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多発性嚢胞腎患者に発生 し骨盤腔に進展 した

巨大な会陰部Epidermalcystの1例
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GIANT EPIDERMAL CYST IN THE PERINEUM EXTENDING INTO 

  THE PELVIC SPACE IN THE PATIENT WITH POLYCYSTIC 

           KIDNEY  DISEASE  : A CASE REPORT 
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   A 75-year-old man with autosomal dominant polycystic kidney disease was admitted to our 
hospital with the chief complaint of a giant mass in the left side of the perineum that had gradually 
developed in size during the previous 20 years. Palpation revealed a neonatal head-sized cystic mass 
with no tenderness. Magnetic resonance imaging (MRI) demonstrated a well-circumscribed 
homogeneous mass extended to the dorsal side of the bladder. It was excised surgically without any 
injury of rectum or urinary tract. The resected specimen was  23  X  18  X 12 cm in size and 1.2 kg in 
weight. The pathological diagnosis was epidermal cyst. Cases with an epidermal cyst extending into 
the pelvic space are extremely rare with few cases having been reported in the world. 

                                             (Acta Urol. Jpn.  47  : 345-348, 2001) 
Key  words  : Epidermal cyst, Epidermoid cyst, Perineum, Polycystic kidney disease, Giant cyst

緒 言

常 染 色 体 優 性 多 発 性 嚢 胞 腎(autosomaldominant

polycystickidneydisease以 下ADPKDと 略 す)患

者 に は肝嚢 胞,脳 動 脈 瘤 な どが合 併 す る こ とが知 られ

て い る1)がepidermalcystを 高 率 に合 併 す る と い う

報 告 は な い.一 方,会 陰 部 に発 生 したepidermalcyst

が 骨盤 腔 に進 展 した とい う報 告 も きわめ て稀 で あ る.

今 回,わ れ わ れ はADPKD患 者 の 会 陰 部 に発 生 し,

骨 盤 腔 に進 展 した 巨大 なepidcrma正cystの1例 を経

験 した の で報 告 す る.

症 例

患者:75歳,男 性

主訴:会 陰部の腫瘤の摘除希望

既往歴:10年 前より近医にて嚢胞腎,高 血圧 を指摘

され,降 圧薬を内服.

家族歴:母 が脳出血にて死亡.

現病歴:約20年 前より会陰部腫瘤に気付き,徐 々に

増大 していたが,無 痛であったため放置 していた.最

近,腫 瘤の表面のびらんから出血があり,当 科を受診

した,
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現 症:身 長152cm,体 重63kg.血 圧160/90

mmHg,脈 拍81/minと 高 血 圧 を認 め た,会 陰 部 か

ら,肛 門左 側,啓 部 に か けて の 部位 よ り隆 起 した小 児

頭 大 の腫 瘤 を認 め た.腫 瘤 は陰 嚢 とは連 続 性 な く,弾

性 軟 で圧 痛 な く,皮 下深 部 につ な が る索 状構 造物 を触

知 した(Fig、1).直 腸 診 にて 直腸 左 側 に腫 瘤 か ら連 続

Fig.1.Apainlessmass(whitearrows)occu-

piedtheleftsideoftheperineum.
Themassdidnothaveanycontact
withthescrotum(A),ortheanus(B).
Itwascysticinconsistencyandrough-
lythesizeofaneonatalhead.

する構造物を触知 した.腫 瘤頂部に陥凹あり,表 面の

びらんを認めた.血 液生化学検査ではCREL3mg/

d1,BUN22.7mg/d1,Hb12.69/dl,RBC389万/μ1

と軽度の腎機能障害,貧 血を認める以外は特記すべき

ことはなかった.

画像検査:骨 盤部MRIで は膀胱の後方左側から皮

膚表面まで連続 した嚢胞状病変を認めた(Fig.2).嚢

胞の内部は隔壁が存在 し,T2で 高,Tlで 低信号で

あるため漿液のような成分が考えられた.隔 壁で隔て

られた各部分の信号強度が異なるため各部分の内容液

の成分が異なることが考えられた.ま た,内 容液は造

影効果がなかったが,嚢 胞壁,隔 壁 ともその表層のみ

造影効果があった.一 部に絨毛状の構造があったが,

造影効果はなかった.CTで は嚢胞壁の一部に石灰化

が認められ,ま た内容液の底部に落屑物の貯留を認め

た.

画像検査,触 診所見からだけでは診断はできなかっ

たが,腫 瘤を認めてからの経過も長 く,画 像上,転 移

を疑わせる所見がないことから,良 性腫瘍の可能性が

高いと考えられた.診 断目的と本人の希望により手術

的摘除の方針をとった.MRIよ り病変は膀胱後面 ま

で進展 していることが予想されたが,可 及的に深部ま

で剥離を進め,嚢 胞壁を残さないように一塊として切

除することにした.

