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抄 録
軟部腫瘍は発生頻度が低いにも関わらず，非常に種類が多いため診断が非常に難しい．表在性軟部腫

瘍は良性のものが多いが，まれに悪性の場合もあるので慎重な対応が必要である．診断は身体所見，画
像所見および生検により確定し，腫瘍の種類，悪性度などによって治療方針を決定する．疼痛や圧痛，
可動性不良，辺縁不明瞭，サイズ5cm以上，急速増大などは悪性を疑う所見である．MR画像診断が最
も有用であり，化学療法の効果判定にも役立つ．造影を行うことが重要である．悪性が疑われた場合に
は，生検術による病理診断が必要となる．表在性腫瘍の場合，通常は針生検を行うが，その際の刺入点
は切除時の皮切上に置くことが重要である．診断が良性の場合は経過観察や辺縁切除術を行い，低悪性
の場合は広範切除術を行う．悪性であれば化学療法，手術療法，放射線療法を組み合わせて治療する．
切除後皮膚欠損を生じた場合，当科では切除縁の評価が明らかになってから，二期的処置を行っている．
表在性の腫瘍は安易に局所麻酔で切除を行われることも多い．診断によっては追加広範切除のため

機能欠損を生じ，予後不良となることもあるため，初期治療が非常に重要である．

キーワード：軟部腫瘍，切除，化学療法，不適切切除．

Abstract

Itisdifficulttodiagnosesofttissuetumorsbecausetheyoccurlessfrequently,buthavemultiple
diagnoses.Mostsofttissuetumorsarebenign.However,becausetheyaresometimesmalignant,a
carefulcorrespondenceisneeded.Softtissuetumorsarediagnosedbyphysical,radiological,and
histologicalfindings.Treatmentstrategiesaredecidedbythetypeandgradeoftumors.Malignancyis
suspectedbypain,tenderness,rapidgrowth,poormobility,largesize（＞5cm）andunclearmargin.
Magneticresonanceimaging（MRI）isvaluableforinitialdiagnosis andthejudgmentofefficacyof
preoperativechemotherapy.Ifamalignanttumorissuspected,histopathologicalevaluationisnecessary
byneedlebiopsyforsuperficialsofttissuetumor.Itisimportantthatthebiopsytractismadeonthe
plannedskinincisionforsurgery.Marginalexcisionorobservationischosenforbenigntumors.Onthe
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は じ め に

軟部腫瘍とは骨や歯，内臓以外の，筋肉や脂
肪などの体の軟部組織に発生する腫瘍である．
軟部腫瘍は全身のいたるところに発生する可能
性がある．軟部腫瘍の発生頻度は低いにも関わ
らず，非常に種類が多く，組織形態も多彩であ
るため，診断にはしばしば難渋することがあ
る．特に表在性軟部腫瘍は安易に切除されてし
まう場合が多く，その後の治療に難渋すること
も少なくない．

分 類

軟部腫瘍の分類方法として，組織発生学的
な視点から分類されることが一般的である．
代表的なものとしてWHO（WorldHealth
Organization）分類やEnzingerandWeissの分類
がある．特にWHO分類は最も標準化された分
類として広く用いられている．軟部腫瘍は以下
に分類される．その内訳は線維性腫瘍，線維組
織球性腫瘍，脂肪性腫瘍，平滑筋性腫瘍，骨格
筋性腫瘍，血管・リンパ管系腫瘍，血管周囲細
胞性腫瘍，滑膜性腫瘍，中皮性腫瘍，神経性腫
瘍，未熟神経外胚葉性腫瘍，骨外性骨および軟
骨形成腫瘍，多能性間葉系腫瘍，多様性細胞性
腫瘍，分類不能腫瘍である１）． WHO分類と
EnzingerandWeiss分類では一部異なる分類も
存在する．

