
要 旨

Ossifying fibromyxoid tumor（OFT）は１９８９年

に Enzingerらにより初めて記載された稀な軟部腫

瘍で１），schwann細胞由来の可能性が指摘されてい

るものの詳しい発生起源は現在も分かっていな

い３）～５）．男女比は約２：１で，発生年齢は平均約５０

歳，７０％が四肢に発生し，体幹，頭頸部，縦隔，後

腹膜に発生する場合もある．中間悪性に属する腫瘍

で，２０－２７％の症例で局所再発をきたし１）６）７），まれ

に転移する症例も報告されている．今回われわれは

顔面ならびに胸壁に発生した OFTの２症例を経験

したため，報告する．

症 例

【症例１】

６０歳代男性．５年前から左�部の腫瘤を自覚し
ていた．徐々に増大したため来院し，切除となる．

腫瘤は皮下に位置していた．

肉眼的に腫瘍は径２．０×１．５cm，結節性で出血や

壊死は見られなかった．組織学的には線維性被膜を

有した境界明瞭な結節であった．主成分は小型腫瘍

細胞の充実性またはコード状の増生であり

（Fig. 1. 2），背景の間質は粘液調で，弱好酸性で硝

子化をきたした領域も見られた．腫瘍細胞は類円形

で淡明な核と，小型の目立たない核小体を有し，多

形性は見られなかった．細胞質は乏しく，強い好酸

性を示すものもあった．境界明瞭な結節であるが，

周辺の一部で小結節が被膜内に進展し多結節状を呈

していた．また辺縁には骨の形成が見られた

（Fig. 3）．周囲の線維性被膜から中心部に向かって

隔壁様の線維が進展し，壁が硝子化した血管の介在

を認めた．腫瘍細胞に悪性を示唆するような強い異
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Fig. 1 HE染色 ルーペ像

Fig. 2 HE染色 対物×４０．好酸性の狭い細胞質を有し
た細胞がコード状に配列する．＊松山赤十字病院 病理診断科
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型はないが，分裂像が平均４個／５０HPF見られた．

