
左腎周囲に発生した未分化多形肉腫の 1 例
熊本労災病院泌尿器科 1） 熊本大学大学院生命科学研究部泌尿器科学分野 2） 

九州大学大学院医学研究院泌尿器科学分野 3）

村 上 道 洋＊ 1）2）・ 原 　 千 瑛 2） ・ 山中広太郎 2） ・ 山 口 隆 大 2） ・ 田上憲一郎 2） 
倉 橋 竜 磨 2） ・ 福 島 結 美 2） ・ 元 島 崇 信 2） ・ 村 上 洋 嗣 2） ・ 矢津田旬二 2） 

杉 山 　 豊 2） ・ 西 　 一 彦 2） ・ 神 波 大 己 2）・ 江 藤 正 俊 3）

（受付日：2019 年 12 月28日，受理日：2020 年 6 月18日）

抄録：
症例は 56 歳，男性。201X 年 6 月に人間ドックの CT で左腎上極に辺縁不整な腫瘤性病変を認め，精査

加療目的で当科紹介となった。CT ガイド下針生検にて Undifferentiated/Unclassified Sarcoma と診断され，
腹腔鏡下後腹膜腫瘍摘出術（左腎・副腎合併切除）を施行した。病理診断は未分化多形肉腫（Undifferentiated 
Pleomorphic Sarcoma：UPS）であった。切除断端陽性であったため Doxorubicin+Ifosfamide による術後補
助化学療法を施行した。患者希望により他施設で免疫療法が行われたが，201X+1 年 4 月の PET-CT で局
所再発が認められたため，開腹再発腫瘍切除術を行った。病理診断にて UPS 再発が確認され，切除断端は
陽性であった。追加の放射線療法・化学療法は希望されず，免疫療法が継続された。遠隔転移が出現したた
めパゾパニブを開始し，一旦は縮小傾向が認められたものの，その後進行し永眠された。

� （西日泌尿．82 : 391-396, 2020）
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緒　　　　　言

未分化多形肉腫は以前，悪性線維性組織球腫症と呼ば
れていた。特定の分化を示さない高悪性度肉腫であり，
四肢発生の多い疾患である。今回我々は，腎周囲に発生
した未分化多形肉腫の 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　　　　　例

患者　56 歳，男性
主訴　なし
既往歴　気管支喘息，脂質異常症
家族歴　特記事項なし
現病歴　201X 年 6 月に人間ドックの CT で左腎上極

に辺縁不整な腫瘤性病変を認めた。前年の CT では同部
位に腫瘤影は認めず，発育速度の速い腫瘍性病変を疑わ
れ，精査加療を目的に同年同月に当科を紹介受診された。

来院時現症　体温 36.3 ℃，血圧 124/71 mmHg，脈拍 
90/分。胸部・腹部に特記すべき異常所見なし。また腰

背部痛などの身体所見も認めなかった。
血液生化学検査　特記すべき所見なし。IgG4・可溶

性 IL-2- 受容体も検査したが，有意な上昇なし。
造影 CT　左腎上極周囲を取り囲むように，7 × 6 cm 程

度の辺縁不整の後期相で内部均一に造影される腫瘤性病
変を認め，腎は形態を保ち，圧排されていた。腎被膜あ
るいは周囲組織由来を疑う印象であった。明らかなリン
パ節腫大や遠隔転移を疑う所見は認めなかった（Fig. 1）。
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Fig. 1	 Abdominal enhanced CT scan shows left perirenal mass.
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PET-CT　左腎周囲腫瘍部に SUVmax：24.9 と高集
積像を認めた。

臨床経過 1　腎周囲発生の後腹膜肉腫，悪性リンパ
腫などの悪性腫瘍，Castleman 病などの良性腫瘍が
鑑別に挙げられ，CT ガイド下針生検を行った結果，
Undifferentiated/Unclassified Sarcoma との診断を得た
ため，同年 7 月に腹腔鏡下後腹膜腫瘍摘出術（左腎・副
腎合併切除）を施行した。術中所見では，腫瘍を包む
Gerota 筋膜とその周囲組織に一部癒着が認められたた
め慎重に剥離を進め，術中合併症はなく手術を終えた。

