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ABSTRACT ━━ Background. Pulmonary intimal sarcoma is a rare sarcoma arising from the pluripotent intimal
cells of the pulmonary artery. We report a patient with a pulmonary mass who was initially diagnosed with non-
small cell lung cancer (NSCLC). An intimal sarcoma was intraoperatively revealed in the left main pulmonary ar-
tery and her clinical course was severe. Case. A 54-year-old woman presented with left back pain. Computed to-
mography (CT) showed a 5 cm mass in the lower lobe of the left lung. The initial diagnosis, based on a CT-guided
core-needle lung biopsy specimen, was NSCLC. She was referred to our hospital. Contrast-enhanced CT showed a
vague low-density area in the left main pulmonary artery. However, it was regarded as an artifact because of the
lack of reproducibility. Reevaluation, including an immunohistochemical analysis of the sample (which was ob-
tained at the previous hospital), revealed that the tumor was a sarcoma. Although a left lower lobectomy was at-
tempted, the tumor in the left main pulmonary artery was intraoperatively palpated and it corresponded to the
filling defect on CT. Therefore, the tumor and the mass in the lower lobe were diagnosed as the primary intimal
sarcoma and its metastasis, respectively. Pneumonectomy was performed. Recurrence occurred in the pulmo-
nary artery one month later. Second surgery on extracorporeal cardiopulmonary bypass was performed and the
patient was disease-free at 4 months; however, he died of the disease 3.5 months later. Conclusion. Clinicians
should maintain suspicion of intimal sarcoma in patients with a filling defect in the pulmonary artery, even when a
solitary pulmonary mass is detected.
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要旨━━背景．肺 intimal sarcoma は肺動脈血管内皮
由来の稀な肉腫である．当初非小細胞肺癌と診断された
肺腫瘤に対する手術中に，左主肺動脈内の intimal sar-
coma の存在が判明し治療に苦慮した症例を報告する．
症例．54 歳女性．左背部痛を主訴に受診した．CTで左肺
下葉に 5 cmの腫瘤影があり，CTガイド下肺生検で非小
細胞肺癌と診断されて紹介された．造影CTで肺動脈に
淡い造影欠損域がみられたが，再現性がなく画質の問題
と判断した．前医で採取された検体を免疫組織染色も含

め再検すると肉腫であった．左肺下葉切除の方針とした
が，術中に左主肺動脈内の腫瘍を触知し，これはCTでの
造影欠損域と一致していた．それゆえ，肺動脈内の腫瘍
は intimal sarcoma であり，下葉の腫瘤はその転移であ
ることが判明した．左肺全摘術を施行した．術後 1ヵ月
で肺動脈内に再発したため人工心肺下に再手術を行った
が 4ヵ月で再発し，その後 3ヵ月半で死亡した．結論．
単発の肺腫瘤がある症例でも，肺動脈の造影欠損像があ
れば intimal sarcoma を疑うことが重要である．
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Figure　1.　A chest X-ray image shows a mass in the lower field of the left lung (A). Computed tomography 
images show a mass in the lower lobe of the left lung in both the lung and mediastinal windows (B and C).
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背 景

肺動脈肉腫は，血管内皮由来の intimal sarcoma と血
管壁由来のmural sarcoma に分類される．前者は低分化
で，osteosarcoma や chondrosarcoma などの成分が混在
することもある．1 後者は軟部肉腫（leiomyosarcoma）と
して別に分類されている．Intimal sarcoma は，血管内膜
をポリープ状に増殖することで肺動脈の狭窄及び閉塞を
きたし致死的となる．呼吸困難，胸痛などの症状出現時
には既に進行期であることが多く，予後不良である．
今回，当初非小細胞肺癌と診断された肺腫瘤に対して

手術に臨んだところ，術中に左肺動脈内の intimal sar-
coma の存在が判明し治療に苦慮した症例を報告する．

症 例

54 歳女性．2002 年 11 月に左背部痛のため前医を受診

したところ，心電図異常はなく胸部X線で左下肺野の腫
瘤影と胸水を指摘された．胸水の細胞診は陰性で，肺腫
瘤はCTガイド下肺生検により低分化腺癌または低分化
扁平上皮癌と診断された．PET，頭部MRI，骨シンチで
遠隔転移はなく，愛知県がんセンターに紹介された．
腫瘍は，5×5 cm大で左肺下葉の中枢から一部上葉に

