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KLIPPEL-TRENAUNAY-WEBER SYNDROME WITH PAPILLARY 

 CYSTADENOMA OF THE EPIDIDYMIS : A CASE REPORT

Yasusi KAWAKAMI and Kazumasa USUDA 

From the Departmant of Urology, Sizuoka Children's Hospital

   A case of Klippel-Trenaunay-Weber syndrome with papillary cystadenoma of the right epidid-

ymis is reported. A 7-year-old boy visited our clinic on October 19, 1985 with a tender right 
intra-scrotal mass (35 x 15 m) and pyuria. In spite of the initial treatment with antibiotics, the 
tumor grew larger in December, 1987. The patient underwent right orchiectomy on December 
23, 1987. Macroscopically, the specimen measured 40 x 23 x 20 mm and weighed 17 g. Histological 
examinations demonstrated that the tumor was papillary cystadenoma of the right epididymis. 
The patient lacked the signs of von Hippel-Lindau disease since there were no abnormal findings 
on brain and abdominal computer tomographic scan, and retinae were normal on fundoscopic 
examinations. 

                                                (Acta Urol. Jpn. 35: 1977-1980, 1989) 
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緒 言

副 睾 丸 に 発 生 す るpapillarycystadenomaは 比 較

的 稀 な 疾 患 と され,わ れ わ れ が 調 べ え た範 囲で は,こ

れ まで に 本邦 で は13例 が 報 告 され て い る に過 ぎ ない.

今 回 わ れ わ れ は,KlipPel-Trenaunay-Weber症 候

群 に て 治 療 中 の7歳 男 児 の 右 副 睾 丸 に 発 生 し た

papillarycystadenomaの1例 を 経 験 した の で 報 告

す る 。 な お,Klippel-Trenaunay-Wcber症 候 群 と本

腫 瘍 との 合併 は,わ れ わ れ が 調 べ え た範 囲 では ほ か に

報 告 を み とめ な い.

症 り復

患者:7歳6ヵ 月,男 児

主訴:右 陰嚢 内容腫大

家族 歴:母 方 の祖父が脳腫瘍にて死亡.両 親,姉2

人 は健康,

既往 歴1在 胎40週,3,3609に て 出生.生 下時右陰

嚢水種 を指摘 され産院にて穿刺を施行され てい る.ま

た,生 下時 よ り右半身の列序 性母班 および右膝蓋部の

血管腫を認め られ,1歳 時には右下肢 の肥大が明 らか と

な った.1981年6月22日 当院整形外科初診 しKlippel-

Trenaynau-Weber症 候群 と診断 され右膝蓋部の血管

腫切除 および右下肢の肥大修正 目的 で計4回 の手術を

受けている,

現病歴:整 形外科に よる2度 目の手術後,右 陰嚢内

容の腫大を担 当医に指摘 され1985年10月19日 当科初

診 右陰嚢 内容は35×15mm,圧 痛を軽度認め,弾

性硬,透 光性はな く,睾 丸 と副睾丸 は区別が困難であ

った.こ の時の尿沈渣にて各視野 多数の 白血球お よび

末梢血 中白血球の増 加とCRPの 上 昇な どの炎 症所

見を認めたため右急性副睾丸炎 と診 断 した.保 存的治

療 に より腫大は軽快 し,睾 丸 と副睾丸の区別は 明瞭 と

なったが,副 睾丸頭 部に小 指頭 大の硬 結 を 残 した.

1987年8月 頃 よ り再 び右陰嚢 内容の腫大を来 し,同 年

12月22日 手術 目的で入院 となった.

入院時現症:身 長116.6cm,体 重21,6kgと 体格

中等度.胸 腹部理学所見では異常 を認めず,表 在 リン

パ節は触知 しなか った.右 半 身の胸腹部,背 部,上 ・

下肢の皮膚に母班あ り,下 肢 では右 に7.2cm長 い脚

長差を認めた.外 陰 部では右陰嚢 内に45×30mmで

表面不整,弾 性硬の腫瘤を認 め,正 常 な睾丸お よび副
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Fig.1.外 陰部 所 見

睾 丸 は 触 知 しなか った(Fig.1).

検 査 所 見:末 梢 血 検 査;WBC8,200/mm3,RBC

470×104/mm3,Hb12.79/dl,Ht38'1%,血 液 生 化

学 検 査;BuN7mg/d1,Cro.6mg/dl,T・P・7・29/

dl,GOT18U/l,GPTI2U11,Nal41mEq/l,K4.2

mEq/1,Cl106mEq/1,尿 所 見;蛋 白(一),糖(一),

沈 渣;RBCO～1/数,WBC1～2/数,円 柱(一),細

菌(一),そ の 他;CRP(一),α 一FPl3ng/ml,

HCG1.OIU/1以 下,β 一HCGo.2ng/ml以 下,

CEAO.7nglm1.

