
【解　答】

デスモイド型線維腫症

解説：
　本症例は，EUS-FNA の組織検体で紡錘形細胞
は免疫組織化学的に，β カテニン：一部陽性（部
分的に核で陽性），αSMA：陰性，desmin：陰性，
CD117/c-kit：陰性，S100：陰性，CD34：陰性で
あった．鑑別として，デスモイド型線維腫症や炎
症性筋線維芽細胞などの腫瘍が鑑別に挙げられ，
膵体尾部切除術が施行された．切除された腫瘍は
肉眼的に 14×11×9mm の暗褐色調の境界明瞭な
充実性腫瘍であった（Figure 5）．病理組織学的に
は，腫瘍は腹膜表面に接するように形成された結
節性病変であり，卵円形腫大核と両染性細胞質を
有する紡錘形腫瘍細胞が，膠原線維の沈着や浮腫
状間質あるいは出血をともなって束状に密に増殖

していた（Figure 6）．紡錘形細胞は免疫組織化学
的に，β カテニン：陽性（核に陽性），αSMA：陰
性，desmin：陰性，CD117/c-kit：陰性，DOG1：
陰性，S100：陰性，CD34：陰性を呈していた．腫
瘍は，膵周囲脂肪織に浸潤し膵に接するように存
在していたが，膵内への浸潤は認めなかった．以
上よりデスモイド型線維腫症と診断した．
　デスモイド腫瘍はまれな軟部腫瘍であり，その
発生頻度は人口 100 万人当たり年間 2.4～4.3 例と
されている1）．組織学的には良性腫瘍とされるが，
浸潤性発育・局所再発を示すことから，新 WHO
分類では良悪性中間的軟部腫瘍に位置付けられて
いる．発生部位は，腹壁，腹壁外，腹腔内の 3 型
に大別される．多因子性であり，リスクファクター
としてエストロゲンへの曝露，手術や妊娠にとも
なう外傷，デスモイド腫瘍の家族歴，Gardner 症
候群，家族性大腸腺腫症などが挙げられる2）3）．
　デスモイド腫瘍は，自覚症状に乏しく早期診断
は困難である．血液検査上も特異的な所見はなく，

Figure　5.　切除検体の肉眼所見：膵体部の頭側に 14×11×9mm の暗褐色調から白色調の，境界明瞭な充
実性腫瘍を認めた（矢頭）．
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画像所見で CT の造影態度はさまざまであり，
MRI では T2 強調画像で高信号もしくは不均一な
信号を呈し，高信号の部分は細胞成分の密な部分
に，低信号の部分は細胞成分が少なく膠原線維の
豊富な部分に相当するとされている4）．しかし術前
の画像診断は困難な場合が多く，悪性腫瘍や悪性
腫瘍の再発と術前診断され，外科的切除の後に病
理学的検査で確定診断される症例が多い．デスモ
イド腫瘍の治療法の原則は外科的完全切除である
が，Burke ら5）は完全切除例の 22％に再発を認め
たと報告している．
　本症例は術前の画像所見では診断がつかず，
EUS でリンパ節腫大が疑われ，EUS-FNA を行っ
た．EUS-FNA の病理組織学的所見で，紡錘形細
胞が束状に増殖していること，免疫組織化学的に
β カテニンの核染色像がみられたことからデスモ
イド腫瘍が鑑別として挙げられたが，術前での確
定診断は得られず，膵体尾部切除術が施行された．
摘出標本で腫瘍は膵実質と比較的明瞭な境界を有
しており（Figure 6a），膵周囲から発生する腹腔
内デスモイド腫瘍と考えられた．前述のごとくデ
スモイド腫瘍は完全切除しても再発を認めること
から，本症例にも厳重な経過観察が必要と考えら

れた．
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Figure　6.　切除検体の病理組織学的所見：（a）腫瘍は膵実質と比較的明瞭な境界を有していた．（b）卵
円形腫大核と両染性細胞質を有する紡錘形腫瘍細胞が，膠原線維の沈着や浮腫状間質あるいは出血をとも
なって束状に密に増殖していた．
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