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抄 録
表在性軟部腫瘍は多彩な形態を示し，深部発生例と同様，良性・中間悪性・悪性と様々な腫瘍が含ま

れるが，その発生部位からしばしば安易に切除される．Unplannedsurgeryが軟部肉腫の予後の不良に
関与すると言う報告は多く，そのような切除がその後の肉腫の治療の妨げになることを意味している．
今回，表在性軟部腫瘍を細胞形態・分化の方向で，1．線維芽細胞／筋線維芽細胞／線維組織球系腫
瘍，2．脂肪系腫瘍，3．平滑筋細胞／血管系腫瘍，4．由来不明細胞の腫瘍の4つに大きく分け，それ
らに含まれる日常目にするような代表的な腫瘍に加え最近分類された新たな腫瘍数例について，病理学
的特徴を簡潔に説明する．今回説明する腫瘍は遭遇する可能性のある表在性軟部腫瘍のごく一部でし
かないこと，また表在性軟部腫瘍にも転移・再発により患者を死に至らしめる可能性のある肉腫が含ま
れ，unplannedsurgeryが患者の予後に重大な影響を与えることを肝に銘じておきたい．
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Abstract

Superficiallylocatedsofttissuetumorsshowvarioushistologicalfeaturesandarecategorizedinto
benign,intermediate,andmalignantaccordingtotheprognosis,asthedeepsofttissuetumorsare.Due
tothelocation,theyarefrequentlyremovedatclinicswithouttherapeuticplan.Unplannedsurgeryon
softtissuesarcomaisthoughttocorrelatetopoorprognosis.Inthisarticle,typicalpathologicalfeatures
ofthesuperficiallylocatedsofttissuetumors,whichwefrequentlyseeintheclinic,areappreciated.Four
subtypesoftumorsarediscussed;1．fibroblastic/myofibroblastic/fibrohistiocytictumors,2．adipocytic
tumors,3．smoothmusclecell/vasoformativetumors,and4．tumorsofunknowncellorigin.In
addition,afewrecentlyintroducedtumorsarepresented.Itismandatorythatthesuperficiallylocated
softtissuetumorcanbefullymalignantwhichcausesthepatientdeathandthatunplannedsurgeryoften
causesthepoorprognosis.
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は じ め に

Unplannedsurgeryが軟部肉腫の予後不良に
関与すると言う報告は多い１）３）．これは，安易な
切除生検や核出生検がその後の肉腫の治療の妨
げになることを意味する．表在性（真皮や皮下
組織）の軟部腫瘍は深部発生例と同様，良性，
中間悪性（再発を繰り返すが転移は稀），悪性腫
瘍（しばしば転移）を含むが２），皮膚付属器腫
瘍や嚢胞との鑑別に努力が傾けられるより安
易に切除を選択されることが多く，unplanned
surgeryから生み出される予後の悪化が最も懸
念される病変である．
表在性軟部腫瘍・腫瘍様病変の多くは充実性・

結節性の発育形式を示すが，ガングリオン，滑
膜肉腫，血管腫など嚢胞を形成するものもあ
る．本稿では腫瘍細胞の分化の方向から大きく
4つに分類し，どのような組織型の腫瘍が含ま
れるのか，新たに報告されたものを加え簡潔に
述べてみたい．
1．線維芽細胞／筋線維芽細胞／線維組織球系
腫瘍
a．皮膚線維腫（dermatofibroma）（図1）
どの年齢にでも発生し，主に四肢・体幹に好

発する良性腫瘍４）．肉眼的には色素沈着をしば
しば伴うやや硬い丘疹である．組織学的には線
維芽細胞様紡錐形細胞が，真皮内に増殖．時に
皮下組織へ進展する．不明瞭な束状の増殖を示

し，花むしろ状の配列（storiformpattern）を
所々示す．腫瘍は脂肪細胞や付属器を巻き込む
ことがある．通常腫瘍細胞の異型は弱いが，時
に巨大な細胞（monstercell）を混じる例がある．
出血やfoamcellの浸潤など二次性の変化を伴
うものもあり，病変は多彩な像を示しうる．
もっとも重要な鑑別疾患は隆起性皮膚線維肉

