
はじめに

下大静脈原発平滑筋肉腫はまれな疾患であり，予後

も不良といわれてきた．しかし画像診断の向上により

早期発見例も認められ，完全切除例の報告も増加しつ

つある．最近われわれは，本症に対して根治的に切除

しえた症例を経験したので，本症例を含めた本邦での

51症例について若干の考察を加えて報告する．

症　　例

症　例 58歳，女性．

主　訴：腰痛，右下腹部痛．

■ 原　　著 日血外会誌 9 : 561-568, 2000

下大静脈原発平滑筋肉腫に対する外科治療

──自験例と本邦報告50例の検討──
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要　　旨：下大静脈原発平滑筋肉腫はまれな疾患であるが，画像診断の発達により報告例

が増加してきており，本邦でも自験例を含めて51例，海外でも約200例の報告が認められ

る．

症例は58歳女性で，腰痛と右下腹部痛を主訴とし，胆摘術を施行されたが，2年後の精

査により下大静脈に浸潤する後腹膜腫瘍と診断された．腫瘍は腎静脈下の下大静脈から発

生していたが，周囲組織との癒着はなかった．腫瘍とともに下大静脈を切除し，ePTFEグ

ラフトで血行再建した．病理組織学的検索では，紡錘形の腫瘍細胞が束状に配列しており，

免疫染色でsm-actin陽性であり，手術所見とも合わせて下大静脈原発平滑筋肉腫と診断し

た．そして現在術後2年4ヵ月であるが，グラフト閉塞および再発の徴候なく外来経過観

察中である．

本腫瘍は増殖速度が遅いために長期間無症状であることが多く，初発症状も多彩である．

そのため腫瘍がかなり進行して発見されることが多く，完全切除率は60%前後とあまり

高くなかったが，最近では完全切除の報告が増加している．治療法は下大静脈を含む腫瘍

の完全切除が唯一の治療法であり，化学療法・放射線療法は無効との報告が多い．本疾患

は転移・再発も多くみられるが，完全切除により長期予後を期待できる症例も存在するた

め，下大静脈の血行再建や他臓器合併切除も含めて積極的に手術を考慮すべきと考えられ

た．（日血外会誌 9 : 561-568, 2000）
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現病歴：平成7年，腰痛および右下腹部痛を認め，

胆石症を指摘され胆摘術を施行された．しかしその後

も症状が消失しないため，平成9年本院婦人科および

内科を受診し，精査にて後腹膜腫瘍と診断され，手術

目的で当科紹介となった．

家族歴・既往歴：特記すべきことなし．

現　症：下腹部に軽度の圧痛を認めたが，両下肢に

腫脹はなかった．

入院時検査成績：血液一般検査で貧血なく，肝・腎

機能も正常範囲であり，各種腫瘍マーカーも正常値で

あった．

腹部CT・MRI所見（Fig. 1)：腹部造影CTで腰椎

前方に一部腫瘍壊死と思われる低吸収域を伴うhyper-

vascularな腫瘤陰影を認めた．腫瘍の大動脈浸潤はな
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Fig. 1 a : Preoperative abdominal computed tomograph shows mass shadow (arrow) with

tumor necrosis.  

b : Preoperative magnetic resonance image shows tumor shadow that grows

forward at the level of the second to fifth lumbar vertebrae.

a : Enhanced CT b : MRI

a                                                    b                                       c

Fig. 2 a : Preoperative abdominal aortogram ; Feeding arteries for the tumor are not obvi-

ous,  b : Preoperative venacavogram (front view),  c : Preoperative venacavo-

gram (lateral view) ; The inferior vena cava is compressed by the tumor from

forward.



いと思われたが下大静脈との境界は不明であり，下大

静脈内腔も確認できなかった．またMRIでは，第2腰

椎から第5腰椎のレベルにかけて前方に突出する腫瘤

を認めた．

血管造影（Fig. 2)：腹部大動脈造影では，腫瘍によ

るわずかな圧排所見を認めたが，腫瘍への栄養血管は

明らかではなかった．また下大静脈造影では，腫瘍に

よる前方からの圧迫所見を認めた．

以上の所見より，下大静脈に浸潤する後腹膜腫瘍と

の診断で平成9年7月10日手術を施行した．

手術所見（Fig. 3)：腫瘍は下大静脈の右腎静脈分岐

部末梢部より，腸骨静脈分岐部直上まで存在する

66×38mmの硬い腫瘤であり，下大静脈との剥離は不

可能であったが，周囲組織への浸潤はほとんど認めな

かった．全身ヘパリン化の上，腫瘍を含む下大静脈を

切除し，16mmリング付ePTFEグラフトの端端吻合で

下大静脈を再建した．

切除標本肉眼所見（Fig. 4)：腫瘍は下大静脈前壁よ
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Fig. 3 Intraoperative findings

T : tumor,  IVC : inferior vena cava,  arrow : rt. renal vein.

