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結節性硬化症 に合併 した 腎oncocytomaの1例
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RENAL ONCOCYTOMA ASSOCIATED WITH 

TUBEROUS  SCLEROSIS  : REPORT OF A CASE
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   A case of a renal oncocytoma associated with tuberous sclerosis in u 31-year-old woman 
is reported. She displayed many characteristic skin features of tuberous sclerosis but no 
central nervous symptoms. Although she complained of dysmenorrhea and hypermenorrhea, 
she had no complaints related to the kidney. A left renal tumor was discovered incidentally 
during preoperative examination for gynecologic disease and left nephrectomy was performed. 
Histologically, the tumor was shown to be a typical renal oncocytoma. 

   This is supposed to be the first case of renal oncocytoma associated with tuberous 
sclerosis in Japan. 
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緒 言

Bourneville-Pringle母 斑症Dは 全身の諸臓器に過

誤腫形成 を きた す遺伝性疾患 で,皮 膚科領域以外 で

は,結 節性硬 化症の名称が用い られ るこ とが多い.泌

尿器科領域では,過 誤腫であ る腎血 管筋脂肪腫が高率

に合併す ることが知 られているが,上 皮性腫瘍であ る

腎細胞癌や腎oncocytomaが 合併す ることは稀であ

る.顔 面脂腺腫 。て んかん ・知能発育遅延を古典的三

主徴とするが,今 回われわれは,中 枢神経症状を欠 く

結節性硬 化症 の症例で子宮筋腫の術前 尿路検査にて偶

然に発見された腎oncocytomaの1例 を経験 したの

で報告す る.

*現:大 阪大学医学部泌尿器科

**現:住 友病院泌尿器科

症 例

患者:T.M.,31歳,女 性

主訴:な し

家族歴=祖 父が胃癌 で死亡.母 親が高血圧症で治療

中であ るが,同 胞 ・両親に結節性硬 化症の徴候は認 め

られない.

既往歴ll2歳 の時けいれん発作が あったが,脳 波 上

はてんかんの所見はない といわれてい る.20歳 頃皮膚

病 変 より結節性硬化症 と診 断されている.

現病歴1月 経困難症のため1985年7月 大阪厚生年金

病 院婦 人科を受診 し,子 宮筋腫 と診断 され,そ の術前

尿路検査を 目的に,同 年9月4日 当科に紹 介された.

泌尿器科的な 自覚症状はなか ったが,偶 然に左腎腫瘍

が発見されたため,同 年10月22日 当科へ 入院 とな っ
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た.

入 院 時 現 症=身 長159.7cm,体 重58kg,体 格 ・栄

養 中 等 度 で,知 能 発 育 は 正 常.血 圧140j70mmHg,

脈 拍801分 で整.顔 面 に 小 丘 疹 が 多 発 して お り,皮 膚

科 に て い わ ゆ る顔 面脂 腺 腫 と診 断 され た.頸 部 に 軟 線

維 腫 が 多 発 して お り,左 腰 背 部 に 手 掌大 の隆 起 革 様 皮

が み られ,左 足 第3・ 第4躇 に 爪下 線維 腫 もみ られ,結

節 性 硬 化 症 と診 断 され た.腹 部 双 手診 で,左 腎 下極 に

表 面 平 滑 な弾 性 硬 の腫 瘤 を 触 知 した.ま た 下 腹 部 に も

子 宮 筋 腫 と考 え られ る腫 瘤 を触 知 した.神 経 学 的 に は

特 に 異常 な く,鼠 径 部 ・腋 窩 ・鎖 骨上 窩 に 異 常 リソパ

節 は 触知 しなか った.

入 院 時 一般 検 査 所 見 ・尿 所見;pH6.5,糖(一),

蛋 白(一),潜 血 十3,沈 清R.BC8～10/hpf,WBC

o～1/hpf,円 柱(一).末 梢 血 液 所 見;Ht31.o%,

Hb9.4g/d1,RBC425×10A,WBC5,200(Eo3

a,St6%,Seg58%,Lym29%,Mo4%),PIT

l98×10?.生 化学;T.BilO.7mg!dl,GOT16Ull,

GPT13U/1,AIP32U/1(正 常 値35～120),LDH

362U/1(正 常 値140～280),γ 一GTP14U/1,TP

7.3g/dl,ALB4.3g/dl,BUN10mg/dl,CrO.9mg

Jdl,LT.A.4.6mg/dl,Na143mEq;1.K4.2mEq/1,

CI110mEq/1,Ca9,3mg/dl.

