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は　じ　め　に

　肝原発の Perivascular epithelioid cell tumor
（PEComa）は稀である．今回，我々は肝 PEComa
に対して腹腔鏡下切除を施行した 1 例を経験し
たので文献的考察を加え報告する．なお，本論
文の発表は当院の医学倫理審査委員会に承認さ
れ，患者にも承諾を得た．

症　　　　　例

　【患者】52歳　女性
　【主訴】特になし
　【既往歴】心室中隔欠損，高血圧，甲状腺腫，
虫垂炎，子宮外妊娠
　【嗜好歴】喫煙なし，機会飲酒
　【身体所見】身長：153cm，体重：43kg
BMI：18.4kg/m2

　【現病歴】かかりつけ医の腹部超音波検査
（US）で肝腫瘤を指摘され，当科紹介となった．
　【採血検査】血液生化学検査に特記すべき
異常はなく，腫瘍マーカー（CEA 0.7 ng/mL, 
CA19-9 2.8 U/mL, PIVKA-II 24 mAU/mL, AFP 
3.9 ng/mL）は全て正常値であった．
　【画像検査】USでは S6に 25 mm大の腫瘤
を認めた．内部・周囲に微小高エコー域が散在
する低エコー腫瘤で，モザイクパターンは呈し

ていなかった（図 1 A）．FDG-PETで集積を認

Abstract

　　The patient was a 52-year-old woman. Abdominal ultrasound revealed a 25-mm large irregular 
mass in the S6 segment of the liver. Moreover, dynamic computed tomography（CT）revealed an 
intense enhancement in the arterial phase and washout in the equilibrium phase.  Enhanced magnetic 
resonance imaging revealed that the tumor was stained in the early phase and it showed iso or low 
intensity with normal tissues in the portal vein and late phases.  Fluorodeoxyglucose（FDG）
-positron emission tomography/CT revealed poor accumulation of F-18 FDG. Although hepatic cell 
carcinoma was not a typical finding, it cannot be denied. Laparoscopic partial hepatectomy was 
performed. Immunohistochemical examination of the resected tumor tissue revealed the presence of 
HMB-45 and smooth muscle actin. This tumor was diagnosed as a perivascular epithelioid cell tumor
（PEComa）. The postoperative course was good, and the patient has been recurrence-free for 48 months 

after the operation. PEComa is a rare tumor, and 62 such cases were reviewed, including 61 previously 
reported cases and 1 current case. Hepatic mass lesions are highly diverse. Consequently, distinguishing 
benign from malignant tumors only through image diagnosis is often difficult. In such cases, this 
minimally invasive laparoscopic resection as a total biopsy can be chosen for PEComa treatment.
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図 1　腹部超音波検査，PET-CT所見
　A：（腹部超音波検査）肝 S6に境界明
瞭な 25 mm大の低エコー腫瘤を認める．
内部・周囲に微小高エコー域が散在して，
モザイクパターンは示さない．B：（PET-
CT）S6の腫瘤への FDG集積は乏しい．
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めず（図 1 B），MRIでは T1強調像（in-phase）
で肝 S6に境界明瞭で低信号の腫瘤を認め（図
2 A），T1強調像（out-of-phase）でさらなる信
号低下は認めなかった（図 2 B）．T2強調像で
高信号を呈した（図 2 C）．EOB-MRIでは早期
相（図 2 D）で腫瘍は濃染し，門脈相（図 2 E），
後期相（図 2 F）では腫瘍部は周囲よりも低信
号を示した．CTでも同様に肝 S6に辺縁明瞭

な腫瘤像を認め（図 3 A），動脈相の濃染は非
常に強く（図 3 B），平衡相では腫瘍の大部分
が肝実質と等濃度で，点状濃染が散在していた
（図 3 C）．
　以上から，典型的画像所見ではないものの肝
細胞癌を否定できず，診断的治療目的に腹腔鏡
下切除術を行った．
　【手術所見】体位は左半側臥位とし，6ポー

