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   A 52-year-old man was referred to the department of neurosurgery of our hospital for evalua-
tion of left occipital pain on September 27, 1982. Brain CT and arteriography showed midcerebel-
lar tumor and an operation was performed on October 7, 1982. Histopathologically, the tumor 
was hemangioblastoma (solid type). His whole-body CT showed bilateral multiple renal tumors 
but no angioma retinae were found. Angiography revealed that the lesions were bilateral multiple 

(more than 20) renal tumors, bilateral adrenal tumors and left retroaortic renal vein. The patient 
underwent bilateral radical nephrectomy and lymphadenectomy on December 15, 1982. Renal cell 
carcinoma (grade II>III) with adrenal and left renal vein involvement were noted on the patholog-
ic specimen. Postoperatively, he received supplement therapy with hydrocortisone and hemodialy-
sis, but died of bleeding from the recurrent hemangioblastoma on July 7, 1983. 
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緒 言

VonH三ppel-Lindau病 に 腎 癌 が 合 併 した 報 告 例

は,欧 米 で は 多数 み られ る が,本 邦 に お い て は,わ れ

われ が 調 べ え た範 囲 で は,本 症 例 以 前 で は4例 を み る

にす ぎな い.今 回,わ れ わ れ は,vonHippel-Lin-

dau病(以 下,VHLと 略 す.)に 合 併 した 両 側 腎 癌

の1例 を経 験 した の で 報告 し,若 干 の 考 察 を 加 えた 。

症

患 者lI.K.,52歳,男 性

初 診=1982年9月27日

主 訴:左 後 頭 部 痛

例

家族歴:父 親の兄弟8人 中2人 が人工透析を施行し

ているが,詳 細は不明である.

既 往 歴1957年,肺 結核 症 にて2年6ヵ 月入 院 加 療

した.

現病 歴 ・1982年8月,左 後 頭 部 痛 が 出現 し,9月27

日,当 院神 経 外科 を 受診.脳 腫 瘍 が 疑わ れ,精 査 の た め

入 院 とな った,CTお よび 脳 血 管 造影 で小 脳 虫 部 に 腫

瘍 が発 見 され た た め,10月7日,小 脳 腫瘍 摘 除 術 を 施

行.病 理 組 織 学 的 に,solidtypeのhemagioblasto-

maと 診 断 され た.術 前 よ り顕 微 鏡 的血 尿 が 続 き,精

査 中,腎CTに て 両 腎 に腫 瘤 が認 め られ た た め,11

月27kl,当 科 へ 転科 とな った.

現 症:身 長159cm,体 重58kg.血 圧148～80

mmHg.脈 拍78,整.皮 膚 にcafeaulaitsPotや

皮膚 線 条 は 認 め られ なか った.

入 院 時 検 査 所 見 ・尿 所 見 で 赤 血球 が1視 野 に2～5

個 出現 してい る以外,赤 血 球 増 多 も認 め ず,各 種 の 生
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化学検査,ホ ルモン学的検査も正常であった,

X線 検査所見:胸 部単純撮影では,右 下肺野に,既

往の肺結核症のためと思われる点状石灰化陰影を認め

るが,他 に異常はない.IVPで は,左 腎上極部の腫

大と,腫 瘤による上,中 腎杯の圧排変形を認めるが,

右腎には特に変化 を認め なかった(Fib.1).選 択的

腎動脈造影では,左 腎は腎上部を中心に腎の約半分を

占める腫瘍血管陰影 を認め,副 腎に も軽度のpo-

olingが 観察された.ま た静脈相で,腎 静脈と下大静

脈の合流部が正常よりかなり低位であることが認めら

れた(Fig.2A).右 腎は,腎 の比較的末梢部に軽度の

puddlingを 認め,副 腎には,poolingと 多数の新生

血管像が観察された(Fig.2B).ま た,腎CTで は,

両側とも多発性の腎腫瘍を疑わ せる像が観察 され た

(Fig.3),

以上の結果からVHLに 合併した両側腎,副 腎腫瘍

が疑われたため,さ らに他臓器の精査をすすめたが,

両側眼底に,血 管腫は観察されず,肝 はCTで 右葉

後面に1個 所,嚢 胞を認めたにとどまった.

このため,1982年12月15日,肋 骨弓下経腹腔的到達

法にて,両 側根治的腎摘除術,リ ンパ節郭清術を施行

した.

手術所見:左 腎門部の リンパ節は母指頭大に腫張し

てお り,左 腎静脈は,retroaorticrenalveinで あ る

ことが確認された,副 腎は両側とも結節状腫瘤を触知

したため,肉 眼的に正常であった右副腎上極付近のみ

残し,両 側とも摘除 した.肝 は触診上,結 節は不明で

あった.
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摘出標本:右 腎340g,左 腎470gで 両腎とも腫蕩

は多数結節状に腎外に突出しており,一 部被膜を破っ

て浸潤していた.割 面では,腎 実質の比較的末梢部に

多数の腫瘍が散在 してお り,両 側とも20個所以上確認

された.ま た左腎では,腫 瘍の腎静脈内浸潤が認めら

れた(Fig.4A,B).左 副腎はほぼ腫瘍組織で占めら

れ,右 副腎は数個の結節状腫瘍が認め られ た(Fig.

