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症例報告

胸膜孤立性線維性腫瘍に合併した Doege-potter 症候群の一例
Doege-Potter Syndrome Associated With a Solitary Fibrous Tumor  

of the Pleura：
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【要旨】症例は60歳代女性。X-1年の検診で右胸部に異常影を指摘された。X年に胸部異常影増大と空腹時血糖38mg/dLの
著明低値を認めたため前医を受診し、CTで右胸腔下部を占拠する巨大腫瘤を認めた。針生検で孤立性線維性腫瘍（solitary 
fibrous tumor：SFT）が疑われたため、手術目的に当院呼吸器外科に紹介受診となった。入院後低血糖時の採血でinsulinと
C-peptideの低下を認めた。腫瘍はMRIではT2強調像で低信号を主体として高信号が混在し、内部にflow voidを認めた。
造影後T1強調像では強く増強され、内部に血管が発達していた。腫瘍摘出術が施行され、SFTの確定診断となった。術前
に頻発していた低血糖は術直後から消失し、SFTに伴う非膵島細胞腫瘍性低血糖症と考えられた。本病態はDoege-Potter 
症候群として知られ、SFTの5%以下の症例で生じるとされる。低血糖を合併した軟部腫瘤ではSFTが鑑別のひとつに挙
げられる。
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【Abstract】A woman in her 60s was diagnosed with an abnormal right-sided shadow on chest radiography performed 
during routine medical checkup. A year later, she visited her previous physician for evaluation of enlargement of the 
abnormal chest shadow and significant fasting hypoglycemia. Computed tomography revealed a large mass occupying 
the lower right thoracic cavity. Needle biopsy of the specimen revealed a solitary fibrous tumor（SFT）, and the patient 
was referred to our thoracic surgery department for surgical management. After admission, evaluation of blood samples 
obtained during hypoglycemic episodes showed decreased insulin and C-peptide levels. T2-weighted magnetic resonance 
imaging of the tumor revealed primarily a low signal combined with a high signal and a flow void within the lesion. 
Contrast-enhanced T1-weighted images showed strong enhancement and prominent internal vascularity. We performed 
tumor resection and confirmed the diagnosis of SFT. Frequent episodes of preoperative hypoglycemia disappeared 
immediately postoperatively, and we diagnosed the patient with non-islet-cell tumor hypoglycemia associated with SFT. 
This condition is referred to as Doege-Potter syndrome, which occurs in <5% of patients with SFT. SFT should be 
considered in the differential diagnosis of soft tissue masses that occur concomitant with hypoglycemia.
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【緒言】
孤立性線維性腫瘍（solitary fibrous tumor：SFT）は、WHO

分類第５版で線維性/筋線維芽細胞性腫瘍の中間群（低頻度転
移性）に属する稀な軟部腫瘍である1。大部分は無症状である
が、5%以下の症例で低血糖を合併することが知られている2。
今回、胸膜発生のSFTに低血糖を合併した一例を経験したの
で、文献的考察を交えて報告する。

【症例】
症例は60歳代女性。X-1年の検診で右胸部に異常影を指摘さ

れたが受診せず。X年の検診で胸部異常影の増大と空腹時血糖
38mg/dLと著明低値を認め、前医受診。CTで右胸腔下部を占
拠する巨大腫瘤を認め、針生検でSFTが疑われたため、手術
目的に当院呼吸器外科紹介となった。

空腹時の血液検査所見は次の通りで、低血糖にも関わらず
insulin、C-peptideが低下していた。また、検査された腫瘍
マーカーはいずれも陰性であった。HbA1c 5.0 %、Glucose 
41mg/dL、insulin <1.6μU/ml、C-peptide 0.05 ng/ml、CEA 
2.9 ng/ml、CA19-9 31.5U/ml、SCC 1.0ng/ml、CYFRA 2.1ng/

ml、proGRP 49.5 pg/ml、SLX 28.5 U/ml、NSE 10.7 ng/ml。

【画像所見】
CTでは右胸腔下部を占拠する最大径18cmの巨大腫瘤を認

めた。心臓や下大静脈を圧排するも、境界は保たれていた（図
1A,B青矢印）。不均一に造影され、内部には発達した血管を
多数認めた（図1A,B黄矢印）。一部に石灰化（図1C矢頭）を
伴っていた。

