
2 カ月間での急速増大，②強い造影効果をともな
う多血性腫瘍，③血小板減少，④特異的な腫瘍マー
カーの上昇がないなどの特徴から，血管肉腫を
疑った．PET-CT 検査では肝以外に原発巣となり
うる病変を認めず，極めて高い出血リスクである
ことを説明・同意のうえで肝腫瘍生検を施行し
た．病理組織で類洞の血管内皮細胞の腫大および
p53 遺伝子発現を認め，肝血管肉腫と判断した

（Figure 4）．肝血管肉腫・多発肝転移・リンパ節
転移と臨床診断し，パクリタキセル単剤療法を開
始した．画像上の腫瘍縮小を認めたが（Figure 
5），経過中に急性呼吸促拍症候群（ARDS）を発
症し，初診から約 3 カ月，診断から約 11 週間で永
眠された．剖検時，肝は複数の腫瘤性病変をとも
ない著明に腫大していた．病変部では広範な壊死
を認めており，化学療法にともなう変化と考えら
れた．一部で血管内皮様の異型細胞が不整な血管
を形成して増生しており，免疫染色で異型細胞は
CD31 陽性，CD34 陽性，p53 陽性となり，血管肉

腫の残存と判断した（Figure 6）．
　肝血管肉腫は肝原発悪性腫瘍の中で 0.1～2% と
まれな疾患である1）．急速に進行することが多く，
腫瘍破裂による出血や播種性血管内凝固症候群

（DIC）を生じ，予後は極めて不良である2）．平均
生存期間は 3.5～5.5 カ月と報告されている3）4）．単
純CT検査では不均一な低吸収像を呈し，造影CT
検査では辺縁が造影される場合や，内部が不均一
に造影される例，壊死が強い場合は造影されない
例などがある．新生血管に乏しく壊死傾向の強い
場合には，良性の血管腫と同様の造影パターンを
呈する．MRI 検査では多くの場合 T1 強調画像で
低信号，T2強調画像および拡散強調画像では高信
号を呈する．
　組織学的には，血管内皮細胞への分化を示す異
型細胞の増生浸潤からなり不規則な管腔形成をと
もなうが，極めて多彩な像を呈することから，生
検での診断確定も困難な場合がある5）．また，生検
後出血のリスクが高いことに留意する必要があ
る2）．免疫組織化学的には血管内皮細胞マーカーで
ある CD31，CD34，factor VIII が陽性を示す．特
に CD31 は，感度性，特異性ともに高い，有用な
マーカーとされる6）．
　治療は外科的切除が第一選択であるが，初診時
にすでに進行している例が多い．また肝血管肉腫
は類洞内皮細胞を置換して肝構造を破壊すること
なく進展し，画像で視認確認な範囲よりも広く浸
潤している可能性がある7）．その他の治療法として

Figure　4.　肝腫瘍生検時の病理組織像（左：HE 染色×100，右：p53 の免疫染色×100）．
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Figure　5.　治療前後の CT 検査画像（左列：治療前，中央列：パクリタキセル 3 コース施行後，右列：ARDS 発症時）．

Figure　6.　剖検時の病理組織像（左上：HE 染色×100，右上：p53 の免疫染色×100，左
下：CD31 の免疫染色×100，右下：CD34 の免疫染色×100）．
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化学療法や選択的動脈化学塞栓術が有効との報告
があり，パクリタキセルを使用して 1 年 5 カ月生
存した例などの報告もある8）．
　肝血管肉腫は特異的な臨床症状や腫瘍マーカー
もないため，他の肝悪性腫瘍との鑑別が困難であ
る．造影 CT 検査では内部に変性を有する血管腫
と誤診する可能性があり，特に発症早期ではその
可能性が高いと予想される．MRI 検査では腫瘍内
に出血壊死を反映する不均一な内部信号が認めら
れることから，診断の一助となる．また，腫瘍破
裂による腹腔内出血や腫瘍内出血による持続性血
小板減少（Kasabach-Merritt 症候群）は非特異的
所見ではあるものの肝血管肉腫の特徴であり，腫
瘍の推定に役立つことも留意しておきたい4）．
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