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後腹膜腔出血をきたした両側腎血管筋脂肪腫
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  A case Qf bilateral angiomyolipoma which was complicated with retroperitoneal massive

hemorrhage and in which right－nephrectomy was performed is reported．

  Eight years ago， this patient had tuberous sclerosis and underwent open renal biopsy

with which the diagnosis was confirmed．

  This patient was admitted for shock caused by the retroperitoneal massive hemorrhage

from tumor． For about 30 days， the patient was treated conservatively， such as blood trans－

fusion and hyperalimentation， but retroperitoneal massive hemorrhage reccurred and the

patient underwent right－nephrectomy． The treatment for bilateral angiomyolipoma com－

plicated with retroperitoneal massive hemorrhage is discussed．
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緒 言

 腎血管筋脂肪腫は，結節性硬化症に合併する腎病変

として知られており，しばしば両側性に発生する．本

来良性腫瘍であるため可能な限り腎保存を目的とした

治療法がとられなければならない，

 今回われわれは結節性硬化症に合併した，両側腎血

管筋脂肪腫の経過観察中に後腹膜腔大量出血をきた

し，やむなく腎摘除術をおこなった症例を経験したの

で報告する．

症 例

 患者152歳，男性

 主訴：右側腹部腫瘤，：右側腹部痛

 家族歴：患者の父，同胞3名，男児2名が結節性硬

化症

 既往歴：6歳頃よりてんかん発作をくりかえす．同

時期より顔面の脂腺腫にも気づく．

 現病歴：1973年10月，顕微鏡的血尿を指摘され当科

入院精査，右開放性腎生検にて結節性硬化症に合併し

た両側腎血管筋脂肪腫の診断を受けていた．1981年6

月10日突然なんら誘因なく右側腹部痛をきたし，ショ

ック状態となり学生受診，緊急輸」血600ml施行され，

当科紹介され入院した．

 入院時現症：血圧HO／60mm耳9，脈拍96／分，顔

面に脂腺腫を認める．胸部に理学的異常所見なし．腹

部は全体にやや膨隆し，右側腹部には暗赤色の出血斑

を認め，声部に表面平滑，弾性硬，非可動性の圧痛を

有する小児頭大の腫瘤を触れる．

 入院時検査所見：

 末梢血；赤血球183×104／mm3，白血球6，4001mm3，

Hbフ．491d1， Ht 19％，血小板数259xlo3！mn13，赤

沈32mm（1時間）．

 血液生化学；GOT 46 U／L， GPT 29 U！L， LDH
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Fig 1． KUB reveals homogeneous right
      abdominal mass and mtestinal gas

      is displaced in left lower quadrant．
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Fig． 2． Drip infusion Pyelogram shows bi－
      lateral marked distortmg collecting

      system．
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Fig 3． Setective renal angiogram ghows a
      large tumor with neovascularity and

      pgeudoaneurysm．
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Fig． 4 Selective renal angiogram shows the

      htretched and displaced renal arteiy．
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Fig． 5．
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Gross pathological specimen weighted

590gr． （12×17．5×12cm）

Fig． 6．
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Cut surface of operative specimen．

Mass consists of angiomyolipoma．

Fig． 7． Pathological finding： Tumor is composed of vessels，

muscles and adipose tissue．

1，180 U／L， T． Bil． 2．2 mg／dl， Al－P 7．3 KAU， BUN

24mg／dl， Cr 2．O mg／dl， Na 138 mEq／L， K 3．7

mEq／L， Cl 101 mEq！L， T．P． 6．6 g／dl， AIG O．94．

 尿所見；pH 6．6，野饗（一），糖（一），白血球3

～5／hpf，赤血球5～10／hpf、 EcG異常なし．

 入院後経過：入院時38℃以上の発熱と軽度の右側

腹部痛があったが，血圧は安定しており新しい出血は

ないと考えられた．KUBでは右側腹部のレ線透過性

の低下と，腸内ガス像の左側へのいちじるしい圧排が

認められ（Fjg．1）， DIPでは両側とも腎孟腎杯系の

圧排延長所見は認められるものの，造影剤の排泄は良

好であった（Fig．2）．病変が両側性であること，腎機

能は十分に保たれていること，新しい出血はないと考

えられたことより，保存的に経過観察することとした．
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入院時からの発熱は20日間続いたが解熱剤にてコント