手 術 所 見1以 上 よ り副 睾 丸 腫瘍 を 疑 って1987年12月

23日 手 術 を 行 った 。悪 性 腫 瘍 も否 定 で きな い ため 外 鼠

径輪 の高 さに て精 索 を クラ ンプ した のち 右 陰嚢 内 容を

脱 転 した.腫 瘍 の表 面 は 大 小 の淡 黄 色 ～ 褐 色液 を 含む

嚢 胞 よ りな り正 常 な睾 丸 ・副 睾 丸 は認 め られ ず,除 睾

術 を 行 った(Fig.2).

病 理 組 織 学 的所 見:コ ロイ ド様 物 質を 含 ん だ 大 小の

嚢 胞 を認 め,こ の嚢 胞壁 が 腔 内 に 向か って 乳 頭 状 の発

育 を示 して い た.ま た腫 瘍 に 圧迫 され た 睾 丸 組 織 も存

在 し,腫 瘍 は 副 睾丸 由 来 のpapillarycystadenoma

と診 断 され た(Fig.3).

考 察

副睾丸に発生す る良性腫瘍は比較的稀 な疾患である

が,三宅 ら1)に よると,その過半数はアデ ノマ トイ ド腫

瘍に よ り占め られている.一 方,本 邦に おいてpapil一

Fig.2.摘 出標 本 表 面

犠繍
Fig.3,病 理 組 織 標 本 ×20

larycystadenomaは,わ れ わ れ が 調べ えた 範 囲 では

1976年 津 田 ら2)に よ り報 告 され た3例 を は じめ と して

13例 が 報 告 され て い るに す ぎな い(Tablel).

また,Klippe1-Trenaunay-Weber症 候 群 は 静 脈

瘤,四 肢 の 片 側 性 肥 大,血 管 性 母 班 を 主 徴 とす る疾 患

で,1900年,KlipPelとTrenaunayに よ り報 告 さ

れ,そ の後,Wcber,Parkesら が 相 次 い で 同 様 な特

徴 を もつ疾 患 を 報 告 し,現 在 では,動 静 脈 痩 を 有 す る

もの をParkes-Weber症 候 群 と して 区 別 す るの が 望

ま しい とされ て い るが 実 際 に 動静 脈 痩 を 証 明す る こ と

が 因 難 な場 合 も多 く,一 括 して,Klippel-Trenau-

nay-Weber症 候 群 と呼 ぽれ る こ とが 多 い よ うで あ る.

成 因 に つ い て は,血 管 異 常 説,神 経 異 常 説,内 分 泌異

常 説,胚 芽 異 常説 等 の諸 説 を 認 め るが,は っき りした

成 因 は わ か って い な い 本 邦 で は1966年 藤 沢 ら3)が98

例 を 集計 し,1977年 辻 田 ら4)が1966年 以 後 の70例 を 集 計
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し報告 している程 度で比較的稀な疾患 と考え られ る.

本邦におけ るpapillarycystadenomaの 報告例を

表に示す(Table1).

年齢分布は7歳(自 験例)か ら63歳 にお よびその平

均 は35.2歳 である.自 験例を除いた既出13例 中最 年少

例 は大 田 ら5)が報告 した22歳 の例 であ り自験例はわれ

われが 調べえた範囲で は本邦 最年 少 と思わ れる.一

方,欧 米 での最 年 少患 者 はBrown6)に より7歳 と

報告 され てお り,小 児 期 に も発症 しうる陰嚢 内疾 患

の一つ と して注意 が必要 と考 え られ る,患 側は,両 側

7例,右6例,左1例 であ った.vonHippel-Lindau

病(以 下Lindau病 と略)と の関 連では 両側 性7例

1979

の うち3例 でLindau病 が 疑わ れ2・7・8),高 島 ら9)が

報 告 した1例 で はLindau病 の 診 断 が 確 定 して い る.

　 方 片 側 性 の7例 で は ,Lindau病 を疑 わ れ た 症 例 は

認 め られ な い.欧 米 で は,Werncrtら1。)は 両 側 性 の

papillarycystadenomaの65%,片 側 性 の ユ8%が

Lindau病 に 合 併 して い る と指 摘 し,ま た,Price

ら1Dは 両 側 性 のcystadenomaはLindau病 の 一症

状 と考 え る べ きで,片 側 性 の もの はttformefruste"

