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K e y  S l i d e

A：The tumor consists of fusiform or spindled tumor cells with a myxoid to the fibrous matrix.
B：Stellate or ovoid cells are present in other areas, and irregular ossification is observed in various degrees.
C：�Oval to polygonal chondroblast-like cells with well-defined cytoplasmic borders, are embedded within an eosinophilic 

chondroid matrix.
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  We report a case of an extra parenchymal brain 
tumor that was diff icult to differentiate by 
preoperat ive d iagnosis  and pathological 
diagnosis. The case was a 63-year-old man. The 
patient visited our hospital due to headache and 
vomiting during sleep. Preoperative computed 
tomography showed a 27-mm lesion in the 
petrous apex suggesting calcif ication and 
hemorrhage in the tumor. Magnetic resonance 
imaging showed a mass with heterogeneous 
enhancement. Total removal of tumor oriented 
f rom t he  pe t rou s  apex  wa s  pe r fo r med . 
Pathologically, the tumor showed proliferation of 

sp i nd le  cel l s  a nd  ca r t i l age  t i s sue  w i t h 
calcification. We found myxoid fibrous tumor 
focally with chondroid differentiation. The 
candidate d iagnosis was chondromyxoid 
fibroma.
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Ⅰ.  緒　言

　間葉系腫瘍は病理診断をもってしても鑑別が容易でないにもかかわらず，その予

後が診断によって大きく変化することから正確な組織学的診断が必要とされる．今

回我々は術前診断だけでなく，病理診断後もその鑑別に苦慮した脳実質外頭蓋底腫

瘍の 1 例を経験したため報告する．

Ⅱ.  症　例

　63 歳男性．

　主　訴：頭痛，嘔吐．

　既往歴：高血圧．

　現病歴：就寝中，頭痛にて覚醒，嘔吐したため当院受診．頭部造影 MRI で左側

頭葉内側に脳腫瘍を疑う病変と出血を認めたため，腫瘍内出血疑いで精査加療の方

針となった．

　神経学的所見：GCS E4V5M6，麻痺なし，軽度頭痛．

　画像所見：頭部 CT にて左側頭葉内側に石灰化，出血を疑う高吸収域を伴う円形

の腫瘤影を認め（Fig. 1A），一部周囲の骨破壊像も認めた（Fig. 1B）．MRI は Gd 造影

にて腫瘍は不均一に造影され，発生母地は頭蓋底か脳実質内かこの時点では定かで

はなかったが，T2WI にて低信号のバンドが腫瘍を取り囲んでおり，硬膜外より発

生した腫瘍である可能性があった（Fig. 1C 〜 E）．balanced fast-field echo（bFFE）

法では腫瘍と内頚動脈は接しておらず，蝶形骨洞には接していたが画像上明らかな

洞内への伸展はなかった．腫瘍はメッケル腔に伸展しておらず（Fig. 1F），内頚動脈

や上錐体静脈洞には接していなかった．腫瘍は骨破壊所見を呈した錐体尖部と連続

し，腫瘍の辺縁には頭蓋底に連続する硬膜が低信号に描出された（Fig. 1F：黄色矢

頭）．腫瘍は側頭葉を強く圧排し，側頭葉と腫瘍との境界は明瞭であるものの，側

頭葉と腫瘍の間には硬膜の所見を認めなかった．脳血管撮影にて腫瘍の stain はな

く，PET/CT での集積も認めなかった．

　臨床診断：乏突起膠腫などの神経膠腫，海綿状血管腫が鑑別に挙げられ手術加療

の方針となった．

　手術所見：手術は左前頭側頭開頭，中側頭回からの transcortical approach にて

全摘出された．腫瘍は硬膜外から発生し，脳との境界は明瞭であり（Fig. 2A），腫瘍

表面での硬膜の一部は欠損しており，腫瘍表面を切開すると柔らかい白色の腫瘍を

認め（Fig. 2B），中には腫瘍内出血の所見も認められた．腫瘍は硬膜外から錐体尖部
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内に存在しており，錐体尖部の腫瘍付着部は有茎の硬膜で被覆しサージセルとフィ