Fig. 4 Resected specimen

The tumor arises from the anterior wall of the inferior vena cava

and extends outside the inferior vena cava. The cut surface

shows grayish white solid tumor with necrotic foci.  P : posterior

wall in the inferior vena cava.  arrow : innercavity of the inferior

vena cava.

Fig. 5

a : The tumor is extended just below the endothelium of the infe-

rior vena cava on low-power views.  arrow ;  the endothelium

of the inferior vena cava.

b :The tumor is composed of spindle-shaped cells arranged in

bundles on high-power views.
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り発生して管外性に発育し，内腔は狭窄しているもの

の保たれていた．また割面では一部壊死を伴った灰白

色の充実性腫瘍であった．

病理組織所見（Fig. 5)：弱拡大では，腫瘍は下大静

脈壁構造を破壊し，下大静脈内膜直下まで達している．

強拡大では，紡錘形の腫瘍細胞が束状配列し，核異型

も強い．また免疫染色ではsm-actin陽性であり，肉眼

的所見も併せて下大静脈原発平滑筋肉腫と診断した．

なお核分裂像は 10強拡大視野当り平均 25個認め，

Group IIと考えられた．

術後経過：術後経過はおおむね良好で，術後7日目

よりワーファリンによる抗凝固療法を開始したが，化

学療法・放射線療法などは行わなかった．術後2年4

ヵ月の現在もグラフト閉塞・再発の徴候なく外来経過

観察中である．

考　　察

平滑筋肉腫は消化管に多く発生し，静脈壁原発のも

のは非常にまれであるが，静脈壁原発平滑筋肉腫の中

では下大静脈原発のものが最も多い（60%）1）．下大

静脈原発平滑筋肉腫は1871年に初めての剖検例2）が

報告されているが，画像診断の発達により報告が増加

してきており，Mingoliら 3）が1971年から1989年の

19年間の報告例に自験例を合わせて144例を報告し，

さらに1993年12月までに218例を集計している4）．ま

た本邦では，1979年の立花ら5）の報告が最初で，本

症例を含めて51例の報告があるが，やはり最近の5年

間で約半数の25例が報告されている（Table 1a, b）．

男女比では女性が圧倒的に多く，Mingoliら4）は82.6%，

本邦では51例中45例（88.2%）が女性であった．また

子宮筋腫の合併が多く6），エストロゲンレセプター・

プロゲステロンレセプターの存在を証明した症例も報

告されている 7）．年齢は 56.7± 2.0歳［mean±SE］

（15～76歳）であった．

本腫瘍は増殖速度が遅いために長期間無症状である

ことが多く，初発症状も多彩で，術前に診断がついて

いたのは5%未満6, 8）とされているが，本邦では術前

の経静脈生検で確診を得た症例も報告されている

（Table 1 ; case 29 9））．なお本邦報告例の初発症状とし

ては，腹痛・背部痛（55.1%），腹部腫瘤（30.6%），

下肢浮腫（18.4%）などの報告が多くみられた．

さらに同じく長期間無症状であるために，診断時点

で遠隔転移を認める症例も多く，Kulaylatら6）は切除

例の8.9%，非切除例の38.5%に転移を認め，肝臓や肺

に多いと述べている．また局所での発育形式は，管外

型が多い（76.1%）と報告されている4）．

以上のように腫瘍がかなり進行して発見されること

が多く，完全切除率は全体で61.5% 4）とあまり高く

ないが，最近では完全切除の報告が増加し，本邦でも

1994年以後の報告はすべて完全切除例である．

本腫瘍の存在部位は，症状の発現および術式の違い

から，上部（肝静脈より上方），中部（肝静脈と腎静

脈の間），下部（腎静脈より下方）に分類される．本

邦では上部7例，中部35例，下部16例と中部に多く

認められるが，Mingoliら 4）の報告でも上部19.0%，

中部44.0%，下部37.0%と同様の傾向である．そして

上部はBudd-Chiari症候群（63.4%），下腿浮腫（78.0%）

を伴うものが多く，中部では腹痛を認めることが多い

が（上部57.5%，中部76.8%，下部58.5%），下部では

特徴的な症状は認めていない4）．

診断は画像診断に頼らざるを得ないが，造影CTが

有用で，下大静脈を巻き込んだ均一に造影される分葉

状の腫瘤陰影を認め，周囲臓器との境界は明瞭で圧排

性に拡大し，腫瘍壊死と思われる低吸収域を認めるこ

とも多い．またMRIは腫瘍の浸潤範囲や下大静脈内

の局在をみるのに有用である6, 8, 10）．

治療法は下大静脈を含む完全切除が唯一の治療法

で，化学療法や放射線治療は補助療法として部分的に

認められているだけであり11, 12），予後に影響しない

とする報告が多い13）．また切除範囲については，腫

瘍から1cm程度離し断端に浸潤のないことを確認すれ

ば，下大静脈の拡大切除を必ずしも行わなくても予後

は変わらないという13）．そして切除後の下大静脈再

建については，側副血行路の発達のために必要ないと

する報告もあるが14），下大静脈が完全閉塞していな

い症例も多く，手術による側副血行路の障害，下大静

脈結紮例に深部静脈血栓が多いこと，さらにePTFEグ

ラフトの良好な開存性を考慮すると，下大静脈の血行

再建（パッチ閉鎖を含む）はできるだけ行うべきであ

ろう15）．

本邦においては1993年までの報告で，完全切除15

例中3例（20%）に血行再建が行われたにすぎないが，

1994年以後では25例中14例（56%）に血行再建が行

