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組織学的に高度細胞異型を呈した

腎外後腹膜血管筋脂肪腫の l例

小波瀬病院也、尿器科(部長:実藤健)

実藤 健

EXTRARENAL RETROPERITONEAL EPITHELIOID 

ANGIOMYOLIPOMA: A CASE REPORT 

Takeshi SANEFU]I 

From the Department 01 Urology， Obase Hospital 

We present a very rare case ofretroperitoneal extrarenal epithelioid angio・myolipoma(AML). A 

64・year-oldman without tuberous sclerosis was admitted to our hospital for further examination of an 

abdominal mass lesion. Imaging analyses revealed a heterodensity and heterointensity 

retroperitoneal mass covering the left renal surface by ultrasonography， computed tomography and 

magnetic resonance imaging. Surgical exploration was done， and the tumor was resected with the le仇
kidney radically. Histopathologically high cellular atypia was remarkable， and diagnosis was 

extrarenal epithelioid AML because of consistent immunostaining positive for HMB-45. 

(Acta Urol. Jpn. 49: 201-205， 2003) 
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緒白

腎原発の血管筋脂肪腫 (Angiomyolipoma:以下

AML)については多くの報告例があるが，腎外に発

生する事は稀である.今回腎前面に発生した後腹膜腫

蕩の l例を経験したが，組織学的に高度の細胞異型を

伴った腎外 AMLの診断をえた.腎外 AMLは肝に

最も多くの報告を見るが，後腹膜腫蕩としての報告で

はわれわれの調べえたかぎりで，国内外を通じてお例

目に相当した.また組織学的に高度の細胞異型を呈す

る AMLは，自験例を含めわずか2例であった.若

干の文献的考察を加えて報告する.

症

患者:64歳，男性

主訴腹部腫癌精査加療

仔リ

既往歴:分裂病にて20数年間入院加療中

家族歴:特記すべきことなし

現病歴:2001年8月初旬頃より腹部違和感あり .腹

部 usにて左腎腫蕩を疑われて10月 1日当科外来を

紹介された.画像上左腎前面に接した最大径 8cm大

の充実性腫蕩性病変を認めたため，精査目的にて10月

3日入院となった.

入院時現症 体格栄養中等度，胸腹部，外陰部に理

学的異常を認めなかった.

入院時検査成績:検尿に異常なく，末梢血にて軽度

の貧血を認めた.血液生化学検査では， LDHがやや

高値を示す以外に異常所見を認めなかった血中腫蕩

マーカーは CAI9-9，CEA， AFPすべて正常であっ

た.

画像所見 :腹部超音波検査で，左腎前面に最大径 8

cm超の，被膜に被われた腫蕩性病変が描出された.

内部エコーは不均一で血流シグナルを認めず，壊死ま

たは出血の存在が疑われた.腹部造影 CTでは軽度

の造影効果を示す不均一な腫傷病変が描出された.腫

蕩は左腎前面と被膜を介して接しているが，境界は l

部不明瞭であった (Fig.1).左腎動脈造影では異常血

管像は認めなかったが，上腸管膜動脈造影で多数の異

常血管の増殖が確認された胃 大腸を含めた消化器

系検査では，腫蕩による圧排によると思われる下行結

Fig. 1. Abdominal CT scan shows the solid 
perinephric retroperitoneal mass with 
heterogeneous density. 
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腸の偏位を認める以外に，異常は認めなかった.

手術所見:後腹膜の血管腫または軟部組織の肉腫を

疑い.術前に自己血貯血 400mlを計2団施行後，同

年10月22日開腹術を施行した.腫蕩は表面平滑で柔ら

かく，・左腎前面を覆い隠すようにして存在していた.

その表面は血管成分に富んだ、腸間膜に被われ，下行結

腸は外側に圧排偏位していた.腫蕩の色調は赤褐色

で，易出血性被膜に被われており，特に左腎との剥離

は困難を要したため，悪性腫蕩浸潤も考慮して一塊に

摘出した.

摘出標本:腫蕩は嚢胞状に発育し，腎被膜との明か

な連続性は認められなかった.割面で腫蕩は単房性嚢

胞状で，内陸には凝血塊か充満していた (Fig.2). 

病理組織学的所見:腫蕩細胞の一部では異型のない

紡錘型の平滑筋細胞と，少量ではあるが脂肪細胞も認

められ，典型的な AMLの像を呈していたが (Fig

3A)，大部分は類円形の異型細胞で clearcellも諸処

に混在し，一見低分化型の腎細胞癌を思わせる像を呈

していた (Fig.3B). 免疫染色ではll'-smoothmuscle 

actin陽性で (Fig.3C)，平滑筋細胞であることが証

明された.さらに AMLなどの一部の腫蕩に特異的

に陽性を示すとされている，メラノーマ抗体である

HMB・45について検討した結果，陽性であった (Fig.

3D). 以上の結果より，後腹膜に発生した epithelioid

AMLと診断された.

術後経過:創部排液チューブからの排液が遷延した

が，経過は良好で術後18日目に退院した. 8カ月後の

現在再発，転移の兆候は認めていない.

