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CASE REPORT

健診異常による指摘から 3ヶ月で急速に増大した
類上皮血管肉腫の 1例
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ABSTRACT ━━ Background. Angiosarcoma is a rare tumor that accounts for 1-2% of all sarcomas in humans.
Case. A 56-year-old man was admitted to the previous hospital with an abnormal shadow on chest X-ray. Chest
computed tomography (CT) showed a right intrathoracic mass and right adrenal tumor. A transbronchial biopsy
resulted in no definitive diagnosis, but a CT-guided biopsy of the lung mass and adrenal tumor revealed epithe-
lioid angiosarcoma, an extremely rare tumor. The patient died 12 days after hospital transfer. Conclusion. We
herein report a case of a rapidly enlarged epithelioid angiosarcoma.
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要旨━━背景．血管肉腫は全肉腫の 1～2％を占め，な
かでも上皮様細胞によって構成される類上皮血管肉腫は
極めてまれである．その予後は不良であり確立された治
療法はない．症例．56歳，男性．2017年 2月に健診の胸
部 X線写真で異常陰影を指摘された．5月に前医で全身
造影 CTを施行され，右胸腔内腫瘤と胸腹水貯留，多発肝
腫瘍，右副腎腫大を指摘された．胸腹水細胞診で腺癌が
疑われ，気管支鏡検査を施行されたが確定診断が得られ
ず，精査加療目的に当院に転院した．右胸腔内腫瘤およ
び右副腎から CTガイド下生検を施行したが，全身状態
が急激に悪化し転院第 12病日に死亡した．病理診断で

AE1/AE3，CAM5.2，vimentin，Factor-VIII related an-
tigenが陽性であり，類上皮血管肉腫と診断された．結
論．健診での異常指摘から 3ヶ月で急速な転帰をたどっ
た類上皮血管肉腫の 1例を経験した．類上皮血管肉腫は
他の癌腫との鑑別に苦慮することが多く，急激に増大す
る腫瘍では本症例も念頭に置き，特に上皮系，間葉マー
カーが陽性の腫瘍は積極的に血管内皮マーカーも免疫染
色に加える必要があると考える．
索引用語━━類上皮血管肉腫，血胸，CTガイド下生検，
免疫染色

1広島市立舟入市民病院内科；2県立広島病院呼吸器内科；3広島
市立広島市民病院呼吸器内科．

論文責任者：濵井宏介．
受付日：2019年 11月 7日，採択日：2020年 4月 17日．

（肺癌．2020;60:207-211） � 2020 The Japan Lung Cancer Society



Epithelioid Angiosarcoma Rapidly Enlarged in Three Months―Nakamoto et al

208 Japanese Journal of Lung Cancer―Vol 60, No 3, Jun 20, 2020―www.haigan.gr.jp

Figure　1.　(a) Chest X-ray at a health checkup. A small nodule with a cavity was observed in the right lung field 
(red arrow). (b) Chest X-ray three months after the health checkup showing a large mass in the right lung field. (c) 
Chest X-ray at the initial admission, showing a massive right pleural effusion.

緒 言

類上皮血管肉腫は上皮様の形態をなす内皮細胞から構
成される血管肉腫の亜型であり，全肉腫の 1％以下と非
常にまれな腫瘍である．今回われわれは健診での胸部異
常陰影の指摘から 3ヶ月の経過で増大し，急激な経過を
たどった類上皮血管肉腫の 1例を経験したので，文献的
考察を含めて報告する．

症 例

症例：56歳男性．
主訴：咳嗽．
既往歴：特記事項なし．
家族歴：父が肝硬変．
生活歴：現喫煙者，15本/日×36年間，トラック運転

手，粉塵曝露歴なし．
現病歴：2017年 2月に健診の胸部 X線写真で異常陰

影を指摘されたが，無症状のため医療機関を受診しな
かった．4月上旬から咳嗽が出現し改善しないため 5月
上旬に前医を受診し，全身造影 CTで右胸腔内腫瘤と胸
腹水貯留，多発肝腫瘍，右副腎腫大を指摘された．胸水，
腹水はいずれも血性で，細胞診では腺癌が疑われた．肺
癌が疑われ気管支鏡検査を施行されたが確定診断が得ら
れず，精査加療目的に 6月上旬に当院に転院した．
入院時身体所見：バイタルサインに異常は認めなかっ
た．右呼吸音は減弱し，腹部は膨満で腸蠕動音は低下し
ていた．
入院時検査所見：白血球数，好中球数，血小板数の上
昇，正球性貧血を認めた．また LDH 949 U/l，尿酸 12.3
mg/dl，CRP 19.6 mg/dlと著明に上昇しており，高カリウ
ム血症および低アルブミン血症を伴っていた．腫瘍マー

