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腎細胞癌と腎血管筋脂肪腫を合併した結節性硬化症の1例
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   The coincidence of renal cell carcinoma and renal angiomyolipoma in tuberous sclerosis is 
extremely rare, although the coexistence of tuberous sclerosis and renal angiomyolipoma is well 
recognized. A case of bilateral renal angiomyolipomas and left renal cell carcinoma in a patient 
with tuberous sclerosis is reported. A 40-year-old male was referred to our hospital for further 
evaluation and treatment of left flank masses. Tuberous sclerosis was diagnosed on the basis of 
adenoma sebaceum, seizures, mental retardation and periventricular calcification. Contrast en-
hanced CT scan demonstrated irregularly enhanced masses in the upper pole and the middle portion 
of the left kidney, and multiple small low density nodules in the bilateral kidneys. Selective left 
renal angiography showed hypervascular areas in the upper pole and the middle portion of the 
left kidney. From the findings obtained, a clinical diagnosis of left renal cell carcinoma associated 
with bilateral renal angiomyolipomas was made. Left radical nephrectomy was performed. The 
histopathological examination revealed renal cell carcinoma and multiple renal angiomyolipoma 
nodules. The diagnostic considerations, particularly differential diagnosis between renal angiomyo-
lipoma and renal cell carcinoma by imaging features, are discussed. 

                                               (Acta Urol. Jpn. 40: 703-706, 1994) 
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緒 言

結節性硬化症が腎血管筋脂肪腫を合併しやすいこと

は よく知 られている.わ れわれは同一腎に血管筋脂肪

腫のみならず,腎 細胞癌をも合併 した1症 例 を経験 し

たので報告す る.



704' 泌尿紀要40巻8号1994年

症 例

患者:40歳 男性

主訴:左 側腹部腫瘤の精査 ・加療

家族歴:特 記すべ きことな し

既 往歴11～2歳 頃,3日 に1度 位の頻度で全身痙

攣発作が認め られ,7歳 頃 よ り顔面に皮脂腺腫が認め

られるよ うになった.精 神発達遅延のため,小 ・中学

校は特殊学級 に通学 し,21歳 時に精 神薄弱施設に入所

した.

現病歴:肝 機能障害 のため,近 医にて腹部超音波検

査に よる経過観察を受けていた.1992年6月4日,左

側腹部 に高 エ コー を示す 腫瘤性病変が 認められたた

め,6月24日,精 査 ・加療 目的に当科へ紹介 された.

排泄性尿路造影お よびCTに て左腎細 胞癌が疑われ

たため,同 年7月3日 当科入院 となった.

入院時現症'身 長160cm,体 重61kg,体 温38,2℃,

顔面に小丘疹が多数認 められた,

入院時検査所見1赤 沈は95mm/hと 充進 し,血 液

検査では,α2-globulinl5.O%と 上昇 し,CRP21.l

mg/dlと 強陽性 であ り,発 熱 と併 せると腎細胞癌 の

rapidgrowingtype1)の4項 目すべてがそ ろ う.ま

た,軽度の肝機能障害が認 められた.腫瘍マーカーでは

immunosuppressiveacidicprotein(IAP)が1,260

μg/dl(正 常値く500)と 上昇が認め られた,

画籐診断1腹 部超音波検査 では 左腎上極 に 約4×3

cm大,左 腎中部に約9×6cm大 の低 エコーを主 と

す るが,高 エ コー領域 も存在す る不均一 な充実性腫瘤

が認め られ,ま た,両 側腎に高エコーを呈する小結節

が多数認め られた.排 泄性尿路造影では左中腎杯の内

側への圧排像が認め られた.腹 部CTで は,左 腎上

極 に 約4×3cm大,左 腎中部 に9×6cm大 の正常

腎実質 よ りやや低吸収値を呈す る充実性の腫瘤が認め

られ,そ れ らは,造 影剤に より増強された.ま た両側

腎に脂肪組織 の吸収値に一致す る小結節が多数認め ら

れ,そ れ らは,造 影剤に よ りほ とん ど増強されなかっ

た(Fig.1).選 択的左腎動脈造影では,左 腎上極 お

よび中部 のみにhypcrvascularareaカ ミ認め られた

(Fig.2).頭 部CTで は,側 脳 室壁に石灰化結節像が

多数認め られた.