腫である．
b．隆起性皮膚線維肉腫（dermatofibrosarcoma
protuberans）（図2）
若年或いは中年男性の体幹・四肢近位に好発

する中間悪性腫瘍５‐７）．小児や頭頚部，四肢末端
発生例もある．肉眼的には硬結局面としてみら
れる．組織学的には浸潤性病変で，しばしば皮
下に浸潤し筋膜や筋肉に浸潤する一方，側方へ
も進展する．異型のあまり目立たない紡錐形細
胞の密度の高い一様増殖が特徴で，花むしろ状
配列（storiformpattern）も，病変全体に渡って
見られることが多い．出血やfoamcellの出現
などの二次性変化はむしろ稀である．再発例を
認め，また転移も3％に見られると言われてお
り，低悪性度の肉腫と考えられている．皮膚線
維腫との鑑別にCD34,D2-40,FactorXIIIaの免
疫組織化学は有用だが，100％ではない７）．
本腫瘍の亜型として，小児に好発し多核巨細
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図1 皮膚線維腫（dermatofibroma）．異型の乏しい紡
錘形細胞の花むしろ状増生が見られる．（HE染色）

図2 隆起性皮膚線維肉腫（dermatofibrosarcoma
protuberans）．きれいな花むしろ状構造を示し紡錘
形細胞が増生する．皮膚線維腫に比し，細胞の核・
細胞質比が高く，一様に細胞密度が高い．（HE染
色）



胞に裏打ちされた組織間隙が特徴的な巨細胞性
線維芽腫やメラニン色素を有する細胞を伴う
Bednartumorが知られている６）．
また本腫瘍は悪性転化することがあり，主に

線維肉腫，まれに未分化多形肉腫などの高悪性
度肉腫の発生を認める５）６）．
c．蔓状線維性組織球性腫瘍
（plexiformfibrohistiocytictumor）
真皮，皮下組織に多結節性病変を形成する中

間悪性腫瘍８）９）．青少年の上肢（特に前腕）に好
発するが，全年齢・全身どこにでも発生しうる．
主に異型の弱い紡錘形細胞や組織球様の細胞が
多結節性の増生を示すが時に破骨細胞様の巨
細胞を認める．紡錘形細胞は束状の配列を示
す．細胞異型は乏しい．免疫組織化学ではSMA,
CD10は陽性だが，CD34,S100,Desminは陰性
を示す．再発率は30％ほどである．
鑑別の対象は下記の神経莢腫だが，両者はか

なり類似している．上肢皮下発生例や筋線維芽
細胞への分化がより明瞭で渦巻き状の構造や多
形を認めないものは本腫瘍を疑う．またMITF
が両者の鑑別に有用という報告がある１０）．
d．神経莢腫（neurothekeoma）（図3）
以前は神経鞘粘液腫nervesheathmyxomaと

同じと言われたが，現在では神経系への分化は
否定的で，むしろfibroblastic/myofibroblasticな

細胞の腫瘍と考えられ１１），神経莢腫という名前
はmisnomerである．若年女性の頭頚部に好発
するが，どこにでも発生しうる．真皮から皮下
の通常1cmまでの小結節として認識され，組織
学的にも結節状，束状の増生を示す紡錐形ある
いは類上皮細胞が見られる．腫瘍細胞は時に渦
巻状の配列を示す．概ね細胞異型は乏しいが，
時に多形や異型を伴うことがあり，注意が必要
である．分裂像を認めることがあるが，大半で
強拡大25視野あたり5個以下である．免疫組織
化学ではCD63,CD10,MITFに陽性，SMAが半
数以上で陽性．S100は陰性である．良性腫瘍
だが再発例が見られる．
e．異型線維黄色腫（atypicalfibroxanthoma）
異型線維黄色腫は，高齢者の頭頚部の露光部

真皮内に発生する多形細胞からなる中間悪性腫
瘍である１２）．強い異型を示す紡錐形あるいは多
形細胞が，束状，花むしろ状など多彩な増殖像
を示し破骨細胞様の巨細胞の混在や異型分裂像
を伴う．組織像は深部軟部発生の未分化多形肉
腫と類似し，その異同が近年議論されている．
異型線維黄色腫の予後が比較的良好であるのに
対し，未分化多形肉腫の予後は悪い．深部組織
浸潤や壊死，脈管浸潤を伴う例はむしろ未分化
多形肉腫の可能性を考えたい１３）．
2．脂肪系腫瘍
a．脂肪腫（lipoma）
最も頻度が高いと思われる良性軟部腫瘍１４）．

