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結節性硬化症に合併 した腎細胞癌の1例
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  TUBEROUS  SCLEROSIS  : A CASE REPORT
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From the Department of Urology, Wakayama Medical College

   Renal angiomyolipoma associated with tuberous sclerosis is well known. On the other hand, 
few cases of renal cell carcinoma in connection with tuberous sclerosis have been reported. We 
report a patient with tuberous sclerosis whose kidney was involved with renal cell carcinoma. 

   A 18-year-old woman was first admitted in August 1987 for evaluation of left renal tumor. 
Diagnosis of tuberous sclerosis was made when she was 11 years old on the basis of mental 
retardation, papules on her face, seizures, white leaf-shaped macules and periventricular calcifica-
tions. Computerized tomographic scan demonstrated a large mass arising from the left kidney 
and small masses in the right kidney. Angiography confirmed bilateral hypervascular renal tu-
mors. On these bases, a clinical diagnosis of bilateral renal angiomyolipomas was made and 
surgical treatment of the left kidney was recommended because of its large size. However, her 

parents did not permit treatment until March, 1988. Finally, left nephrectomy of 4,750 g was per-
formed and histological examination revealed renal cell carcinoma with clusters of spindle cells. 

   In the literature available to us, we found twelve reports of malignant renal tumors associ-
ated with tuberous sclerosis including five renal cell carcinomas in Japan. 

                                                (Acta Urol. Jpn. 35: 2135-2138, 1989) 
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緒 言

結節性硬化症が腎に合併病変を伴い,か つそれが血

管筋脂肪腫(以 下AML)で あることは比較的よく知

られるところとなってきているが,腎 病変が悪性腫瘍

であることは比較的稀である.最 近われわれは,結 節

性硬化症に合併した腎細胞癌の1例 を経験 したのでこ

れを記載するとともに,本 邦報告症例についての文献

的考察を行 う,

症

症 例=18歳,女 性

初 診ll987年8月19日

主 訴:発 熱,頻 尿

』伊

既往歴:生 下時より顔面の小丘疹を認める.1歳 半

ごろより次第に知能の発達遅延が認められるようにな

り,ま たしば しば痙攣発作 も出現し,11歳 時に結節性

硬化症の診断がなされるに至った.2歳,先 天性股関

節脱臼,15歳,大 腿骨骨折の手術歴がある.

家族歴1調 べえたかぎりにおいて同胞に結節性硬化

症は認められない.

現病歴:1987年5月 末より夜間に38℃ を超える発

熱がしばしば認められるようにな り,近 医で加療を受

けていたが,7月 下旬に発熱に加え頻尿も出現 したた

め尿路の精査を うけた結果,腎 腫瘍の診断にて当科に

紹介され8月21日,入 院となった,

入院時現症:身 長 呈55cm,体 重33kg.栄 養状態不

良.顔 面に特徴的な小丘疹が多発し,体 幹,四 肢に葉

型の色素脱失斑が認められた.眼 瞼結膜は貧血状.眼

底に異常所見は認めず.胸 部に理学的異常所見を認め

ず.左 上腹部に季肋下5横 指の表面平滑な比較的弾力

性に富む踵瘤が触知された,表 在 リンパ節 は触知 せ

ず.

入院時検査所見:下 記に示すごとく,貧 血,低 栄養
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状 態 に 加 えLDHの 異 常 高値 が認 め られ た.

RBC248×104/mm3,wBc7,400/mm3,Hb9.2

9/dl,Ht32%,血 小板70.2×Io4/mm3,TP5.99/d1,

Alb2.39/d1,AlP217u/l,GoT21u/1,GPT3

u/l,LDH1,136u/1,(正 常値1220～460),T-BilO2

mg/dl,BuNllmg/d且,Cro.5mg/dl,Na14且mEq/

1,K4.1mEq/[,ca4.omEq/1,P3.9mg/dl

レ線 学 的 検 査 所 見 ・胸 部 レ線,異 常所 見 な し.IVP

で 左 腎 孟腎 杯 の 圧排 変 形 を 認 め る.腹 部CTで は 左

腎 部 に一 致 して 内 部 に 一 部低 吸収 域 を 有 す る 腫 瘍 像

が示 され,正 常部 分 は 前 下 方 に圧 排 され て い た(F三g.

1).ま た頭 部CTで は脳 室 周 囲 に典 型的 な石 灰 化 の 所

見 が認 め られ た.血 管 造 影 で は 左 腎 上局 に豊 富 な 血 管

を有 す る大 きな腫 瘍 が描 出 され,ま た右 腎 に も下 局 に

小 さ な腫 瘍 像 が 描 出 され た(Fig.2).

以上 の 検 査 所見 よ り結 節 性 硬 化症 に発 生 した 両 側 腎

Fig.1.CTscandemonstratedaIargemass
arisingfromIeftkidney.Asmallmass
arisingfromrightkidney(arrow)was
alsoseen.
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AMLと 診 断し,そ の大きさから判断して塞栓あるい

は外科的治療の適応と判断したが,家 族の承諾がえら

れずやむなく外来にて経過観察をおこなっていた.

ところが,退 院後も原因不明の発熱 を繰 り返 すた

め,1987年11月30日 再度入院し精査したところ,左 腎

腫瘍の著明な増大が認められたため12月3日,腫 瘍の

主たる栄養動脈に対 しCQス ポ ンジによる塞栓が施

行された.し かしながら腫瘍の縮小は期待に反しほと

んど認められず,加 えて1週 間に15単 位 もの輸血を要

する原因不明の急激な貧血とそれに伴 う心不全および

肺炎の併発などの状態の悪化を認めるに至 り,よ うや

く手術に対する承諾がえられ,1988年3月8日,全 身

麻酔下に経腹膜的左腎摘除術が施行された.