術中所見:高 位砕石位,経 会陰的に腫瘤摘出術 を施

行 した.瞥 部会陰部の皮膚 も含め腫瘤の摘出を行っ

た.腫 瘤は弾性軟で直腸左側を走行 し膀胱後壁まで連

続 していた.深 部では3個 に分葉 し,上 行 していた.

腫瘤 と直腸,尿 道とは交通はなく,膀 胱,前 立腺,尿

道,直 腸のいずれも損傷することな く,切 除すること

が可能であった.

摘出標本:長 径23cm,短 径18cm,高 さ12cm,

重量1.2kg.被 膜を有する腫瘤で,頭 側は3方 向に

:
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Fig.2.A:T2-weightedimageintheooronaryplaneshowedhighintensityin
theinternalportionofthemass(whitearrows) .Theupperwallof
cysticmasshadaciliatedappearance.B:Contrast-enhancedTl-
weightedcoronaryimageshowedlowintensityintheinternalportion

(whitearrows).Thecysticmassextendedintothedorsalsideofthe
bladdcr.
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Fig.3.Thecut-appcaranceoftheresectcd

specimen:therewaswhitedepositin

thecontentofthecysticmass.
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Fig.4.Microscopicappearanceofepidermal

cyst:theinsidewallwascomposcdof

connectivetissuelinedbystrati丘ed

squamousepitheliumwithoutskin

appendages.Keratindebriswasscen

inthelumen(HE×100).

分葉していた.腫 瘤に割を入れると,白 濁 した液と内

壁に付着する黄白色おから状角化物質を認め,嚢 腫で

あった(Fig.3).MRIに て壁が絨毛状 にみえたの

は,こ のおから状物質によると考えられた.

病理組織学的所見:角 化重層扁平上皮に囲まれた嚢

胞の形成がみられ,内 部に多量の角化物を含んでいた

(Fig.4).上 皮は穎粒層 も有してお り,上 皮の剥離消

Tablel.

失した部分には異物性肉芽が形成されていた.壁 に皮

膚付属器,中 胚葉組織,内 胚葉組織のいずれも認めら

れず,細 胞の異型性もなく,最 終的に会陰部の皮膚か

ら発生 したcpidermalcystと 診断した,

術後経過:経 過良好で,排 便 歩行 なども問題な

く,術 後1年 経過 したが再発を認めない.

考 察

ADPKDは 肝,膵,脾,肺 の嚢 胞 形 成 や,脳 動 脈

瘤,僧 帽 弁 閉鎖 不 全,大 腸 憩 室 症 な どを合 併 す る こ と

が 知 られ て い るDし か し,わ れ われ の調 べ 得 た か ぎ

りで は,epidermalcystを 高 率 に合 併 す る とい う報 告

は な い,本 症 例 のepidcrmalcystが 骨 盤 腔 に 進 展 す

る ま で拡 大 した こ と と,ADPKDの 遺 伝 子 異 常 とが

関連 して い るか ど うか は不 明 で あ る.

会 陰部 に生 じる嚢 胞 性疾 患 で,外 観 上本 症 と鑑 別 を

要 す る疾 患 にmedianraphecystが あ る2)Median

raphecystは 会 陰 部 か ら外尿 道 口 にか け て 縫 線 部 に

生 じる,形 態 の類 似 した嚢腫 の総 称 で あ り,発 生 の 由

来 は胎 生期 の尿 道癒 合 異 常 あ る い は尿 道側 管 の 閉塞 と

い わ れて い る3)Epidermalcystと の 鑑 別 点 を表 に示

す(Tablel).

本 邦 で は臨床 診 断 名 と して,嚢 腫 内腔 に粥状 物 のつ

まっ てい る嚢 腫 を粉瘤 と呼 んで きた.こ の 意 味 で は,

本症 も巨 大化 した粉瘤 と呼 ぶ こ とが で きる.幸 田 らは

粉 瘤 は,表 皮嚢 腫(epidermalcyst),外 毛 根 鞘 性 嚢

腫,脂 腺 嚢 腫 の3つ の 嚢腫 を包 括 した 臨床 診 断 名 だ と

述 べ て い る4)表 皮嚢 腫 は そ の嚢 腫 壁 の構 造 が 正常 表

皮 と同 じで果頁粒層 を もつ が.外 毛 根 鞘性 嚢 腫 はそ の 嚢

腫 壁 が穎 粒 層 を形成 せ ず に突然 角 質 層 に移 行 す る.脂

腺 嚢 腫 は嚢 腫 壁 に皮脂 腺 を持 ち,そ の 嚢腫 壁 が 同様 に

穎 粒 層 を形 成 せ ず に突 然 角 質層 に移 行 す る.わ れ わ れ

は この 分 類 に 基 づ き本 例 をcpidermalcystと した.