図 2　MRI検査所見
　A：（T1強調画像［in-phase］）肝 S6に境界明瞭で低信号の腫瘤を認める．B：（T1強調
画像［out-of-phase］）腫瘤に信号低下は認めない．C：（T2強調画像）腫瘤は高信号を呈する．
D：（EOB-MRI［早期相］）で腫瘍は強く濃染される．E：（EOB-MRI［門脈相］）で腫瘍は
周囲よりも低信号を示す．F：（EOB-MRI［後期相］）で腫瘍の信号はさらに低下している．
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ト（右季肋部：12 mm×3，右側腹部：5 mm×1，
臍窩小切開部：5 mm×1＋12 mm×1）を留置
した．肝円索を牽引して術野を展開し，肝部分
切除術を施行した．腫瘍位置は術中超音波で確
認し，切除の際には Pringle法を行った．手術
時間 401分，全肝阻血時間 165分，出血量 60 ml
だった．ポート配置図と手術画像を図4に示す．

　【病理結果】腫瘍は 26 mmの白色弾性軟の
腫瘤で，切除断端距離は 12 mmであった（図
5 A）．境界明瞭で被膜を伴わず内部に比較的太
い血管が含まれていた．腫瘍内には紡錘形から
類上皮様の細胞が一部索状構造も示しながら髄
様に増生し，腫瘍には脂肪成分の介在は見られ
なかった．（図 5 B, C）．免疫組織学的検査では
HMB-45（＋; 図 5 D, E），smooth muscle actin 
（SMA）（＋; 図 5 F, G），hepatocyte（－），
cytokeratin7（－），cytokeratin19（－），c-kit
（－），CA19-9 （－），vimentin（－），S-100 

protein（－），CD34（－），CD56（－），MIB-1 
index＝1.9％であり，脂肪成分のみられない
AMLといえることから PEComaと診断した．
　【術後経過】合併症なく術後 12日で退院し
た．術後 4年間無再発である．

考　　　　　察

　Bonettiらは肺 clear cell sugar tumor （CCT）
と腎 angiomyolipoma  （AML）  が共通して
Perivascular epithelioid cell（PEC）の出現を
特徴とする間葉系腫瘍の組織像を呈することを
報告した1）2）．その中で特に epithelioid cellが
顕著なものが PEComaとされ，前述の CCT，
AMLに加えて，lymphangioleiomyomatosis, 
clear cell myomelanocytic tumorや種々の臓器
の unusual clear cell tumorなど，同様の組織
像を呈する腫瘍は総称して PEComa familyと
呼ばれる3）4）．肝臓における AML（HAML）は
1976年に最初に報告された稀な良性間葉系腫
瘍で平滑筋細胞，脂肪細胞，血管などの細胞か
らなり5），それぞれの構成要素を様々な割合で
含むとされてきた6）．その中で野々村ら7）の報
告の中では肝臓原発の AMLをその構成成分で
ある血管，平滑筋，脂肪の割合に従って分類し，
構成成分がほとんど平滑筋であるものを
PEComaとしており，自験例もこの野々村ら
の定義に基づいて肝 PEComaと診断した．肝
臓原発の AMLは一般的に良性腫瘍と考えられ
る中で，脂肪や血管成分に乏しくほとんど平滑
筋成分からなる monotypic AMLは悪性の
potentialを持つと以前から報告されており，こ

図 3　CT検査所見
　A：（単純）肝 S6に境界明瞭な腫瘤像を認
める．B：（造影［Dynamic］）動脈相で腫瘍は
非常に強く濃染される．C：（造影［Dynamic］）
平衡相では腫瘍の大部分が肝実質と等濃度
で，点状濃染が散在する．
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れらのmonotypic  epithelioid  AMLが PEComa
とほぼ一致する疾患群と考えられる7）．
　一方でWHO分類8）では，PEComaを PEC