ブリン糊で固めた．付着部と蝶形骨洞との交通はなく，術後髄液漏は認めなかった．

術後頭部 CT 画像の 3D 再構成では錐体尖部の骨破壊像を認め，こちらが発生母地

と考えられた（Fig. 2C）．術中迅速診断は粘液性間質を背景に紡錘型細胞と軟骨細胞

を含む腫瘍との評価であり，迅速での診断は困難であった．

　病理組織所見：粘液性間質を背景に核異型の乏しい紡錘型核と境界不明瞭で淡好

酸性細線維状かつ wavy な細胞質を有する紡錘型腫瘍細胞が錯綜状に増殖している
（Fig. 3A）．部分的に骨形成が見られ，同部位で腫瘍細胞が軟骨様分化を示している

A�：Axial CT of the head reveals a well-circumscribed tumor with the calcified process, located in the left middle cranial fossa.
B�：�Coronal plane CT shows a tumor with frank destruction of demonstrating frank destruction of the skull bone at the base（arrow）．
C�：�Axial T1-weighted imaging（WI）demonstrating that the lesion exhibited hypo intensity and presented as a soft tissue 

shadow. An iso-signal band is seen in the tumor.
D�：Axial T2-WI reveals hyperintensity with a low signal band.
E�：�Enhanced T1-WI showing a tumor with heterogeneous enhancement except for the low-signal band. The band is suggestive 

of intratumoral hemorrhage.
F�：�Balanced fast-field echo（bFFE）shows the tumor does not contact the internal carotid artery and does not extend into the 

sphenoid sinus, superior petrosal sinus. The dura mater, continuous to the base of the skull, was hypointense at the margin of 
the tumor（yellow arrow head）．

Fig. 1

A B C

D E F
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（Fig. 3B）．骨化領域では細血管が拡張し，泡沫細胞の集簇巣も認められた（Fig. 3C）．

　免疫組織化学所見：紡錘形腫瘍細胞は D2-40，TLE 1，INI 1 に陽性，AE 1/AE 3，

EMA，p40，S-100 蛋 白，vimentin，PR，brachyury，MUC 4，pan-TRK に 陰 性

であったが，軟骨様細胞のみ S-100 蛋白陽性であった．

　稀な疾患であったため，日本病理学会コンサルテーションシステムに診断を依頼

すると myxoid fibrous tumor focally with chondroid differentiation であり，軟骨

粘液線維腫（chondromyxoid fibroma：以下，CMF）と鑑別を要するとの診断で

あった．

Ⅲ.  考　察

　今回我々は術前画像診断だけでなく，術中，術後病理診断においてもその確定診

断に苦慮した非常に稀な髄外腫瘍を経験した．当院では術後病理診断でも確定診断

A：The tumor originates from the dura mater or the epidural mater, and the boundary with the brain was clear.
B：When the capsule of the tumor is incised, soft white tumor cells are found inside.
C：Postoperative CT shows bone destruction in the petrous apex, which was considered to be the genesis（yellow arrow head）．

Fig. 2

A B C

A：The tumor consists of fusiform or spindled tumor cells with a myxoid to the fibrous matrix.
B：Stellate or ovoid cells are present in other areas, and irregular ossification is observed in various degrees.
C：�Oval to polygonal chondroblast-like cells with well-defined cytoplasmic borders, are embedded within an eosinophilic 

chondroid matrix.
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が得られず，治療方針の決定にはより正確な診断が必要とされるため，日本病理学

