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Wilmstumorisoneofthemostcommonmalignantneoplasmsinchildren.Inthelast
2decadesthesurvivalrateofchildrenwiththisdiseasehasdramaticallyincreased.However,

inadults,theguidelineforitsmanagementislessclear.Wehereinreporttheprolonged
survivalofapatientwithadvancedadultWilmstumoraftertreatmentwithchemotherapy,

irradiationandoperations.AdultWilmstumorshouldbetreatedaggressivelywithawell-
timedcombinationofsurgery,chemotherapyandradiotherapy(i.e.,multimodaltreatment),

evenifthestageofthediseasewasadvanced.Thereby,wesuspectthattheprognosisof
adultWilmstumorwouldbemarkedlyimproved.
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緒 言

成人 ウィルス腫瘍は,稀 な疾患であ り,予 後 も不良

であ る,わ れわれ は,初 診時 す で に肺転移を 有 し,

groupIVと 考 えられた症例 に対 し,手 術,放 射線療

法,化 学療法 を組み合わせ た集学的治療を施 し,発 病

か ら死亡 まで9年10ヵ 月の経過を とった剖検例を経験

したので,若 干の文献的考察 を加えて報告す る,

症

患者=36歳,男 性

主訴:高 熱,左 季肋部腫瘤

*現:大 阪赤十字病院

例

家族歴 ・既往歴:と もに特 記事項 な し

現病歴=1975年3月 高熱 左季肋部腫脹を きた し,

敗血症 の診断 で,抗 生物質の投 与を受けて解熱 した,

左季肋部腫瘍 は,自 覚 していたが,1979年3月 頃 より

増大 し,検 診 の胸部 レ線撮影で,異 常陰影 を発見 され

た。5月 上腹 部痛,腹 部圧迫感出現 し,腎 腫瘍 の疑い

で,7月20日 入院 した.

入院時現症1外 表や外性器に奇形な どは認めず,表

在 リンパ節は触れなか った.胸 部の理学的所見に異常

は認めなか った.左 上腹部が膨隆 し,巨 大腫瘤をbi・

manualに 触れた.硬 く,表 面 凹凸が あ り,呼 吸性

移動を認めた.

入院時検査所見:血 沈113mm/1h,末 梢血 は 軽度

貧血,LDH448mU/ml,AIP88mu/ml,BuNl2



西村 ・ほか:成 人型 ウィルムス腫瘍 ・集学的治療

mg/dl,血 清cro.9mg/dl,血 清電 解 質 異 常 な し,

総 蛋 白7.59!dl,ア ル ブ ミン47・7%,AIG比o・91,

グロブ リン:α 且5.0%,α214.1%,β12.7%,γ

20.2%=IgA246mg/dl,IgM173mg/dl,IgG

1,232mg/dl,Tcell65.3%,BcellO%,Mitogen

Response(S.1.):PHA48.9,ConA28.0,PWM

23.1,

DIP像 で 左腎 に 巨大 腫 瘍 を 認 め,腎 孟 は 拡 張 し,

腎杯 は延 長 し,鈍 円化 して い る(Fig.1).

選択 的 左 腎動 脈 造 影 に て,左 腎動 脈 は下 方 へ 圧排 さ

れて い る.左 腎腫 瘤 部 は,全 般 にhypovascularで

あって,と ころ どこ ろ腫 瘍 血 管 が あ り,tumorstain

を認 め る(Fig.2).

胸 部 断層 撮影 に て,左 上 肺 野 お よび 左下 肺 野 に 転 移
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Fig.2.Selectiveleftrenalangiogramgivingan

evidenceofalargehypovasculartumor.

Abnormaltumorvesselsweredetected.
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Chesttomogramshowsmetastaticlesions

atupperandlowerpartsofleftlung.

巣 を認 め た(Fig.3).

入院 後経 過(Table1～3):1979年8月,左 腎 癌 の

診 断 に て,経 腹 膜 的 に 左 腎摘 出術 施 行 。術 中脾 臓 に ピ

ンポ ン玉 大 の転 移 を 認 め たた め,摘 脾 も施 行 した.術

後actinomycinD(AMD),vincristine(VCR)に

よ る化学 療 法 を施 行.初 回 は,AMDO.5mgiv5日

間,VCR2mgivを 第1日 目に 投 与 し,以 後8wks

に わ た りVCR2mg投 与 した.化 学療 法 と同時 に

renalbed,左 上 下 肺 野 に 対 し,コ バ ル トを 各 々2,000

rad,6,000rad照 射 した.こ れ に よ り肺 の 転移 巣 は,

著 明 な 縮 小効 果 を認 め た(Fig.4).

