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　肺硬化性血管腫（Sclerosing hemangioma）は、

近年では pneumocytomaとも呼ばれる腫瘍であり、

肺胞上皮への分化を示す良性上皮性腫瘍と考えられ

ている1 )。組織学的に多彩な像を呈することが特徴

であり、高分化型腺癌との鑑別が困難な場合もあ

る2 )。本腫瘍は中年女性に好発することが知られて

いるが、今回われわれは小児に発生した肺硬化性血

管腫を経験したので報告する。
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　患者は１２歳女児。家族歴に特記すべきこと無し。

４歳時に von Recklinghausen 病を疑われて経過観

察されていた。一ヶ月前に倦怠感、咳嗽を主訴に近

医受診したところ、胸部写真で coin lesion が認めら

れたために当院で精査となった。胸部 CT・MRI で

右上葉に２５mm大の辺縁 clear な腫瘤が認められ、気

管支鏡検査では腫瘍の圧排による気管支狭窄所見を

認めた（写真 1 ）。同時に施行された擦過細胞診は

陰性であった。また、生化学検査等に異常所見は無

かった。胸腔鏡下での術中穿刺吸引細胞診および術

中迅速穿刺組織診が行われたが、腺癌を否定するこ

とができず、右上葉切除術が施行された。 
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　術中に施行された穿刺吸引細胞診では、多数の肺

胞上皮様異型細胞が集塊・小集団・散在性に出現し

ていた。異型細胞集団の形態は様々であり、シート

状配列（写真 3 a）、軽度重積性配列（写真 3 c）、あ

るいは乳頭状配列（写真 4 a）、を呈していた。また

個々の細胞形態を観察すると、シート状配列を呈す

る集団は明るい細胞質を有した細胞より構成されて

いた。これらの細胞は類円形で大きさも揃っており、
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　右上葉 S 3 に2.7cm大の辺縁平滑明瞭な腫瘤が認められ
（矢印），B 3aおよび B 3bi を圧排している．
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　摘出された腫瘍は2.5×2.5×2.2cm大．淡褐色から灰白色
の境界明瞭な充実性腫瘍で被膜は明らかではない．
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クロマチンがやや増量しているが核縁は薄く均等で

あり、異型度は概して低かった。一方、軽度重責配

列や乳頭状配列を呈する集団は、やや厚い細胞質を

有する細胞から成り、クロマチン増量や核形不整お

よび核縁の肥厚が認められた。加えて、これらの細

胞の３倍以上の大きさをもつ大型腫瘍細胞も少数な

がら出現していた（写真 4 c）。以上の所見のように、

多彩性に富む細胞出現形態であったが、いずれの細

胞にも線毛は見られず、すべて腫瘍性異形細胞と考

えられた。また、硬化性血管腫の細胞診標本でよく

見られるとされる、ヘモジデリンやヘモジデリン貪

食細胞は本症例ではほとんど認めなかった。
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　摘出された腫瘍は２.５×２.５×２.２cm大の淡褐色から

灰白色の境界明瞭な充実性腫瘍で、被膜は明らかで

はなかった（写真 2 ）。組織学的に腫瘍細胞は肺胞上

皮に類似し、所々に空胞状変化を伴う円柱上皮細胞

が細い線維性間質を伴い、乳頭状構造を示し密に増

殖していた（写真 4 b）。また、卵円形で異型に乏し

い細胞の充実性増殖を示す部分、いわゆるstromal 

cell の混在が見られたほか（写真 3 b, 3 d）、大型腫瘍

細胞も散見された（写真 4 d）。細胞間質の硬化や出

血部位はほとんどみられず、わずかに石灰化を伴っ

ていた。免疫染色ではTTF-1とEMAが乳頭状構

造を示す上皮と stromal cell に陽性で、AE 1/3 

は乳頭状構造を示す部分に陽性であった（写真 5 ）。

神 経 内分泌マーカーである Chromogranin や

Synaptophisin は陰性であった。また、服部らの報

告3 )のとおりMIB 1の細胞膜陽性所見も確認された。
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ａ. 乳頭状配列を呈する腫瘍細胞．個々の細胞には軽度の
核形不整や核縁の肥厚が認められる．（パパニコロー染
色，×100）

