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A 51-year-old woman was admitted to our hospital for detailed examinations and medical treatment

against the right retroperitoneum tumor and liver lesions. Computed tomography showed a 20 cm

diameter enhanced mass in the right perirenal space and multiple liver metastases. Pathological

examination by needle biopsy revealed a perivascular epithelioid cell tumor (PEComa). With weekly

administration of a mTOR inhibitor, Temsirolimus, the tumor was reduced by about 20% one month later.

The maximal response was stable disease due to RECIST v 1.1. However, shortly after the minimal

response, the disease showed progression. She died about five months after the start of molecular targeted

therapy. In regard to the origin of PEComa, our report is the fifth in Japan as a case of retroperitoneal

origin to the best of our knowledge.

(Hinyokika Kiyo 60 : 627-630, 2014)
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緒 言

Perivascular epithelioid cell tumor (PEComa）は，多

分化能を有する perivascular epithelioid cell (PEC）由来

の腫瘍の一群を称し，比較的稀な疾患である1)．今回

われわれは，右腎周囲に発生し，初診時から肝転移を

認めた PEComa の 1例を経験したので，若干の文献

的考察を加えて報告する．

症 例

患 者 : 51歳，女性

主 訴 : 右季肋部痛

既往歴 : 高血圧，甲状腺左葉切除術後

内服歴 : ニフェジピン，リシノプリル，レボチロキ

シン

家族歴，生活歴 : 特記事項なし

現病歴 : 右季肋部痛のため近医受診．腹部 CT 検査

で右後腹膜腫瘍，多発肝転移を指摘され当科紹介受診

となった．

現 症 : 右季肋部を中心に硬い腫瘤を触知，可動性

は不良であった．

血液検査所見 : AST : 279 IU/l（10∼34），ALT :

72 IU/l（7∼42）と肝酵素の上昇を認めた．また

LDH : 4,278 IU/l（120∼230）と著明に上昇してい

た．CRP : 0.54（0.27 以下）と軽度上昇を示してい

たが，その他の血液，生化学検査には異常を認めな

かった．

CT 画像所見 : 右腎下極から前上方へ突出する 20×

16×9 cm の境界明瞭で分葉状腫瘤を認めた．造影に

て軽度の早期濃染を示し，内部濃度は不均一で，石灰

化を伴う壊死所見を認めた (Fig. 1A）．また，多発肝

腫瘤病変を認めた (Fig. 1B）．

以上の所見から当初右腎細胞癌（cT2bN0M1）の肝

転移を疑った．確定診断のためエコーガイド下右後腹

膜腫瘍生検を施行後，臨床診断のもと，症状緩和を目

的として sunitinib（50 mg/日）の内服を開始， 1コー

ス終了後の評価で原発巣が SD，肝転移巣は PD で

あった．

病理組織所見 : HE 染色では好酸性顆粒状から一部

淡明な広い細胞質を有し核小体明瞭な類上皮様腫瘍細

胞が軽度核異型を伴いシート状∼網状に増殖してい

た．核分裂像は認められなかった (Fig. 2）．免疫組織

泌尿紀要 60 : 627-630，2014年 627



泌60,12,05-1A

A

泌60,12,05-1B

B

Fig. 1. A : Abdominal enhanced computed tomog-
raphy shows a hyper vascular tumor with
necrosis in the frontal space of the right
kidney. B : Abdominal enhanced CT
shows the multiple tumors in the liver.

泌60,12,05-2

Fig. 2. The tumor cells show clear to lightly eosino-
philic cytoplasm, round to slightly ovoid
nuclei, and small nucleoli by hematoxylin-
eosin staining.
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Fig. 3. A : Positive staining for HMB-45. B : Posi-
tive staining for Meran A.