摘出標本　腎上極から中部付近において，腎被膜に
沿ってほぼ全周を取り囲むように存在する 11×6×2.5 cm
大の白色充実性腫瘤を認めた（Fig. 2a）。

病理組織診断　好酸性の細胞質，不整形の核，明瞭な
核小体を有する腫瘍細胞が，腎周囲の脂肪織を主座に浸
潤性に増殖していた。短紡錘形の腫瘍細胞も一部みら
れ，大型で多形を示す細胞も少数認めた。免疫染色は
Vimentin と INI1 が陽性，S100 が弱陽性であった。以
上より，未分化多形肉腫（Undifferentiated Pleomorphic 
Sarcoma：UPS）と診断された（Fig. 2b）。腎実質への

浸潤を認め，切除断端もわずかに陽性であった。
臨床経過 2　断端陽性であったため，我が国の軟部腫

瘍ガイドライン 2012 を参考に 1），適切な切除縁でない
軟部肉腫の手術に対しての放射線療法併用は局所再発率
を低下させるため，術後照射を勧めたが同意は得られな
かった。

術後補助化学療法には同意されたため同年 10 月より
MAI 療法（Doxorubicin+Ifosfamide+Mesna）を計 2 コー
ス行った。

その後は本人の強い希望にて他施設で免疫療法（自家
癌ワクチン療法）が行われた。

201X+1 年 4 月，PET-CT で傍大動脈部に 18 mm 大
の結節性病変を認め，SUVmax も 12.9 と高集積のため，
再発病変と考えられた（Fig. 3）。

同年 6 月，開腹再発腫瘍切除術を施行した。
術中，腫瘍摘出部の大動脈左側に硬結を触れ，エコー

で確認し腫瘍と判断した。腫瘍は周囲組織との癒着を認
め，特に大動脈，腸腰筋との癒着は強固であり鈍的，鋭
的に剥離を行った。

病理診断は UPS 再発，切除断端陽性であった。
今回も術後放射線療法の同意を得られず，他施設での

免疫療法を再度選択された。
臨床経過 3　同年 12 月の PET-CT で左鎖骨上窩，傍

大動脈，両総腸骨動脈領域，右外腸骨動脈領域，腸間膜，
腹膜直下に多発する腫瘍性病変を認め，UPS の転移と
判断した（Fig. 4）。

治療選択肢として MAI 療法の再開，パゾパニブ，エ
リブリン，トラベクテジンなどの分子標的薬・抗癌剤に
よる治療を提示し，パゾパニブを導入する方針となった。

201X+2 年 1 月よりパゾパニブ 800 mg 投与を開始し
たが，grade 3 の嗄声や咳嗽の副作用が出現したため
600 mg へ減量した。同年 2 月に撮影した CT では腫瘍

Fig. 2a	 Macroscopic appearance of the tumor

Fig. 3	 Abdominal enhanced PET-CT scan shows recurrent tumor.

Fig. 2b	 Histological findings (H-E staining)
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縮小を認めたが（Fig. 5a, 5b），前述の副作用のためパ
ゾパニブは休薬，更なる減量を余儀なくされた。その後
4 月下旬に癌性腹水が出現，5 月に永眠された。

考　　　　　察

従来，悪性線維性組織球腫（Malignant Fibrous 
Histiocytoma：MFH）は，組織球および線維芽細胞へ
分化しうる多形紡錘形細胞に由来する悪性腫瘍と考えら
れてきた。しかしその後，MFH の発生起源は，組織球
へ分化する細胞ではなく，未分化の間葉系細胞と考えら
れるようになった。2002 年の WHO 分類改訂において，
骨軟部腫瘍の分類基準は組織起源に基づくものではな
く，細胞の分化によるとされた。それに従い，MFH と
呼ばれていた疾患群は，明らかな分化傾向を捉えられな
い肉腫として，未分化多形肉腫（UPS）と定義されるよ
うになった 1）。そのため，病理所見は特定の分化を示さ
ない多形性腫瘍の増殖が基本像であり，特異的な免疫染
色マーカーも存在しない 2） 3）。