から構成される間葉系腫瘍と定義しているが，
疫学的には稀な疾患で女性に多く（男／女＝
1/5），若年から中年成人に多い（平均：45歳）

図 4　手術所見
　A：右季肋部に 12 mmポートを 3本，右側腹部に 5 mmポートを 1本，臍部の
小切開に 12 mmポートと 5 mmポートをそれぞれ 1本ずつ留置した．B：肝円
索をエンドループで牽引した．C：肝十二指腸間膜にテフロンテープをかけて
Pringle法を行った．D：腫瘍が肝表面から視認できなかったため，術中超音波ガ
イド下に markingした．E：残肝側に縫着したテフロンテープを牽引しながら，
術野を展開して部分切除を施行した．
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図 5　病理組織学検査，免疫組織学検査結果
　A：腫瘍は 26 mmの白色弾性軟の腫瘤で，切除断端距離は 12 mmであった．
B：（Hematoxylin Eosin染色 40倍）腫瘍は境界明瞭で，内部には比較的太
い血管が存在する．C：（Hematoxylin Eosin染色 200倍）紡錘形から類上皮
様の細胞が一部索状の構造も示しながら髄様に増生し，脂肪変性は認めない．
D：（HMB-45免疫染色 40倍）腫瘍はびまん性に濃染される．E：（HMB-45免
疫染色 200倍）腫瘍はびまん性に濃染される．F ：（SMA免疫染色 40倍）腫瘍
はびまん性に濃染される．G：（SMA免疫染色 200倍）腫瘍はびまん性に濃染
される．
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とされ，病理組織学的には境界明瞭な線維性腫
瘍で，類上皮細胞で構成される．腫瘍細胞は血
管周囲に巣状や索状に増生し，免疫組織化学的
検査ではHMB-45, Melan-A, MITFなどのメラニ
ン細胞マーカーと，SMA, desmin, h-caldesmon
などの平滑筋マーカーの両方を発現することが
特徴的とされる．しかし，YangらがHAML178
例に関して臨床，画像，病理学的特徴について
まとめた報告9）では HAMLにおける HMB-45
の陽性率は 92.9％であるのに加え，SMAの陽
性率も 91.8％であり，免疫染色の結果のみで
PEComaと従来から報告されている AMLを鑑
別できるものではない．PEComaは新しい疾
患概念であり，現時点では PEComaと AML
の境界は arbitraryであり，今後基準が明確化
されていくものと思われる．
　近年，AMLと同様に PEComaでも TSC2遺
伝子座を含む 16pの欠失や TP53変異，TFE3
の融合遺伝子の関与が示唆されている．また，
Folpeら10）は PEComa（原発臓器を問わない）
の悪性所見として（1）腫瘍径＞5 cm，（2）浸
潤性増殖パターン，（3）高度の多形性や核異型
性，（4）有糸分裂像（＞1/50 HPF），（5）腫瘍
壊死，（6）血管浸潤をあげている．
　肝原発 PEComaの報告は少なく，我々は
Pubmedで“liver PEComa”“liver perivascular 
epithelioid  cell  tumor”もしくは“hepatic 
PEComa”“hepatic Perivascular epithelioid 
cell tumor”をキーワードとして全期間検索を
行い，検索しえた文献またはその引用文献のう
ち，全文にアプローチできた 33篇の論文11-43）

で示された 61症例に自験例を加えた 62症例
に関して臨床病理学的因子，画像的特徴を検討
した．
　62例の臨床病理学的因子を表 1に示す．平
均年齢，男女比はWHO分類とほぼ同様で，
ウイルス性肝炎，多発嚢胞性疾患，悪性腫瘍，
結核，SLEが 2例以上で既往歴として示された．
右葉発生例が多く，平均最大腫瘍径は 5.8 cm
だった．治療内容は，手術切除 53例（術前化
学放射線療法 1例，術前放射線療法 1例を含
む），経カテーテル動脈塞栓術（TAE）＋ラジオ

波焼灼療法 1例，TAE＋経皮マイクロ波凝固療
法 1例，姑息手術（止血術＋サンプリング）1
例であった．手術切除を行った 53例のうち完
全腹腔鏡下切除は 2例のみ（自験例と中村ら16）

