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抄録：
　症例は 33 歳，男性。右下腹部痛，右下肢腫脹を主訴に来院した。腹部造影 CTで骨盤内右側に 80 mm大
の腫瘍性病変と右水腎症を認めた。右尿管と右内外腸骨動静脈への浸潤が疑われた。腫瘍は盲腸，十二指腸
水平脚壁，右外腸骨静脈，右内腸骨動脈，右尿管，右腎臓，右腸腰筋を合併切除することで摘除した。病理
組織学的検査所見では，腫瘍細胞は均一な紡錘形細胞が膠原繊維を介在して増殖していた。染色免疫細胞
ではβ catenin（+），CD34（-），S-100（-），SMA（focal+），desmin（focal+），caldesmon（-），STAT6
（-），ALK（-）で，後腹膜原発デスモイド腫瘍と診断した。大きな合併症なく術後 13 カ月経過した現在ま
で再発なく生存中である。非常にまれな後腹膜原発のデスモイド腫瘍に対して多臓器合併切除により治療
し得たので，文献的考察を加えて報告する。 （西日泌尿．85 : 57-62, 2022）

キーワード：後腹膜腫瘍，デスモイド腫瘍，デスモイド型繊維腫症

西日泌尿．85：57-62，2022

緒　　　　　言

　デスモイド腫瘍は原因不明の線維性腫瘍で，家族性大
腸腺腫症の併存病変として腹壁や腸間膜に発生すること
が多く，単独で後腹膜に発生することは稀である。今回，
我々は後腹膜原発のデスモイド腫瘍に対して，多臓器合
併切除により摘除可能であった症例を経験したので文献
的考察を加えて報告する。

症　　　　　例

　症例　33 歳，男性
　主訴　右下腹部痛，右下肢腫脹
　家族歴　胃癌（祖母）
　既往歴　上行結腸憩室穿孔に対して腹腔鏡下ドレナー
ジ術後，尿膜管遺残に対して尿膜管摘除術後
　現病歴　右下腹部痛を主訴に近医を受診した。CTお
よびMRI検査で右水腎症を伴う後腹膜腫瘍を認め，加
療目的で当科紹介受診となった。腫瘍は右尿管を取り囲
むように存在し，後腹膜発生の腫瘍が疑われた。画像検

査では確定診断には至らず，病理学的診断を含めた手術
加療目的に入院となった。
　入院時現象　体温 36.6℃，血圧 135/92 mmHg，脈
拍 92 回 /分，整。右下腹部に弾性軟の腫瘤を触知し，
右下腹部の圧迫で増強する右大腿内側の痺れを認めた。
　血液検査所見　WBC 4900/µl，0.04 mg/µlと炎症反
応は正常範囲であり，BUN 12 mg/dl，Cr 0.97 mg/dl，
eGFR 73.5 ml/min/1.73 と腎機能異常も認めなかった。
腫瘍マーカー値は CEA 0.7 ng/ml（≦ 5.0），CA19-9 
6.0 U/ml（ ≦ 37.0），IL-2R 358 U/ml（122-496），
NSE 8.9 ng/ml（≦ 16.3），Pro GRP 58.4 pg/ml（≦
81）といずれも正常範囲であった。SCC 2.5 ng/ml（≦
2.3）は軽度の上昇を認めた。
　尿検査所見　糖，蛋白ともに陰性であった。白血球，
赤血球も 1-4/HPFと正常範囲であった。
　腹部造影 CT検査所見　骨盤部右側に内部不均一に淡
く造影される辺縁平滑・境界明瞭な 80 × 70 mm大の腫
瘍を認めた。右腸腰筋・右内外腸骨動脈と密に接してい
た。特に右腸腰筋に広範に接しており，境界不明瞭で浸
潤が予想された。右尿管はほぼ全長に渡り腫瘍内を貫通
するように走行し，右水腎症を認めた（Fig. 1）。
　腹部造影MRI検査所見　腫瘍は 65× 84× 92 mm 大，
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T1 強調画像では低信号，T2 強調画像では不均一にやや
高信号，造影MRIでは不均一な造影効果を認めた（Fig. 
2）。
　PET︲CT検査所見　骨盤内右側に腫瘤性病変を認め，
同部に不均一な FDG集積亢進（SUV max 6.0）を認め
た（Fig. 3）。その他，胸腔，腹腔内に異常な集積は認
めなかった。以上の画像検査からは平滑筋肉腫，粘液型
脂肪肉腫等の間葉系由来腫瘍を鑑別とした。症状の増悪
が見られたため，可及的早期の治療介入が必要と判断し，
腫瘍生検は施行せず手術治療の方針とし，腫瘍摘出に合
わせ浸潤臓器の合併切除を計画した。
　術中所見　複数回の手術既往から高度癒着も想定され
たため，術前に右尿管カテーテルを留置し，まず下腹部
正中切開で開腹した。創部直下に表面平滑で赤色調の腫
瘍を認めた。盲腸と十二指腸水平脚に強固に癒着してお
り，腫瘍の浸潤が疑われた（Fig. 4）。盲腸と十二指腸
水平脚壁を腫瘍と一塊になるように切除した。十二指腸
内腔は保たれており，腸管再建は施行しなかった。さら
に腫瘍と右内外腸骨動静脈が強固に癒着しており，右内
腸骨動脈と右外腸骨静脈は切断した。右外腸骨動脈は剝
離可能であったため温存した。右尿管は腫瘍を貫通する
ように走行しており，腫瘍の頭尾側で右尿管を切断した。
腸腰筋とも強固に癒着しており，一部腸腰筋を切除して
腫瘍と一塊にして摘出した。剥離操作中，骨盤壁側から
の静脈性出血をしばしば認め，腹部大動脈のクランプに
よる出血コントロールを適宜併用しながら慎重に操作を
進めた。また，尿管欠損長が大きく右尿路再建は困難で
あり，かつ中等度の腎萎縮を呈していたため右腎摘除術
も施行した。手術時間は 641 分，出血量 4149 mlであっ
た。
　病理組織学的検査所見　肉眼的には 90 × 55 × 67mm
大の境界明瞭な白色充実性腫瘍であった（Fig. 5）。組
織学的所見では紡錘形の腫瘍細胞が疎に増殖しており，
細胞間には膠原繊維の介在が観察された。核分裂像や壊

