
はじめに

髄膜腫は arachnoidal cell（meningothelial cell）からで

た神経堤由来中胚葉性腫瘍である．中枢神経系に発生し，

比較的女性に多く大部分が良性である．中枢神経系以外

に発生することは極めてまれである1），2）．今回われわれ

は原発性肺髄膜腫の 1例を経験したので，文献的考察を

加え報告する．

症 例

【症例】：54歳，女性．職業は木工業．

【主訴】：胸部異常陰影．

【既往歴】：1984年（35歳）肺結核にて化学療法．1986

年（37歳）頸部リンパ節結核にてリンパ節切除．

【家族歴】：父（80歳）が胃癌にて死亡．

喫煙歴，動物飼育歴はなし．

【現病歴】：1991年より心室性期外収縮により循環器

科外来に通院していた．1996年 8月 7日の胸部 X線検査

により左中肺野に直径約 15mm大の結節影を指摘され

た．外来にて胸部 CT精査を行い，良性肺腫瘍の疑いで経

過観察となった．1999年 2月の胸部 X線検査では直径約

20mm大と陰影の増大を認め，3月 5日精査入院となっ

た．

【入院時現症】：身長 161cm，体重 49.9kg．貧血，黄疸

認めず．表在リンパ節触知せず．胸腹部理学所見にて特

記すべき所見を認めなかった．

【入院時検査成績】：ESR 5mm�1h, CRP 0.1mg�dl，喀痰

一般細菌培養：常在菌．喀痰結核菌塗抹・培養：陰性．

喀痰細胞診：classI．ツベルクリン反応：16×20�35×37

mm（二重発赤），CEA 1.0 ng�ml，TPA 10 U�l，SLX 34

U�ml，NSE 9.2 ng�ml，CK-19 1.0 ng�mlと腫瘍マーカーは

正常範囲内で，その他血液・生化学・尿一般検査にて特

記すべき所見を認めなかった．

【胸部単純 X線像】（Fig. 1）：左中肺野に辺縁明瞭で濃
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Fig. 1. Chest X-ray film on admission showing a 2-cm round

nodule in the left lung field.（→）
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度比較的均一な 20×18mm大の類円形の結節影を認め

た．

【胸部 CT像】（Fig. 2. a，b）：左 S6b胸膜直下に直径約

18mm大の辺縁整，境界明瞭な類円形の結節影を認めた．

縦隔条件では内部は比較的均一で造影効果（－）．明らか

な石灰化，血管収束，胸膜陥入は認めなかった．また縦

隔リンパ節腫大も認めなかった．

気管支鏡では内視鏡可視範囲内で気管支内腔は正常．

TBLBにて悪性所見なく，擦過，洗浄細胞診でも Class II

で確定診断できなかった．頭部 MRI（Fig. 3），全身骨シン

チ，腹部 CT等全身検索を行ったが特記すべき所見は認

めなかった．

以上より確定診断困難な肺腫瘤で，陰影の性状から良

性ならびに低悪性度の肺腫瘍等が疑われ，4月 5日手術

にて診断治療を行う方針とした．

【手術所見】：胸腔内は肺結核化学療法後のためか中等

度の癒着を認めたが剥離可能であった．腫瘍は左 S6bの

胸膜下に存在し，胸腔鏡下左 S6部分切除を行った．術中

迅速組織診断および術中捺印細胞診断で，ともに髄膜腫

を思わせる所見を認めた．

【肉眼所見】（Fig. 4）：摘出された左肺下葉 S6bの胸膜

直下に，弾性硬，大きさ 18×13mm，割面は境界明瞭で黄

白色調充実性な腫瘤を認めた．胸膜面に異常は認めな

かった．

【術中捺印細胞所見】（Fig. 5）：腫瘍細胞は合胞状ない

し渦巻き状の配列を示し，集塊の中に砂粒体が認められ

た．クロマチンは細顆粒状で均一で，核小体は目立たな

かった．また一部に核内空胞を認めた．

【病理組織所見】（Fig. 6）：腫瘍細胞は好酸性に染まる

豊富な細胞質を有し，結節状ないし同心円状に渦巻き状

配列しながら増殖し，砂粒体の形成も認めた．核異型に

Fig. 2. a）b）Chest CT scans on admission showing a 1.8-cm

solitary and well-defined pulmonary nodule in the left

S6b.