画 像診 断 所 見:頭 部XPで は 異 常 な 石 灰 化 像 は認

め ず,胸 部XPで も特 に 異常 は ない.DIPで 左 腎

下 極 に鶏 卵 大 の 腫 瘤 陰影 を認 め た(Fig。1).腎echo-

gramで は,左 腎腫 瘤 は 全 体 にhyp◎echoicpattern

で あ るが,内 部echQが 認 め られ 腎嚢 胞 は 否 定 的 で あ

った(Fig.2).CTで は,腫 瘤 は 境 界 明 瞭 で軽 度 の

enhancementを 受け る比較的h・mogeneousな 充

実性 腫瘍 と診断 され,血 管筋脂肪腫 は否定的 であった

(Fig.3)。 選択的左腎動 脈撮影 では,腎oncocytoma

の特 徴のひとつ とされ るspokewheelconfiguration

は,は っきりせず新生血管像 もみ られ 腎細胞癌が疑わ

れ た(Fig.4).

手術所 見:左 腎悪性腫瘍 と考え1985年10月25日 腰部

斜切開にて左腎摘術を施行 した.腫 瘍 の周囲組織への

浸潤は認 めず,腎 門部 ・大動脈周囲に異常 リンパ節は

認め なか った.

病理学的所見:腫 瘍 は,長 径9cm,短 径8cmで

比較的柔 らか く,割面は茶褐色でほぼ単一色調を呈 し,

一部に漿液性の内容液 を含む 嚢胞状 の 部分 を 認 め る

が,出 血 ・壊死巣は なか った(Fig.5).結 合織性の

被膜を有 してお り,腎 実質 ともは っき り境 界され,光
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顕的に も浸潤は認めなか った,腫 瘍細胞は組織学的に

は,微 細 穎粒状好 酸性 の大 きな細胞質お よび小型 円形
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の核 を 有 し,腎 尿細 管 に 類 似 した 索 状 あ るい は 一 部 管

状 の配 列 を 示 して い る(Fig.6).mitosisは 認 め られ

な いが,散 在 性 にcellularityが 高 く,配 列 異 常,軽

度 の核 異 型 を示 す部 位 が あ った.こ の た め悪 性 腫 蕩 は

完 全に は否 定 で きな い が,尿 細 管 上 皮 由来 と考 え られ

る 腎oncocytomaと 診 断 され た.MayoClinicの 分

類 で は,gradeloncocyticrcnaltumor(typical

renaloncocytoma)に な る と考 え られ る,電 顕 的 に

は,細 胞 質 内に 多 数 のmitochondriaを 認 め,腎

oncocytomaの 診 断 を裏 付 け る所 見 と考 え られ た.

経 過1患 者 は 術 後]0ヵ 月 の現 在,転 移 ・再 発 の徴 候

は な く健 在 で あ る.な お術 前 子 宮 筋 腫 と診 断 され て い

た が,そ の後 の 婦 人科 で の手 術 に て,子 宮 腺 筋 症 で あ

る こ とが判 明 し,単 純 子宮 摘 除 術 が 施 行 され てい る.

考 察

結 節性 硬 化 症 は,先 天性 疾 患 で,初 期 の文 献 で は,

感 染 ・肺疾 患 ・悪 液 質 ・て んか ん の重 積 ・脳 腫瘍 ・腹

部 臓 器腫 瘍 ・急 性 心 不 全 な どで,10代,20代 で死 亡 す

る こ とが 多 い とされ て い た2).最 近 で は,incomplete

penetranceが 認 め られ,特 徴的 な 異 常 を 欠 く不 完 全

型 が 知 られ る よ うに な り,成 人に な る例 も多 い よ うで

あ る1).知 能 に 関 して も,38%が 正 常 で あ った とす る

報 告 が あ る3).常 染 色体 優 性 遺 伝 を示 す と され て い る

が,大 部分 はnewmutationに よる もの と考 え られ,

non-familialの 症 例 が 多 い1).結 節 性 硬 化 症 の診 断 は

古 典 的 三 主徴 の そ ろ った もの で は容 易 で あ るが,本 症

例 の ご と く中 枢神 経 症 状 を 欠 く もの では,皮 膚所 見 が

診 断 の 決 め 手 と な り,顔 面 脂 腺 腫(adenomaseba-

ceum)・ 爪 下 線 維腫(subungualfibroma)・ 隆 起 革

様 皮(shagreenpatch)・ 色 素 脱失 斑(white-leaf-

shapedmacule)が 特 徴的 とされ て い る1)な お従 来

い わ ゆ る顔面 脂腺 腫 と呼 ば れ て い た ものは,組 織学 的

に は 脂 腺 腫 で は な くangiofibromaで あ り,最 近 皮

膚 科 領 域 で は顔 面 丘疹 と呼 ぽ れ て い る よ うで あ る.