死は観察されなかった。免疫組織化学所見はβ -catenin
の細胞質および核内染色像を呈しており，後腹膜原発デ
スモイド腫瘍と診断された（Fig. 6）。腸管への浸潤は
認めなかったが，右腸腰筋への浸潤を認めた。
　術後経過　術後，右外腸骨静脈を切断したことによる
右下肢の浮腫を認めたが，側副血行路の発達により 2カ
月程度で消退した。また腸腰筋を一部合併切除したが運
動障害等の後遺症は認めなかった。術後麻痺性イレウス

Fig. 1　a) The right iliopsoas muscle was widely compressed by the tumor and the right ureter 
was involved by the tumor (arrow). b) Right hydronephrosis can be observed.

Fig. 2　The right external and internal iliac arteries were in-
volved in the tumor, as shown by contrast-enhanced 
MRI (arrow).

Fig. 3　PET-CT shows high accumulation (SUV max 6.0).
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を発症したが，保存的加療で軽快した。経過良好のため
術後 15 日目に自宅退院となった。術後 13 カ月を経過し
た現在まで再発なく経過している。

考　　　　　察

　デスモイド腫瘍は線維腫症の 1つであり，①分化した
線維芽細胞の増殖および多量の膠原線維の存在，②浸潤
性に発育するが核分裂像などの悪性所見を認めないもの，
③遠隔転移を認めないが局所再発をきたす可能性がある
ものと定義されており 1），Fletcherら 2) による新WHO
分類においては良悪性中間的軟部腫瘍の局所侵襲群に含
まれる。発生頻度は人口 100 万人あたり年間 2.4 ～ 4.3
人と稀な疾患で，好発年齢は 15 ～ 60 歳であり 80%が
女性であると報告されている 3)。外傷や手術の既往等の
機械的刺激の他に家族性大腸腺腫症との関連が指摘され，
APC遺伝子変異が腫瘍細胞増殖に関与していると考え
られている 4)。本症例では上行結腸憩室炎に対してドレ
ナージを施行した既往があり，関連性は否定できないが
明らかな原因は不明であった。またデスモイド腫瘍の