悪 性 度

軟部腫瘍には良性腫瘍，悪性腫瘍，中間型腫
瘍が存在する．組織学的に悪性度を評価し，適
切な治療を施行することが必要である．組織学
的悪性度の評価方法としてFrenchFederationof
CancerCenterから提唱されたFNCLCC/French

systemがあり，腫瘍分化度や核分裂数，腫瘍内
壊死の程度の3つの視点からスコアをそれぞれ
1～3点ずつ点数化し，3点がGrade1，4～5点
がGrade2，6点以上がGrade3としている．
Gradeが高いほど，悪性度が高いと判断する２）．
悪性度を適切に診断し，治療法を決定すること
が必要である．

診 断

軟部腫瘍の診断は主に，1）問診，2）腫瘍の
所見，3）画像所見，4）病理診断の順に行い，
確定診断に至る．
1）問診；
問診では主に性別や年齢，家族歴，腫瘍の部

位，腫瘍の増大速度，疼痛の有無，腫瘍の数な
どの情報を聴取する．
軟部肉腫は男性にやや多い傾向があるが，性

別に特異的な軟部腫瘍はない．
また，軟部肉腫は主に60歳代以上に発生しや

すいが，滑膜肉腫などの様に20～30歳代に最
も発生する軟部肉腫も存在する．また，10歳代
以下には線維肉腫や横紋筋肉腫が多く，年齢層
ごとに発生腫瘍が異なるため，診断の一助とな
る．
家族性のある軟部腫瘍の主なものに神経線維

腫症1型（NF1）がある．NF1の約半数が常染
色体優性遺伝と考えられている．また，NF1に
悪性末梢神経鞘腫が合併することがあるため，
慎重な経過観察が必要である．
軟部腫瘍は下肢に発生することが多い．しか

し，軟部腫瘍の中には特徴的な好発部位のある
腫瘍がある．色素性絨毛結節性滑膜炎は膝関節
周囲に好発し，腱鞘巨細胞腫は手指の屈筋腱腱
鞘に好発する．また，弾性線維腫は肩甲骨下部
と胸壁の間の軟部組織に好発し，グロムス腫瘍
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otherhand,acombinationtherapyofchemotherapy,surgeryandradiationisperformedformalignant
tumors.Secondaryproceduresarecarriedoutforskindefectsafterthesurgicalmarginbecomesclear.
Asuperficialtumorisoftenremovedbylocalanesthesialightly.Unplannedexcisioncausespoor

prognosis,andadditionalwideresectionoftheresidualtumormaycauseaseriousfunctionloss.
Therefore,initialtreatmentisveryimportantforsofttissuetumors.
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は手指の爪下部に好発するため，好発部位の特
異性は重要な情報となる．
急激な軟部腫瘍の増大は悪性を疑う所見であ

るが，滑膜肉腫などの様に悪性腫瘍でも増大速
度が遅いものがあるため，注意が必要である．
軟部腫瘍は一般的に無症状であることが多い

が，疼痛を伴う軟部腫瘍も存在する．疼痛を伴
う腫瘍には血管腫やグロムス腫瘍，血管平滑筋
腫，リンパ管腫，滑膜肉腫，などがある．神経
鞘腫，悪性末梢神経鞘腫は圧痛があり，さらに
叩打痛や放散痛などの神経痛様症状を伴うこと
があり，鑑別診断に有用である．
軟部腫瘍は単発性であることがほとんどであ

るが，多発性に発生する腫瘍もある．多発性軟
部腫瘍にはNF1や多発性脂肪腫などがあり，良
性軟部腫瘍が多い．
2）腫瘍所見；
軟部腫瘍の局所所見では肉眼的所見や大き

さ，性状，可動性を評価する．特徴的な肉眼所
見を呈するものは，診断の一助となる．特に表
在性軟部腫瘍の場合は，皮膚の色素沈着や発赤
など可視できるものもあり，その場合は血管腫
やグロムス腫瘍などを考える．
良性軟部腫瘍は5cm以下のものが多いのに