1980年2月,突 然 頭 痛,嘔 吐,視 力 障 害 出現 し,

脳CTに よ り脳 転移 を認 め た た め,外 科 的 に 切 除 し

た.術 後 コバ ル トを 全 脳 に3,400rad照 射 した(Fig.

5).ま た,左 下 肺 野 の転 移 巣 は,縮 小 した もの の,完

全 消 失 しな い ため,外 科 的 に 切除 した.

そ の 後,3ヵ 月 ご とにAMD,VCRに よる化 学 療

法 を 施 行 して いた が,右 肺 お よび肝 に転 移 巣 出 現 して

きた た め,VABIIIに よ る化 学 療 法2コ ー ス 施 行

し,縮 小 効果 を認 め た,1981年12月 には,大 動 脈 塞 栓

を 生 じた の で,塞 栓 除 去 術 お よび,人 工 血 管 に よる再

建 術 施 行 した が,塞 栓 は,腫 瘍 に よる もの では な か っ

た.肺,肝 の 転移 巣 につ い て,再 度 増大 傾 向が み られ

た た め,肺 お よ び 肝 門 部 に 対 し,コ バ ル ト照 射 し,

1982年8月 退 院 した(Fig.6).

そ の後,1983年9月 右 前 腕 部 に 腫瘍 の転 移 に よ る と

思わ れ る腫 脹 を き た し,外 来 通 院 に て,電 子 線 照 射 を

行 な った 以 外,2年 間 はsymptomfrceの 状 態 で 元

気 に して い た.

1984年8月 よ り,発 熱,黄 疸,食 欲不 振 出現 した た

め,入 院後,AMD,VCRに よ る 化学 療 法 を開 始.



1228 泌尿紀要33巻8号.1987年

Table1.ClinicalcQurse(1979～1980)

CaseT.K.36y.o.WilmsTumor
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Clinicalcourse(198-.1982)abbreviations:AMD(actinomycin
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当初化学療法に反応 し,黄 疸軽減,金 身状態 も改善 し

ていたが,そ の後,黄 疸増強,全 身状態悪化,1乎 吸困

難禺現 し,]984年12月21日 死亡 した.

主要臓器の肉眼的お よび顕微鏡的所見1初 回入 院時

に摘 出 した 腎 は,重 量3,100g.割 面 は 黄 白色,非 常

に脆 く軟 で,ほ とん ど膜 死 に 陥 って お り,normalな

部 分 は な か った(Fig.7).組 織 所 見 で は,ほ とん ど

高 円柱 の 細長 いhyperchromaticな 核 を有 す る 細 胞
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Fig.7.Removedrightkidney.Theweightwas

3,100gm.Almostallpartofthekidney

wasnecrosis.

Fig.4.Chesttomogramafterchemotherapy

andradiotherapy.Thevolumeoftumors

weredecreased.

Fig.5,

,

BrainGTscanshowsmetastaticlesion

atrightoccipitallobe.

Fig.6.Metastaticlesionofliver.Before
therapy(left)andaftertherapy

(right).

がtubularpatternを と り増 生 し(Fig.8),一 部 は

blastemacell状 の 集 籏 が み られ ,ま た,clearcell

状 に な った 部位 も認 め られ た.

腎 と同時 に摘 出 され た 脾 に は,ピ ンポ ン玉 大 の転 移

巣 が認 め られ た.組 織 所 見 では,tubularpatternの

腫瘍 細 胞 の ほか に,fibroustissueお よび 平 滑筋 を 思

わせ るspindleshapeな 間 葉 系 細 胞 の 増 生 が混 在 し

て い る(Fig.9)。

肝 は重 量1,970g,外 面 平 滑,や や 黒 色調 で あ り,

叢熱
Fig.8.Tumoriscomposedentirelyoftubular

formations.Tubularepithelialcellsare

columnarandtheirnucleilackpolarity

灘灘鰭鐵

臨鎌'
Fig.9,Besidestubularstructure,

matic,spindle-shaped,

cellsarepresentinspleen.
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右 葉 上 面 に 白色 調 の結 節 を 認 め た.割 面 は,middle

segment～lateralsegmentに かけ て,約14cmφ の

黄 白色 のtumorを 認 め た.組 織 で は,Fig.10に 示

す ご と きrosette形 成 著 明 な部 位 が 認 め られ た,

考 察

成人型Wilms腫 瘍は,稀 な疾患であ り,全Wilms

腫瘍の うちのi%以 下 とされている.わ れわれの調 べ

えた成 人型Wilms腫 瘍の本邦報告例は,自 験例を含
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め45例 で あ り,欧 米 で は200例 近 くが 報告 され て い る.