Fig. 3. Cerebral magnetic resonance image showing no defi-

nite intracranial abnormal lesion.

Fig. 4. Macroscopic findings of the cut-surface in the re-

sected lt . S6 b showing a 1.8-cm well-circumscribed

yellowish subpleural nodule.
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乏しく，核分裂像，壊死は見られなかった．中枢神経系

に発生する髄膜上皮腫型の髄膜腫と類似する組織像を認

めた．また腫瘍と胸膜との間に連続性は認めなかった．

【免疫組織化学的所見】：ホルマリン固定後の組織標本

を用い，免疫組織化学的診断を行った．Vimentin，Cy-

tokeratin，NSEは陽性．EMA，S100蛋白，CEAは陰性．

また Estrogenレセプター，Progesteronレセプターは陰

性であった．

以上より，脳，脊髄腫瘍の手術既往がなく，MRI等の

諸検査にて中枢神経系に腫瘍を認めないことから，髄膜

上皮腫型の原発性肺髄膜腫と診断された．術後経過は良

好で 1999年 4月 17日退院となった．2000年 4月現在，

再発なく外来通院中である．

考 察

髄膜腫は正常硬膜内層，クモ膜表層にある arachnoidal

cell（meningothelial cell）からでた神経堤由来中胚葉性腫

瘍である．一般に中枢神経系に発生する全腫瘍中，髄膜

腫（約 20％）は膠腫に次ぎ多い．発生部位別では天膜上

（大脳半球表面，トルコ鞍，前頭蓋窩，大脳鎌，天膜），

天膜下（小脳橋角，大後頭孔），脊髄（胸髄＞頸髄＞腰髄）

の順に多い．年齢は 20～60歳代で，比較的女性に多く，

大部分が限局性の良性腫瘍で組織型では 7～8割が髄膜

上皮腫型髄膜腫である14）．中枢神経系以外の部位に発生

することは極めてまれであり，報告例では頭蓋骨，頭皮，

眼窩，副鼻腔，口腔，耳下腺，背部脊椎近傍皮膚等の頭

頸部，脊椎沿いに散見される1），2）．また稀ではあるが頭蓋

内に発生した良性の髄膜腫が転移した報告もある．転移

臓器では肺（肺 60％，肝臓 29％，リンパ節・骨 15％，胸

膜 11％）が最も多く，この場合多発することが多

い13），15）．しかし原発性肺髄膜腫は，われわれが文献検索

し得た限りでは自験例を含め 19例と非常に稀であ

る3）～12）（Table 1）．自験例を含めた検討では，年齢は 41

－76歳（平均 58歳），女性 14例，男性 5例と女性に多く，

発症年齢および性差ともに中枢神経系に発生した髄膜腫

と同様な傾向であった．発見動機別では，検診等の無症

状偶然発見例が 9例と多く，他疾患経過観察中が 6例で

あった．また多発陰影（2個）を呈し原発性肺癌（腺癌）

の対側肺内転移を疑われた 1例もみられた9）．咳嗽，痰，

体重減少等の有症状が 3例，肺梗塞の剖検例が 1例で

あった．

発育速度は一般的に緩徐で，治療までの経過観察期間

は 27～192カ月と 10数年の経過観察例も認めた．胸部

XP, CT所見では境界明瞭な例が多く，多発例は少な

く10），単発例がほとんどであった．最大腫瘍径では 8－

65mmで，肺胸膜直下に発生するものが多かった．組織型

は髄膜上皮腫型が 13例と大半を占め，移行上皮型 3例，

異型性 1例11）であった．腫瘍細胞は渦巻き状配列を呈し，

砂粒体を認める場合が多い．治療は外科的切除がなされ

予後は概ね良好である．肺原発とする根拠は，脳，脊髄

髄膜腫の手術既往がなく，CT・MRI等の諸検査にて中枢

神経系に腫瘍を認めないことであるが，中枢神経系発生

と比較して特徴的な組織学的差異はなく，鑑別は困難と

されている．自験例を含めた報告例の免疫組織化学的検

討では Vimentin（14例中 14例に陽性），EMA（12例中

11例に陽性）が高率に検出されており，次に S100蛋白

（9例中 3例陽性），NSE（5例中 2例陽性）は一部の症例

で弱陽性であった．Cytokeratinは 8例中 1例にのみ陽性

であった．肺原発のものは Vimentinはもとより，EMA

の陽性率も高い傾向にあった．一方中枢神経系発生の髄

膜腫では Vimentin，NSEの陽性率が高く，自験例は

Vimentin，Cytokeratin，NSEが陽性であり，中枢神経系

