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成 人 Wilms 腫 瘍 の 一 例
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   A 49-year-old women who presented with right upper abdominal mass and back pain had a 
nephroblastoma, Wilms' tumor, in the right kidney. After radical nephrectomy the patient was 
treated with chemotherapy in the form of actinomycin D and vincristine. Despite the intensive 
chemotherapy, the patient died of respiratory failure by multiple metastasis at chest wall and 
lung. The pathology and treatment of adult Wilms' tumor were discussed. 

                                                 (Acta Urol. Jpn. 35: 1173-1177, 1989) 
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緒 言

Wiims腫 瘍 は本来小児において認められるもので

あり,6歳 以下の症例が約85%を 占めると報告されて

いる1).し か し成人においても稀に認められ,一 般的

には小児Wilms腫 瘍に比べ悪性度は高 く予後は不良

とされている2).最 近,私 たちは成人Wilms腫 瘍を

経験し,腎 摘出後化学療法を施行したにもかかわらず

転移を認め死亡 した症例を経験したので報告する.

症 例

患老:49歳,女 性

主訴:右 上腹部腫瘤と右背部痛

現病歴:1986年7月,右 上腹部腫瘤と右背部痛を主

訴に近医を受診 し,右 腎腫瘍疑いおよび手術 目的にて

当科入院となった.

既往歴 ・家族歴:3年 前検診にて血尿を指摘された

ほか,特 記すべきものはない.

入院時現症:身 長144.3cm,体 重56kgで あ り,

栄養状態良好であった.右 上腹部に手挙大の表面平滑

な比較的固定された腫瘤を触知する以外とくに異常所

見を認めなかった.ま た,胸 部写真およびKUBに

て異常陰影を認めなかった,

血 液一般および生化学的検査lLDHとAlPの 軽

度上昇と血沈値の上昇,フ ェリチソとエ リスPポ イエ

チンの軽度上昇を認めるほか 異常は認められ なかっ

た.

X線 検査ほか:患 老 はヨード過敏症 であり,DIP

お よび血管造影は施行せず,CTとMRIに て右上腹

部腫瘤の検索を行った.腹 部CTに お いては,腫 瘍は

不整なdensityを 示 し,壊死と考えられるlowdensity

の部分を認めた(Fig.la).MRIに おいてもCTと

同様にcentralnecrosisを 示す低信号域を認め,IVC

との境界は不明瞭であ り,腫 瘍の浸潤あるいは圧排が

考えられた(Fig.ib).腹 部超音波検査では右腎は充

実性腫瘍に占められてお り,腫 瘍内部はhypercchoic

な部位とhypoechoicな 部分が混在していた.

以上の所見より,右 腎腫瘍と診断し1986年8月21

日,右 根治的腎摘出術を施行した.摘 出腎腫瘍は,

17×15×10cm,重 量 は1,300gで あ り,腎 静脈に腫

瘍血栓を認めず,明 らかな腫瘍の浸潤および リンパ

節転移を認めなか った.割 面にて腫瘍は厚い被膜に包

まれ,灰 白色を呈し,分 葉化してお り通常の腎腫瘍と

異なっていた.ま た,一 部に 出血部あるいはcystic

な部分が混在し中心部壊死を認めた.正 常腎組織は腫

瘍に より腹壁近くに圧排されていた(Fig.2).

組織学的には問質の乏 しい髄様の腫瘍であり繊維性

の隔壁を認めた.管 状構造をとる上皮成分が主体であ
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Fig.1.a)CT-scandemonstratesahuge

renalmass.Notetheinhomogenous

textureofthetumor.b)MRIimage

showsalargecomplcxrenalmass.

Notethehypodens三tyarea三nthe

centerofthemass.