1970年 以 降 の 報告 例 を,自 験 例 を 含 め 表 に し た の

が,Table4で あ る。

また 成 人 型Wilms腫 瘍 の 組 織 型 は,多 様 で あ り,

診 断的 に 困 難 な場 合 が 少 な くな い.Morganら1)は

Wilms腫 瘍 類 似 の 未分 化 型 腎癌 や 肉 腫 の症 例 を 報 告

し,組 織 診 断 上 の 問 題点 を指 摘 して い る.

Kiltonら2)に よれ ば,192例 の成 人 型Wilms腫 瘍

に つ き,① 原 発 性 腎 腫 瘍② 胎生 期 の 腎 芽 細 胞成 分 の証

明 ③embry・naltubularま た はglomcruloid構

造 の形 成 ④ 他 に 腎 癌 を診 断 さ せ る部 分 が な い こ と

擁灘
Fig.10.Notetherosettepattern.

Table4.Reportedcasesin,Japan(1970)

Na報 告年 報告者 年齢 性 患側 主 訴 病 期 治 療 予 後

24

25

26

27

za

29

30

31

32

33

34

35

36

39

38

39

40

41

42

43

44

45

1970

1971

1972

1973

1973

1974

1974

1975

1976

1976

1976

1978

1978

ユ978

1979

1979

1979

1979

1981

1981

1982

ユ985

松 浦

並 木

伊 達

谷 村

戒 野

竹 内

竹 内

天 野

菅 野

宇 山

藤 沢

小 林

内 山

丸 田

山 中

赤 座

青 木

矢 嶋

橘

萩 原

原

自験例

16

63

55

55

23

21

23

53

20

73

42

38

21

zo

26

17

47

15

22

37

51

36

男

女

男

女

女

女

男

女

男

男

男

女

女

男

男

男

男

男

女

女

男

男

右

右

左

左

左

左

右

右

右

左

左

左

右

左

右

左

右

右

右

左

右

左

発 熱

血 尿

腹部腫瘤、発熱

腹部腫瘤

腹部腫瘤

血 尿

腹 痛

腹 痛

腹 痛

血 尿

血 尿

腹部腫瘤

腹部腫瘤

腹部腫瘤
血 尿

血 尿

腹部腫瘤

血 尿

血 尿

腹部腫瘤

右側腹部痛

発熱、左季肋部

腫瘤

I

I

m

In

N

IorII

1

IIor[Q

I

I

I

m

I

I

?

I

ry

m

ry

腎摘+放 射線

腎 摘

脅摘 十化学療法(MMC)

腎 摘

腎摘+放 射線+化 学療法(AMD+VCR)

腎摘+化 学療法(AMD+VCR)

腎摘+放 射線+化 学療法(MMC)

腎 摘

腎摘+放 射線

腎摘+放 射線+化 学療法(FT-207,0K-432)

腎摘+放 射線+化 学療法(AMD,VCR,CTX)

腎摘+放 射線+化 学療法(AMD)

腎摘+放 射線+化 学療法(AMD,VCR,CP,ADR)

化学療法+腎 摘

腎摘十放射 線十化学療法(VEMP)

腎摘+放 射 線+化 学療法(AMD)

腎摘 十化学療法(AMD》

腎摘 十化学療法(AMD)

腎摘+放 射線+肝 切 除+化 学療法(AMD+VCR)

腎摘+放 射線+化 学療法(AMD+VCR+ADR}

腎 摘

放射線+化 学療法+手 術療法

術後5カ 月生存

不 明

術後81日 死亡

不 明

術後6カ 月

不 明

術後84日 死亡

不 明

1カ 月死亡

9カ 月

肺転移増悪

11カ 月生存

肺転移増悪

生 存

4カ 月生存

生 存

7カ 月生存

?

6年11カ 月生存

1年7カ 月生存

?

9年10カ 月

⑤ 組織 学 的にWilms腫 瘍 が 明 らか で あ る.⑥16歳

以 上 の基 準 で 調 査 した とこ ろ,確 実 に成 人 型Wilms

腫瘍 と診 断 され た の は,35例 であ った と してい る.