以上 より,左 腎 の上極 および中部の腫瘤は腎細 胞癌

を,両 側腎 の低吸収域は血管筋脂肪腫を疑 い,1992年

7月17日,根 治的左腎摘除術を施行 した,

病理組織学的所見:摘 出材 料は重量910gで,割

面では腎上極に4×3cm大,中 央 部から下極 に10×

7cm大 の黄色調 の腫瘍が認め られた.中 央部の腫瘍

Fig.LContrastenhancedCTscanshowing

large,irregularlyenhancedmasses三n

theleftkidneyandmultiplesma1110w

densitynodulcs孟nthebilatcralkidneys.
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Fig.2.Leftselectiverenalangiographydemon-

stratinghypervascularareaslocatedin

theupperpoleandthemiddleportion

oftheleftkidney.

の 中心 に は壊 死 部 が 認 め られ た.そ れ らを 検 索 した と

ころ,発 育様 式 は 膨 張型,組 織 学的 構 築 型 は 胞 巣型 ,

組織 学 的 細胞 型 は 通 常型 で,淡 明細 胞亜 型(Fig.3A)

と穎粒 細 胞 亜 型(Fig.3B)の 混在 す る混 合 亜型 の 腎

細 胞 癌 と診 断 され,異 型度 はG2～G3で あ った,病

理組 織 学 的TNM分 類 で は,pT2b,pNO,pMO,

pVOで あ った.ま た,同 時 に 血 管成 分,平 滑筋 成 分

お よび 脂 肪織 成 分 が 混在 す る小 結節 が腎 内に 多数 認 め

られ,腎 血管 筋 脂 肪腫 と診 断 され た(Fig.4).

術 後 経過:術 後経 過 は良 好 で,術 前 持 続 して い た38

℃ 台 の発 熱 は7月19日 よ り37℃ 未 満 とな った.7

月30日 よ りテ ガ フ ール ・ウ ラ シル の投 与 を 開 始 し,8

月8日 退 院 とな った,9月1日 の 血 液 検 査 で は 赤 沈

14mm/h,α2-globulin7.3%,CRPく0.3mg/d1,IAP

400μg/mlと 正 常 化 し,発 熱 も認 め られ な くな った .

しか し,1993年4月 よ り再 び 発 熱が 認 め られ,持 続 す

るた め,4月12日 再 入 院 とな った.CTお よび 核 医学
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Fig.3.Photomicrographshowingmixedcelltypeofrenalcellcarcinoma.A:clearcellsubtype,

B=granularcellsubtype(H.E.stain×200).

議
Fig.4.Photom三crographdemQnstratingthe

tumorcomposedofvesse1,smooth

muscleandfattissue(H.E,stainx40).

検査にて明らかな転移巣は認め られなか った。4月 下

旬よ り痙攣発作が出現 し,6月 よ り意識障害の増悪が

認められ,6月8日 死亡 した.死 因 としては,結 節性

硬化症に特徴的な痙攣発作が増悪 してきた こと,画 像

上明らかな転移巣が認め られなか ったことよ り,結 節

性硬化症の増悪に よるものと推察 された.

い るが,こ の症例 の腎細胞癌の内部では高 エコーを呈

す る部分があ った.壊 死部や血 管新生の著しい部位は

高エ コーを呈す るため,腎 細胞癌 のなかにも稀に高エ

コーを呈す る場合がある と報告 されている且2).

CTで は,血 管筋脂肪腫は脂肪成分が低吸収値を呈

す るのが特徴であ り,こ れが腎細胞癌 との鑑別点であ

る.実 際,こ の症例において も,脂 肪成分 の同定に よ

り,腎 血管筋脂肪腫 と診断で きた.し か し,CT値 が

腎細胞癌に近い血管筋脂肪腫 も存在 し,そ の場合には

腎細胞癌 との鑑別が困難 とな って くる.CT値 を上昇

させる要因 として,1)腫 瘍構成組織の うち血管あるい

は平滑筋細胞が 大部分 を占める場合,2)未 分化な脂

肪組織が 多い場合,3)腫 瘍内出血がある場合な どが

挙げ られ てい る13).