P一ル可能であり，入院時より腸雑音はまったく消失

していたが，3日目より改善，経口摂取も流動食1！3

程度可能となったが低蛋白血症は持続し，高力Pリー

液，および蛋白製剤の投与を必要とした．腎の病変の

程度を知る目的と，血管カテーテル法による塞栓術が

可能か否かを検討する目的にて右回動脈造影を施行し

た（Fig．3）．三二動脈は下方に圧排され，腫瘍血管

新生像，多数の偽動脈瘤形成がみられ，二君上山内側

は無血管野となっていた．保存的治療を続けつつ出血

の自然吸収を待ったが，入院後30日目に再度出血をき

たし，再出血後の右腎動脈造影では出血前に比べ右目

動脈の下方への圧排はさらに強度となり，上極無血管

野の増大が認められ（Fig．4），イレウスの状態となり，

さらに腹部圧迫症状も強く，呼吸障害も加わってきた

ため，これ以上保存的に加療することは困難と判断

し，経腹膜的に右腎摘出術をおこなった．術中所見で

は，右後腹膜腔は著明に膨隆し，後腹膜腔を開くと法

上極より後面にかけ手挙大の血腫がGerota筋膜内に

存在し，さらに下方では下極よりその内側前方に向い

径約10cmの血腫の突出が認められた．腫瘍と血腫

および一塊となったGerota筋膜と周囲組織との癒

着は著明で，一部後面ではGcrota筋膜の確認は不能

であった，上極のGerota筋膜は横隔膜と強く癒着し

ており，一部残存した状態で腫瘍および血腫を摘出し

た（Fig．5）．摘出標本は重量5909，大きさ12×17．5

× 12 cmであった．

 割面で，腎は大部分が腫瘍化し上記と下山側に血腫

が認められた（Fig．6）．組織学的診断は血管筋脂肪

腫であった（Fig．7）。患者は術後経過は良好で，対

側腎機能に問題なく退院し，現在外来にて経過観察中

である．

考 察

 本邦における両側腎血管筋脂肪腫は，われわれの調

べえたところでは44例報告されており，44例の年齢分

布はユ4歳より78歳，30歳代にもっとも多く発生してお

り，男女比は21：23であった．44例のうち結節性硬化

症に合併したのは35例（79．5％）であった．44例の臨

床症状としては，腹痛，疹痛25例（58．1％），腹部腫

瘤18例（41．9％），血尿10例（23．3％）が多く，以下

ショック，発熱，腰痛などがみられている1’u6）．

 腎血管筋脂肪腫の診断にさいし，問題となるのは腎

細胞癌との鑑別である。血管造影については，一般に

動脈瘤様の血管の拡張，ラセン二様血管，動静脈褄の

欠如，静脈相におけるOn｛on peel像が診断の一助

とはなるものの腎細胞癌との鑑別は困難とされてい

る4・6・7・11）．血管筋脂肪腫のCTの特徴としてはその

構成成分の脂肪組織によってその部位での吸収値が低

値を示すこと，また，超音波検査では脂肪組織により

高いエコーを示す部分があることが特徴とされており

近年では，CTや超音波検査により術前に血管筋脂肪

腫の診断が可能となった8～10，13）．また，血液生化学所

見ではLDHの上昇を，腎腫瘍との鑑別に有用であ

るとする報告もあり即2），LDHの上昇の原因は，腫

瘍からの出血によるものと考えられており11・12），自験

例でもLDHは正，180 u／しといちじるしい上昇が認

められた．

 腎血管筋脂肪腫の治療としては，CT登場前には腎

腫瘍との鑑別が困難であったためか，1977年中野ら1）

の統計では72例中63例（87，5％）に腎摘除術がおこな

われているのにくらべ，1984年高士ら6）の統計では，

194例中148例（76．3％）に腎摘除術がおこなわれてい

るものの，腎保存をおこなった症例の増加がみられて

いる12）．44例の両側例では片側腎摘14例（31．8％），

生検のみ15例（34．1％），腎摘＋生検，両側腎摘，部

分切除，腎摘＋部分切除，各2例（4．5％），経過観察

のみ4例（9．1％）などがおこなわれており，腎摘の

みに限ってみれば，20例（45．5％）におこなわれてい

た1～6）．

 両側性に病変が存在した場合には，腫瘍の増大によ

り残存腎機能が低下することも考えておかなければな

らず安易に腎摘除術は選択しえず，治療の原則は不必

要な腎摘除をさけることである．近年では，血管カテ

ーテル法による塞栓術14）や部分切除15）さらには生検の

みにて経過観察する症例12）の報告もみられている．

 両側例でしかも後腹膜腔に大量出血をきたした場合

の治療については種々の問題がある．大量出血それ自

体は輸血などの処置により致命的でないと考えられ，

保存的治療のみで止血することができ，合併症が軽度

の場合には保存的治療のみでよい．また，腎の病変が

限局しており合併症も軽度の場合には，部分切除術や

血管カテーテル法による塞栓術が適当な治療法とな

る．しかし自験例では初回出血後，保存的に経過観察

したが経過中再度大量出血をみたこと，腎はほぼ全体

が腫瘍化しており，塞栓術や部分切除術の適応ではな

いと考えられたこと，さらには大量の後腹膜腔出血に

よるイレウス，発熱などの合併症により，入院治療よ

り脱しえないと考えられ，腎摘除術を施行せざるをえ

なかった．腎血管筋脂肪腫での腫瘍からの出血は，血

管自体に問題があり完全には止血しえないとも考えら

れ，両側腎血管筋脂肪腫については腎保存を原則とし
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加療すべきであるが，自験例のごとく再発性に大量出

血をきたすような例には，あえて腎摘除術をしなけれ

ばならないときもあると考えられた，

結 語

 後腹膜腔に大量出血した両側腎血管筋脂肪腫の1例

を報告しこのような症例での治療法について考察を加

えた。

 本論文の要旨は第30回四国地方会において発表した．

 病理組織所見について御教示いただいた当院中央検査部沼

本敏博士に深謝いたします．
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