4C`.

病理 組織学的所見 両腎とも腫瘍部は,renalcell

carcinomaの 像 で あ り,gradeは 皿で,一 部 皿

(Fig.5A,B).副 腎は両側とも髄質を中心に同様の所

見を示した(Fig.5C).ま た右副腎断端部に腫瘍は認

められなかった.リ ンパ節転移はな く,反 応性炎症性

変化のみであった.

術後経過 ・術後,人 工透析およびハイ ドロコーチゾ

ン補充療法を開始し,遠 隔転移もな く,外 来にて経過

観察していたが,1983年5月 頃より,頭 痛が激 しくな
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Fig.4.Macroscopicappearance.A,morethan20smallmassesscatteredin
rightkidneywithminimalcapsularinvasion.B,multipletumorsin
leftkidneywithminimalcapsularandrenalveininvolvement(white
arrow),C,tumormassesinbilateraladrenalglands.
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Fig.5.Microscopicappearance.A,rightkidney(x100).B,leftkidney(x100).
C,rightadrenalgland(x40).Bilateralrenalcellcarcinoma(clearcell
typegradeII>III)withbilateraladrenalinvolvement.

り,脳CTを 施 行 した と ころ,右 側脳 室 にhe・nan-

gioblastomaと 思 わ れ る腫 瘍 が 発 見 さ れ た こ の た

め,脳 神 経 外 科外 来 で定 期 的 に経 過 観 察 して い た が,

1983年7月7日,人 工 透 析 中 に脳 出血 を 起 こ し,死 亡

した.

考 察

1895年vonHippelは 網 膜 に み られ たhemangio-

blastomaに つ いて 報 告,つ い で1926年,Lindauは

小脳 のhemangiobla3tomaに つ い て詳 細 な 検 討 を行

ない,小 脳 と網膜 の疾 患 は 病 理 学 的 に 同 じ も の で あ

り,両 者 は 合 併 が 多 く,ま た 肝,膵,腎 な どに 嚢 腫性

変 化 を伴 い や す い こ とを 報 告 し,以 後 この疾 患 群 は,

vonHippel-Lindau病(VHL)と 呼 ば れ て い る.

VHLに 腎 癌 が 合 併 す る 割合 は,報 告 者 に よ り,

まち ま ちで あ り,35～40%1)と す る もの や,83%z)に

認 め られ る とす る もの まで あ る が,か な り高 頻度 に合

併するといって差 しつかxな いようである.

本邦における合併例は,わ れわれが調べえた範囲で

は,腎 癌の可能性のあるものも含めて,自 験例を入れ

て8例 である(TableI).し か し,与 芝ら3)の症例は、

腎動脈造影で右腎に腫瘤陰影を認めたという記載にと

まり,林 田ら4)の2例 も,1例 は腎動脈造影で左腎に

血管性腫瘍陰影を認め,も う一例は,試 験開腹で右腎

に小指頭大か ら母指頭大の実質性腫瘍を数個認めたと

い う記載であり,腎 癌であるかどうか,組 織学的には

明らかでない,こ のため,明 らかに腎癌であるという

症例は,志 熊 ら5)の報告以後,本 症例を含め,5例 に

とどまるようである.

このように,本 邦では,VHLに 合併する腎癌の報

告が少ないが,そ の理由として,中 嶋ら7)は,VHL

その ものが稀な疾患であること,腎 病変の有無につい

てあまり関心が払われなかったことなどに起因してい

ると述べている.
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CasesofrenaltumorsassociatedwithvonHippel-Lindaudiseasein

,Japaneseliterature.

CaseNo.AgeSexRenaltumorsProcedure Pathological
findings

Authors

1

2

3

4

5

6

7

8

24MRt.solitary

63FLt.solitary

38FRt.multiple

26M

?

?

??solitary

23MLt.solitary

39FLt.solitary

52MBil.multiple

?

?

?

?

?

?

?

Renalcellca.

?nephrectomyRenalcellca

Lt.tumor

enucleation

Lしnephrectomy

Renalcellca

Renalcellca.

Bil.nephrectomyRenalcellca.

Yoshidaetal.(3)

(1978)

Hayashidaetal.(4)

(1980)

〃

Shigumaetal.(5)

(1980)
Nodaetal.(6)

(1981)
Nakajimaetal.(7)

(1982)

lidaetal.(8)
(1984)

Presentcase

しか し,Kadirら2)に よれば,統 計上,VHLの

患者の32%が 腎癌で死亡 して おり,小 脳のheman-

;ioblastomaに よる死亡の53%Y=次 ぐ高い値であ り,

VHL患 者 の腎病変の有無については,十 分に検討さ

れなければならないと思われる.