Fig. 2. Macroscopic appearance of resected 
tumor (A). Cut surface of the tumor 
is red-brown and soft with large 
hemorrhagic area (B). 

Fig. 3. Histopathological features of the 
tumor: Typical AML composed of a 
mi:xture of mature adipose tissue， 
thick-walled vessels， and short bundles 
of smooth muscle was seen partly (A)， 
but the tumor was composed largely of 
monomorphous， polygonal cells in an 
epithelioid fashion. The epithelioid 
cells possess copious granular eosino-
philic cytoplasm and large nuclei with 
prominent nucleoli (B). Immunohis-
tochemical staining with α-smooth 
muscle actin (C)， and human mela-
noma black 45 (HMB-45) immuno-
reactivity is present in the epithelioid 
area diffusely (D). 

考察

AMLは過誤腫の一種で，血管平滑筋脂肪組織

の三成分が様々な割合で混在し，腎実質に発生する腫

蕩の0.3%を占め基本的に良性腫蕩と考えられている.

その30-40%に結節性硬化症 (tuberoussclerosis : 

以下 TSC)を合併するとされるが， TSC合併例は比

較的若年層に発生し，いわゆる multifocalな性質を

有し，両側腎に多発する症例も認められる.これに対

しTSC非合併例は70歳代の女性に多く，単発で片則

性に発生する傾向にある 1) また multifocalな性質を

有した場合，腎門部リンパ節にも同様の組織学的変化

を認めたとする報告例もあり 2) この際は転移との鑑

別は組織学的にも困難である.

一方，腎外 AMLはこれまで肝子宮などを始め

として皮膚 頭部・陰茎などで60例近くの報告があ

る3) この中で後腹膜腔に発生した AMLは， 1982年
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Table 1. Summary offeatures extrarenal retroperitoneal AML reported in the worId 

症例 報告者

Friisら4)

2 岩井ら

3 Randazzoら8)

4 Hrubanら])

5 Ditonnoら10)

6 向上

7 Lawら

年齢/性別

22/F 

59/M 

64/F 

72/F 

37/M 

59/F 

56/F 

目重蕩発生部位

十二指腸~棒頭部

右腎被膜

右腎周囲

骨盤腔左側，両腎 intact

右腎周閉

左腎周囲

左腎下極

手術，処置，その他

腫蕩完全摘出， 3年後再発
なし

右腎一塊摘出

右腎一塊摘出，被膜内
hematomaあり

子宮脂肪腫の疑いで子宮と
一塊に摘出

右腎ー塊摘出被膜内に
hema附 m 充満
左腎ー塊摘出

左腎一塊摘出

文献/報告年

J Urol 127: 528-529， 1982 

臨と研 62:148-150， 1985 

Urology 29: 428-431， 1987 

Am J Clin Pathol 92: 805-808， 
1989 

J Urol 147: 447-450， 1992 

向上

Aust NZJ Surg 64: 449-451， 
1994 

8 Pehら6) 32/F 
TSC* 肺病変合併，生検

両腎周囲，腎実質内多発 にて AML，左腎ー塊摘出 Br J Radiol 67: 1026-1029， 1994 

9 Liwniczら 39/F 右腎門部 悪性高血圧， yheochrom-111t P tho118:443-448，1994 
cytomaの疑し ra 

10 Karrayら 53/M 右腎上極 腎温存にて腫傷摘/:1:'， Ann U rol 28: 5-8， 1994 

II Anguloら 53/F 左腎周囲 左腎ー塊摘出 Urol Int 52: 58-60， 1994 

12 Feganら2) 63/M 左腎周囲 差捧喜空笥立語副副JJP!?POsarmc∞orπr叫 South MedJω59-62，附

13 Hannaら7) 18/F 
->LL'< TSC* 肺病変合併，無処 AustralasRadiol 41. 339-341， 

両腎周囲，腎実質内多措 置で経過観察 1997 

14 、へrangら9)

15 林ら

48/F 

58/F 

49/F 

Shockにて緊急手術，左
左腎周囲 腎ー塊摘出 Br J Urol 79: 1001-1002， 1997 

大腰筋前面，両腎 mtact 術前生検にて傍神経節腫 北陸外科誌 16: 161-162， 1997 

16 白井ら 左腎被膜 左腎ー塊摘出 日泌尿会誌 88: 961-964， 1997 

17 Y oshihiroら3) 4νM s干門部，両腎 intact 2年前早期胃癌手術 J Gastroenterol 33: 86-90， 1998 

Radiologe 39: 1003-1006， 1999 

Hepato-gastroenterol 46: 182-
184， 1999 

18 Rudolphら 54/F 椎体前面，両腎 intact 腫蕩完全摘出

19 Piccininら12) 28/F 右腎周囲 腎温存にて腫蕩摘出

20 Yokooら18) 43/F 
左腎ー塊摘出， epithelioid 

左腎周囲， リンパ節転移 AML，4年後再選死亡 Pa削 Int50: 649-654， 2000 

21 Murphyら1]) 51/F 左腎周囲

22 Cavazzaら5) 61/F 右腎周囲

23 自験例 64/M 左腎前面

TSC* : tuberous sclerosis. 