33%にエストロゲン受容体を認めるという報告があり，
ホルモンの関与も考えられている 5)。CT検査では筋肉
よりやや高輝度な境界不整な腫瘤として描出され，MRI
検査では紡錘細胞が密に存在する状態では T2 強調像で
やや高信号を呈し，膠原繊維が増生してくると低信号を
呈する 6)が，画像診断では診断が困難なことが多い。
発生部位により腹腔外（腹壁，臀部，四肢等）と腹腔内
（腸間膜，後腹膜）に分類され，発生頻度は腹壁 49%，
腹壁を除く腹腔外 43%，腹腔内（腸間膜）8%とされ，
後腹膜発生は稀とされる 7)8)。
　治療法としては悪性腫瘍との鑑別からも外科的切除が
選択されるが完全切除例でも再発率は比較的高く，家族
性大腸腺腫症を合併した症例で 90%，合併しない症例
でも約 11%と報告されている 9)。そのため切除不能例・
再発例には手術以外の治療法も推奨される 10)。
sorafenib tosilate11)，非ステロイド抗炎症薬，ホルモン
療 法（tamoxifen citrate，toremifene citrate），
methotrexate，低用量インターフェロン等の薬物治療
や放射線治療 12)が有用とされる 13)-15)。また比較的緩
徐に増大するという報告もあり，発生部位によっては経
過観察が選択されることもある。
　一方，腹腔内に発生したデスモイド腫瘍は周囲臓器へ

Fig. 4　Intraoperative findings.

Fig. 5　a : Macroscopic findings.  b : The white tumor.

Fig. 6　a : HE staining.  b : β -catenin staining.
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の圧排・浸潤をすることで腸管穿孔・腸閉塞・大血管閉
塞等をきたし，致死的となることも報告されている。そ
のため浸潤臓器を含めた多臓器合併切除が必要となり得
る。本症例は約 3年間で 90 mmまで増大をしており進
行が早く，右下腹部の疼痛や腸管・大血管・尿管への浸
潤を認めていた。今後，腸管穿孔・腸閉塞・閉塞性腎盂
腎炎等に進展する可能性が高いと考えられ，完全切除を
目指し早期に多臓器合併切除術を施行した。腫瘍は右内
腸骨動脈，右外腸骨静脈，盲腸，十二指腸水平脚壁，右
腸腰筋と強固に癒着しており，同部を合併切除すること
による後遺症も懸念されたがいずれも認めることなく経
過し得た。腹腔内発生デスモイド腫瘍の多臓器合併切除
（2臓器以上切除・主要血管切除・部分切除を含む）は
本邦で 14 例あり，その中で後腹膜発生は自験例を含め
て 4例であった（Table 1)16)-26)。
　後腹膜は周囲に重要臓器が近接しており，手術加療の
際には周辺臓器の合併切除が必要となる場合があるが
3)27)28)，本邦での多臓器合併切除例では再発の報告がな
いことから，後腹膜発生の局所浸潤性デスモイド腫瘍に
対しての多臓器合併切除は有用な治療法であることが示
唆される。フォローアップ期間は明示されていないが，
再発は術後 2～ 3年以内に多いとされており，少なくと
も 2～ 3年は半年毎の CTによるフォローアップが推奨
されている 13)14)。本症例においても今後は局所再発に
留意し，慎重なフォローアップが必要である。
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RETROPERITONEAL PRIMARY DESMOID TUMOR TREATED SURGICALLY BY
COMBINED RESECTION OF MULTIPLE ORGANS : A CASE REPORT

SATOSHI ONISHI, KIYOAKI NISHIHARA, NAOYUKI OGASAWARA,
TASUKU HIROSHIGE, KOUTA WATANABE, KOUSUKE UEDA, 
KATSUAKI CHIKUI, MAKOTO NAKIRI, MITSUNORI MATSUO,

SHIGETAKA SUEKANE AND TSUKASA IGAWA
Department of Urology, Kurume University, Fukuoka, Japan

Abstract：
　A 33-year-old man was admitted to our hospital with the complaints of right lower abdominal pain 
and right lower limb swelling.　Abdominal computed tomography showed an 80 mm-sized neoplastic le-
sion and right hydronephrosis on the right side of the pelvis.　Infiltration into the right ureter and the 
right internal and external iliac arteries and veins was suspected.　The tumor was resected by combined 
resection of the cecum, horizontal duodenal leg, right external iliac vein, right internal iliac artery, right 
ureter, right kidney, and right iliopsoas muscle.　Histopathological examination revealed that the tumor 
cells were uniform spindle-shaped cells proliferating via collagen fibers.　Stained immune cells revealed 
the findings of β-catenin (+), CD34 (-), S-100 (-), SMA (focal +), desmin (focal +), caldesmon (-), STAT6 (-), 
ALK (-), and accordingly a diagnosis of retroperitoneal primary desmoid tumor was made.　The patient 
is currently still alive without recurrence, 8 months after the operation.　A very rare retroperitoneal 
primary desmoid tumor was resected by multi-organ combined resection, and we herein report this case 
together with a review of the literature. 　(Nishinihon J. Urol. 85 : 57-62, 2022)

key words : Retroperitoneal tumor, Desmoid tumor, Desmoid type fibromatosis
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