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Birt-Hogg-Dube症 候 群 に発 生 した腎細胞癌 の1例
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   Birt-Hogg-Dube (BHD) syndrome is a rare dermatological condition appearing with an autosomal 
dominant mode of inheritance. It was first reported in 1977 by Birt et  al. and 28 cases have been 
reported since then. BHD syndrome is characterized by asymptomatic dome-shaped, skin-colored 

papules on the face and upper trunk. Recently, various neoplasms have been reported to associate 
with BHD syndrome, including three familial and one sporadic cases of renal tumors. We report 
another sporadic case with renal tumor. A 53-year-old woman complained of gross hematuria and 
visited our institute on November 1996. She visited the Department of Dermatology, Wakayama 
Medical College because of skin lesions on the face and upper trunk at her age of 44. These skin 
lesions were present since her mid twenties. Her daughter also had similar skin lesions and visited the 
same Department. There was no family history of renal tumor. The patient was diagnosed to have a 
right renal tumor, and radical nephrectomy was performed. Pathological diagnosis was renal cell 
carcinoma, papillary type. She underwent interferon injection therapy postoperatively, but died 
because of lung metastases on April 1997. This is the first reported case of renal tumor occurring in 
BHD syndrome in Japan. 

                                            (Acta Urol. Jpn.  47: 719-721, 2001) 
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緒 言

Birt-Hogg-Dub6(以 下BHD)症 候群は上半身に線

維毛包腫fibrofolliculomaを 生 じる稀な良性皮膚腫瘍

性病変であるが,!977年Birtら1)に よって報告され

て以来,世 界で も文献上28例 の報告 を見 るに過 ぎな

い.同 症候群は常染色体優性遺伝形式を示す また同

症候群には様々な悪性新生物が発生するとされている

が,近 年腎腫瘍が発生 した症例 も3家 系2)と1孤 発症

例3)が報告されている。

今回われわれも同症候群に腎癌が発生 し,不 帰の転

帰をとった症例を経験 したので,こ れを報告する.な

お同症候群に腎癌の発生 を見た症例の報告は本邦第1

例 目と思われる.

症 例

患者=53歳,女 性

主訴:肉 眼的血尿,腰 痛

家族歴=長 女に本人と同様の皮膚病変があ り,和 歌

山県立医科大学病院皮膚科 に通院歴がある.生 検の結

果,線 維毛包腫fibrofolliculomaと 考えられBHD症

候群に合致する所見であった.母 方の叔父に胃癌,肺

癌があ り後者のため死亡 している.

既往歴:18歳 時虫垂炎.20歳 代前半 より顔面,頸

部,右 腰部にドーム型の丘疹が出現 し,44歳 時和歌山

県立医大病院皮膚科を受診(Fig.1),生 検の結果病理



泌尿紀要47巻10号2001年

ノ

～
～

㌧

ゼ

騨凄
ル済

禰

タ ㍉》

凶 ㌶ 　
塀}鱒

▼ 隔ド

野

.＼

.も

ノ
嘉 一 臨 ノー
呪 へ 、.'孟 一t ,〆 『ろ

___ノ ・_・

Fig.3.AbdominalCT(enhanced)。
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学的に線維毛包腫fibrofolliculoma(Fig.2)を 認め,

BHD症 候群 と診断された.51歳 時子宮体癌 にて当院

婦人科にて子宮全摘術施行.な お この時の腹部CT

では右腎に明らかな病変を認めなかった.

現病歴:1997年8月 頃より食欲不振,微 熱,9月 頃

より主訴あ り.近 医にて偶然撮影 した胸部 レントゲン

写真で異常陰影を指摘 され,10月22日 当院呼吸器外科

紹介受診.同 科 における腹部CTに て右腎腫瘍 を指

摘,ま た異常陰影はその肋骨転移 と診断され同年ll月

7日 当科を紹介された.

入院時現症:身 長169cm,体 重63kg,体 温36.5℃
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Microscopic丘ndingsofdghtrenaltu-

Renalcellcarcinoma,pap皿lary

type,pT2b,pLO(HEstain×400).
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醗寒許

入院時検査成績:貧 血 とLDHの 上昇を認めた.

