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CASE REPORT

肺原発滑膜肉腫の 1例
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A Case of Primary Synovial Sarcoma of the Lung
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ABSTRACT━━ Background. Primary synovial sarcoma of the lung is an extremely rare neoplasm. Case. When a
61-year-old man visited our hospital for follow-up of angina pectoris, a nodule was found in the left middle lung
field on the chest X-ray film. Uptake was seen only in the pulmonary nodule on fluoro-deoxyglucose (FDG)-PET
CT, with no uptake in other regions. Because this case was considered to be sarcoma with limited lung resection,
a left upper lobectomy was performed. Histologically, a dense proliferation of spindle cells was seen. These cells
stained positively for bcl-2 protein and CD99 and partially for vimentin and S-100 protein. SYT-SSX-1 fusion gene
transcripts were detected by reverse transcription polymerase chain reaction (RT-PCR). There was no evidence
of tumor of the limbs on physical examination. As a result, we diagnosed primary synovial sarcoma of the lung.
Conclusion.We experienced a case of primary synovial sarcoma of the lung.
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要旨━━背景．肺原発滑膜肉腫はまれな腫瘍である．症
例．61 歳，男性．狭心症の経過観察のため当院を受診し
た際に，胸部X線写真で左中肺野に結節影を指摘され
た．fluoro-deoxyglucose（FDG）-PET CTでは肺結節のみ
に集積を認め，他部位には集積を認めなかった．肺部分
切除で肉腫が考えられたため，左上葉切除術を施行した．
病理組織では，紡錐形細胞の密な増殖を認めた．免疫染
色で bcl-2 蛋白，CD99 が陽性，ビメンチン，S-100 蛋白は

一部陽性であった．reverse transcription polymerase
chain reaction（RT-PCR）を用いて SYT-SSX-1融合遺伝
子転写産物を認めた．四肢の腫瘍を疑わせる理学所見は
認めなかった．以上から本症例は肺原発滑膜肉腫と診断
された．結論．肺原発滑膜肉腫の症例を経験した．
索引用語━━滑膜肉腫，SYT-SSX融合遺伝子，Reverse
transcription polymerase chain reaction（RT-PCR），肺，
免疫染色

はじめに

滑膜肉腫は主に若年者に発生する比較的まれな軟部組
織腫瘍である．1 滑膜肉腫の頻度は報告によって異なる

が，軟部組織腫瘍全体の 5～10％を占めるといわれてい
る．滑膜肉腫のほとんどは四肢の関節付近に発生し，特
に下肢に好発する．次いで頭頚部，体幹部に発生するこ
とが多い．その他に，心臓，腎臓，前立腺，肝臓，縦隔，
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Table 1. Laboratory Data

BiochemistryHematology
g/dl7.4TP/μl4200WBC
g/dl4.6Alb%0.9Baso
IU/l26γ-GTP%8.4Eosino
IU/l14AST%50.9Neutro
IU/l16ALT%33.3Lymph
IU/l120ALP%6.5Mono
IU/l186LDHg/dl13.6Hb
mg/dl19.7BUN×104/μl23.5Plt
mg/dl0.79Cr
mEq/l140NaTumor markers
mEq/l4.2Kng/ml1.7CEA
mEq/l105Clng/ml0.8SCC
mg/dl0.40CRPng/ml6.6NSE

Figure 1. Chest radiograph in September 2004 
shows a nodule in the left middle lung field.

Figure 2. Chest CT shows a smooth, well-defined nodule 
in the lingular segment.

後腹膜，消化管，末梢神経など様々な部位に発生するこ
とが明らかとなってきた．また近年，肺と胸膜に発生す
る滑膜肉腫の報告もみられるようになった．2,3

今回我々は，肺原発滑膜肉腫の症例を経験したので報
告する．

症 例

症例：61 歳男性．
主訴：胸部異常陰影．
既往歴：15 歳胸膜炎，59 歳狭心症．
家族歴：特記事項なし．
生活歴：喫煙 40 本�日×40 年，粉塵曝露歴なし．
現病歴：狭心症のため当院心臓血管外科に通院中で