Fig.2.Grossspccimen(cutsurface)shows

large,multil・cular,comp夏cxtum・r

witharcaofnecrosisandhemor-

rhagc,

るが,小 型腫瘍細胞の成分も混在 してお り,花 冠状

の構造,さ らに管状 の構造へと移行する像を呈した

(Fig.3a,b).こ の組織学的および肉眼的所見は,小

児の腎芽細胞腫と同一一であり,成 人Wilms腫 瘍 と診

断された,

灘
Fig.3.a)Microscopic且ndingsofthe

tumor.Notetubularstructureswith

且brousseptum(×200)・b)Micro-

scopic丑ndingsofthetumor.Note

rosetteformationofepithelialcom-

ponentandsmallcellcomponent

(×400),

術 後 治 療 経 過:本 症 例 はNationalWilms'Tumor

Study(以 下NWTS)の 分 類groupl・favorable

histologyに 属 す る と 考 え ら れ(Tablel),術 後

actinomycin-D(ACD)とvincristine(VCR)に

よる 化 学療 法 を施 行 した.NWTSの 化 学 療 法 に 従 い

ACDを500μg5日 間 を4ク ー ル,そ れ に 平 行 して

VCR2mgを 週1回,10回 投 与 す る レジ メを 設 定 し

た.本 化 学 療 法 に お け る 副 作用 と して はACDの 投

与 に 一致 してWBC,血 小 板 の減 少 を み とめ,37～39

0Cの 発 熱 とか な り重 篤 な 口 内炎 お よび 消 化 器 症 状
,さ

らに は 軽 度 肝 機能 障 害を 認 め た.術 後23週,あ と1ク ー

ルのACDお よびVCR療 法 を 残す の み とな り,こ

れ ら の副 作 用 が 軽 減 した 後,再 発 あ る い は 転 移 の所 見

を認 め ず,一 時 退 院 とな った.し か し,1987年1月 初 旬

(術 後24週)よ り右 肩の 痛 み の 訴 えが あ り,右 肩 関 節

炎 の 疑 い に て経 過 観 察 して いた が,1月 末 よ り痛 み と

局 所 の 腫脹 が 増強 す る と とも に,呼 吸 困 難を 認 め2月

18日 再 入 院 とな った,再 入 院 時 の 胸部 写 真に て,右 肺

野 は 胸 水 の 貯 留 に よる と考 え られ る陰 影 を認 め,縦 隔

左 方 へ 移 動 して い た(Fig.4a).胸 部 のCTに て,

右 肩か ら右 上 前 胸 部 に か け てmasslesionと,右 胸

水 の貯 留 を 認 め た(Fig.4b).直 ち に 胸 腔 ド レナ ー ジ

を 施 行 した と こ ろ,約2,100m1の 淡 血 性 の 胸 水 を採

取 した.胸 水 の 細 胞 診 はclassII,IIIで あ った が,

右 肩 のsofttissueへ の 転移 が最 も考 え られ,局 所 へ

の放 射 線 療 法 を 開 始 した が 呼 吸不 全 の た め1987年2月

28日 死 亡 した.

剖 検 所 見 と して は,右 胸 壁,肺 お よび 肝 に 多 発 転 移

巣 を認 め,ま た 右 横 隔膜 下 お よび 胆 嚢 に 転 移 巣 を 認 め

た.転 移 巣 の 組 織 型 に お いて は 肺 転 移 巣 で はglQme一
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Table1,NationalWilms,tumorstudygroupingsystem

GroupI

GroupII

GroupIII

…Tumorlimitedtokidneyandcompletely

excised.

…T皿morextendsbeyondthekidneybutis

comp艮ete置yexcised.

…Resi血alnonhemaIogeno凹s

abdomen.

Gro叩IV…Hematogenousme1astas且s.

tumorco皿inuesto

GroupV ・一・Bilatera且rena且involvementeitherin量tiallyor

subsequently.

FromD`Angioet,aL=Cancer47:2302,1981
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Fig.4.a)ChestX-Pdemonstratedright
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wallandplcuraleffusion.

離
纒
撃

鍵
難

Fig.5.a)Microscopic且ndingsofpulmo-

naryInetastasis.Noteglomeruloid

structures.b)Microscopic丘ndings

oflivermetastasis.Notesarcoma-

tOUSCanCerCellS,

rul。id構 造 の形 成 を認 め,肝 転 移 巣 でsarcomatous

で あ った(Fig.5a,b).

考 察

Wilms腫 瘍 はmctanephrogenicblastemaか ら

発 生す る胎 生 臓 器 由 来 の 腫 瘍 で あ り,小 児 に 好 発 す る.

しか し,成 人 に お い て も稀 に報 告 され て お り,Chung

ら3)に よる と1984年 まで に197例 お よび本 邦 で は 熊 沢

ら4)に よる と1987年 に お い て60例 が 報告 され て い るの

み であ る.本 邦 例 に よる と年 齢 は平 均34歳,性 差 お よ

び 左右 差 を 認 め ず,症 状 と して は腫 瘤 を主 訴 とす る 小

児 に比 べ,成 人 例 で は痛 み と血 尿 を訴 え る例 が 多 い と

考 え られ る5).本 疾 患 の 臨 床 診 断 に お いて 腎 癌 との 鑑

別 は 困難 な事 が 多 いが,CTに おい て はlowdensity

でか つ 不 均 一 な 腫瘍 とし て造 影 され る傾 向 を持 ち5・6),

血 管 造 影 に お い て はavasucularかhypovascular

で あ る こ とが 多 く,腫 瘍 血 管 が 動 脈 相 後 期 か ら腎 実 質

相 にか け て最 も鮮 明 に認 め る と報 告 され て い るが5-9),

本症 例 は ヨ ー ド過 敏 症 のた め 検 討 しえな か った.ま た

成 人Wilms腫 瘍 のMRI像 に 関 す る 報 告 は な く,

本 症 例 で はCTと 同 じ不 均 一 な信 号 域が 特 徴 的 で あ

ったが,MRIが 本 疾 患 の診 断 に有 用 で あ るか は 今 後

の 検討 が待 た れ る.