われている．
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部位による術式の特徴としては，上部では体外循環

を含む補助循環が必要となり，根治切除の成功例は少

ない（Table 1 ; case 23，32，35）．また中部では腎静

脈の処理が問題となる．左腎静脈は側副血行路の存在

により再建が不要とされているが，右腎静脈について

は再建もしくは右腎摘を要することが多く8），自家腎

移植を行った症例も報告されている16）．そして下部

については，比較的容易に切除できることが多く，完

全切除率も 75.0%とやや高い（中部 70.5%，上部

14.6%，全体で61.5%）4）．

組織型については，Juanら17）が核分裂像の多少と

予後との関連を報告しているが，否定的な意見も多く

みられる1）．本症例はJuanらのGroup IIであり，術後

2年4ヵ月の現在，再発・転移を認めていないが，今

後も注意深い経過観察が必要と思われた．

予後に関しては姑息切除・切除不能例では悲惨であ

り，完全切除例でも再発・転移が多い．Mingoliら4）

によると，切除不能例の生存期間は4.7±1.1ヵ月で，

姑息切除例は19±3.9ヵ月であった．さらに完全切除

例についても53.7%の症例が平均25ヵ月で再発・転移

を認めている．なお完全切除例についての5年生存率

は50～60%前後とする報告が多い4, 11）．

本邦報告例に関しては，1993年以前の報告で完全

切除が行われたのは26例中15例（57.7%）にすぎず，

1年以内に死亡した症例が13例（50%）認められた．

それに対して1994年以後の25症例では全症例で転移

巣も含めた腫瘍切除が行われ，予後の明らかな16例

中1年以内死亡例は1例のみであった．以上のことか

ら早期診断および補助循環・血行再建を応用した積極

的な外科的切除により予後が向上しつつあると思われ

た．

結　　語

下大静脈原発平滑筋肉腫に対して，下大静脈合併切

除を行い血行再建を行った症例を経験した．本疾患は

まれなため術前診断が困難で，転移・再発も多くみら

れるが，完全切除できれば長期予後を期待できる症例

も存在するため，血行再建や他臓器合併切除も含めて

積極的に外科的切除を考慮すべきと考えられた．

本論文の要旨は第27回日本血管外科学会総会において発表し

た（平成11年5月，大宮）．

なお稿を終えるにあたり，本症例の病理学的検討に御指導，

御校閲を賜りました本院中央検査室副部長上田　恵先生に深謝

いたします．
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Leiomyosarcoma of the inferior vena cava is a rare tumor, but recently case reports are increasing due to early

detection with modern imaging techniques. A review of the Japanese literature revealed 51 cases, including the

present case, and about 200 cases have reported in the world.

A 58-year-old woman was admitted because of low back pain and right lower abdominal pain for a period of

two years. CT and MRI revealed a retro-peritoneal mass invading the lower part of the inferior vena cava. The

tumor originating from the inferior vena cava was successfully removed and the vein was reconstructed using a

16mm ePTFE graft with supporting rings. The post-operative course was uneventful. Histologically, the tumor was

diagnosed as leiomyosarcoma with spindle-shaped cells arranged in bundles and positive staining for sm-actin

immunohistochemically.  She has been well with neither tumor recurrence nor obstruction of the graft for 28

months since the operation.

Because of its slow growth rate, leiomyosarcoma of the inferior vena cava tends to remain asymptomatic for a

long period, which often causes the diagnosis to be delayed despite its large size. Therefore, although the operative

rate has not been so high, aggressive operations are increasingly reported recently.  Radical resection was performed in

all the cases reported in Japan after 1994.

Despite the high rate of recurrence and distant metastasis, a radical resection with reconstruction of the inferi-

or vena cava is the only curative treatment. (Jpn., J. Vasc. Surg., 9 : 561-568, 2000)