す な わ ち不 全 型 で あ ろ うと主 張 して い る.こ の た め 両

側 性 の場 合 に か ぎ らず,片 側 性 の場 合 に もLindau病

の 検 索 は 必 要 で あ り,腫 瘍 を 摘 出 した時 点 でLindau

病 の 徴 候 を 認 め な か った と して もそ の 後 にLindau

Table1.PapMarycystadenoma本 邦 報 告 例

報告 報告者 年齢 部No. 年度 位 主 訴 術 前 診 断 術 式
Lindau病 との 閲 連

眼底異常 小脳腫瘍 腎腫瘍

11976津 田ら2}30両 側 副睾丸頭部 陰嚢 内腫瘤

21976津 田ら2)44両 側 副畢丸頭 部 陰嚢内腫瘤

3

4

2⊃1976津田 ら

5}1978大田 ら

39

22

51982中 野 ら13)34

6
8)1983笹川 ら

24

両側副畢丸頭部

両側副睾丸
右勇精索

左副睾丸頭部

右勢副畢丸頭部

陰嚢内腫瘤

陰嚢内腫瘤

不

不左副睾丸頭 ・体部

71984東 西 ら14)63右 副睾丸頭部

8
lq)1984東西 ら

58右 副睾丸

91984山 羽 ら15)39右 副翠丸頭部

妊

妊

陰嚢内腫瘤

陰嚢内腫瘤

副睾丸結核

嚢腺腫の疑

嚢腺腫の疑

陰嚢内良性腫瘍

副睾丸結核

副畢丸結核

精索腫瘍

右副攣丸腫瘍

副畢丸頭部切除

副睾丸頭部切除

副畢丸頭部切除

腫瘍摘出

除 畢 術

腫瘍摘出

副畢丸摘出

副學丸摘出

陰嚢内腫瘤の疹痛 畢丸頭部腫瘍の疑 除 畢 術

右副畢丸尾部硬結

1・1985畑 ら7'3・ 欝 灘 嚢腫 緊嚢内璽

左精索に腫瘤

111985高 島 ら9〕27両 側副睾丸頭部 鼠径部不快感

121985福 田 ら1fi)24右 副畢丸頭部

131987三 宅 ら1)52右 副畢丸頭部

141988自 験ff) 7右 副畢丸

陰嚢内腫瘤

右精液瘤
左陰嚢水腫

副睾丸腫瘍

副睾丸腫瘍

陰嚢内無痛性腫瘤 副畢丸腫瘍

陰嚢内腫瘤 副畢丸腫瘍

腫瘍摘出

腫瘍摘出

副畢丸摘出

副畢丸摘出

除 睾 術

十

記載なし

記載なし

疑

記載なし+

記載なし 記載なし 記載なし

記載なし 記賊なし 配載なし

記載なし

十

十

十

十

記載なし 配載なし 記載なし

病が発症す る可能 性 もあ り,術 後 もLindau病 の検

索は定期的に行わ なければな らない と考え られ る.今

回われわれが経験 した症例では,眼 底検査,頭 部CT,

腹部CTの いずれ も異常 な く,現 時点 では,Lindau

病 を疑 う所 見は認め られ なか った。なお,本 例では祖

父が脳腫瘍 で死亡 してい るが,ほ かの家族 にLindau

病 を認 めず,死 亡時,担 当医か らもLindau病 に関

しての話は聞いていない とのことであ り,わ れわれは

本例はLindau病 とは現 在の ところ無 関係である と

考 えてい る.こ の ように,Lindau病 と本腫瘍 との関

連が以前 よ り指摘 され て い るが,自 験 例 の よ うに

Klippil-Trenaunay-Weber症 候群 との合併例は,わ

れわれが調べた範囲ではほかに無 く,本 例 が初めて と

Table2.本 邦 に お け る術 前 診 断

術 前 診 断 腫瘍数

副 睾 丸 腫 瘍

副 睾 丸 結 核

papillary
cystadenomaの 疑 い

精 索 腫 瘍

睾 丸 腫 瘍

精 液 瘤

陰 嚢 水 腫

不 明

6

5

4

1

1

1

1

3

十…口 22
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考 えられた.本 邦報告例の術前診断を表に 示す(Ta-

ble2)が,左 右で別 々の診 断がな され た症例 も複数

あ り腫瘍 ごとの診断を まとめた.表 中papillarycyst-

adenomaの 疑 い とい う術 前 診 断 は,津 田 らDが

Lindau病 の家系の3兄 弟を調べ,2番 目と3番 目に

手術を した症例 に対 して下 された診断であ り,一 般に

は,術 前に診 断す ることは不 可能 である.術 前診断 と

は異な るが自験例では初診時の尿所見お よびCRP陽

性等のため副睾丸炎 として治療 し腫瘤の縮小を認め た

ため,そ の後 も副睾丸の硬結を炎症 の後遺症 と考 え腫

瘍の摘出が遅れ た点を反省 して いる。papillarycys

tadenomaと 急性 副睾丸 炎の合併 例 として はほ か に

Herschmanら 且2)も1例を報告 してお り,注 意が必要

と思われた.手 術術式では副睾丸頭部切除術が3例 に,

腫瘍 摘 出術が4例 に,副 睾 丸摘 出術 が4例 に行 なわ

れ,こ れ らll例 では睾 丸の保 存がなされ てい る。一

方,自 験例を含めた3例 では除睾術が行われている.

腫瘍の性質上睾丸の保存が望 ましいのは当然だが,術

中の所見に よ り悪性腫瘍が疑われ る場合,除 睾術 もや

むを えない と考えられた.最 後に,患 児が生下時に受

けた右陰嚢水腫穿刺 と本疾患 は無 関係であろ うと考 え

ている。

結 語

Klippel-Trenaunay-Weber症 候 群 の7歳 男 児 に 発

症 したpapillarycystadcnomaの 一 例 を 報 告 し た.

木稿の要旨は第455回 東京地方会にて報 告 した.
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