免疫染色の結果，S－１００陽性（Fig. 4），vimentin陽

性，cytokeratin（AE１／AE３）一部陽性であった．

上皮系マーカーに陽性像が見られることから

chondroid syringomaなどの付属腺系の腫瘍が鑑別

に挙がったが，S－１００と vimentinが強陽性となる

ことや，特徴的な骨形成があることから，ossifying

fibromyxoid tumorと診断した．

術後約１年経過した時点で再発は認められない．

【症例２】

７０歳代男性．３年前に胸部の結節を切除し（詳

細不明），１年前から同部が徐々に腫脹してきた．

前立腺癌の既往があり，転移性皮膚癌の可能性も考

慮され切除となった．腫瘤は皮下に位置していた．

径１．８×１．５cmの結節性病変で明瞭な線維性被

膜を有していた．辺縁にやや凹凸が見られたが，被

膜外進展は見られず，境界明瞭であった．また病変

中央部には�胞構造を伴っていた（Fig. 5）．腫瘍細
胞は，淡明な核と好酸性の乏しい細胞質を有した類

円形～短紡錐形の小型細胞で，豊富な粘液腫状の間

質を背景に，散在性または緩い結合性を示しながら

増殖していた．症例１ほど成熟した骨ではないが周

辺のごく一部に未熟な骨形成が見られた（Fig. 6）．

腫瘍細胞に悪性を示唆する異型は見られないが，分

裂像は平均４個／５０HPFあった．なお，前立腺癌

Fig. 3 HE染色 対物×１０．結節辺縁に明瞭な骨形成が
見られる．

Fig. 5 HE染色 ルーペ像．結節中央部に�胞を伴う．
Fig. 4 免疫染色，S－１００．腫瘍細胞に一致してびまん性

に陽性．

Fig. 6 HE染色 対物×１０．腫瘍細胞は粘液腫状の間質
に疎に分布し，一部でレース状の骨形成を認め
る．



２０１１年１２月 ４１

の転移の像はなかった．免疫染色にて，腫瘍細胞は

S－１００および vimentin陽性，cytokeratin陰性で

あった．

経過に関しては不明である．

考 察

Ossifying fibromyxoid tumor（OFT）は，１９８９

年 Enzingerらによって初めて記載された稀な軟部

腫瘍である．中高年の男性の四肢に好発し，概ね良

性の臨床経過をたどるが，２２％から２７％の症例で

再発し１），稀ながら転移例もあるため中間悪性に分

類される．今回われわれが経験した症例は，顔面と

体幹の発生で，ともに好発部位ではなかった７）．ま

た症例２のごとく�胞状を呈する腫瘍の報告はある
が，稀である９）．

組織学的に鑑別に挙がる疾患として，良性腫瘍で

は chondroid syringoma や epithelioid neurofi-

broma，epithelioid schwannomaなどが挙げられる．

Chondroid syringomaは皮膚付属器由来の腫瘍であ

る．境界明瞭な結節を形成し，粘液調の間質を有す

るなど類似点が多いが，明瞭な骨形成をきたすこと

は稀であり鑑別点となる．また上皮系の腫瘍であ

り，管腔形成などの上皮への分化が見られること

や，免疫組織化学で上皮への分化を証明することも

診断の助けになる．しかし OFTでも本症例１のよ

うに上皮系マーカー陽性例や，骨形成が見られない

症例がある３）～５）ため，多数の標本を作成し，特徴像

をとらえることが重要と考える．次に，epithelioid

neurofibromaと epithelioid schwannomaは神経系

腫瘍である．OFTは現在のところ神経系由来の腫

瘍という説が最も有力であり，免疫染色で三者は同

様の染色態度を示すため，免疫染色での鑑別は難し

いが ， epithelioid neurofibroma や epithelioid

schwannomaでは腫瘍細胞がコード状の配列を呈

することや骨形成をきたすことは稀である３）．また

OFTは神経束から連続して発生することは報告さ

れておらず，発生部位も鑑別の一助になる５）．

鑑別すべき悪性腫瘍としては extraskeletal

myxoid chondrosarcoma（EMC）が挙げられる．

EMCは腫瘍細胞内にグリコーゲンを有しており

PAS染色で細胞質陽性になる点が鑑別になる１）．ま

た，EMCは細胞質が強い好酸性を示すが，OFTは

それに比較してやや弱い点も鑑別になる５）．また

EMCは深部に発生する例が多く，OFTは皮下脂肪

識などの浅層に発生する例が多い．しかし，OFT

でも脊髄に発生し骨破壊性に増生した症例も報告さ

れており８），必ずしも発生部位が参考にならない場

合もある．

腫瘍の発生由来としては，免疫染色で S－１００や

neuron-specific enolase（NSE），glial fibrillary acid

protein（GFAP），Leu－７などの神経系マーカーが

陽性になることと，電子顕微鏡で神経への分化を示

す構造が認められることを根拠に，神経由来の腫瘍

であるという説が最も支持されている．しかし，

OFTの染色体検査を施行した研究で６番と１２番の

染色体に異常を認め，これらは骨・軟骨腫瘍でよく

見られる所見であることから，骨・軟骨由来の腫瘍

である可能性も言われており６）８），現在も確定には

至っていない．

組織学的に典型的な OFTでは，転移や腫瘍死の

危険性はほとんどないとされている７）．一方，核異

型や細胞密度の上昇，分裂像の増加などの所見があ

る場合，atypical OFTやmalignant OFTと呼ば

れ，転移や腫瘍死の頻度が高くなると報告されてい

る２）．今回の症例ではそのような組織所見はなかっ

た．ただし atypicalやmalignantの像を示さない典

型的な OFTでも，稀に転移する例が報告されてい

る６）．今回の症例では，atypicalやmalignantに相

当する異型は見られなかったが，症例１，２ともに

分裂像が４／５０HPF程度認められた．これは Folpe

AL，Mirttinen Mらの報告に従うと，局所再発が

２０～４０％と比較的高い群に分類される６）７）．従って，

ともに慎重な経過観察を要する症例であったと考え

られる．今後，OFTにおける悪性度や発生起源に

関して更なる知見の集積，解析が待たれる．

結 語

今回，われわれは ossifying fibromyxoid tu-

morの２症例を経験したので報告した．
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Two cases of ossifying fibromyxoid tumor
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Ossifying fibromyxoid tumor（OFT）, described by Enzinger et al. in１９８９, is a rare soft tissue

tumor. At the present time, the line of differentiation of this tumor is still uncertain, although a

preponderance of evidence is more suggestive of Schwann cell origin. The male to female ratio is

２:１. The median age is about ５０ years old. The extremities are most commonly involved,

followed by the trunk, head and neck, mediastinum and retroperitoneum. OFT belongs to the

class of intermediate tumors, and up to３０ percent recur. Although rare, metastatic cases are

also reported. Herein, we present two cases of OFT, which occurred in the face and the trunk.
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