またがって位置していた（Figure 1）．造影 CTで肺動脈
に淡い造影欠損域がみられたが，2回の撮影で再現性が
なかったため画質の問題と判断した（Figure 2A）．PET
では当初左肺下葉の腫瘤のみの集積と判断され（Figure
2B），非小細胞肺癌臨床病期 IBと診断した．
CEA 1.7 ng�ml，CYFRA 1.4 ng�ml と正常であり，心電

図，心エコーで異常はなかった．呼吸機能検査はVC 3316
ml，％VC 125％，FEV1.0 2760 ml，％FEV1.0 124％，
FEV1.0％ 91％，％DLCO 80％と良好であった．前医に生
検標本の借用を依頼すると同時に JCOG0204 試験（導入
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Figure　2.　Contrast-enhanced computed tomography shows a vague low-density area in the left main 
pulmonary artery (A). The pulmonary mass showed fluorodeoxyglucose uptake on positron emission 
tomography. The uptake was retrospectively detected in the left main pulmonary artery (B).
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Figure　3.　Spindle cells were observed in the computed tomography-guided core-needle lung biopsy speci-
men (A). The immunohistochemical examination was negative for keratin, a marker of tumors of epithelial ori-
gin (B).
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化学療法としてのドセタキセルとシスプラチン＋ドセタ
キセルの第 II 相比較試験）に参加した．
ドセタキセル群に割り振られ 1コース施行後に借用標

本 が 届 い た．再 検 し た と こ ろ 紡 錘 形 か ら peri-
hemangiomatous な腫瘍細胞がみられ（Figure 3A），免疫
染 色 で pan-cytokeratin（－）（Figure 3B），cytokeratin
7（－），S100beta（－），CD34（－）であったことから肉
腫と診断した．ドセタキセルを中止し手術に臨んだ．

初回手術所見：前方腋窩切開にて第 4肋間で開胸し
た．葉間からの肺動脈露出を試みたが，腫瘍が肺動脈の
外側を取り囲むように上下葉間に位置しており露出困難
であった．
左肺を全摘する方針とし，まず肺動脈中枢を確保しよ

うとしたところ左主肺動脈根部に硬結を触知した．硬結
はさらに中枢側へと広がっていた．これがCTでの淡い
造影不良域と一致していたため，この時点で初めて肺動
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Figure　4.　The macroscopic and microscopic appearances of the resected intimal sarcoma. The resected 
specimen showed a tumor obliterating the left main pulmonary artery (A). The metastatic tumor in the lower 
lobe of the left lung (B). A histopathological examination (hematoxylin-eosin staining) demonstrates spindle 
cells arising from the intima of the pulmonary artery (C and D).
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Figure　5.　A computed tomography image demonstrating 
a recurrent intimal sarcoma in the surgical margin of the 
left main pulmonary artery.

脈肉腫であること，下葉の腫瘤はその転移であることが
判明した．心嚢内で左右肺動脈分岐部を明らかにし，肉
眼的に腫瘍を遺残させないギリギリのラインで左主肺動

脈を切離し得た．手術時間 3時間 30 分，出血 230 g で
あった．術中迅速病理検査で，下葉の腫瘤は intimal sar-
coma と診断された．
病理所見（Figure 4）：マクロ像では左主肺動脈の中に

腫瘍が塞栓様につまっていた．下葉の病変は 63×54 mm
であった．全ての腫瘍が脈管を通して連続していた．紡
錘形細胞が密に増生し肺動脈内膜から発生した intimal
sarcoma と診断した．切離断端に腫瘍の遺残はなかった．
術後経過：術後 1ヵ月でベースラインの比較対象とし

てCTを施行したところ，肺動脈内に再発を認めた（Fig-
ure 5）．手術，化学療法，放射線療法の選択肢を提示した
上で，心臓外科のある他院に転院し手術に臨んだ．
胸骨正中切開で人工心肺下に再手術を行った．肺動脈

周囲，特に後壁の癒着が強固で剥離困難であった．肺動
脈全体を切除することができず，やむを得ず前壁を切開
して腫瘍を可及的にかきだした．肺動脈弁直上の位置で
肺動脈を切離し，グラフトで再建した．
再手術後 4ヵ月で肺動脈幹内，残右肺に再発を認めた．

放射線治療，化学療法を提示したが希望されず，3.5 ヵ月
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後に死亡した．