あった．2004 年 9 月，定期検査で胸部X線写真を撮影し
た際に左中肺野に結節影を指摘された．同月，呼吸器科

に紹介となった．
身体所見：身長 165 cm，体重 60 kg，体温 36.5℃，血圧

130�80 mmHg，脈拍数 64 回�分，整，呼吸数 16 回�分，
眼瞼結膜貧血なし，表在リンパ節触知せず，心音呼吸音
異常なし，神経学的所見異常なし．
検査所見：血液検査では，CRPが 0.40 mg�dl と軽度に

上昇していた（Table 1）．
胸部X線単純写真：呼吸器科初診時の 2004 年 9 月の

単純写真では左中肺野に長径 25 mmの結節影を認めた
（Figure 1）．
胸部 CT：舌区に長径 25 mmの辺縁平滑で境界明瞭

な結節を認めた（Figure 2）．
経過：2004 年 10 月，気管支鏡を施行したが確定診断

に至らなかった．fluoro-deoxyglucose（FDG）-PET CT
を含む全身検索では遠隔転移は認めなかった．PET CT
では肺結節のみに軽度の集積を認め，他部位には集積を
認めなかった．画像所見からは悪性腫瘍が否定できな
かったため，同月肺部分切除を施行した．術中迅速病理
診断では肉腫が考えられたため，左上葉切除，ND2a を追
加した．
肉眼的には左 S5に径約 4×3 cm，境界明瞭，白色調，

充実性，弾性軟の腫瘍を認めた（Figure 3）．顕微鏡的に
は，楕円形から紡錘形の核を有し，細胞質の乏しい紡錘
形細胞が細い束を形成し密に増殖していた（Figure 4）．
上皮成分は認めなかった．免疫染色では，ビメンチン，
S-100 蛋白が少数の腫瘍細胞に陽性であった（Figure 5）．
bcl-2 蛋白（Figure 6）及び CD99 は多数の腫瘍細胞で陽
性であった．デスミン，CD34，筋細胞アクチン（HHF35）
は陰性であった．上皮細胞に陽性を示す上皮細胞膜抗原
（epithelial membrane antigen：EMA），サイトケラチン
は陰性であった．
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Figure 3. Macroscopic findings of the resected lung 
tumor.

Figure 4. Microscopic findings showing a dense prolifera
tion of spindle cells (HE stain, original magnification ×100).

Figure 5. Focally-positive staining for vimentin is seen 
(original magnification ×100).

Figure 6. Positive staining for bcl-2 protein is seen (origi-
nal magnification ×100).

Figure 7. The sequence of PCR product. The SYT gene 
transcript and the SSX-1 gene transcript are located above 
and below the breakpoint, respectively.

以上のHE染色や免疫染色の結果から滑膜肉腫が考え
られたが，確定診断のため遺伝子検索を行った．組織よ
りRNAを抽出し，SYT-SSX融合遺伝子転写産物に特異
的なプライマーを用いて reverse transcription polym-
erase chain reaction（RT-PCR）を行った．アガロースゲ
ル電気泳動により SYT-SSX転写産物に一致するバンド
を認めた．また，ダイレクトシークエンスを行い，PCR
産物が SYT-SSX-1融合遺伝子転写産物であることを確
認した（Figure 7）．四肢の腫瘍を疑わせる理学所見は認
めなかった．以上より，肺原発滑膜肉腫（monophasic fi-
brous type）と診断された．
術後特に重篤な合併症はなく，術後 16 日目に退院と

なった．現在，術後 5年以上経過するが再発は認めてい
ない．

考 察

滑膜肉腫は他のほとんどの肉腫と異なり，上皮細胞，
紡錘細胞の形態学的に異なった 2種類の細胞からなる．
この 2種類の細胞の割合と分化の程度により滑膜肉腫は
（1）biphasic type，（2）monophasic fibrous type，（3）mono-
phasic epithelial type，（4）poorly differentiated（round
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cell）type に分類される．biphasic type が四肢の大関節近
傍に発生した場合は，診断は比較的容易である．しかし，
通常と異なる部位に発生した場合は癌肉腫，腺様悪性神
経鞘腫，悪性中皮腫などが鑑別診断として挙げられる．
また，monophasic fibrous type は，平滑筋肉腫，悪性神
経鞘腫，血管周皮腫などと，poorly differentiated type
はユーイング肉腫，神経芽細胞腫，横紋筋肉腫，間葉性
軟骨肉腫，悪性リンパ腫などと形態学的に類似している．
これらの鑑別のためには免疫組織学的な手法が必要とな
ることが多く，診断が特に困難な症例では分子生物学的
な手法が確定診断に有用である．
滑膜肉腫はほとんどの症例においてEMAやサイトケ