一 方
,こ の 表 皮 嚢 腫(epidermalcyst)と 病 理 組 織 学

的 に 同一 の 病変 を,泌 尿器 科 や 口腔外 科,脳 外 科領 域

で はepidermoidcystと して 報告 す る こ とが 多 い5'7)

これ に 関 し,Pinkusら は 皮 膚 の 表 皮 以 外 の組 織(表

皮 内 エ ク リン腺 導 管,毛 漏 斗,脂 腺 導 管)や,皮 膚 以

外 の組 織(食 道,子 宮 頸 部),そ して そ の 他 の 多 くの

上 皮 組 織 な どが 扁 平 上 皮化 生 す る こ とに よ り発生 した

Differentialdiagnosisofepidermalcystandmedian

raphecyst

Epiderma且CY'st Medianraphecyst

Appearance

Cystwall

Content

Normalskincolor

Ccntralpointcomcdo

Strati丘edsquamouse・

Keratin

Transparent

Pseudostratifiedcolumnare.

Simplccuboidale・

Transitionale,

Mucin

e.=epithelium
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と考 え られ る嚢 腫 は,本 来 の皮 膚 表 皮 よ り発 生 した と

考 え ら れ るcpidermalcystと 区 別 し,epidermoid

cystと 呼 ぶ こ とが望 ま しい と述 べ て い る8)し か し,

会 陰 部 や陰 嚢 内 にお い て は病 理 組 織 学 的 にepidermal

cystとepidermoidcys,tと を鑑 別 す る こ とは困 難 で あ

り,同 義 に用 い られて い るこ とが 多 い よって 以 下 に

お い て は これ らの疾 患 を同 一 の もの と して考 察 した,

Epidermoidcyst(epidermalcyst)は 骨,中 枢 神 経

系,顔 や体 幹 の 皮下.口 底 部,生 殖 器 な ど全 身 の 各部

よ りの報 告 が 見 られ る.泌 尿 器 科 領 域 で は精 巣,陰

嚢,陰 茎,会 陰 部 よ りの 報 告 が み られ るが,会 陰 部 よ

りの 報告 は稀 で あ り,本 邦 で は わ れ われ の例 も含 め6

例 にす ぎ ない9)大 きさ は緩徐 に増 加す るが,径 が1

か ら5cmで 止 ま る ものが 多 い.本 例 の よ うに1,2kg

とい う巨 大 な例 は稀 で あ るが,本 邦 にて 陰嚢 に生 じた

L9kgのepidermoidcystの 報 告 が あ るlo)ま た,

本 例 の よ うに深 部 に まで進 展 す る こ と は稀 で あ るが,

陰嚢 や 陰 茎 に生 じ,そ こ か ら骨 盤腔 や肛 門 に進 展 した

例 の 報 告 も あ る7'11)Epidermoidcyst(cpidermal

cyst)と 疑 う病 変 を認 め た場 合 に は,深 部 に まで進 展

して い る可 能性 を考 える必 要 が あ る.

Epidermoidcyst(epidermalcyst)の 根 治 的 治療 と

して嚢 胞 壁 を残 さず 核 出 す る手 術 が行 われ,再 発 の報

告 は な い,稀 で は あ るが,有 棘 細 胞 癌12)や 基 底 細 胞

癌13>な ど に悪 性 化 した 例 の 報 告 もあ り,確 実 な 除 去

が 必要 と考 え られ る.わ れ わ れ も嚢胞 を一塊 に摘 出 し

た た め,術 後1年 経 過 した現 在 で も再発 を認 めず,経

過 良好 で あ る.嚢 胞 を確 実 に一 塊 と して切 除 す る ため

に は,術 前 よ りそ の 進 展 度 の正 確 な 把 握 が 必 要 で あ

る.前 述 の よ うにepidermoidcyst(epidermalcyst)

は深 部 に まで浸 潤 して い る こ とが 稀 に あ るが,特 に こ

の よ う な場 合,矢 状 断 や 冠 状 断 に よ る撮 影 の 可 能 な

MRIが 進 展 度 の診 断 に有効 で あ る.

結 語

常 染色 体 優 性 多 発 性 嚢 胞 腎 患 者 の会 陰部 よ り発 生

し,膀 胱 後 面 まで 浸 潤 して い た巨 大 なepidermalcyst

の1例 を 報 告 し た.Epidermalcystの 進 展 度 の 診

断 にMRIが 有 効 で あ っ た.嚢 胞 を一 塊 と し て 摘 出 し

再 発 を認 め な い.
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