対して軟部肉腫は5cm以上のものが多いため，
腫瘍の大きさが大きい場合は精密検査や生検な
どで診断を行い，適切な治療が必要である．
軟部腫瘍の触診上の固さはsoft,elasticsoft,
elastichard,bonyhardに分類される．皮下に存
在する固さがsoftである腫瘍は血管腫や脂肪
腫，リンパ管腫などの良性腫瘍であることが多
い．悪性腫瘍はelastichardであることが多い．
elasticsoft,elastichardの違いはelasticsoftが弛
緩した筋肉の固さに対し，elastichardは収縮し
た筋肉の固さと言われている．
表在性軟部腫瘍では可動性を評価することで

周囲との癒着を判断する．軟部肉腫は周囲との
癒着が強いことが多いため，可動性不良である
軟部腫瘍は注意が必要である．
3）画像所見；
軟部腫瘍の画像診断には主に単純X線やCT，
MRI，核医学などの検査が用いられている．

単純X線像やCT像では主に腫瘍の石灰化や
骨化，骨への浸潤を評価することができる．石
灰化と骨化の違いは骨梁構造の有無であるが，
鑑別が困難であることも多い．石灰化を認める
代表的な良性軟部腫瘍は血管腫や脂肪腫であ
り，軟部肉腫では滑膜肉腫や骨外性軟骨肉腫で
ある．特に血管腫の石灰化は境界明瞭な静脈石
であり，特異的な画像を呈する大腸癌など消化
管由来の癌が軟部に転移した場合でも石灰化像
を呈することがあるため，注意が必要である．
骨化を認める代表的なものに骨化性筋炎や骨外
性骨肉腫などがある．また，隣接した骨への浸
潤を認める軟部腫瘍も存在し，その代表的な腫
瘍は腱鞘巨細胞腫や色素性絨毛結節性滑膜炎な
どである．これらは単純X線像やCT像で隣接
した骨に骨皮質のびらんを認めることがある．
また，軟部肉腫も隣接骨への浸潤や破壊を伴う
ことがあるため，鑑別が必要である．
CT像は石灰化や骨化の検出による診断的役

割の他に，解剖学的な位置を確認することに優
れている．CT像で腫瘍に隣接する血管や骨浸
潤を評価可能であり，手術計画を立てる上で重
要な情報となる．
MR画像は軟部腫瘍の性状を評価することに

最も優れており，軟部腫瘍の診断や分類には必
須の検査と考えられる．骨軟部腫瘍で用いられ
るMR画像は主にT1強調像やT2強調像，脂
肪抑制像，ガドリニウム造影による造影効果で
ある．それらの条件で撮影された画像を評価す
ることでその軟部腫瘍の性状を評価可能であ
る．特に脂肪系腫瘍や神経鞘腫，嚢胞性疾患は
特徴的な所見を認めるため，MR画像の診断的
価値は高い．また，MR画像は周囲組織への浸
潤程度を評価するのに有用である．
タリウムシンチグラフィ―やFDG-PET検査

は主に軟部腫瘍の良・悪性診断や化学療法の効
果判定に用いられている．しかし，腱鞘巨細胞
腫や色素性絨毛結節性滑膜炎などの腫瘍であっ
ても強い集積を認める場合もあり，良・悪性の
鑑別には注意が必要である．骨シンチグラフィ
―は骨皮質への浸潤や骨転移の評価に有用であ
る．タリウムシンチグラフィ―は集積の程度と
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早期相，後期相の集積の程度で良・悪性の鑑別
の指標となると報告されている．さらに集積の
減少と腫瘍の壊死率と相関があると報告されて
いるため，化学療法や放射線療法の前後で検査
行い，タリウムの集積を評価し，治療の効果判
定を行っている．また，FDG-PETのSUV値が
良・悪性の鑑別だけでなく，悪性度の鑑別にも
有用であることが示唆されている．
問診で得た情報をもとに，局所所見や画像所

見を組み合わせて腫瘍の鑑別診断を列挙し，治
療方針を決定する．良性腫瘍であれば生検術な
どを行わず，外来で経過観察することもある．
しかし，画像で鑑別困難な場合や悪性腫瘍が疑
われる場合は病理診断が必須である（図1）３）．
3）病理診断；
軟部腫瘍の確定診断のほとんどが生検により