ラチンといった上皮系のマーカーが陽性である．Guillou
らによる滑膜肉腫 100 症例の報告では，EMA，サイトケ
ラチンはそれぞれ 97％，69％の症例で陽性であった．4

一般的には，上皮成分のほうが紡錘成分よりも染色の程
度が強い．monophasic fibrous type の中には少数の細胞
しかこれらの上皮系マーカーを発現しない場合があり，
腫瘍の異なる部位から複数の切片を作製して染色する必
要がある．5 肺原発滑膜肉腫においては Zeren らの報告
では 25 例中全例，Essary らの報告では 12 例中 11 例，
Okamoto らの報告では 11 例中 8例が EMA陽性であ
り，肺外のものと同様に多くの症例で上皮系のマーカー
が陽性である．3,6,7

bcl-2 蛋白は滑膜肉腫の 79％の症例で陽性であるが，
平滑筋肉腫，悪性神経鞘腫，線維肉腫などの紡錘形細胞
の増殖を認める他の肉腫では陰性である．8 bcl-2 蛋白は
濾胞性リンパ腫にみられる 14;18 転座に関与している．
滑膜肉腫における bcl-2 蛋白発現の生物学的な意義は明
らかではないが，腫瘍のアポトーシスに関与している可
能性があるといわれている．
滑膜肉腫の 30％近くが S-100 蛋白に染色される．4,9 S-

100 蛋白が陽性の滑膜肉腫のほとんどは上皮系マーカー
も発現するが，発現しない場合もあり，悪性神経鞘腫と
の鑑別が問題になる．滑膜肉腫の 60～70％において細胞
質または細胞膜にMIC2遺伝子の産物であるCD99 が発
現する．紡錘形細胞の増殖する他の腫瘍の多くと異なり
滑膜肉腫はほとんどの場合CD34 が陰性であるが，例外
もまれに存在する．
滑膜肉腫のほぼ全例に特異的な相互転座，t（X;18）

（p11;q11）がみられる．10 この転座により 18q11 近位に
ある SYT遺伝子がXp11 遠位に存在する SSX-1，SSX-2

遺伝子のいずれか，あるいはまれに SSX-4遺伝子と融合
する．11,12 融合蛋白の機能はわかっていないが，SYT蛋
白は転写活性化ドメインと類似した部位を含んでおり，
この融合により遺伝子発現の異常を引き起こしているか
もしれない．SYT-SSX融合遺伝子転写産物はRT-PCR

または fluorescence in situ hybridization（FISH）を用い
て凍結組織またはパラフィン包埋組織から検出すること
が可能である．13 これらの方法はmonophasic fibrous
type や poorly differentiated type など，他の肉腫との鑑
別が困難な症例において特に有用である．
本症例ではEMA，サイトケラチンは陰性であったが，

bcl-2 蛋白や CD99 がびまん性に陽性を示し，RT-PCR
により SYT-SSX-1融合遺伝子転写産物を証明したこと
により滑膜肉腫と診断することが可能であった．
滑膜肉腫は悪性腫瘍であるが，一般的には緩徐に進行

することが多い．症状が出現してから診断，治療までに
要する期間は 2～4年，時には 20 年以上のこともある．
切除後長期間を経てから遠隔転移をきたす症例や，原発
巣が診断される前に肺転移が診断される症例も報告され
ている．本症例は今のところ局所再発や遠隔転移は認め
ていないが，注意深い経過観察が必要と思われる．
以上，SYT-SSX-1融合遺伝子転写産物を検出すること

で確定診断した肺原発滑膜肉腫の症例を報告した．
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本論文の要旨は，第 87 回日本呼吸器学会東海地方学会

（2005 年，名古屋）にて発表した．
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