会コンサルテーションシステムに診断を依頼した．術前の画像所見より髄内腫瘍が

考えられたが，最終的な病理診断は myxoid fibrous tumor focally with chondroid 

differentiation であり，骨由来の腫瘍であった．骨条件の CT で見られた錐体骨尖

部の骨破壊像所見（Fig. 2C：黄色矢頭）や，硬膜と腫瘍，頭蓋骨との位置関係より，

頭蓋骨由来の腫瘍を鑑別の候補とすべきである．

　術前の画像では，腫瘍と側頭葉の境界に硬膜の所見を認めなかったことより，髄

内腫瘍の可能性も否定できなかったため，中側頭回からの transcortical approach

を選択した．結果的には実質外腫瘍であり，術前の CT 検査で腫瘍発生部に骨破壊

像を呈していたことから，実質外腫瘍である可能性も十分に考慮できた．そのよう

な症例ではより低侵襲な subtemporal approach を選択するなど，自験例のように

術前診断困難な症例に対しては，より低侵襲な術式を模索しつつも，個々の症例ご

とに腫瘍学的に過不足のない術式を選択する必要があると考えられた．

　続いて術後病理診断に関してであるが，本腫瘍の鑑別としては CMF の他に

chordoma，chordoid meningioma，myoepithelioma/carcinoma，fibrous dysplasia，

osteochondromyxoma，chondrosarcoma，osteosarcoma，synovial sarcoma，low-

grade fibromyxoid sarcoma，neural tumor，NTRK-rearranged spindle cell 

neoplasm が挙げられた．これら腫瘍との鑑別点を Table 1 にまとめた．CMF は本

鑑別疾患 鑑別点
Chordoma 形態学的に上皮様性格が乏しく，免疫染色にて上皮性マーカー，筋系マー

カー，p40が陰性であることから否定的1，2）Myoepithelioma/carcinoma
Chordoid meningioma 軟骨様分化は知られておらず，EMA，PRも陰性であるため否定的
Fibrous dysplasia 軟骨細胞を有するが紡錘形細胞の形態が異なるため否定的
Osteochondromyxoma 極めて稀，特徴的なcarney complexが認められずこれも否定的
Chondrosarcoma

悪性腫瘍はKi-67陽性率の低さや核異型の乏しさから可能性は低い
Osteosarcoma
Synovial sarcoma
Low-grade fibromyxoid sarcoma
Neural tumor 細胞質がwavyであることが特徴的であるがS-100蛋白陰性であり，否定的
NTRK-rearranged spindle cell neoplasm 紡錘型細胞を特徴とするが，本腫瘍ではNTRK免疫染色が陰性であり否定的

Chondromyxoid fibroma

部分的に軟骨分化を示す粘液性紡錘形細胞腫瘍であり，本症例と部分像は
一致していたが，CMFの特徴である不全分葉状を呈し細胞密度は小葉辺
縁でより密であり，その領域で血管が形成され破骨細胞型多核巨細胞が散
在する所見を認めなかった

Table 1 Differentiation from similar tumors
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症例と同様，部分的に軟骨分化を示す粘液性紡錘形細胞腫瘍であり，本症例と部分

像は一致していた．しかし CMF には不全分葉状を呈し細胞密度は小葉辺縁でより

密であり，その領域で血管が形成され破骨細胞型多核巨細胞が散在する特徴的所見

があるが，本症例でははっきりせず，また CMF は特異的な免疫表現型は持たない

とされているため 1）確定診断には至らなかった．しかしながら，他の鑑別疾患と

異なり部分像が一致していること，また生物学的悪性度が良性〜境界悪性程度の

activity が考慮されることから，本腫瘍に対しては CMF に準じた治療を進めてい

く方針となった．

　類似症例を経験した場合，その治療方針に関しては術前，術中診断で悪性腫瘍と

の鑑別が困難である点から，手術症例に関しては gross total removal（以下，

GTR）を目指すことが肝要であると考えられる 3）が，腫瘍の性質から頭蓋底や顔

面骨に発生することも予測され，機能温存の面から GTR が困難な症例を経験する

ことも考えられる．CMF の場合，GTR が困難である症例では掻爬術を推奨する報

告もある 4，5）が，部分切除では高い再発率（27.6％）が報告されている 3）．このよ

うな場合，術後補助療法が検討されるが，CMF においても現時点でその有益性お

よびリスクに関する報告はなく 7），He らのように術後放射線療法にて再発が認め

られなかったため推奨する報告もあれば 8），Zillmer らのように骨髄炎や悪性化の

リスクのため使用を推奨しない報告もある 9）．今回の症例では手術により GTR が

達成できたため，術後放射線治療は施行せず，現在も外来で経過観察を継続してい

るが，術後 1 年の現時点では再発なく経過している．CMF では再発までの期間が

5 カ月〜 10 年（平均 3 年以上）であること 10）から，今後のフォローアップ期間に

関しては最低でも 10 年間追跡する予定としている．

Ⅳ.  結　語

　我々は錐体尖部に発生した非常に稀な良性間葉系腫瘍を報告した．術前画像での

診断は困難であるが，術後病理診断においても診断は非常に困難である．部分的に

軟骨分化を伴う myxoid fibrous tumor であり，chondromyxoid fibroma が候補で

ある．
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