結 節 性 硬 化症 に腎 腫 瘍 の 合 併す る率 は,50～80%と

され て い る が4),そ の 大 部分 は過 誤 腫 で あ る血 管 筋 脂

肪 腫 で あ り,上 皮性 の腎 腫 瘍 が 合併 す る こ とは 稀 で あ

る.本 邦 で は,腎 細 胞 癌 の 合 併 が2例 報 告 され て い る

のみ で4),腎oncocytomaの 合 併例 は な く,調 べx

た か ぎ りで は,欧 米 文 献 で も1例 の み5)で あ り,結 節

性 硬 化 症 との 因果 関 係 は,は っ き りして い ない.

Oncocytomaは,好 酸 性 穎 粒 に 富 む 大 きな 細 胞 質

を有 す る細 胞 す な わ ちoncocyteよ りな る腫 瘍 と して,

腎以 外 に も,唾 液腺 ・甲状 腺 ・副 甲状腺 ・下 垂 体 ・副 腎 ・気

管 支 な どに もみ られ る,oncocyteはHamperlが,
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Table1,Criteriaofrenaloncocytoma(Klein
&Valensi,1976)

1)0鵬xYticcellsshouldbo恥solecomponent.

2)Nuclearandcellularpleomorphismshould

eithernotbepresentatalloronlytoaslight

ormoderatedegreeincentralareas.

$)Increasedmitoticactivityshoildnotbepresent.

4)Nosignoflocalinvasivegrowthshouldbe

present.

ギ リシ ャ語 のOnkQusthai(腫 脹 す る)とCyte(細

胞)を 合成 して 造 語 した も の で あ り6),大 型 の上 皮 細

胞 で あ る.腎oncocytomaは,1942年7_ippelに よ

り初 め て報 告 され て い る7>が,1976年KleinとVu-

lensiが そ の診 断基 準 を 提 唱 し(Table1),腎 腫 瘍 で

oncocyte以 外 の 腫瘍 細 胞は 含 まず,異 型 性 が 低 く,

mitosisは ほ とん どな く,浸 潤 の な い も の の み を 腎

oncocytomaと 呼 ぶ よ うに な って い る.以 前 は 腎 の

malignantoncocytomaと い う報 告 もみ られ た が8),

現 在 で は,こ れ は 腎細 胞癌 の 範 疇 に 入 る も の と思 われ

る。 近 年retrospectivcに,こ れ ま で腎 細 胞癌 と診

断 され て いた もの の なか に 数%の 割 合 で腎oncocyto-

maが 含 まれ て い る とい う報 告 が相 次 い で お り9),比

較 的予 後 良好 な 腎 腫瘍 と して再 認識 され つ つ あ る.大

規 模 なseriesと して は,MaeoClinicの30年 間 の 腎

腫 瘍2,797例 か らrctrospectiveに 腎oncocytoma

と診 断 され た90例 の集 計 を 行 な ったLjeberら の報 告

が あ る10).こ の90例 は,も と もとwelldifferentia-

ted(gradelor2)granularcellordarkcell

carcinomaと 診 断 され て いた もの で あ る が,Klein

とValensiの 提 唱 した 腎oncocvtomaの 診 断基 準

に合 致 した もの で あ り,62例 がgradeloncocytic

renaltumor,28例 がgrade20ncocvticrenaltu-

morと 診 断 され て い る.そ の うちgrade2の4例 は

腫 瘍 の転 移 に よ り死 亡 して い る が,gradelの 症 例 中

に は転 移 を有 す る症 例 は な い.最 近,同 施 設 か ら腎

oncocytomaのflowcytomctryに 関す る論 文 が 発

表 され て お り,こ こ ではgradcloncocyticrenal

tumorをtypicalrcnaloncocytomaと し,grade

2は,腎oncocytomaと い う名称 は つけ ず,単 に

grade20ncocylicrenalLumorと して い る.そ し

てtypicalrenaloncocycomaで も,50%が,How

cytomctryでDNAhistogramがpolyploidも し

くはaneuploidを 示 して い る とい う結3が 報 告 され

て お り,予 後 との相 関 性 に つ い ては,な お論 議 が あ

る.

