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本日の内容

コンサルテーション症例 Case 1－4 の解説

↓ 

鑑別に挙げられた腫瘍、疾患概念や形態像から
関連のある腫瘍

一般病理医・非専門医のための

紡錘形細胞腫瘍の病理診断



αSMA, desmin, CD34, S-100, AE1/AE3, 

CAM5.2, EMA

+ MDM2, CDK4

Vimentin, c-kit, CD68

ほぼルーチンで使用している抗体

コンサルテーション依頼者が染めている頻度は高いが、
我々はあまり用いない抗体



Case 1: 45M, buttock

















診断は?

Myxofibrosarcoma ?  
Low grade fibromyxoid sarcoma ?

Case 1: 45M, buttock



Nodular fasciitis

Diagnosis



• 若年者＞中高年

• 上肢、体幹、頭頸部に多い

• 皮下に多い

• 急速に増大するものが多い

• 2 cm以下のものが多い

• 外傷歴(+/-)、自然軽快(+/-)

Nodular fasciitis



















異型がはっきり分からない紡錘形
細胞から成る軟部腫瘍を見たら、
まず結節性筋膜炎の可能性を検討

• 年齢、大きさ、発生部位、境界

• myxoid (+ microcystic), inflammatory 
cells, extravasation, giant cells

Tips 1



66M, submandibular region











SMA



CD34



11F, shoulder R7626











76M, knee R8146







80F, lower leg



USP6 rearrangement in 44/48 NFs
MYH9-USP6 fusion  in 12/48 NFs







• 若年成人～中年

• 手末梢 58%、足 27%、他 15%

• 2 cm以下

• 境界明瞭

Fibroma of tendon sheath



27M, elbow







36F, forearm









74F, middle finger R7969









Fibroma of 
tendon sheath

Desmoplastic 

fibroblastoma



Fibroma of tendon sheathDesmoplastic fibroblastoma



Fibroma of 
tendon sheath

Desmoplastic

fibroblastoma

Desmoplastic

fibroblastoma

IHC for FOSL1 CISH of FOSL1

Kato I, et al. FOSL1 immunohistochemistry clarifies the distinction between desmoplastic 
fibroblastoma and fibroma of tendon sheath. Histopathology 69: 1012-1020, 2016.

No rearrangement



• 中高年に多い

• 上下肢、体幹

• 皮下＞筋内

• ～20 cm （多くは～5 cm)

• t(2;11)(q31;q12) 

• 免役染色でFOSL1(+)だが、FOSL1(11q13)
の遺伝子再構成はない

• 細胞密度が低い

Desmoplastic fibroblastoma



35M, neck









Fibroma of 
tendon sheath

Desmoplastic 

fibroblastoma









46F, thigh











43M, neck









CD34 SMA



Nodular fasciitis

Fibroma of 
tendon sheath

Desmoplastic 

fibroblastoma

高

低

USP6 
rearrangements

t(2;11)(q31;q12) 
FOSL (+)

細
胞
密
度



診断は?

Myxofibrosarcoma ?  
Low grade fibromyxoid sarcoma ?

Case 1: 45M, buttock



異型に乏しい紡錘形細胞腫瘍で
しばしば鑑別に挙げられる肉腫

1. Low grade fibromyxoid sarcoma

2. (low grade) myxofibrosarcoma

3. Low grade myofibroblastic sarcoma



異型に乏しい紡錘形細胞腫瘍で
しばしば鑑別に挙げられる肉腫

1. Low grade fibromyxoid sarcoma

2. (low grade) myxofibrosarcoma

3. Low grade myofibroblastic sarcoma



18F, buttock









Fibroma, fibromatosis (desmoid)と診断されていた2例



Evans HL. Low-grade fibromyxoid sarcoma. A report of two metastasizing neoplasms 
having a deceptively benign appearance. Am J Clin Pathol 88: 615-619, 1987. 



23F, back

















CD34 SMA

S-100 EMA



MUC4

FUS exon 7 CREB3L2 exon 5

FUS exon 6 CREB3L2 exon 5

RT-PCR for FUS-CREB3L2 
in LGFMS



Fibroma, fibromatosis (desmoid)と診断されていた2例



Desmoid fibromatosis (intraabdominal)

42F, abdominal cavity





Desmoid LGFMS











SMA



SMA

SMA

Desmoid LGFMS



β-catenin



• LGFMSの粘液腫状間質はあまり高度ではない
（ズブズブにはならない）

• LGFMSに一般的な核異型はない

• LGFMSはSMA(-) 、desmin(-) 、CD34(-)

Tips 2



異型に乏しい紡錘形細胞腫瘍で
しばしば鑑別に挙げられる肉腫

1. Low grade fibromyxoid sarcoma

2. (low grade) myxofibrosarcoma

3. Low grade myofibroblastic sarcoma



87F, scapular region











64M, thigh









69M, upper arm





CD34



•Myxofibrosarcomaの粘液腫状間質は部分
的には高度なものが多い（ズブズブになる）

•Myxofibrosarcomaは多形性が重要で、多核
の異型細胞は指標になる

•免役染色は他の腫瘍の否定

Tips 3



異型に乏しい紡錘形細胞腫瘍で
しばしば鑑別に挙げられる肉腫

1. Low grade fibromyxoid sarcoma

2. (low grade) myxofibrosarcoma

3. Low grade myofibroblastic sarcoma



• 典型像はない
• 腫瘍細胞のほとんどがSMA陽性
• 他の疾患概念に当てはまらない筋線維芽細胞分化を示す肉腫



Case 2: 30F, back

3年前に気づく。徐々に増大。広背筋内の7 cmの腫瘍





















EMA



CD34 SMA



MUC4



Case 2: 30F, back

3年前に気づく。徐々に増大。広背筋内の7 cmの腫瘍

診断は?