カーは CA125 324 U/ml，PIVKA II 229 mAU/ml，NSE
295 ng/mlと上昇していた．
画像所見：健診時の胸部 X線写真では，右上肺野末梢
に内部に空洞を伴う辺縁明瞭な結節影を認めた（Figure
1a）．前医初診時の胸部 X線写真では右上中肺野に巨大
な腫瘤影を認め（Figure 1b），その際の胸部単純 CTでは
14 cm大の胸腔内腫瘍により肺が圧排されている所見が
みられた（Figure 2a，2b）．当院転院時の胸部 X線写真
では右肺の透過性は消失しており（Figure 1c），全身造影
CTでは右胸腔内の内部が不均一で造影効果に乏しい巨
大腫瘤と胸水のために正常肺はほぼ潰れていた．肝臓に
は早期相でリング状濃染が多発し，右副腎の腫大も認め
た．また腹水が貯留し，大網と腸管が癒着して一塊となっ
た像を呈していた（Figure 2c～2f）．

入院後経過

転院翌日に右胸腔内の腫瘤に対し CTガイド下生検を
行ったが，多量の血液が得られたのみで組織を採取でき
なかった．そこで右副腎から CTガイド下生検を施行し
た．右胸水に対して胸腔ドレナージを施行したところ，
血胸となっていた．また転院時の造影 CT検査で腹膜播
種による腸管の癒着が疑われ，腹水貯留による腹部膨満
感に対して腹水穿刺も施行したが，胸水と同様の性状で
あった．全身化学療法を予定していたが第 9病日から急
激に腎機能が低下し，呼吸状態も悪化，当院転院から第
12病日に死亡した．
CTガイド下生検で得られた組織は，多量の壊死組織
と不整な管腔構造や充実性胞巣を形成して浸潤性に増殖
する腫瘍組織からなり，核腫大と明瞭な核小体がみられ
た（Figure 3a）．免疫組織学的検査では腫瘍細胞は上皮性
マーカーである AE1/AE3，CAM5.2，間葉系マーカーで
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Figure　2.　Chest non-contrast computed tomography (CT) performed at the previous hospital showed an intratho-
racic tumor pressing on the right lung (a, b). Chest enhanced CT on admission showing a large quantity of right 
pleural effusion and an intrathoracic mass occupying the right thoracic cavity (c). Abdominal enhanced CT showed 
multiple nodules in the liver that were enhanced in the early phase (d) along with a right adrenal mass (e). Ascites 
were noted, and the omentum and intestinal tract showed adherence (f).

Figure　3.　Immunohistochemistry of the right adrenal tumor specimen. The tumor consisted of atypical cells with 
an irregular gland duct structure on hematoxylin-eosin staining (a). The atypical cells were positive for AE1/AE3 (b), 
vimentin (c), Factor-VIII (d), CD31 (e), and CD34 (f).

ある vimentinがいずれもびまん性に陽性であり，epithe-
lial membrane antigen（EMA）と血管内皮マーカーであ
る Factor-VIII related antigen，CD31，CD34も一部陽性
であった（Figure 3b～3f）．CK7，CK20，TTF-1，Napsin

A，CEA，claudin 4はいずれも陰性であり，腺癌は否定
的であった．また D2-40，calretinin，intelectin-1，WT1
も陰性であることから，悪性胸膜中皮腫も否定的であっ
た．以上の結果から，類上皮血管肉腫と診断された．
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考 察

血管肉腫は全肉腫の 1～2％を占め，1 なかでも上皮様
細胞によって構成される類上皮血管肉腫は極めてまれで
ある．男性に多くほとんどが成人発症で，最も多いのは
70歳代とされる．2