腎oncocytomaとgranularcelltypeの 腎 細 月包

癌 との 鑑 別診 断 と して,前 者 は 割面 で 出血 ・壊 死 巣 が

な く,mitosisが ほ と ん どみ られ ず,乳 頭 状増 殖 様 式

が な い と す る 説iz)が あ る.し か し,oncocyteは

mitochondriaに 富 ん で お り,分 化 した 上 皮 細 胞 と考

え られ,し か もKleinとValensiの 提 唱 した 腎

oncocytomaの 診 断基 準 で は,細 胞 異型 ・核異 型 の

強 い もの は除 外 され るわ け で あ るか ら,上 記 の点 は,

腎oncocytomaが 高 分 化 型 の上 皮 性 腫 瘍 と考 えれ ば

当 然 の こと と思 わ れ る.

腎 腫 瘍 に 関 し,oncocyteはclearccl1・granular

ccl1。spindlecellな ど と同 様 に 尿 細管 上 皮細 胞 由 来

と考 え られ,こ れ らが 混 在 す る腫 瘍 も稀 で は な い よ う

で あ るlo).唾 液 腺 腫 瘍 と して はoncocyto皿aは 良 性

腫瘍 と考 え られ て お り,腎oncocytomaもKlein

とValensiの 診 断基 準 に 従 い,oncocyte以 外 の腫

瘍 細 胞 は 含 まな い 腫 瘍 とす れ ば,他 の 腎腫 瘍 の成 分 を

含 む腫 瘍 よ りは,予 後 は 当 然 よい もの と推 察 され る.

わ が 国 では,1985年 に高 士 ら13)が14例 の腎onco-

cytomaを 集 計 し,以 後 山 本 ら14)・梶 谷15)・前 川 らi6)・

岩 下 ら17)の 報 告 が あ る が,高 士 ら の例 は,一 部 に 核

異 型 の 強 い 腫 瘍 細 胞 が み ら れ る と し て お り,Klein

とValensiの 腎oncocytomaの 診 断 基 準 に は 合致

せ ず,・nCOCyte-containingrenaltumorで は あ る

が,腎oncocytomaで は な く腎 細 胞 癌 の 範 躊 に 入れ

るべ き もの と思 われ る.

腎oncocytomaの 術前 診 断 に 関 し て,選 択 的 腎

動 脈 造 影 が 有 効 とす る説18)も あ るが,必 ず し も 腎 細

胞 癌 と の鑑 別 は 容 易 で は な い.echogramで は境

界 明瞭 な 腎 実 質 とisoechoicな 腫瘍 が多 く19),GTで

をよ腎実 質 よ りや やdensityカ ミ{氏くhomogeneousセ こ

enhancementさ れ るtumorが 多 い20)と す る報 告 が

あ るが,や は り術 前 診 断 は 困 難 とす る意 見 が 多 い21).

CTでhomogeneousなtumorに 吸引 針 生 検 を 行

な い,細 胞診 でoncocyteが 認 め られ た症 例 で も,術

後組 織 学 的 にclearcellcarcinomaの 混 在 を 認 め ら

れ た例Z-ーも あ り,針 生 検 で も1～2ヵ 所 の 穿 刺 で は腎 細

胞 癌 との 鑑別 は 困難 な よ うで あ る.こ の よ うに 現 時 点

で は,腎oncocytomaの 術 前 診 断 は困 難 で あ り,flow

cytometryの 結果11)か ら も ま った く良性 腫 瘍 で あ る

とは 断 定 しが た く,治 療 法 と して は,単 腎症 とか 両 側

性 とい った特 殊 な例 を除 い て は,や は り腎摘 除 術 が 望

ま しい と考 え られ て い る23).術 前 診 断 が 困 難 で,外 科

的 治療 は 腎細 胞癌 と 同様 に な らざ る を え な いが,術 後

組 織学 的 にKleinとValensiの 腎oncocytomaの

診 断基 準 を満 たす 腫 瘍 で あ れ ば,腎 細 胞癌 と異 な り,

予 後 は 良好 と考z.て よい もの と思わ れ る.



結

菅 尾 ・ほ か 腎oncocytoma・ 結 節 性 硬 化症

語

中枢神経症 状を欠 く結節性硬化症 の31歳 の女性で,

婦人科疾患の精査中に偶然に 左腎腫瘍 を 発 見 さ れ,

組織学的に典型的 な腎oncocytomaと 診断 された症

例を経験 したので報告 した。結節性硬化症に合併 した

腎onrocytomaの 例 としては,本 邦第1例 目と思わ

れる、
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