MRIではT2強調像で低信号を主体とした中に高信号が混
在しており、内部にはflow voidを認めた（図2A矢印）。 拡散
強調像では大部分は高信号を呈し、高信号が目立つ部位（図
2B,C円形ROI）でADC値は0.98×10-3 mm2/secと低下を認め
た。なお、ADC mapはb=0, 1000 sec/mm2を用いて作成した。
T1強調像では不均一な低信号を呈し（図2D,E）、造影後は内
部に発達した血管を認めた（図2F青・黄矢印）。また、CINE
画像では腫瘍は心拍動や呼吸により、胸壁、心臓、上・下大
静脈に対して可動性が認められ、胸壁や心大血管への明らか
な浸潤はないと考えられた。

図1　造影CT
A：冠状断像、B：水平断像、C：水平断像（Bより
尾側）
右胸腔下部を占拠する巨大腫瘤を認めた。心大血
管を圧迫しているが境界は保たれており（A,B：青
矢印）、内部には発達した血管（A,B：黄矢印）を多
数認め、一部に石灰化（C：矢頭）も見られた。

図2　MRI 水平断像
A：T2強 調 像　B： 拡 散 強 調 像 

（b=1000 sec/mm2）　C：ADC 
map（b=0, 1000 sec/mm2を 用
いて作成） D：T1強調像　E：脂肪
抑制T1強調像　F：造影後脂肪抑
制T1強調像
T2強調像で低信号を主体とした
中に高信号が混在しており、内部
にはflow voidを認める（A：黄矢
印）。 拡散強調像では大部分は高
信号を呈し、高信号が目立つ部位
で、0.98×10-3 mm2/secとADC
の低下を認めた（B,C：円形ROIは
ADC値を測定した領域を示す）。
T1強調像では不均一な低信号を呈
し（D,E）、内部には線状の高信号が
散在していた （D：青矢印）。造影
後は不均一な増強効果を示し、内
部には拡張血管をみとめ、一部は
造影前のT1強調像で認めた線状高
信号と一致し（F：青矢印）、また一
部はT2強調像のflow voidに一致
していた（F：黄矢印）。
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【手術所見】
腫瘍は横隔面に広い腫瘍茎を有し内部に拡張血管を伴って

いた（図3）。縦隔、心大血管には癒着はなかったが、右肺下葉
に癒着を認めたため、右胸膜腫瘍切除、横隔膜・右肺下葉部
分合併切除が施行された。

【病理所見】
摘出された腫瘍は17.5×17.0×13.5cm大。灰白色を呈して

おり、一部では黄色調や出血様の変化を呈していた（図4）。
組織では円形～楕円形核を有する紡錘形細胞が、特定の配

列パターンをなさず無秩序に認められ、腫瘍細胞間には膠原
線維の介在が目立った。核異型は軽度で、核の多形成や奇形
核は明らかではなく、核分裂は少数散見される程度であった

（図5A）。免疫染色ではCD34、STAT6、BCL-2はいずれも陽
性であった（図5B ～ D）。以上の所見より、SFTと診断された。
Ki-67標識率は10％未満で、細胞増殖能が低いことが示唆され
た（図5E）。また、腫瘍は横隔膜の胸膜面から連続しているも
のの、腫瘍と横隔膜の間には浮腫状の間質や拡張血管を有す
る茎が存在し、横隔膜への浸潤は認められなかった（図6A）。
一方で、臓側胸膜を超えて肺の実質内に豊富な膠原繊維を伴
う腫瘍細胞が存在し、肺浸潤と考えられた（図6B）。

【術後経過】
術直後より低血糖は消失し（図7）、術後1か月の外来受診

時の空腹時採血でinsulinとC-peptideの正常化が認められた
（insulin 7.4μU/ml、C-peptide 2.96 ng/ml）。 こ の 間、 低 血
糖を疑う症状の出現もなかった。以上より、本症例の臨床診
断は“Doege-Potter症候群”とも呼ばれる、SFTに伴う非膵
島細胞腫瘍性低血糖症（non-islet-cell tumor hypoglycemia：
NITCH）となった。