の Friisら4)の報告が初めてで， 2001年の Cavassa

ら5)の集計にわれわれの検索しえた追加症例を加える

と，自験例は23例目に相当すると思われる (Table

1) .これらの症例について検討してみると年齢は18歳

から72歳におよび、50歳代にピークを有し，平均48.4歳

であった.男女比は 1: 3と女性に多く発生し， TSC 

を合併した症例はわずか 2例のみであった引) 腎に

発生する AMLに比べ両者の合併率は低いものの，

若年層に発生しまた両側腎内外に多発する multifocal

な性質を示すことや，肺病変を合併するなどの点で，

従来の AMLと同様の傾向を示していると言える.

発生部位別には腎周囲に発生した症例が19例 (82%)

と圧倒的に多かった.自然破裂による出血のために，

ショック状態となり緊急処置を要した症例も含まれて

いるものの8，9，11) ほとんどの症例では特有の臨床症

状に乏しく，明確な術前診断がつかないままに手術と

なり，腎もー塊として摘出した症例が自験例を含めて

生検にて AML，embo-
lizationのみで経過観察 .J U rol 163: 234-235， 2000 

腎温存にて腫湯摘出， 3カ
月後再発無し Pathologica 93: 44-49， 2001 

左腎ー塊摘出， epithelioid 
A恥1L

12例と過半数に及び，争f.j前診断の困難さを物語ってい

る.また術中の迅速標本提出例 l例，術前生検を施行

した症例が3例あるものの， 2例は確定診断に至って

おらず，生検による出血の危険性を考慮すれば，積極

的には推奨できない.

商像上脂肪成分を有した後腹膜腫湯としては，

liposarcomaが鑑別すべき疾患としてまず考えられる

が1，2，9) その鑑別の一助として AMLは前述した様

に女性に多く，腎周囲に発生する例が極めて多いのに

対し， liposarcomaは腎周囲に発生することは比較的

稀で10) 男女比はほぼ同等で， 60歳代に多くしばし

ば致命的と成りうる 1) したがって腎周囲に発生した

脂肪成分を有した腫蕩の場合は，本疾患の可能性も考

慮に入れ血管造影などの検査も参考にすべきであろ

う.本症の場合白験例も含めて，腎と一塊として摘出

した症例がほとんどであるが， Murphyら11)のよう

に embolizationのみで経過をみた例や，腫蕩切除の
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みで腎を温存できた症例12)もあることから，本疾患

を念頭に置くことでむやみな合併切除を回避し，腎の

温存に努めるべきであると考える.

自験例では大部分の腫蕩細胞は，組織学的に高度の

異型性を有し， HMB-45抗体に陽性で epithelioid

AMLと診断された.従来 HMB-45抗体はメラニン

産生細胞であるメラノーマに特異的なマーカーである

とされていたが， AMLの平滑筋細胞に premelano-

somesが存在することが電顕によって確認され，こ

れらの細胞にメラニン産生能が有ることが判明した事

より 19) 鑑別困難な AMLにおいて特異的なマー

カーとして用いられるようになった.自験例も

HMB-45抗体を用いた免疫染色の結果で確定診断を

えたが，細胞異型を伴った腎や肝原発の AMLにつ

いてはこれまでの数例の報告がある 13-17) 異型細胞

はいずれも平滑筋細胞に認められ，核分裂像や多核巨

細胞も観察されている.中には臨床的に再発や転移を

認め，組織学的にも悪性転化か確認された報告例も含

まれている 171 さらに Yokooら18)は，後腹膜腔に発

生した腎外 epithelioidAMLで，術後4年目に再発

し死亡した例を報告し， Peaら19)は TSCを合併した

腎細胞癌 5症例について， retrospectiveにHMB-45

抗体を用いた検討を加えた結果， 4例は epithelioid

AMLであったと報告，それらの浸潤，転移の可能性

について警鐘を投げかけている.

Epithelioid AMLは新しい概念に基づく診断名

で18.19) 組織学的に腫蕩細胞が epithel;様を皇し，核

の多形成や核分裂像も有し， oncocyte様または

myoid様細胞に特徴づけられている.通常の AML

に比して HMB-45抗体に対する反応性が高く，

DNAの hybridizationpatternによる染色体検索の

結果，癌抑制遺伝子の欠損が高率に存在したという報

告別)や，原発巣と閉じ遺伝子異常が転移巣からも確

認されたとの報告もある21) これらの報告からも今

後再発転移をきたす可能性も充分に想定され，通常の

悪性腫蕩と同等の経過観察の必要性を強調したい.

結 五回-z-n 

画像による術前診断が閤難で，病理学的に高度の細

胞異型を呈した，後腹膜原発の管外 epithelioidAML 

の 1例を報告し，あわせて文献的考察を加え報告し

た.

本論文の要旨は第67回日本?必尿器科学会東部総会において

発表した.

この症例の病理組織学的診断について御指導・御助言を頂

きました，大分医科大学病理学第一講座櫛山繁生教授に，心

より感謝申し上げます.
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