成 人 型Wilms腫 瘍 の 診 断 は病 理 学 的 検 索 が 重 要 で

るが,Kiltonら10)に よる と以下 の6項 目を み た す こ

とが 必 要 で あ る と述 べ て い る.1)原 発 性 腎 腫 瘍,2)

胎 生 期 の 腎 芽 細胞 成 分 の証 明,3)cmbryonaltubu-

1arま た はglorneruloid構 造 の 形成t4)他 に 腎 癌

と診 断 させ る 部 分 が な い こ と,5)組 織 像 が 明 らか に

証 明 され て い る,6)16歳 以 上.こ れ らの項 目を 満 た

す 症 例 はKiltonら に よる と 工92例 中35例 に な る と

報 告 して い る.こ の よ うに 本 疾 患 は 腎細 胞 癌(特 に

sarcomatousundifferentiatedcelltype)と 組 織 鑑

別 が 困難 で あ る こ と が 多 く,Wilms腫 瘍 は 基 本 的

組 織 像 で あ る 未 発 達 なspindleの 間 質 と胎生 期 の糸

球 体 尿 細 管 構 造 を持 つ こ とが 手 掛 か りに な る11・12).本

症 例 に お いて は 明確 なglomcruloid構 造 の形 成 は認

め なか った が,管 状 構 造 を とる上 皮 成 分 を 主体 とす る

blastema様 の 成 分 もか な り混在 して お り,花 冠 状 の

構 造,さ らに管 状 の構 造 へ と移 行 す る像 を 呈 す る こ と

か ら成 人型Wilms腫 瘍 と診 断 した.さ らに,転 移 巣

の 組 織 型 に お い ては 肺 転 巣 で はglomcruloid構 造 の
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Table2,HistogenesisofWiims,tumor

1・De▼e置opmentpriorlobirt」whi且e

stillnormaHypresenI.

metanephricb置astemais

2.Developmentfromdifferentiatedcellswhichmayunder

certaincieumstancesregainembryonicpropalie5・

3・De▼elopment『romcdlswi重h

PO重enlialS.

persistentembryo皿aI

FromAtlasoftumorPathology:TumoroftheKidney,Renal

pe且visandUreter,AMP,1975

形成 を 認め,肝 転 巣 でsarcomatousで あ り,Wilms

腫瘍 に 特 徴 的 なnephrogeniccellsに よ るtubu。

loglomcrularpatternとstomatogeniccellsの

triphasicな 組 織 構 成 を す べ て表 して い る.

転 移 臓器 と して は 腎 細 胞癌 と変 わ らず,肺 が 最 も多

く,つ い で肝,骨,皮 膚,膀 胱,大 腸,脳,脊 髄 お よ

び対 側 腎 で あ る12).本 症例 の よ うに 右 胸壁 軟 部 組 織,

右 横 隔膜,胆 嚢 へ の 転 移 は 比較 的 稀 で あ り,術 時 腫 瘍

は 腎 被膜 損 傷 もな く完 全摘 出 しえ た と考 え てい た が,

腫 瘍 の 局所 再 発 あ るい は 手術 時 の 腫 瘍細 胞 の術 野 散 布

に よる 幡種 性 転 移 に よる経 路 も否 定 で きな い.実 際,

本疾 患 の手 術 にお い て は腫 瘍 細 胞 の 術 野 散布 防 止 が 非

常 に 重要 で あ る こ とが 示 され てお り,術 前 の吸 引 細 胞

診 お よび 針生 検 も腫 瘍 散 布 の危 険 が あ り腫 瘍 病 期 を 悪

化 させ る 可 能性 が あ り控 え るべ き と考 え られ る5・2。)