採取したサンプルの病理診断によって行われ
る．生検方法には針生検と切開生検，切除生検
がある．それぞれに利点と欠点が存在するた
め，状況に応じて適応を決定する必要がある．
針生検の利点として，低侵襲で行えるため外

来で施行可能であり，ほとんどの表在性軟部腫
瘍に行われている．欠点として，組織の採取量
が少ないことや肉眼的所見が得られないこと，
不適切な部位を採取してしまう可能性があるこ
となどがあげられる．したがって，なるだけ
MR画像での造影効果のある部位から組織を採

取するのがコツである．
切開生検の利点は，実際に直視下で腫瘍が観

察でき，十分量のサンプルを採取可能で，術中
病理診断も可能である．欠点として，全身麻酔
などの麻酔管理が必要であり，侵襲も大きくな
るため，患者への負担は大きい． 切除生検も
切開生検と同様の利点があるが，不適切切除と
なることがあるため，その適応は慎重に決定す
る必要がある．
われわれ整形外科医は腫瘍サンプルを適切な

手技で適切に採取する必要がある．腫瘍サンプ
ルを採取する際に切開・展開した組織は腫瘍細
胞が播種されていると考えられている．そのた
め，適切に採取するには後の腫瘍切除術や広範
切除術の術式を考慮してアプローチ方法を決定
する必要がある．もし，不適切に腫瘍細胞が採
取された場合，腫瘍切除術時に広範囲な欠損が
生じることとなり（図2），訴訟へ発展する場合
も存在する．針生検や切開生検はそれぞれ手技
上の注意点があり，以下の点に注意して行って
いる．
針生検では，局所麻酔が腫瘍に刺さらないよ

うに注意して浅層のみに行い，生検針が腫瘍を
貫かないように注意する．
切開生検では，広範切除時に大きな皮膚欠損

とならないように四肢の長軸に沿って切開を行
う．アプローチ方法として重要な血管や神経の
近傍は避ける必要がある．腫瘍が深部に存在す
るときは筋間を展開すると2つの筋肉が汚染さ
れてしまうため，可能な限り筋間からのアプ
ローチは避ける．さらに皮下組織などの展開や
剥離も最小限にとどめる．採取後の皮下出血に
よる播種もあるため，術中の止血は確実に行う
必要がある．ドレーンを留置する場合は切開線
上またはその延長線上に留置しなければいけな
い（図2）．さらに，縫合針は可能な限り浅くか
けなければいけない．いずれの生検方法も手技
に成熟した骨軟部腫瘍を専門とする整形外科医
が施行するべきである．
以上の採取方法に注意し，得られたサンプル

は病理医により診断され，その結果をもとにし
て治療法を決定する．
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図1 腫瘍の自覚から確定診断までのフローチャート



治 療 法

良性軟部腫瘍の手術療法は一般的に悪性化す
る可能性がある場合や腫瘍による圧迫で神経症
状や循環障害などを認める場合，整容的な問題
がある場合に施行される．
軟部肉腫に対しては化学療法などの全身療法

と手術療法や放射線療法などの局所療法を組み
合わせて治療を行う．軟部肉腫の治療は初期治
療が最も大切である．不適切切除後の広範切除
は広範囲の皮膚欠損や高度の機能低下となる可
能性がある．重度の合併症や高齢などの理由か
ら化学療法に全身状態が耐えられないと判断し
た場合は手術療法のみを施行する場合がある．
また，進行例や再発例に対してはセカンドライ
ンの化学療法や分子標的薬が近年使用可能と
なってきている．
化学療法：
軟部肉腫には化学療法に対する感受性が高い

