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High-grade Myxofibrosarcomaの一例

佐藤恵美, 堀 仁子, 山本明美, 徳差良彦, 三代川斎之







－一
日本皮膚病理組織学会ＶｏＬ２２Ｎｏｌ２００６

よりはmyxofibrosarcomaを考えた。腫瘍は前回の術創部より５ｃｍ離し、筋膜を含めて
追加広範囲切除を行った。

考察：myxofibrosarcomaは１９７７年にAngervallら'）によって提唱された疾患概念で

あり、従来のmyxoidtypeのＭＦＨと分類されていた疾患にあたる。Ｗｂｉｓｓら2)はmyxoid
areaが５０％以上で、細胞異型が著明なものはmyxoidMFHであると定義し、
myxofibrosarcomaという名称は細胞異型が少ないlow-gradcの腫瘍に限って用いるべき

と提唱している(Tnblel)。自験例はこの基準を用いるとmyxoidMFH､grade2にあたる。
しかし、これらの腫瘍はfibroblasticな細胞が起源であることがわかっており：2002年

の新ＷＨＯ分類ではfibroblastic／myofibroblastictumorの分類に加えられ、
myxofibrosarcomaという名称に統一された。一方、1996年Mcntzelら3)はmyxoidarca
が最低１０％とあればよいとして７５例のmyxofibrosarcomaを集積し、細胞密度、細胞異
型の程度、壊死の有無などから１ow-grade、intCrmcdiate-gradc、high-gradcの３型に分類

した。本文に記載されていた各型の特徴を概略し表に示す(THble2)。自験例は腫瘍全
体がmyxoidでcellularareaを認めず、壊死や出血像も欠如していたが、腫瘍細胞が多
形性に富み、異型を伴った核分裂像を多数認め、high-gradeの腫瘍と考えた。鑑別疾患
は粘液腫様基質が目立つ悪性腫瘍として粘液型脂肪肉腫と粘液型平滑筋肉腫があげら

れる。前者は粘液腫様基質内に種々の成熟段階を示す脂肪芽細胞が存在し、繊細な毛

細血管網を形成、多形性に乏しいことが特徴である。自験例は脂肪芽細胞類似の細胞

はみられたが、典型的な脂肪芽細胞は認めなかったこと、毛細血管の形態が異なるこ

と、脂肪染色、Ｓ100染色陰性であることから鑑別した。後者は平滑筋の特徴を有する

紡錘形細胞の束状配列が腫瘍の一部にみられること、細胞異型、多形性に乏しいこと、

myxofibrosarcomaでよくみられるpscudolipoblastを認めないことが特徴である。免疫組
織化学染色ではα-SMA、デスミン、h-caldCsmonなどの平滑筋マーカーが陽性となる。

自験例は腫瘍全体が粘液腫様で紡錘形細胞の束状配列は認めず、pseudolipoblastもみら
れ、平滑筋肉腫と鑑別可能であったが、α-ＳＭＡ陽性、デスミン陰性であった。ＭＦＨ

でも筋線維芽細胞への分化を伴うことがあり、約３０％でα-ＳＭＡ陽性となることが報

告されている4)｡また､脱分化した多形性平滑筋肉腫ではα-SMA､デスミン､h-caldesmon

などの筋原'性マーカーの陽性率が低い5)。このため両者の鑑別は時に困難であり、α‐

ＳＭＡ陽性のＭＦＨは多形性平滑筋肉腫または多形Ｉ性筋線維芽細胞肉腫と呼ぶべきとす

る意見もある4)。しかし、鑑別には平滑筋マーカーが陽性の細胞が束状配列を呈する

部分をみつけることが重要であり６)、形態学的に平滑筋への分化を示唆する所見を認

めなければ免疫染色の結果のみで平滑筋肉腫と診断すべきでない7）とする意見が多く、

自験例をmyxofibrosarcomaと診断した。
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