化学的検索ではメラニン形成マーカーである HBM-

45，Melan-A が陽性であった (Fig. 3）．

以上より上皮様細胞成分が主体となり増殖する

PEComa と診断した．同腫瘍に対して mTOR 阻害剤

で最大約50％の縮小を認めたとの報告2,3)に基づいて

治療薬を temsirolimus（15 mg/週）に変更した．投与

開始 1 カ月後に原発巣，肝転移巣の約20％の縮小

（SD）が認められたが，その後原発巣は不変，肝転移

巣は再増大傾向を示し，治療から約 5カ月後に死亡し

た．

考 察

PEComa は，2002年の骨・軟部腫瘍に対する WHO

新分類で初めて取り上げられた腫瘍で，PEC に由来

する複数の腫瘍を含む比較的稀な間葉系腫瘍の一群で

ある1)．われわれが調べえた限りでは本邦報告31例を

認めるのみであった4,5)．Bleeker ら6) の PEComa-

NOS (PEComa not otherwise specified) 234例の報告で

は，年齢中央値が43歳（ 3 ∼97），女性が約79％で

あった．発生部位は子宮（20％），皮膚（9.4％），肝

鎌状靱帯（8. 5％），後腹膜（7. 7％），結腸 /直腸

（6.8％）で，腫瘍径の平均は 6. 8 cm（0. 5∼30）で

あった．自験例は右腎を下方から圧排している所見で

あり，後腹膜原発と診断した．過去10年の本邦報告31

例中後腹膜原発の PEComa は 4例のみである4,5,7,8)．

確認できる範囲でうち 2例は癌なし生存が得られてい

るが，海外からの報告では予後不良な例も散見され

る9)．われわれが調べえた限りでは，自験例は本邦 5

例目にあたる．

病理組織学的には，1992年に Bonetti ら10)が，肺の

clear cell tumor（CCT）と腎の angiomyolipoma（AML）

のいずれの腫瘍細胞も1)血管周囲に上皮性に造生

し，2)免疫組織学的にメラノーマ的な特徴すなわちメ
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ラノーマ関連蛋白の HMB-45陽性，電顕所見で

premelanosome 陽性という上記1,2)ともに有する腫瘍

を PEC と表現した．PEC は紡錘型の筋細胞様形態を

呈する場合はアクチン強陽性を示し，類上皮細胞に変

化する場合はHMB-45 強陽性を示すとされている11)．

自験例ではメラニン形成マーカーである HMB-45 が

陽性であった．紡錘型の PEC はプロゲステロン受容

体が発現しており，形態変化へのプロゲステロンの関

与が示唆されている12)．

PEComa の由来に関して，de novo 腫瘍として発生

する正常細胞はまだ同定されていない12)．

PEComa family は，angiomyolipoma (AML），clear

cell sugar tumor of the lung (CCST)，lymphangio-

leiomyomatosis (LAM)，clear cell myomelanocytic tumor

of the falciform/ligamentum teres (CCMMT)，その他

様々な臓器の unusual clear cell tumor と定義されてお

り，組織学的相違はなくても原発部位によって診断名

が異なる．例えば，本症例では後腹膜原発と診断した

ので PEComa としたが，腎原発であれば epithelioid

AML となる．組織学的鑑別としては，melanoma，

clear cell sarcoma，GIST，clear cell carcinoma などが挙

げられる13)．

画像所見では Fang ら14)の報告によると MRI の T1

強調像で等信号，T2 強調像で不均一な高信号を示

し，信号強度は非特異的であり，また dynamic study

では動脈相における造影効果が弱く，著明に造影され

る腎細胞癌との鑑別に有用であるとされている．しか

し，造影効果の乏しい腎腫瘍との画像診断による鑑別

に関しては15)，現時点では困難である．悪性度に関

しては，診断時に切除不能，あるいは遠隔転移を有し

ていた症例，切除後に再発を認めた症例を臨床的に悪

性と定義すると約30％の症例が悪性であったと報告し

ている6)．一方，Folpe ら16)のリスク分類によれば，

臨床病理学的悪性の高リスク因子として，○1腫瘍径 5

cm 以上，○2 浸潤発育パターン，○3 高度の核異型・細

胞密度の増加，○4 核分裂像（1/50 HPF 以上），○5 壊

死，○6脈管侵襲の 6つを挙げており，その 2つ以上を

満たす場合に malignant PEComa と定義している．自

験例ではすでに転移を有していたことから，malig-

nant PEComa と診断した．Folpe らのリスク分類に従

えば，腫瘍径 20 cm（≥5 cm）と壊死の 2つの高リス

ク因子を有しているため，悪性に当てはまる．ただ

し，他にも臨床病理学的なリスク分類に関してはさま

ざまな報告がある6)．

現在，PEComa に対する最適な治療法は確立され

ていないが，初発の PEComa および局所再発・切除

可能な転移性病変に対しては手術療法が主たる治療法

と考えられている6)．しかし，自験例のように初診時

からすでに多発肝転移を有する症例は根治切除が不可

能である．近年 PEComa に対する治療として，

mTOR 阻害剤の使用が報告されている2,3)．AML を

含む PEComa では，TSC 遺伝子変異により，その下

流にある mTOR 活性が亢進し，腫瘍増殖をもたらし

ている可能性が考えられている．自験例でも mTOR

阻害剤の投与により，一時的な腫瘍縮小効果が得られ

たが，間もなく PD となった．本症例は腫瘍径が 20

cm と大きいこと，PEComa が様々な方向に transdif-

ferentiation する多分化能を有しているため単一の生物

学的性質を有していないであろうことから，mTOR

阻害薬のみではコントロールできなかったものと思わ

れる．後腹膜腫瘍の場合，通常大きくなってからでな

いと症状が発現しないため，しばしば発見が遅れる．

したがって，PEComa を含め後腹膜腫瘍全般に，早

期発見の開発が今後の課題である．

結 語

右腎周囲から発生した PEComa の 1例を経験した．

大型で好酸性の細胞質をもつ類上皮細胞の存在とメラ

ニン形成マーカー（HMB-45，Melan-A）陽性が診断

の手掛かりとなった．悪性の診断基準や治療法が確立

されていない現在，mTOR 阻害剤などの新たな薬物

治療の検討のためにも，症例の集積が必須であると思

われる．
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