ｂ. 写真aに相当すると考えられる乳頭状部位．（HE染色，
×20）

ｃ. 厚く広い細胞質を有する大型腫瘍細胞．（パパニコ
ロー染色，×100）

ｄ. 写真ｃに相当すると考えられる部位．（HE染色，×20）
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ａ. シート状に配列する腫瘍細胞．類円形の揃った細胞で
淡明な細胞質を有している．（パパニコロー染色，×100）
ｂ. 写真ａに相当すると考えられる充実性部位を示す．
（HE染色，×20）
ｃ. 軽度重積性を示す腫瘍細胞．写真aの腫瘍細胞に比べ，
細胞質は厚く核形不整や核縁の肥厚が目立つ．（パパニ
コロー染色，×100）
ｄ．写真cに相当すると考えられる充実性部位を示す．
（HE染色，×20）
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ａ．充実性部位を示す．一部の細胞膜に陽性所見を見る．
（EMA，×20）
ｂ．乳頭状部位を示す．細胞膜に陽性所見を見る．（EMA，
×20）

ｃ．充実性部位を示す．核に陽性所見を見る．（TTF-1，
×20）

ｄ．乳頭状部位を示す．核に陽性所見を見る．（TTF-1，
×20）
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　肺硬化性血管腫は１９５６年 Liebow と Hubel らに

よって報告された腫瘍で4 )、組織像では�立方上皮

で被覆された乳頭状部分、�類円形細胞（stromal 

cell）の増殖からなる充実性部分、�出血性部分、

�結合組織が増生する硬化性部分が混在して見られ

ることが特徴で、９０％以上は３所見以上が混在して

いる5 )。これらは主に乳頭状に並ぶ表層円柱状細胞

と充実性部分に存在する stromal cell の２種類の細

胞から構成されており、Liebow らは当初、血管内皮

由来を考えていた。また、伊藤らはⅡ型肺胞上皮由

来の非特異性肉芽腫性病変であるとしていた6 )。

１９８２年のWHO分類では腫瘍類似病変に分類されて

いたが１９９９年にはその他の腫瘍へ変更され、現在に

至っている。電子顕微鏡的検索ではⅠ型、Ⅱ型、中

間型、未熟な呼吸上皮が種々の割合で増生している

ことが示されている7 )。免疫組織学的検索ではEMA、

TTF-1 が表層細胞、stromal cell ともに陽性、pan 

cytokeratin、surfactant-protein A, Bは表層細胞に

陽性で stromal cell に陰性であり、分化度の異なっ

た肺胞上皮で構成されているという電子顕微鏡での

結果を裏付けている8 )。今回のわれわれの検討にお

いても、充実性部位と乳頭状部位における上皮系

マーカーの染色強度が異なっていることが確認でき、

分化程度の差異が示された（表１）。Nihoらはこれ

らの腫瘍細胞が monoclonal であることを証明し9 )、

現在では本腫瘍は肺胞上皮への分化を示す腫瘍性増

殖であると考えられている。疫学的には本邦におけ

る２２５例の検討があり、女性８６％、平均年齢４７歳、単

発が９５％で直径は平均３.２cmであったと報告されて

いる10)。

　本腫瘍との鑑別が必要となる原発性肺腫瘍はカル

チノイド、過誤腫、腺癌が挙げられる。今回われわ

れが経験した症例は患者が小児であり、好発年齢か

ら大きく外れていたこと、また、迅速組織や迅速細

胞診で陳旧性出血背景像をほとんど認めなかったこ

とから、大型異型細胞の出現や乳頭状増殖所見を重

視してしまい、結果として肺硬化性血管腫よりも腺

癌や乳頭腺腫を積極的に考えるに至った。しかし、

多彩な形態をとる細胞集団が出現したこと、多くは

低異型度の細胞から成り、大型異型細胞は少数で

あったことは従来より報告されている本腫瘍の特徴

的な所見と合致しているものと考えられた。細胞診

で以上のような所見を認めた場合、本腫瘍を考慮し

詳細な観察を行うことが重要と思われた。
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