の報告）であった．切除の際の断端距離に明確
な指針はなく，今回検討した症例で距離の記載
があったのは 3症例のみ（15～20 mm）であっ
た．転帰は無再発 46例，再発 2例（術後 8カ
月，術後 108カ月），周術期死亡（術後 25日
［腫瘍破裂に伴う出血性ショックに対する緊急
手術症例］）1例で観察期間平均は 20.4カ月
（0.5～108カ月）だった．次に，62例の画像的
特徴を表 2に示す．USで低エコー，MRIでは
T1強調像で低信号，T2強調像で高信号を呈す
る症例が多く，PET-CTで集積を認めた症例は
少なかった．US, CT, MRIのいずれかのDynamic 
studyで動脈相（早期相）：腫瘍濃染，門脈相
以降（門脈相，平衡相［後期相］，クッパ―相）：
濃染減弱のパターンを示したものが 94.6％で，
自験例の画像所見も既報と類似していた．今回
の検討内では画像検査で PEComaと診断でき
た症例はなく，AMLと診断された症例も 2例
（4.3％）にとどまった．診断候補とされた疾患
は肝細胞癌が最も多く，その他に血管腫，限局
性結節性過形成，腺腫，転移性腫瘍，間質系腫
瘍，嚢胞，過誤腫と診断された症例があった．
また，術前肝生検・細胞診は 14例に施行され，
12例で診断結果が示されたが，PEComaと診
断されたのは 8例（66.7％）であった．PEC
には基本的に 4種類の細胞（紡錘型細胞，類上
皮型細胞，多型型細胞，および紡錘型と類上皮
型細胞の中間型細胞）があり，その形態と増生
パターンによって非常に多彩な像を呈するとさ
れ，これまで 10種類のパターンが観察されて
おり7），その結果として PEComaの画像所見も
多岐に渡る．また，血洞を伴って類上皮～中間
型細胞が索状 trabecularに増生するパターン
では組織所見も肝細胞癌に類似したものになる
ため，腫瘍生検のような少ない組織量では肝細
胞癌と誤診される可能性も指摘されている7）．
本検討でも画像検査，生検ともに術前の正診率
は低くなっており，この結果は PEComaの多
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彩な組織像を反映する可能性がある．また，予
後に関しては悪性転帰（再発＋死亡）が 6.1％
であり，一般的な肝 AMLの悪性頻度（1.5％
程度7）と比較すると高い可能性がある．前述の
ように Folpeら10）が提唱した PEComaの悪性所
見 6項目に関して記載があった症例では，（1）腫
瘍径＞5 cm：50.0％（28/56例），（3）高度の
多形性や核異型性：86.7％（26/30例），（4）有

糸分裂像：22.2％（8/36例），（5）腫瘍壊死：
24.2％（8/33例）が該当した．（2）浸潤性増
殖パターン，（6）血管浸潤に関しては情報が少
なく検討できなかった．今回の検討内で再発も
しくは原病死した 3症例でも，① Parfittら11）

の報告が 3項目（腫瘍径 14 cm，高度の多形性
や核異型性あり，有糸分裂像：2～4個/10 HPF），
② Selvaggiら15）の報告が 4項目（腫瘍径 7 cm，

表 1. 62症例(自験例+既報61例) の臨床病理学的因子の検討
性別 男 10 ( 16.1 % ) 

女 52 ( 83.9 % ) 
年齢 平均
既往歴 ウイルス性肝炎a) 7 ( 11.3 % ) 

多発嚢胞性疾患 7 ( 11.3 % ) 
多発腎嚢胞 (4) 
多発肝嚢胞 (3) 

悪性腫瘍 5 ( 8.1 % ) 
胃癌 (2) 
GIST (2) 

卵巣癌 (1) 
結核 2 ( 3.2 % ) 
全身性エリテマトーデス 2 ( 3.2 % ) 

部位 右葉b) 39 ( 62.9 % ) 
左葉c) 22 ( 35.5 % ) 
両葉 1 ( 1.6 % ) 

サイズd)