類上皮血管肉腫は，病理組織学的には大型で軽度から
中等度の多形性をもった類円型～多角形の類上皮細胞か
らなる．一般的に血管肉腫は内皮細胞マーカーが陽性を
示し上皮マーカーは陰性となるが，類上皮血管肉腫の
78～100%で部分的に上皮マーカーが陽性であると言わ
れている．2 血管内皮マーカーとしては CD31が最も感
度が高く，ほぼ全例で陽性となる．2 その他に Factor-
VIII related antigen，CD34，erythroblast transformation-
specific related gene（ERG），friend leukemia integration-
1（FLI-1）などが診断に有用である．Hematoxylin-eosin
染色では黒色腫や中皮腫，未分化リンパ腫などとの鑑別
が困難であり，免疫染色の所見が確定診断には必須であ
る．また類上皮血管内皮腫との鑑別も重要であり，細胞
の悪性度や細胞分裂像，血管形成の局在以外に，類上皮
血管内皮腫では EMAが陰性であることが参考となる．2

本症例では画像所見や胸腹水細胞診の結果から悪性胸膜
中皮腫および肺腺癌を鑑別として挙げていた．免疫組織
化学的検討では腺癌マーカーである TTF-1，Napsin A，
CEA，claudin 4，中皮腫マーカーである D2-40，cal-
retinin，WT1がいずれも陰性であり，悪性胸膜中皮腫や
肺腺癌は否定的であった．また腫瘍細胞に上皮性マー
カー，間葉系マーカーがいずれも陽性を示したことから
肉腫様癌の可能性も考えられたが，最終的に血管内皮
マーカーである Factor-VIII related antigen，CD31，
CD34が陽性であることが決め手となり，類上皮血管肉
腫と診断された．しかし，急激な病状の悪化のために確
定診断に至ったのは患者の死亡後であった．
一般的な血管肉腫が主に皮膚に発生するのに対して，
類上皮血管肉腫は四肢の軟部組織などに発生することが
多く，3 腎臓4や膀胱，5 子宮，6 扁桃7などを原発とした
症例も報告されている．本症例では病理解剖が施行でき
なかったため，原発部位に関しては確定できなかったが，
胸腔ドレナージ後も腫瘤は胸壁に広範囲に接して存在
し，肋骨の破壊や胸壁への浸潤は目立たなかったことか
ら，胸膜が原発ではないかと考えた．Duraniらは，腫瘤
形成を示さず胸膜に結節状に発生した類上皮血管肉腫の
1例を報告し，胸膜原発の類上皮血管肉腫は極めてまれ
であると述べている．8 また，本症例では健診での異常指
摘から 3ヶ月の経過で腫瘍は急速に増大した．胸腔内腫
瘤に対して CTガイド下生検を施行した際に血液が吸引
されたが，胸腔ドレナージ後の腫瘍の局在や造影 CTで

みられる腫瘍内部の濃度から考察すると生検時に採取さ
れたのは腫瘍内に貯留した血液ではないかと考えられ，
腫瘍内出血により腫瘍が急速に増大した可能性があると
推察した．
類上皮血管肉腫の予後は不良であり，早期からリンパ
節転移や遠隔転移を来す．その多くが初診時から 1年以
内に死亡に至り，9,10 その治療報告例は少なく，確立され
た治療法はない．特に外科的切除不能な場合は化学療法
が選択される．血管肉腫に対してパクリタキセル単剤は
奏効率 45%，生存期間中央値 8ヶ月と報告されており，11

本邦でも使用可能である．また転移性軟部肉腫に対する
オララツマブとドキソルビシンの第 II相試験が施行さ
れ，奏効率 18.2%，無増悪生存期間中央値 6.6ヶ月，全生
存期間中央値 26.5ヶ月と良好な成績が示された．12 この
試験には 133例中 7例の血管肉腫が登録され，今後の有
望な治療として期待される．
類上皮血管肉腫は急速な経過で死亡に至ることが多
く，胸膜や肺野で急速に増大する腫瘍性病変に対しては
診断治療目的に積極的な切除術を行うことで早期診断お
よび治療介入に結び付く可能性がある．加えて類上皮血
管肉腫は他の癌腫との鑑別に苦慮することが多く，免疫
組織学的所見が診断に必須である．急激に増大する腫瘍
では本症例も念頭に置き，特に上皮系，間葉マーカーが
陽性の腫瘍は積極的に血管内皮マーカーも免疫染色に加
える必要があると考える．

結 語

健診異常による異常指摘から 3ヶ月で急速な転帰をた
どった類上皮血管肉腫の 1例を経験した．
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