Fig. 5. Intraoperative cytologic findings showing whorl for-

mation with a psammomatous body .（Papanicolaou

stain, original magnification×60）

Fig. 6. Microscopic findings showing eosinophilic tumor cells

without nuclear atypia arranged in sheets and whorl

formations with psammomatous bodies.

（Hematoxylin and eosin stain, original magnification

×40）
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Table 1.　Previous Reported Cases of Primary Pulmonary Meningioma

Outcome
（month）PgREsRNSEKerat-

inS100EMACEAVim-
entin

Psammoma 
body

Histologic 
subtypeTreatmentSize

（mm）LocationPresentationAge/
SexAuthor/YearNo

Alive
（30 m）

MeningothelialLobectomy40RLL（subpleural）body weight 
loss

59/ ＦKemnitz, 1982 1

Alive
（24 m）

◯MeningothelialLobectomy40RLL（subpleural）survey chest 
X-ray

58/ ＦChumas, 1982 2

◯TransitionalLobectomy26LULcough, 
hemosputa

58/ ＦFu-lin, 1983 3

Alive
（24 m）

◯MeningothelialLobectomy17LLL（subpleural）chest X-ray
（HT）

74/ ＦVaughn, 1988 4

Alive
（18 m）

◯×××◯◯MeningothelialEnucleation26LLL（subpleural）survey chest 
X-ray

46/ ＦKido, 1990 5

Alive
（84 m）

◯MeningothelialSegmentectomy26LUL（subpleural）survey chest 
X-ray

53/ ＭKodama, 1990 6

Alive
（72 m）

◯◯◯MeningothelialPartial25LLLsurvey chest 
X-ray

41/ ＭDrlicek, 1991 7

Dead◯◯◯MeningothelialAutopsy60LLLchest X-ray
（COPD）

62/ ＦDrlicek, 1991 8

Alive
（36 m）

××◯◯◯Partial20RUL（subpleural）chest X-ray
（Melanoma）

55/ ＦRobinson, 1991 9

Alive
（44 m）

◯◯◯Meningothelial30LUL（subpleural）survey chest 
X-ray

63/ ＦFlynn, 199110

Alive
（37 m）

◯◯◯Meningothelial17LLL（subpleural）survey chest 
X-ray

74/ ＦFlynn, 199111

Alive
（32 m）

×◯◯×◯◯MeningothelialLobectomy25RML（subpleural）survey chest 
X-ray

56/ ＦIshizuka, 199212

Alive
（10 m）

×××◯◯◯TransitionalPartial13LUL（subpleural）chest X-ray45/ ＦZahid, 199713

×××◯◯◯TransitionalPartial（VATS）15Rt. S3, S4-5, S6, 
Lt.S6, S8

survey chest 
X-ray

61/ ＦUeno, 199714

Alive
（5 m）

××◯◯◯MeningothelialPartial（VATS） 8LLL（subpleural）cough, sputa65/ ＭLawrence, 199715