UPS と定義された後も疫学などについて十分な報告
がなされておらず，1978 年の Weiss ら 4）の報告では，
MFH について好発年令は 40 歳以上で男性にやや多く，
発生頻度は 10 万人に 1 ～ 2 例，発生部位は四肢が 68%
と多く，次いで腹腔・後腹膜は 16% であり，2 年生存
率は 60%，5 年生存率は 47% と予後は極めて不良と報
告している。

自験例では，良悪性の鑑別，また悪性であればどのよ
うな組織型の腫瘍であるかの鑑別を目的として，CT ガ
イド下針生検を行った。肉腫が疑われる症例に対する
針生検は，穿刺部再発や播種の危険性が考えられるが，
Van Houdt ら 5）は 498 人の原発巣の切除手術を受けた
後腹膜肉腫において，うち 255 人に対して術前生検が行
われ，5 例（2%）で穿刺部再発が認められたと報告して
いる。しかしながら，術前生検の有無で再発のリスクに
有意差はなく，後腹膜腫瘍生検は後腹膜経由で co-axial
法を用いることにより安全に施行できると結論づけてい
る。当院でも後腹膜経由の co-axial 法にて術前 CT ガイ
ド下針生検を行った。

肉腫における治療法は外科的切除が第 1 である。自験
例においても外科的切除手術の方針とし，鏡視下手術で
Gerota 筋膜に包まれた状態で腫瘍を切除することによ
り切除縁を確保できると判断したが，結果的には断端陽
性であった。切除縁が腫瘍で汚染されていた場合，そこ
から再発や転移が起こりえるため追加切除手術が原則で
ある 6）。四肢などに生じる肉腫では切除縁を取ることが
比較的容易であるが，泌尿器科領域で扱うことが多い後
腹膜肉腫では，近接する臓器や血管が存在するため，適
切な切除縁を取ることは通常困難である。追加切除が不
可能な場合や，機能を大きく損なうリスクが高い場合に

Fig. 4	� Abdominal  enhanced  PET-CT  scan  shows  multiple 
metastases.

Fig. 5	� Abdominal CT before (Fig. 5a) and after (Fig. 5b) pazopanib 
treatment

Fig. 5a

Fig. 5b
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は放射線照射が検討される。前向き無作為化試験で，顕
微鏡的断端陽性例に対して術後に放射線治療を併用した
群は，併用しなかった群と比較して有意に局所再発率が
低下したとされる 7）。それを基に術後放射線照射を勧め
たが，希望されず施行できなかった。

手術術式の選択として鏡視下手術が近年増加している
と考えられるが，我々が調べえた限りでは泌尿器科領域
で UPS/MFH に対する鏡視下手術報告は 3 例のみであっ
た 8） 〜 10）。肉腫全般の鏡視下手術では外科・婦人科領域
からの報告もみられ，脂肪肉腫の報告が多いが 11） 12）、
脾臓内に生じた腫瘍を針生検にて UPS と診断し，鏡視
下切除術を行った報告もみられた 13）。また 10 cm を超
える肉腫であっても，術後再発を認めない報告もみられ
ることから 14），後腹膜肉腫に対する鏡視下手術も許容
される術式であると考えられる。しかし，開腹術とのラ
ンダム化比較試験もなく，現状では両者を比較すること
はできない。今後の症例の蓄積により術式選択の指針が
明らかになることが望まれる。

肉腫に対する化学療法については，円形細胞肉腫（横
紋筋肉腫や骨外性 Ewing 肉腫など）は感受性が高いと
されるが，悪性軟部腫瘍の大部分を占める脂肪肉腫，平
滑筋肉腫，UPS のような非円形細胞肉腫は感受性が低
いとされる。しかし，非円形細胞肉腫についても近年で
はメタ解析により，doxorubicin や ifosfamide による補
助化学療法の有効性が報告されている 15） 16）。自験例で
は術後放射線治療は拒否されたものの，術後補助化学療
法には同意が得られたため，doxorubicin と ifosfamide
併用の補助化学療法を行った。