腎動脈造影におけ る腎血管筋脂 肪腫 の特徴的所見14)

は,動 脈相 で のmicrOaneurysmと ネ フログラム相

におけるt'onionpeelappearance"で あるが,本

症例 では どちらの 所見 も認め られ なか った.Clark

TableL本 邦 報 告 例

考 察

結節性硬化症に腎血管筋脂肪腫が合併す る率は50～

80%と 高頻度 とされている2).し か し,そ れ らに腎細

胞癌を も合併す ることは稀であ り,わ れわれが調べえ

たかぎ りでは本邦でわずか3例 が報告されているにす

ぎない(Tablel)3-11).現 在,腎 血管筋脂肪腫 の治療

法 としては保存療法が主流であることか ら,腎 血管筋

脂肪腫 と腎細胞癌 を 術前 に鑑別することは重要であ

る.画 像診断における特徴的所見をTable2に 示す.

超音波検査では,血 管筋脂肪腫は一般に脂肪成分を

含むため,腎 細胞癌 より高エ コーを呈す るとされ る.

この症例で も同様の所見が認められる.一 方,腎 細胞

癌は腎血管筋脂肪腫 よりも低エ コーを呈す るとされて

報 告 者 報告年 年齢 性 確 定 診 断

結節性硬化症+血 管筋脂肪腫+腎 細胞癌

1佐 藤 他198649F

2今 井 他198825F

3大 東 他198937F

手術

術中迅速切片

手術

結節性硬化症+腎 細胞癌

1牧 田 他195441M

2吉 尾 他198242M

3竹 内 他198329M

4安 川 他198818F

剖検

開放性腎生検

手術

手術

血管筋脂肪腫+腎 細胞癌

1石 井 他198448F手 術

2小 松 他199177F手 術
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Table2,腎 血管筋脂肪腫 と腎細胞癌の画像に よる鑑別診断

腎血管筋脂肪腫 腎 細 胞 癌

エ 脂 肪 多:高 エコー
コ 脂 肪 少:等 一低 エコー
1

腎血管筋脂肪腫 より低エ コー

壊死部や血管新生の著 しい部位

は高エ コー

C脂 肪 多:低 吸収値
T脂 肪 少:低 吸収値 を呈 しない

腎血管筋脂肪腫より高吸収値

腎
動
脈
造
影

① 動 脈 相:micr・ancurysm

② ネ フ ロ グ ラム相:onionpeel

appcarancc

　 聡

ら15)は腎血管筋脂肪腫26例 中4例(15.4%)に しかそ

の ような所見は認 められなか った と報告 してお り,ま

たKavaneyら16)は,腎 動脈造影 において 腎血管筋

脂肪腫 と腎細胞癌を鑑別す ることはretrospectiveに

も困難であった と述べている.

したがって,超 音波検査,CT,腎 動脈造影等 の所

見を総合 して も鑑別が困難なことがあ り,組 織学的検

査を含めた外科的治療もやむをえない場合がある,実

際本邦 で報告された3症 例の術前診断は,1例 は腎細

胞癌 と腎血管筋脂肪腫 の合併,他 の2例 は腎細胞癌の

みお よび腎血管筋脂肪腫のみであ った.す べて,手 術

でえ られた組織(2例 は術後 の摘出標本,1例 は術 中

の迅速切片)に よって腎細胞癌お よび腎血管筋脂肪腫

の合併例であると確定診断 されている.

以上 よ り,結 節性硬化症 の存在が明らかな症例でも

腎の腫瘍性病変が認 められた場合には,安 易に血管筋

脂肪腫 と診断す ることは危険であ り,腎 細胞癌の合併

の有無について も慎重な検討がなされ るべきである.

結 語

腎細胞癌 と血管筋脂肪腫を合併 した結節性硬化症の

1例 を経験 したので若干の文献的考察 を 加 え 報告 し

た.

なお本論文の要旨は第361回 日本泌尿器科学会北陸地方会

において発表した.
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