◯◯Partial（VATS）15RLL（subpleural）chest X-ray
（Ewing tumor）

76/ ＦMaruyama, 199716

Alive
（30 m）

×◯◯×Partial 9RLL（subpleural）, 
Lung cancer（LLL）

survey chest 
X-ray

57/ ＦMarc, 199817

Reccurence
（6 m）

◯×××◯◯×◯×Malignant 
Meningothelial

Lobectomy65RUL（subpleural）survey chest 
X-ray

51/ ＭRichard, 199918

Alive
（12 m）

××◯◯×××◯◯MeningothelialPartial（VATS）18LLL（subpleural）survey chest 
X-ray

54/ ＦPresent case, 200019

RUL : right upper lobe, RML : right middler lobe, RLL : right lower lobe, LLL : left lower lobe, LUL : left upper lobe, EsR : estrogen receptor, PgR : progesteron receptor
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に発生する髄膜腫の免疫組織学的特徴に類似していた．

原発性頭蓋外髄膜腫の組織発生12）に関して，特に肺の

場合胸膜直下に発生することが多いことから，（1）肺内に

分布する末梢神経枝神経鞘の異所性のクモ膜由来，（2）

Schwann細胞が髄膜細胞に分化等考えられているが，確

定した説はない．非常に稀な疾患であることから，今後

の検討が必要と考えられる．

鑑別診断として，髄膜腫様の組織像を呈するいわゆる

肺髄膜腫様結節（minute pulmonary meningothelial-like

nodulesま た は so called minute pulmonary chemodec-

toma）が胸膜直下や肺静脈に近接して多発性に認めら

れ，切除肺や剖検肺から偶然発見されることがある．大

きさ 1－3mm大の顕微鏡的結節であり，光顕，電顕的に

移行型髄膜腫と同様の像を示す場合がある13）．ま線維型

髄膜腫の場合，胸膜近くに発生する孤立性線維性腫瘍

（Solitary fibrous tumor）や神経鞘腫等との鑑別が困難と

なることがある．しかし免疫組織化学的に，肺原発髄膜

腫は Vimentin, EMAの陽性率が高いのに対し，神経鞘腫

では S100蛋白陽性，EMA陰性で，孤立性線維性腫瘍では

Vimentin，CD34等が陽性，Cytokeratinが陰性となること

が多く，鑑別診断の補助となり得る14）．

また興味深いことに，中枢神経系に発生した髄膜腫，

肺原発の髄膜腫いずれも女性に発生することが多い．近

年，髄膜腫の発育成長に性ホルモンが関与することが示

唆されており15），組織のホルモンレセプター（Estrogen

レセプター，Progesteronレセプター）を検討したが，と

もに陰性であった．

今後は頭蓋内髄膜腫および転移性髄膜腫はもとより，

自験例のような，稀少症例の頭蓋外髄膜腫の様々な発生

部位での臨床，病理組織学的検討を積み重ね，発生・増

殖のメカニズムの解明が待たれるところである．

以上極めて稀な，原発性肺髄膜腫の 1例を経験したの

で若干の文献的考察を加え報告した．

尚本症例の要旨は 1999年 10月 22日第 40回 日本肺癌学会総

会（於：札幌）において発表した．
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Back ground : Extracranial meningiomas in the lungs are quite rare, and their occurrence has been reported only spo-

radically.

Case : An asymptomatic 54-year-old-woman was admitted with an abnormal shadow on her chest X-ray. Her chest CT

scans showed a well-defined small nodule in the peripheral left lower lung. Left S6 partial resection was performed by

video-assisted thoracoscopic surgery. The resected specimens revealed typical classical meningioma including such fea-

tures as eosinophilic tumor cells, psammomatous bodies and cellular whorls. Immunohistochemically, the tumor cells

showed positive staining for vimentin, cytokeratin and neuron specific enolase, and were negative for epithelial membrane

antigen（EMA）. The magnetic resonance images of her head demonstrated no evidence of intracranial meningioma. She is

alive and well 12 months after the operation.

Conclusion : We report a case of primary pulmonary meningioma.
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