体幹部や四肢近位に好発するが小児例は少ない．
よく分化した異型の乏しい脂肪細胞から構成さ
れる．良性の脂肪腫の類縁疾患には，紡錐形細
胞性／多形脂肪腫，血管脂肪腫などが知られて
いる．前者は後頸部から肩に好発し，紡錐形細
胞や多核巨細胞と線維性間質が種々の程度含ま
れる．リボン状のやや太いコラーゲン線維の束
が特徴的である．後者は皮下に多発する．脂肪
腫内に，毛細血管腫様の領域が含まれる．時に
フィブリン血栓を伴う．
b．異型脂肪腫様腫瘍／高分化型脂肪肉腫
（atypicallipomatoustumor/welldifferentiated
liposarcoma）（図4）
異型脂肪腫様腫瘍と高分化型脂肪肉腫は同一
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図3 神経莢腫（neurothekeoma）．線維芽細胞と思わ
れる紡錘形細胞が不明瞭な束状配列を示し増生．
本例では核異型が見られ，明細胞肉腫などとの鑑別
が必要となる．（HE染色）



の腫瘍であるが，前者は皮下など腫瘍切除の容
易な部位に発生した場合，また後者は後腹膜な
ど根治手術の困難な部位に発生した場合に用い
られる１５）．本腫瘍には，脂肪腫類似型，硬化型，
炎症型，紡錐形細胞型という亜型が含まれるが
脂肪腫類似型の頻度が高い．同亜型では軽度の
核異型を伴う成熟脂肪細胞が大半を占める．線
維性隔壁に時に異型紡錐形細胞を認める．脂肪
腫との鑑別には，CDK4,MDM2の免疫組織化
学が用いられることが多い１６）．高分化型脂肪肉
腫は中間悪性に属する腫瘍であるが，高悪性度
肉腫の発生母地となり脱分化を示すことがある．
3．平滑筋細胞／血管系腫瘍
a．血管平滑筋腫（angioleiomyoma）
中年の四肢に有痛性の境界明瞭な皮下結節と

して好発する良性腫瘍である１７）．組織学的には
平滑筋腫と同様の腫瘍細胞の束状の増生が，し
ばしば含まれる筋性血管の中膜筋層と移行像を
示す１７）．
b．血管腫（hemangioma）１８）（図5）
一般に用いられる「血管腫」という病変には，

真の腫瘍性病変，血管奇形および過誤腫様病変
の全てが含まれ，内容は多種多彩である．組織
学的にも，毛細血管から筋層を伴う動静脈ま
で，様々な割合で混合し，時にはリンパ管も含

まれる．化膿性肉芽腫（肉芽組織型血管腫）の
様に分裂像や内皮細胞の核の腫大を伴うものも
しばしば経験する．近年，特に小児例では径の
大きな血管や多彩な血管から構成される病変は
組織奇形とされる傾向がある．血管腫は組織
像，臨床像とも多彩な良性疾患で，詳細につい
てはスペースの関係上省きたい．
c．偽筋原性血管内皮腫
（pseudomyogenichemangioendothelioma）
皮膚・皮下組織に好発する中間悪性腫瘍１９）２０）．

通常若年男性の下肢に好発し，類上皮様の異型
細胞が明瞭な血管を形成せずシート状・束状に
増生する．類上皮細胞は後述の類上皮肉腫や筋
肉を思わせるラブドイド細胞に類似し，免疫組
織化学でもKeratin陽性となることから，診断
に困難を伴うことがある．免疫組織化学で
CD31,ERG,INI1が陽性であることから，血管
内皮腫と確定できる．しばしば局所再発を示
し，ごく稀に転移する．
d．血管肉腫（カポジ肉腫を含む）
（angiosarcoma,including Kaposisarcoma）
（図6）
血管内皮細胞の悪性腫瘍．通常高悪性度で，高

齢者の頭部・顔面皮膚に好発するが，リンパ浮
腫や放射線治療に伴うものも少なくない１８）２１）２２）．
肉眼的には多彩な形態を示しうるが，紫色の多
結節性隆起性病変や斑状病変などを形成する．
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図4 異型脂肪腫様腫瘍／高分化型脂肪肉腫（atypical
lipomatoustumor/welldifferentiatedliposarcoma）．
大小不同を示す異型の弱い成熟脂肪細胞の増生と
異型紡錘形細胞を伴う線維性隔壁が見られる．
（HE染色）