治療 手術切除e) 53 ( 94.6 % ) 
経カテーテル動脈塞栓術f) 2 ( 3.6 % ) 
姑息手術 1 ( 1.8 % ) 
詳細不明

予後 無再発 46 ( 93.9 % ) 
再発 2 ( 4.1 % ) 
周術期死亡g) 1 ( 2.0 % ) 
詳細不明

a) うち2例は肝硬変
b) 右葉内多発病変ありの1症例を含む
c) 左葉内多発病変ありの1症例を含む
d) 腫瘍径への言及がなかった6症例を除く
e) 術前補助化学放射線療法 1症例、術前放射線療法(60Gy)1症例を含む
f)  残存病変にラジオ波焼灼療法を施行した1例、経皮マイクロ波凝固療法を施行した1例を含む
g) 手術30日以内の原疾患による死亡

45.0 + 13.9

5.8 + 4.2

6

13

表 1　62症例（自験例＋既報 61例）の臨床病理学的因子の検討
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腫瘍壊死あり，高度の多形性や核異型性あり，
有糸分裂像：40個以上/50 HPF），③ Abhirup
ら29）の報告が 2項目（腫瘍径 10 cm，腫瘍壊死
あり）を認めており，Folpesらの基準は肝
PEComaの悪性所見としても適用可能な可能
性がある．
　今回の文献的検討は，画像所見のみで
PEComaの確定診断が難しいことを示した一
方で，肝生検・細胞診の正診率も 66.7％と満
足なものではなかった．PEComaは原則良性
腫瘍であり，針生検に伴う播種の報告は過去に
ないが，肝細胞癌では 1.6～3.4％程度の播種リ
スクが報告されている44-46）．画像診断で両者の
鑑別が困難なため，針生検の播種リスクに関し
ては念頭に置く必要がある．また，Omeら47）

や Pengら48）は腹腔鏡下肝切除において初回手
術と 2回目以降の手術で短期成績に差がなく，
将来に肝切除を行う可能性のある場合には腹腔
鏡アプローチが推奨されると報告しており，こ
れらの報告を鑑みると，PEComaに対する腹
腔鏡下肝部分切除は，低悪性腫瘍における低侵
襲な診断的治療として有用と考える．
　PEComaにおけるmTORC1の活性化49）や，
TSC1・TSC2領域でのヘテロ接合性の喪失50）

はmTOR阻害が PEComaに有効な可能性を示
唆する．肝 PEComaに対しては，Bergamoら26）

はmTOR阻害薬であるシロリムスを用いた
NACRTが有効であったと報告している．今回
検討した症例では切除後に良好な経過をたどる
ものが多かったが，TAE33）34）や放射線療法38）に

表 2. 62症例(自験例+既報61例) の画像的特徴
画像診断a) PEComaの診断つかず 47 ( 100.0 % ) 

肝細胞癌 23 ( 48.9 % ) 
血管腫 8 ( 17.0 % ) 

限局性結節性過形成 7 ( 14.9 % ) 
腺腫 5 ( 10.6 % ) 

転移性腫瘍 3 ( 6.4 % ) 
間質系腫瘍 2 ( 4.3 % ) 

嚢胞 1 ( 2.1 % ) 
過誤腫 1 ( 2.1 % ) 

詳細不明
造影パターン 動脈相濃染/門脈相以降減弱 35 ( 94.6 % ) 

動脈相の濃染なし 2 ( 5.4 % ) 
詳細不明

エコー輝度 高エコー 7 ( 38.9 % ) 
低エコー 10 ( 55.6 % ) 
混合エコー 1 ( 5.6 % ) 
詳細不明

MRI T1強調:低信号/T2強調 :高信号 13 ( 86.7 % ) 
T1強調:等信号/T2強調 :高信号 2 ( 13.3 % ) 
詳細不明

FDG-PET 集積あり 1 ( 25.0 % ) 
集積なし 3 ( 75.0 % ) 
詳細不明

a) 1症例に対して複数の診断候補がある場合もある

47

58

15

25

44

表 2　62症例（自験例＋既報 61例） の画像的特徴
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