Perineurioma of soft tissue

Diagnosis



S-100 EMA

神経周膜細胞 Perineurial cell 



⚫ Intraneural perineurioma

⚫ Soft tissue (extraneural) perineurioma

‣(Storiform perineurial fibroma)

‣Reticular perineurioma

‣Sclerosing perineurioma

Perineurioma





















MUC4



CD34 SMA



EMA



Glut-1 Claudin-1



Claudin-1



47F, thumb









CD34



Glut-1 Claudin-1EMA



19M, upper arm









CD34 EMA



Tips 4

Desmoid fibromatosis
vs.

Low grade fibromyxoid sarcoma
vs.

Soft tissue perineurioma

Desmoid：直線的な細胞束、筋線維芽細胞の特徴（形態・IHC）

LGFMS：曲線的で、collagenous>myxoid

Perineurioma：曲線的で、渦巻き状配列が通常めだつが、多彩

＊MyxofibrosarcomaはLGFMSの鑑別の対象となりにくい



Case 3: 36M, thigh

右大腿の筋間の3 cm大の腫瘍

Low grade fibromyxoid sarcoma?
Myxoid liposarcoma?















?



Spindle cell lipoma

Diagnosis



• M >> F

• 80％が後頸部・肩・背部

• 皮下発生が多い

• 多くは～5 cm

• 脂肪は多いことも少ないことも

Spindle cell lipoma















39M, nape









CD34



CD34



Rb



60M, temporal region R6962





Solitary fibrous tumor (myxoid type)



83M, neck









29M, upper arm









Spindle cell lipoma

ALT

Spindle cell lipoma

Angiolipoma



Pleomorphic lipoma



Pleomorphic lipoma



Pleomorphic lipoma



Pseudoangiomatous space

Spindle cell lipoma



62M, nape









Myxoid liposarcoma

63M, middle finger









Myxoid liposarcoma 

46F, thigh









S100 adipophilin

Myxoid liposarcoma 



• spindle cell lipomaはしばしば高度の粘液腫
状変化を示す

•粘液腫状の場合、脂肪が少ない／ほとんどない

•脂肪の間（隔壁ではない）に短紡錘形細胞と
ropey collagenがみられる

Tips 5



Cellular
angiofibroma   

(mammary-type)
myofibroblastoma

Desmin +
Thick-walled, often 

hyalinized vessels
Collagen +/-

Spindle cell lipoma



Cellular
angiofibroma   

(mammary-type)
myofibroblastoma

Desmin +
Thick-walled, often 

hyalinized vessels
Collagen +/-

Spindle cell lipoma

Cellular
angiofibroma   

(mammary-type)
myofibroblastoma

Spindle cell lipoma

13q/Rb1 family 
of tumors



Case 4: 72F, chest wall

約2年前に2 cm大のケロイド様の腫瘤が出
現し、様々な治療を行われたが改善しない

Dermatofibroma ?
Dermatofibrosarcoma protuberans ?

















?



Atypical fibrous histiocytoma

Diagnosis















依頼者診断
Dermatofibroma ?
Dermatofibrosarcoma protuberans ?





81M, lower leg







36F, chest wall S16







23F, thigh







DFSPとの鑑別は？



Dermatofibrosrcoma protuberans















18F, thigh







17M, loin









Aneurysmal fibrous histiocytoma



Aneurysmal fibrous histiocytoma

Angiomatoid fibrous histiocytoma

以前はangiomatoid malignant fibrous histiocytomaと呼ばれていた
Tumor of uncertain differentiationに含まれるintermediate tumor

benign fibrous histiocytoma (dermatofibroma)の亜型だが、
稀に転移する



Metastasizing dermatofibroma 
(fibrous histiocytoma)

• Atypical fibrous histiocytoma

• Aneurysmal fibrous histiocytoma

• (Cellular fibrous histiocytoma) 





6M, face









Nodular fasciitis



74M, back











Factor XIIIa



Desmin h-CaldesmonSMA

Leiomyosarcoma



85F, abdominal wall



















SMA Desmin

Factor XIIIa



AE1/AE3 CAM5.2

p63

Spindle cell carcinoma



27M, thigh



•Dermatofibromaはシルエットでほとんど診断
可能(DFSPとの鑑別はあまり問題にならない)

•ただし、特異的な所見ではないため、非定型的
な例では分化を確認し除外診断が必要

•亜型を認識する

Tips 6



まとめ

•紡錘形細胞腫瘍は恐れる必要はない

•大まかな分化の方向を確認すれば、日常診療で遭

遇する例のほとんどは形態診断が可能

•免役染色の軽度の発現は重視しなくてよい場合も

ある

•免役染色の発現をよく見て判断しなければならない

場合もある

•免役染色をやり過ぎない