治療 に 関 しては,小 児 のWilms腫 瘍 の場 合 は,か

つ て は,治 癒 率0～25%3)で あ った ものが,National

WilmsTumorStudyの 治療 計画 に よ り,最 近 では

95%に まで,向 上 して きたA).

しか しな が ら,成 人 のWilms腫 瘍 の場 合,そ の症

例 数 が 極 端 に 少 ない た め に,NWTSの プ ロ 】・コー ル

が 施 行 され て きて お らず,ま た 化学 療 法 が さか ん な 今

日に お い て も,aggressiveに 治療 され て い る もの は,

ほ んの 一握 りにす ぎ ない,

Kisieliusら5)は13歳 の 小9己に対 し,従 来 のAMD,

VCRの 化 学 療 法 に 反 応 し な くな っ た た め,bleo・

mycin,cyclophosphamidc,vinhlastine,cis-pla-

tinumに よる化 学 療 法 を 施行 し,objcctivePRを

得 た と報告 してい るが,自 験 例 に お い て もAMD,

VCRに よ る化 学 療 法 に もか か わ らず,腫 瘍 が 増 大 し

て きた た めactinomycinD,bleomycin,cyclophos-

phamide,vinblastine,cis-platinumに よ るいわ ゆる

VABIIIを2コ ー ス施 行 し,腫 瘍 の 縮 小 効果 を 認 め た.

そ の 他Richard6).Rothら7)もAMD,VCRを

中 心 と した 多剤 使 用 療 法 の 有 用 性 を述 べ て い る.

本 症 例 の場 合,可 能 な か ぎ り積 極 的 に手 術 療 法 を施

行 し,こ れ に,化 学 療 法,放 射 線 療 法 を組 み合 わ せた

集 学 的 治療 に よ り,優 れ た 効 果 を 得 た もの で あ り,成

人 型Wilms腫 瘍 とい え ど もこれ らの 治療 に反 応 す る

も ので あ る とい え る.

予 後 を 左 右 す る因 子 と して,病 期 と組 織 型 が,大 き

な比 重 を 占め る と考 え られ る.Kiltonら の集 計 に よ

る35例 の成 人 型Wilms腫 瘍 で は,全 体 の 治療 に対 す

る完 全 寛 解 率 が44%,そ の 半数 が5年 以 上再 発 な く生

存 して い るが,grouplll,IVの 群 で は,11症 例中

生存 率 は2例 の み で,groupIVの5例 で は,全 例
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5ヵ 月 以 内に 死 亡 して い る.ま たBeckwithら8)は

427例 を 対 象 と し,そ の 組 織 型 をfavorableと

unfavorableと に 分 け,予 後 との 関連 を述 べ て い る.

unfavorableと は,anaplasiaま た は,sarcomatous

な像を 呈す る例 で,前 者 は,1)周 辺 に接 す る腫 瘍 細

胞の3倍 大 の核 を 有 し,2)ク ロマ チ ン量 が 多 く,3)

異常核 分 裂 が存 在 す る とい う条 件 を 満 た す 腫 瘍 細 胞 の

認め られ る もの を さす.sarcomatousと は,低 分 化

の間質 性 腫瘍 細 胞 が,主 体 を 占め る もの で あ る.

腫瘍 死 亡 率 は,favorablepatternで は,6.9%で

あ るのに 対 し,unfavorablepatternで は,57.1%

であ った と して い る.

自験 例 の場 合,組 織 型 で は,一 部 にsarcomatous,

anaplasiaを 示 す像 が み ら れ る が,概 ねfavorable

patternと 考 え ら れ る.し か し,病 期 で は,初 診 時

すで に肺 転 移 を 認め,groupIVで あ り,全 経 過9

年10ヵ 月 は,異 例 に長 く,本 邦 に お い て,こ れ に類 す

る報告 は な い も の と思 われ る,

われ わ れ の経 験 か ら,病 期 の進 ん だ 症 例 で あ っ て

も,外 科 手術,放 射線 療 法,化 学 療 法 に よる 集学 的 治

療 を積極 的に 試 み る べ きで あ り,成 人 型Wilms腫 瘍

は,治 療 可能 な 疾病 と考 え る.

結 語

36歳 の男性に生 じた成人型Wilms腫 瘍において,

長期経過観察例を経験 したので若干の文献的考察を加

えて報告 した.
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