【考察】
SFTは線維性/筋線維芽細胞性腫瘍の中間群（低頻度転移性）

に属する軟部腫瘍で、特徴ある病理形態像や免疫形質に加え
てNAB2-STAT6融合遺伝子の存在によって定義される1。頻
度は一年間当たり10万人に0.35人、好発年齢は50-60歳代で、 
性差はない3。1931年にKlempererとRabinにより胸膜腫瘍と
して最初に報告された4が、現在では全身の至るところに生
じることが判明している5。局所浸潤や再発、転移といった臨
床的に悪性として振る舞う症例は約10-30%といわれる 6。病
理所見は特定の配列傾向を持たない紡錘形細胞に特徴づけら
れ、いわゆる“patternless pattern”と呼ばれる。従来CD34、
CD99、BCL-2といった免疫染色が用いられてきたが、2013 年
に NAB2-STAT6 融合遺伝子が SFT の driver変異であるこ
とが報告され、抗STAT-6抗体による免疫染色が近年重要視
されている7。

画像上、SFTは境界明瞭で辺縁平滑な腫瘤として描出され
る⁸。内部は豊富な拡張血管を有し、強い造影効果を示す⁹。

図3　手術所見
A：手術シェーマ、B：術中写真
腫瘍は横隔面に広い腫瘍茎を有し、内部に拡張血
管を伴っていた。縦隔・心大血管を圧迫するも癒
着は認めなかった。A：手術シェーマ内の矢印は術
中の牽引の方向を示している。

図4　切除検体
A：肉眼像　B：割面像
摘出標本は17.5×17.0×13.5cm大。左が頭側
で右が尾側、横隔膜（黒矢印）が合併切除されてい
る（A）。
割面は灰白色で、拡張した血管（白矢印）が散見さ
れ、一部では黄色調や出血様の変化を呈し変性と
推察された（B）。
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石灰化はSFTの10%未満に認められる10。MRIでは膠原線維
が豊富な領域はT1強調像、T2強調像いずれでも低信号を示し、
嚢胞変性や粘液変性が強い領域はT2強調像で高信号に描出さ
れる⁸。また、豊富な腫瘍血管がflow voidとして描出される5。

SFTの腫瘍随伴症候群としてDoege-Potter症候群が知られ
ている。この症候群はSFTによって引き起こされる低血糖症
であり、5%未満に合併する2。Insulin-like growth factor-Ⅱ

（IGF-Ⅱ）の前駆体である高分子IGF-ⅡがSFTから過剰に分
泌されることによるNITCHと考えられている2。 NICTH は、
間葉系腫瘍ではSFT、上皮系腫瘍では肝細胞癌の報告が多く、
それぞれ全体の15%程の割合を占める11。根治療法は外科切除
のみであり完全切除による無再発生存率は90%を超えるとさ
れている12。切除不能例には対症療法としてステロイドやグル

カゴン投与が有効とする報告がある13,14。また、Guiyanらによ
る、Doege-Potter症候群を合併したSFT 71例を検討した報告
では、43例（60.6%）が病理学的に悪性を示しており15、従来、
約10-30%と言われているSFTの悪性率6よりも高いことが示
唆された。

本症例は、Ki-67が10%未満と低値を示す一方で、肺への浸
潤が認められ、臨床的悪性に相当する可能性があり慎重な経
過観察を要すると考えられる。

【結語】
低血糖を合併した胸膜孤立性線維性腫瘍の症例を経験した。

稀な疾患ではあるが、低血糖を合併した軟部腫瘤ではSFTが
鑑別に挙げられる。

図5　病理組織像
A：HE染 色　B：STAT6染 色　C：CD34染 色　
D：BCL-2染色　E：Ki-67染色
円形～楕円形核を有する紡錘形細胞が特定の配
列パターンをなさず無秩序に認められ、腫瘍細
胞間には膠原線維の介在が目立つ（A）。免疫染色
はSTAT6、CD34、Bcl-2はいずれも陽性を示す 

（B ～ D）。
Ki-67標識率は10％未満と低値を示す（E）。

図6　病理組織像
A：横隔膜との関係（HE染色）
B：肺との関係（Elastica-Masson染色）
腫瘍と横隔膜（A：矢印）の間には浮腫状の間質や
拡張血管を有する茎が存在し、横隔膜の筋層内
には腫瘍細胞は認めなかった。
黒く染色される肺の臓側胸膜（B：矢頭）を超えて
豊富な膠原線維を伴う紡錘形細胞が存在していた。

図7　血糖値の日内最低値の推移
背景の色はそれぞれ赤：術前、青：ICU管理、
緑：一般病棟管理を示す。ICUでの血糖管理終
了後も低血糖の出現を認めなかった。
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