切除不能，転移再発肉腫に対する治療は初回であれ
ば，前述の doxorubicin や ifosfamide による単独もしく
は併用療法が標準治療とされるが 16），2 次治療以降は定
まったレジメンは存在しない。現在本邦で保険適応とさ
れる比較的新しい薬剤としては，パゾパニブ，トラベク
テジン，エリブリンの 3 剤が挙げられる。パゾパニブは
VEGF 受容体などを標的とするマルチターゲットのチロ
シンキナーゼ阻害薬である。ランダム化比較第Ⅲ相試験

（PALETTE 試験）における抗癌剤の前治療歴のある肉
腫患者に対するプラセボ投与群との比較では，無増悪生
存期間の延長が認められた 17）。トラベクテジンはホヤ
から抽出された化合物で，DNA に結合しヌクレオチド
除去修復機構を阻害するなどにより腫瘍の増殖を抑える
とされる。本邦第Ⅱ相試験では，抗癌剤による治療後に
病勢進行が認められた進行または再発悪性軟部腫瘍患者
を対象に，best supportive care 群と比較し，無増悪生
存期間に有意差ありと報告された 18）。エリブリンはク

ロイソカイメンから見つかった抗癌作用物質を模した合
成化合物で，微小管の抑制作用による腫瘍増殖抑制効果
を示す。海外における臨床第Ⅲ相試験において，2 レジ
メン以上の前治療歴のある進行または再発の脂肪肉腫お
よび平滑筋肉腫患者において，ダカルバジン（国内未承
認）を比較対照とし，全生存期間において優越性が認め
られた 19）。自験例では再発手術後も免疫療法を第 1 に
行いたいという希望があり，放射線療法，抗癌剤による
化学療法は希望されなかった。新しい 3 剤の中で，パゾ
パニブは経口投与であり，さらに泌尿器科では既に腎細
胞癌で，保険適応かつ投与経験が豊富な薬剤でもあるこ
とから，本人の同意が得られたため使用した。悪性軟部
肉腫は多岐にわたる組織型を有する疾患であり，UPS/
MFH にパゾパニブが効果を認めたという報告は皆無で
ある。今後の症例の蓄積による UPS/MFH に有効な治
療法の確立が期待される。

最近になって自験例のような再発，進行した切除不能
な肉腫においては，高頻度マイクロサテライト不安定性

（MSI-high）を有する固形癌（肉腫を含む）で標準的治
療が困難な場合に，抗 PD-1 抗体であるペムブロリズマ
ブの使用が保険収載された。このため，MSI 検査を行
うことも一考の余地があると思われる 20）。

結　　　　　語

左腎周囲に発生した後腹膜未分化多形肉腫の 1 例を報
告し，若干の文献的考察を加えた。
（本論文の要旨は，日本泌尿器科学会第 88 回宮崎地方

会で報告した。）
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Abstract:
A 58-year-old man was incidentally found to have a left retroperitoneal tumor by computed tomography 

(CT) during a comprehensive health check-up and he was referred to our hospital. Enhanced CT revealed 
a perirenal mass located in the upper pole of the left kidney. It was diagnosed as undifferentiated/
unclassified sarcoma by CT-guided needle biopsy. Laparoscopic radical nephrectomy was performed and 
the pathological diagnosis was undifferentiated pleomorphic sarcoma (UPS). Since the resected margin was 
positive, we performed adjuvant chemotherapy with doxorubicin and ifosfamide. Thereafter, the patient 
decided for himself to receive immunotherapy at another hospital.

Unfortunately, the tumor later relapsed. Although the recurrent tumor was removed by open surgery, 
the resected margin was again positive. Postoperatively, the patients refused adjuvant chemotherapy and 
continued to receive immunotherapy.

The patient then developed multiple metastases and received pazopanib which produced a temporary 
tumor shrinkage effect, but finally he died of disease progression.� （Nishinihon J. Urol. 82 : 391-396, 2020）

key words : �undifferentiated pleomorphic sarcoma, retroperitoneal tumor, laparoscopic surgery, CT-guided 
needle biopsy, Pazopanib
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