摘除標本 は29×20×13cm,4,7509の 腎上極背側

より発生 した腫瘍で一部膵尾部に浸潤 してお り,割 面

は暗赤色で大部分が壊死を思わせる柔 らかい組織から

なっていた.

組織学的には,腫 瘍は大部分が出血を伴 う壊死に陥

っていたが,一 部に円型ないし紡錘型の腫瘍細胞が認

められ(Fig.3),ま た,と ころにより好酸性の細胞質
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を有する腫瘍細胞のシート状配列あるいは乳頭状配列

を呈する部位も散見され,組 織学的診 断はspindle

celltypeの 腎細胞癌であった(Fig.4).

患者は術後,術 中の出血とそれに対する輸血のため

血中 トランキライザー濃度の低下をきたした結果,痙

攣発作を頻発するなど管理に苦慮したが,術 後34日 目

に略治退院するに至った.そ の後経過は良好であった

が,6月15日 急激な意識低下を認め,翌16日,脳 出血

のため他院で急死 したとの連絡があった.な お退院時

の頭部CTで は転移巣は認められていなかった.

考 察

結節性硬化症が腎に合併病変を伴い,か つそれが悪

性腫瘍であることは稀であ り,本 邦では著者 らの調べ

えた限 り12例を数えるに過ぎず,う ち腎細胞癌は自検

例を含め5例 のみであった(Table)1-11).し か しなが

らこれ らの報告を検討してみると,吉 尾ら9)が記載し

た ごとく典型的な腎腺癌の組織像を呈するものの他,

肉腫様の組織像と上皮細胞の混在を示すものも認めら

れ,あ るいは肉腫と報告 された症例の なかには竹内

ら10)の報告および自験例の ごときspindlecelltype

の腎細胞癌も含まれているかもしれない.

Table。Malignantrenaltumorsassociated

withtuberoussclerosis

報告者 報告年 年齢 性別 腫瘍の種類

1藤 田 ・他

2平 井

3牧 田 ・他

4杉 村

5大 北 ・他

6金 子

7田 代 ・他

8上 田 ・他

9吉 尾 ・他

10竹 内 ・他

11今 井 ・他

12自 験 例

1929

1940

1954

1964

1966

1969

1970

1973

1982

1984

1988

1988

8

5

1

9

6

6

8

0

2

9

5

8

1

3

4

4

4

1

5

4

2

2

1

F

M

M

F

F

F

F

F

M

M

F

F

脂肪肉腫

腎肉腫

腎細胞癌

血管脂肪筋肉腫

血管筋肉腫

血管筋肉腫

平滑筋肉腰

平渇筋肉腫

腎細胞癌

腎細胞癌

腎細胞癌

腎細胞癌
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でAMLに 特徴的な様がえられない時にのみ本症を

疑い外科的処置が考慮されるぺきであると述べている.

このように諸家により発生頻度は大きく異なるものの,

高頻度の発生率を記載したHajdu&Footeの 報告

を含め,初 期の検討結果を疑問視する報告も認められ

本邦においては,結 節性硬化症 に合併 した腎AML

はす でに100症 例を越える報告がなされ,さ らに報告

されていない症例がかなりの数にのぼることが予想さ

れることから考えても,本 症における腎の悪性腫瘍の

合併頻度はさほど高率ではない と思われ る.Honcy

&Honeyl5)は 結 節性硬化症に合併する腎癌は通常の

腎癌 とは臨床籐が異なりむしろAMLに 似た臨床経

過をとるものがあるとしているが,他 方Gutierrez

ら16),竹 内ら10)およびStillwellら14)は 本症の外科的

治療後に腎癌の再発転移が原因で死亡 した症例を記載

しており,や は り本症は悪性疾患の経過をとるものと

しての対処が必要 と考えられ,し たがって低頻度とは

いえ決して無視でぎうる合併症ではないことを心して

おかなければならないものと考える.

腎癌とAMLの 鑑別は最近の診断機器の進歩に伴

い術前になされることも稀ではなくなってきたが,こ

れ らを駆使してもAMLに 特徴的 とされる所見は必

ず しもえられず,さ らに,た とえAMLに 特徴的な

所見がえられたとしても合併する腎腫瘍の存在が完全

には否定されない場合も稀ではない.ま た 針生 検に

よる組織学的診断につ いて も否定的な見解も散見さ

れ13・エ5),結局 は定期的追跡により悪性病変の疑われる

ものや,か なりの大きさを有する病変については組織

学的検査を含めた外科的治療もやむなしと考える.

本症例の場合,典 型的な結節性硬化症の症例であっ

たことより,当 初よりAMLで あ るという先入観があ

ったことは否めず,低 頻度であるとはいえ存在する可

能性のある悪性腫瘍を否定する目的で,最 低何等かの

手段による組織学的検討が必要であったと思われる.

結 語

本症の発生頻度に関してはいまだ定説を見るに至っ

ておらず,1969年,Hajdu&Footei2)は 結節性硬化

症の合併腎病変53例 の検討において,14例26%が 腎癌

であったとし,ま た最近Bluteら13)も4例 中1例 に

腎癌の合併を認め,結 節性硬化症に合併した腎病変の

管理にあたって,結 節性硬化症を合併しない孤立性の

腎AMLに くらぺ,よ り積極的な外科的適応について

示唆 している.他 方,StiHwellら14)は 結節性硬化症

95例 の腎病変の検討において,腎 病変を有する51例 中,

腎細胞癌はわずか2例 のみで あった とし,CTscan

結節性硬化症に合併した腎細胞癌の1例 を記載し,

若干の文献的考察を加えた.
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