VHLに 合併する腎癌は,1)両 側性,多 発性であ

る傾向があること,2)CTや 腎動脈撮影などによっ

て腫瘍が小さいうちに発見できること,3)こ れ らの

小さな腫瘍は通常,非 浸潤性で厚い被膜に包まれてお

り,転 移や腎静脈内浸潤が比較的少ないといわれてい

ること,4)両 側腎癌 の場合に両側腎摘除術を施行 し

た際,術 後の人工透析や腎移植による免疫抑制のため

に悪性腫瘍が発生する危険があることなどから,現 在

は,腎 摘除術でなく,よ り保存的な,腫 瘍摘出術を施

行することが主流となっているようである1,9,10).

Pearsonらq)は,3例 のVHLに 合併した両側腎

癌を,腎 動脈造影で検討後,腫 瘍摘出術または,腎 部

分切除術を施行し,6ヵ 月から36ヵ 月にわたって経過

観察 し,こ の間に転移や再発は認められなかったと述

べている.

また,Kadirら2)も,腎 動脈造影やCTに よって

腫瘍の存在を詳細に検討 し,VHLに 合併 した4Jy1Jの

両側腎癌,お よび1例 の片側腎癌の全例に腫瘍摘出術

を施行している,彼 らは,腎 血管造影によって,数 ミリ

の大きさの腫瘍まで術前診断が可能であ り,ほ ぼ80～

100%の 腫瘍を摘出できたと述べている.ま た,新 た

に発生した腫瘍や,取 り残された腫瘍は,発 育の早い

ものや,1cm以 上の大きさのものに限 り,再 度の腫

瘍摘出術を考えてお りド両側腎摘除術を施行すること

は,反 対の立場をとっている,

…方,Tetnerら11)は,両 側性に腎癌が存在する場

合,VHLに 合併 した腎癌は,多 発性であるという性

質上,腎 実質を残すことは,そ こから腫瘍の発生をみ

る可能性があ り,治 療法としては問題が残 り,両 側腎

摘除術施行後,人 工透析を施すべきであると述べてい

る.

今回のわれわれの症例は,両 腎とも20個所以上の腫

瘍が認められ,副 腎にも浸潤し,左 腎では,腫 瘍の腎

静脈内浸潤 も認められたため,腎 の一部を残すこと

は,技 術的にも不可能であると判断し両側腎摘除術を

施行した.

VHLに 合併した腎癌は,通 常の腎癌とは,両 側

性,多 発性に生 じやすいという点などでかなり性質を

異にするが,こ れらの腎癌の組織学的な検討,た とえ

ばgradeに 関 して高 いものが多いのか,低 いものが

多いのか,ど の程度の大きさになると浸潤性となるの

かなどについては,あ まりなされていないようである.

また,Palmerら12)は,通 常の腎癌が両側性に生じ

た場合,両 側腎摘除術施行後,人 工透析を施行するよ

りも,腎 部分摘除術を施行したほうが予後が良いと述

べているが,こ のことが,そ のままVHLに 合併し

た腎癌にもあてはまるかどうか疑問が残る.ま た,腫

瘍摘出術や腎部分切除術を施行しても,残 存する腎実

質か らの腫瘍発生の頻度が高いのであれぽ,何 回も腫

瘍摘出術や腎部分切除術を繰 り返し施行することは,

技術的にも困難になるものと思われる.

また,VHLは,本 来全身性の疾患であり,合 併し

た腎癌の治療法も,他 臓器の状況によって変更を余儀

なくされる場合も生じるものと思われる.

以前は,VHLに 合併 した賢疾患は,比 較的良性の

ものが多いとい う報告i3)があ り,あ まり治療の対象と

ならなかった時期があった.そ の後,腎 癌の合併が高



福 田 ・ほ か:vonHippel-Lindau病 ・両 側 腎 癌

頻度にみられるという報告か ら,積 極的に腎摘除術を

施行した時期を経て,現 在はより保存的な腫瘍摘出術

を施行することが主流 となった時期にきていると思わ

れる,

今後は,VHLに 合併した腎癌の病理組織学的な検

討を行なう一方で,腫 瘍摘出術ならびに腎部分切除術

を施行 した症例の予後を詳 しく検討 していかねばなら

ないと思われる.

結 語

52歳,男 性 に み られ たvonHippel-Lindau病 に

合併 した両 側 腎 癌 の1例 を 報 告 し,若 干 の文 献 的 考 察

を加xた,

なお本論文の要旨は第416回 日本泌尿器科学会東京地方会

において報告 した.
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