考 察

本症例では，肺動脈内の病変が画像上はっきりせず，
肺実質に腫瘤があったため intimal sarcoma の診断が遅
れ，手術とその後の治療に苦慮した．肺動脈の造影欠損
像がわずかでも疑われる場合は，intimal sarcoma の可能
性を念頭に置くことが重要である．
肺動脈肉腫の診断には，症状が非特異的であるため

CT所見が特に重要となる．しかし，肺動脈の造影欠損像
は肺塞栓症でもみられるため鑑別が困難なことも多い．
肺動脈肉腫についての単一施設として最多の報告では，
前医の段階で肺動脈肉腫が疑われたのは 23％（7�31 例）
にすぎず，68％で肺塞栓症と診断されていた（慢性血栓
塞栓性肺高血圧 15 例，急性肺塞栓症 6例）．2 別の報告で
も同様に，肺動脈肉腫 9例中 8例（intimal sarcoma に
限っても 5例中 4例）の初回診断が肺塞栓症であった．3

本症例では画像デバイスの古さによるCT画像の不鮮明
さに加え，肺実質に単発の腫瘤があったことが intimal
sarcoma を疑いにくい要因であった．転移・再発部位と
しては肺，肝臓，脳，骨，胸壁，副腎，リンパ節などが
報告されている．3 PETも診断に有用であるが，集積の
みられない intimal sarcoma もある．4

肺動脈肉腫全体の生存期間中央値は 8～18 ヵ月との報
告があるが，稀な腫瘍であるためこれらは初診時の進行
度，病理組織型，治療法が様々な症例の混在したデータ
である．2,5-7 Blackmon らは，主肺動脈に限局するものを
I期，主肺動脈と片肺の病変を II 期，両肺病変を III 期，
胸腔外転移のあるものを IV期とする病期分類を提唱し
ており，8 外科切除を評価する上で非常に有用と考えら
れる．Grazioli らは，片側に限局している肺動脈肉腫には
根治目的の肺全摘術を，両側病変や片側のみであっても
肺高血圧をきたしている症例に対しては緩和目的の肺動
脈内膜切除術を推奨している．Intimal sarcoma に関する
術後の予後を上述の病期別に検討すると，I�II 期の 3例
中 1例は 110 ヵ月生存，2例が在院死（敗血症と右心不
全），III 期の 3例中 1例は 19 ヵ月生存，2例はそれぞれ
2ヵ月，8ヵ月で死亡した．早期症例に関しては，完全切
除による長期生存も見込めると考えられる．6

Intimal sarcoma に対する積極的な複数回手術の有効
性も報告されている．左主肺動脈切除をはじめ計 6回の
左胸腔内手術により 5年 11 ヵ月経過（報告時に生存中）
した症例は I期であるが，9 III 期であっても計 4回にわ
たる主肺動脈のみならず右室流出路，肺動脈弁，心室中
隔の一部まで含めた切除を行うことで 7年生存（最終的
には脳転移で死亡）した症例もある．10 本症例は II 期に
相当するため，再発後の積極的な切除の方針は，長期生

存が見込める治療法として妥当であったと考えられる．
Intimal sarcoma に対する化学療法奏効例は 2005 年に

初めて報告された（イホスファミド＋エピルビシン併
用）．11 このレジメンは軟部悪性腫瘍に対する奏効率が
52％と高い．12 その後，イホスファミド＋アムルビシン
併用，13 ペグ化リポソームドキソルビシン塩酸塩単剤，
ビンクリスチン＋イホスファミド＋ドキソルビシン 3剤
併用療法の奏効例も報告された．7 分子標的治療の研究
も進められている．21 例の intimal sarcoma において，血
小板由来増殖因子受容体 α（PDGFRA）の遺伝子増幅が
あり，EGFRやMDM2の増幅と同時に起こること，さら
にはダサチニブによる治療の可能性も示された．14 これ
らの遺伝子増幅は他の報告でも確認されている．15

結 論

Intimal sarcoma は予後不良であり，早期発見により根
治切除を目指すことが重要である．そのためには，わず
かでも肺動脈の造影欠損像があれば intimal sarcoma を
疑うことが必要である．再発・進行例には積極的な再手
術や化学療法を含めた集学的治療が求められ，さらなる
予後の延長には分子標的治療の発展が期待される．

本論文内容に関連する著者の利益相反：なし
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