図5 毛細血管腫（capillaryhemangioma）．異型の乏し
い内皮細胞からなる毛細血管の一様な増生を特徴
とする．（HE染色）



組織学的には，多形核を有する内皮細胞に被わ
れた不規則な血管腔が，真皮から皮下に増生す
る．異型の強い領域ではその診断は容易だが，
病変辺縁に行くに従い細胞異型が弱まることが
あり，範囲の決定には困難を伴うことがある．
放射線治療後に発生する血管肉腫と鑑別が必要
な病変として異型血管病変が知られるが，放射
線療法後の血管肉腫にはMYCの高発現が見ら
れ鑑別に用いられている２３）．またHIV感染者に
好発するカポジ肉腫はHHV-8（humanherpes
virus-8）に引き起こされることが知られており，
一見紡錘形細胞肉腫を思わせる組織像を呈す
る．免疫抑制状態が改善されると肉腫が自然治
癒することがある．
4．由来不明細胞の腫瘍
a．明細胞肉腫（clearcellsarcoma）（図7）
表皮と関係なく軟部に発生するメラノサイト

の悪性腫瘍である２４）．若年者の四肢（特に下肢）
末梢の腱・腱膜に好発する．発生部位の解剖学
的な特徴から，皮下脂肪や真皮に浸潤し，皮下
腫瘤として認識されることもある．結節状ある
いは束状に増生する異型細胞から構成される
が，しばしば淡明な胞体を有しメラニン色素
を認めることは稀である．多彩な形態を示す
ことがあり，診断に苦慮することもある．S100,
HMB45,MelanA,MITFなどの免疫組織化学が
診断の助けになるが，近年はEWSR1-ATF1キ

メラ遺伝子の発現が知られ２５），その有無が確定
診断に用いられる．
b．類上皮肉腫（epithelioidsarcoma）（図8）
中枢型と末梢型の二亜型が知られる悪性腫

瘍．皮膚病変と鑑別が必要な末梢型は若年者の
四肢末梢，特に手指の屈筋側の皮下に好発す
る２６）．皮下や真皮内に紡錘形細胞とともに異型
上皮様細胞が結節状シート状の配列を示し，中
心壊死を伴うことがある．そのため肉芽腫と間
違えられることもある．免疫組織化学では複数
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図6 血管肉腫（angiosarcoma）．異型類上皮細胞が血
管腔を裏打ちするように増生．一部の細胞には細
胞質内に赤血球を含む腔が存在する．（HE染色）

図7 明細胞肉腫（clearcellsarcoma）．核小体の明瞭
な異型核を有する類上皮細胞が細い線維組織に区
画された結節状の増殖パターンを示している．（HE
染色）

図8 類上皮肉腫（epithelioidsarcoma）．中心部に壊死
を伴い，類上皮細胞が周囲を囲みあたかも壊死性肉
芽腫の形態を示す．類上皮細胞の異型は弱く，反応
性病変との鑑別が問題となる．（HE染色）



のKeratinやEMA,CD34,CA125が陽性となる
ことが知られているが，近年ではINI1陰性の特
徴が鑑別に用いられている２６）２７）．類上皮肉腫は
緩徐な発育を示すが，再発転移率の高い高悪性
度肉腫である．

結 語

表在性軟部腫瘍は深部発生の軟部腫瘍同様，
多様な組織像を呈する．上記に紹介した腫瘍
は，数多くある表在性軟部腫瘍のほんの一部で
しかない．さらに，表在性病変の鑑別疾患とし
て一番に挙げられる上皮性病変も組織像は多彩

で，特に付属器への分化を示す腫瘍はその種類
も多く病理学的にも鑑別は容易では無い．それ
らの鑑別にはHE染色病理組織標本のみなら
ず，免疫組織化学をはじめキメラ遺伝子の検索
など，多くの手法が必要な事も多い．
表在性病変の診療に当たっては，いま目の前

にある病変が，高悪性度肉腫をはじめいろいろな
可能性のある病変であることを認識することが
大切で，序文でも述べたがunplannedsurgeryは
患者の利益にならないことを忘れてはならない．

開示すべき潜在的利益相反状態はない．
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