画像診断:腹 部造影CTに て右腎に径4cmの 腫瘍

を認めた(Fig.3).明 らかなリンパ節転移,肺 転移,

肝転移は認めなかったが,骨 シンチたて多発性骨転移

を認めた.

入院後経過:既 に多発性骨転移を認めていたが,術

後のインターフェロン療法の効果を期待 し12月3日 右

腎摘出術施行.

病理組織学的所見:RCC,papillarytype,pT2b,

pLOで あった(Fig.4).

術後経過1骨 転移に対 し12月11日(術 後8日 目)よ

り放射線治療(合 計80Gy)お よび,翌 年3月3日

(術後3カ 月 目)よ りインターフェロン α500万 単位

筋注×週3回 を開始するも病勢進行 し,肺 転移による

呼吸不全のため4月25日(術 後約5カ 月目)に 死亡さ

れた.

考 察

BHD症 候群 は1977年Birtら によって報告された

常染色体優性遺伝性の良性皮膚腫瘍性疾患である.や
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は り常 染色体 優 性遺 伝性 の皮膚 疾患 でperifollicular

fibromaを 特 徴 とす るHornstein-Knickenberg症 候

群 と同義であ る4)と されている.好 発年齢 は30--40歳

代 で,無 症候性 ・ドーム型 皮膚色 の丘疹が顔 面 頸

部 上部躯幹 に好発 す る.病 理組織 学的 には線維 毛包

腫fibrofolliculomaを 特 徴 とし,毛 盤腫tricOdiscoma,

線 維 性軟 疵acrochordonを 合 併 す る こ とが多 い.線

維 毛包腫fibrofolliculomaは 毛 包漏斗部上皮細胞 の索

状増殖 とその周 囲の酸性 ム コ多糖 を豊富 に含 む境 界明

瞭な線維 増生,毛 盤腫tricodiscomaは 毛 包 に近接 し,

豊 富 な アル シア ンブルー陽性 物質 を有 す る疎 な結合

織,壁 の肥厚 を伴 う血 管 か ら成 る腫瘍,線 維性 軟疵

acrochordonに 中 年以降の肥 満者 に好発 す る常色 ない

し褐色 の軟 らかい,多 くは有茎性の小丘疹で,組 織像

は基底細胞様細胞 か ら成 る有棘層肥 厚 と乳頭様増 殖か

ら成 る脂漏性角化症 である.た だ し後2者 について は

必須 では ない とす る報 告5)も あ る.治 療 は切 除以外 あ

ま り有 効 な もの は な いが,エ ル ビ ウムYAGレ ー

ザー で焼 灼 した とい う報 告6)が あ る.消 化 器 系腫

瘍7)腎 腫 瘍 基 底細 胞腫2・3)副 甲 状腺 腺腫8)な ど

様 々な新生物合併 の報告 があ る.腎 腫 瘍 について は,

chromophobecelltypc,papillarytypc,oncocytoma

な ど様 々な組織型 が発症 しうるとされ,現 在 まで に孤

発例1例 と3家 系 が報告 されてい る.

同症候群 はその遺伝性 と新 生物の合併 が重要であ る

が,本 症例 においては まず 本人 に子宮体 癌の既往 と腎

腫瘍 の発生,さ らに長女 がや は り同症候 群 と考 えられ

る皮膚病変 を有 してい る.母 方の叔 父 に胃癌,肺 癌の

既往が あ る.2人 の息子,兄 弟,そ の子供 に は明 らか

な既往歴 はない(Fig.5).血 縁 者,特 に同症候群 を有
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する長女 については新生物の発症についての十分な注

意,腎 に関 してはCT,腹 部超音波検査などによる経

過観察が望ましいと考えている.

同症候群の原因遺伝子 については,ま だ同定 には

至っていない.

結 語

BHD症 候群に腎腫瘍を発生 した症例を経験 した.

同症候群に悪性腫瘍の発生 を見た報告は本邦第1例 目

と思われた.

本症例に関しては現時点では悪性新生物の家族歴は

母方の叔父に見 られただけであったが,生 存中の血縁

者がいずれもまだ若年であるためである可能性もあ り

今後慎重な経過観察が必要 と考えられた.
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