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研究要旨 

血管腫・血管奇形は、本来秩序だって構成されるべき血管系やリンパ管系が、無秩序、ある

いは異常な秩序により、その本来の構成が乱れた結果もたらされた病態である。しかし、血管腫・

血管奇形をもたらす分子機構については、ほとんど解析されていない。 

本年度は、これまで経験した血管腫・血管奇形の症例において、血管系を制御する因子の動

態について解析した。 

今回の解析で検討した因子は、静脈奇形や毛細血管奇形を併発する Klippel-Trenaunay 症候群

に関与すると報告されている AGGF1 (Angiogenic factor with G-patch and forkhead-associated 

domain 1)である。AGGF1 が過剰発現することで血管の異常な構成がおこり、Klippel-Trenaunay

症候群が発症すると説明されている。しかし、他の血管腫・血管奇形における AGGF1 の発現に

ついては調べられていない。 

そこで、今回、血管奇形における AGGF1 の発現を免疫組織化学的に検討した。静脈奇形に

おいては、拡張し静脈石を含むような静脈の内皮細胞には発現はみられないが、比較的細い静脈

や毛細血管に AGGF1 の発現がみられた。また動静脈奇形では、含まれる動脈の内皮細胞には発

現はないものの、それ以外の血管での発現がみられた。また、血管以外にも間質に存在する細胞

にも散在性に強い AGGF1 の発現が確認された。二重染色を行ったところ、この細胞は Kit 陽性

で、マスト細胞であることが判明した。今後は、皮膚における正常血管や肉芽組織における新生

血管でのAGGF1の発現動態を検討する予定である。また、他の血管内皮増殖因子なども検討し、

将来的には奇形や腫瘍性の血管に特異的に発現する因子を同定し、今後の治療の開発につなげる

予定である。 

 

A 研究目的 
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ており、外科的に切除される例は限られてい

る。また、診断は放射線科において画像によ



って行われる例が多く、侵襲を伴う生検によ

る病理学的診断を行うことはまれである。こ

のため、血管腫・血管

れる機会は限られている。

 血管の増殖に関与する因子を免疫組織化学

的に解析するためには病理標本が必須である

が、上記の理由より解析が困難であることが

多い。しかし、本研究班で研究分担者は病理

診断のコンサルティングシステムを立ち上げ、

本来比較的まれである病理診断の機会に恵ま

れている。そこで、血管の増殖に関与すると

考えられる因子の動態を、血管腫・血管奇形

の病理標本を用いて検討した。

 

B 研究方法

1) 解析対象

大阪大学大学院医学系研究科にて採取され

た血管腫・血管奇形のうち、

による同意の得られた１５例を対象とした。

１５例の内訳は、動静脈奇形８例、静脈奇形

４例、リンパ管静脈奇形２例、リンパ管動静

脈奇形１例である。

2) 解析方法
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C 結果

 AGGF1

において、間質に存在する細胞に強く認めら

れた（図１、矢印）。それ以外に、すべての症

例を通じて、比較的細い静脈や毛細血管の内

皮細胞にシグナルが認められた（図１、矢尻）。

これに対し、静脈奇形で認められる静脈石を

もつような拡張した静脈の内皮細胞にはシグ

ナルはみられなかった（図２）。動静脈奇形で

は、分厚い壁をもつ動脈成分が混在するが、

この動脈成分の内皮細胞には

ナルはみられなかった（図３）。

図１

間質の細胞（矢印）と比較的細い静脈の内皮細胞（矢尻）に発現を認める。

 図２
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図１ 静脈奇形における

間質の細胞（矢印）と比較的細い静脈の内皮細胞（矢尻）に発現を認める。

図２ 動静脈奇形における分厚い壁をもつ動脈（図の中央付近の脈管）
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