成 人 型Wilms腫 瘍 は 一般 的 に 小 児 に 比 べ 予 後 不

良 と され て い る が,文 献 的 に も3年 生 存 率 に お い て

groupI,IIで は 小児 が87%に た い して成 人48%,

groupIVで は 小 児 が53%に た い して 成 人11%で あ

り,平 均 して 小 児 が74%に た い して 成 人24%と か な り

の 差 を 認 め る13).自 験 例 に お い て も手術 直 後group

Iと 考 え強 力 に 化 学療 法 を施 行 した に もか か わ らず,

術 後4ヵ 月 にお い て 転 移 を認 め 死 亡 した こ とは,本 疾

患 の 悪性 度 を強 く示 唆 す る もの とい え る.NWTSに

よるWilms腫 瘍 の 治療 方 針 に よ る と,一 般 に は成

人Wilms腫 瘍 に お い て も,術 後 放 射線 療 法 とACD

お よびVCRを 中心 と した 化 学療 法 が 推奨 され て い

る14).ま たD'Angioら14,15)に よる と原腫 瘍 の 組 織 型

に お い て,unfavorablehistology(anaplasia,rhab-

doidtumor,andclearccllsarcoma)とfavorable

hlstology(multiocularcyst,congenitalmesoblas-

ticncphroma,rhabdomyosarcomatumor)で は2

年 生存 率 に お いて それ ぞれ54%と90%の 差 を 認 め,

Wilms腫 瘍 の 予後 に お い て 組 織型 が 重 要 と考 え られ 治

療 の プ ロ トコー ルが 異 な る14).本 症 例 は,初 期 治療 時

と して は,組 織 学 的 に 上皮 成 分 に 寓 む分 化 型の 腫 瘍 で

あ り,転移あるいは局所直接浸潤を認めず,favorable

histology,group1と してNWTS-3の プ ロトコー

ルに従い放射線療法を施行せずACDとVCRに ょ

る化学療法を行った.し か し,強 力な化学療法にもか

かわらず,ま だ化学療法の途中であ りながら術後4カ

月にして転移をきたしたことは,こ の化学療法が無効

であったことを示 している.す なわち本症例において

は化学療法にたいして抵抗性および転移傾向の強い腫

瘍成分が転移増殖 したことが明らかであ り,本 腫瘍の

細胞成分の不均一性はその予後および治療効果に重大

な影響を及ぼすと考えられ,治 療計画を立てるために

も摘出標本の病理組織学的検討が十分なされるべきで

あると考えられた.

小児Wilms腫 瘍 においては,ACDを 中心とした

化学療法と放射線療法の導入により治療法は確立され

良好な結果を得ている16).し か し,成 人Wilms腫 瘍

においては,は たしてACDが 小児例のように効果

的であるか,さ らには薬剤の選択,投 与量および投与

期間について議論の余地があり,明 確な治療法が存在

しない現在,手 術後,放 射線療法および化学療法をふ

くめた集学的治療が必要と考えられている5・13・17-19).

さらに小児においても年齢とともに進行癌として診断

される傾向が報告されてお り19),ま して成人における

Wilms腫 瘍においてはすべてのstageの 腫瘍に対 し

て積極的な集学的治療が適応と考えられ よう.

最後に,Wilms腫 瘍の発生機序におい て諸説が報

告されてい るが11)(Table2),本 疾患が遣伝性で あ

ることも示唆されている.実 際,小 児Wilms腫 瘍患

者においては高率にaniridia,hemi-hypertrophy,

cryptorchism,hypospadiasな どの奇形を合併する

ことが知られている21).BrcslowとBeckwithに ょ

ると遺伝要因に関係する小児Wilms腫 瘍 は以前の報

告より低くなっているものの15～20%と 報告されてい

る23・24).また,両 側性のWilms腫 瘍は小児において

6～10%発 生 す るが,成 人Wilms腫 瘍においては

これら奇形の合併あるいは両側性発生の報告は稀で,
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多発性転移後の剖検において対側腎に腫蕩を認めた1

例 の報告を見るのみであ り,あ きらかな両側性 ウイル

ムス腫瘍の報告はない13・22).これ らの報告 と治療に対

する反応も異なることから,小 児と成人のWilms腫

瘍細胞においては生物学的特性が異なることが強 く示

唆される22).

結 語

49歳 女性で右腎腫瘍を認めたため右根治的腎摘出術

を施行 し,病 理組織学的にWilms腫 瘍 と診断し,術

後actinomycin-Dお よびvincristineを 投与した

が,右 胸壁に転移を認め呼吸不全にて死亡 した1例 を

報告した.

稿を終えるに際し,病 理学的検討にご指導をいただいた三

重大学医学部第2病 理学教室,中 林洋博士ならびに矢谷隆一

教授に感謝します.な お,本 稿の一部は第18回尿路性器悪性

腫瘍研究会(名 古屋)に おいて発表した.
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