円形細胞肉腫と感受性が低い非円形細胞肉腫に
分類できる．円形性細胞肉腫には横紋筋肉腫や
骨外性Ewing肉腫などがあり，それぞれの腫瘍
に対する化学療法のレジメンが確立されてお
り，腫瘍に対応した適切なレジメンに従って行
われる．非円形細胞肉腫には平滑筋肉腫や滑膜
肉腫などがあり，円形性細胞肉腫よりも発生頻
度が高いにも関わらず，治療法に一定の見解は
ない．しかし，JapanClinicalOncologyGroup
（JCOG）による四肢発生の非円形細胞肉腫を対象

とした他施設共同研究では，術前に3コース，術
後に2コースのdoxorubicinとifosfamidを併用し
た化学療法を行うneo-adjuvantchemotherapyが
有効であることを証明している４）．そのため，
当院ではこのレジメンをもとにした化学療法を
行っている（図3）．
進行例や再発例に対する化学療法はgemcitabine

とdocetaxelの併用療法が全生存期間を延長す
ることが報告されている５）．本邦では未だ保険
適応外であるが，有効な治療法として確立され
つつある．また，VEGFやPDGFR，c-kitをター
ゲットとした分子標的薬であるpazopanibも全
生存期間を延長することが報告されており，
2012年9月から本邦で保険適応となっている．
さらに，trabectedinやeribulinなどが軟部肉腫
患者の生存期間を延長したとの報告があり，近
年それぞれ保険適応となってきている．これら
の治療戦略の増加により，症例に応じた治療法
の選択が可能となっている．
手術療法：
良性軟部腫瘍の手術療法は主に皮膜を欠損し

ないように腫瘍を切除する辺縁切除術が行われ
る．再発を高頻度に認める良性軟部腫瘍は周囲
の正常組織を含めて切除する場合もある．
軟部肉腫の切除術は正常組織で被包して切除

する広範切除術が行われる．広範切除縁が腫瘍
から離れれば離れるほど根治性は増加するが，
術後の機能欠損が大きくなってしまう．そのた
め，機能欠損が最小であり，根治性が得られる
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図2 適切な皮切の方向とドレーンの留置位置



広範切除縁の決定が最も重要である．広範切除
では腫瘍の悪性度，浸潤性によって1～3cmの
切除縁を設定する．術前の化学療法で画像的に
効果が得られていれば1cmの切除縁とするが，
効果不十分と判断された場合は3cmの切除縁
を確保するようにしている．腫瘍の周囲には筋
膜，関節包，腱鞘，骨膜などの腫瘍浸潤抵抗性
の組織（barrier）が存在することがあり，それ
らの組織を利用することで切除縁を縮小するこ
とが可能である．切除した腫瘍を病理的に断端
の評価し，断端が陽性である場合は追加広範切
除術が必要となる場合がある．断端陽性部が重

要な臓器や血管である場合は放射線療法が選択
される（図4）．
不適切切除後の広範切除は，初回手術で腫瘍

細胞により汚染されている範囲の同定が困難で
あるため，根治的に追加広範切除を施行する場
合は切除縁から5cm程度離し，広範囲に正常組
織を切除する必要がある．その場合，広範囲の
皮膚欠損や高度の機能欠損が生じることが必至
である．さらに残存した腫瘍を完全に切除する
ことに難渋することもある．以下に，他院で不
適切切除を施行され，当院を受診して広範切除
を施行した症例を提示する．（図5）
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図3 当科で施行している軟部肉腫に対する化学療法レジメン

図4 悪性軟部腫瘍における治療方針の決定方法



ま と め

軟部腫瘍は多様性があり，診断することが大
変難しい．軟部腫瘍は必ず適切な診断を行う必
要があり，不適切な治療を行わないようにする
ことが重要である．特に表在性の軟部腫瘍は安
易に切除されてしまう場合が多く，一度不適切

切除を行ってしまうと，追加広範切除により高
度の機能障害を生じるだけでなく，生命予後に
も大きく影響するため，初期治療が最も大切で
ある．
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図5 他院で不適切切除を施行され，当院を受診して広範切除を施行し，広範な皮膚欠損が生じた症例
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