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        A CASE OF RENAL ANGIOMYOLIPOMA WITH 

               SPONTANEOUS RUPTURE 
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                         and Keiichi YOSHIDA 

         From the Department of Urology, Nihon University School of Medicine 

 (Chairman: Prof. M. Nagata, M. D.) 

   A case of spontaneous rupture of the right renal angiomyolipoma resulting in nearly fatal 

massive retroperitoneal hemorrhage in a 37-year-old man has been experienced. 

   Renal angiomyolipomas accompanied by massive hemorrhage or spontaneous rupture is 

an extremely rare condition. We reviewed 20 cases in the foreign literature and 4 cases in 

Japan. The fact that intrarenal hemorrhage or perinephric hematoma is the cause of charac-

teristic  symptoms of this condition was emphasized.

緒 言

腎 のangiomyolipomaは,議 論 の 多 い 良 性

腫 瘍 で,Bourneville-Pringle'sphacomatosis

(以 下BPPhと 略 す)に 合 併 す る こ とが 多 く,

通 常 は 無 症 状 に経 過 しや す い.

しか しBPPhに 合 併 しな い もの で は,し ば

しば 巨 大 な腫 瘍 を 形 成 し,強 い臨 床 症 状 を 呈 す

る こ とが あ る.わ れ わ れ もBPPhを 合 併 せず,

破 裂 を 伴 っ て,重 篤 で あっ た 腎angiomyolipo-

maの1例 を経 験 した の で報 告 す る.

症 例

患 老=37才,男,公 務員.

初診:1970年1月17日.

主訴:上 腹部痛お よび血尿.

現病歴:約3年 前,飲 酒後,無 症候性血尿に気づ い

た.某 医によ り消化器系の検査を受け,異 常なし とい

わ れたが,泌 尿器系の検査は とくに うけず,特 発性腎

出血 であろ うとして止血剤な どの投 与を受 けて約1週

間後 に血尿は消失した とい う.以 後,と き どき右上腹

部痛 を 自覚す ることはあったが,と くに医 治は うけな

かった とい う.2カ 月前 ごろに 再度血尿 を 自覚 した

が,医 治を うけ ることな く,2,3日 にて治癒 した と

い う.本 年1月16日 起床のさいに,右 背部 に疹痛を感

じた が,こ れが漸次増強して,右 上 腹部痛 とな り,さ

らに腹部全体 の 疹痛 となった.付 近医師の 往診 を乞

い,注 射を うけたが軽快せず,救 急車にて当院外科に

入院した.こ のときも血尿を 自覚している.

外科 入院時,右 季肋下に著明な筋性防御があ り,そ

の中央手拳大 の広 さに硬い抵抗を触れた .圧 痛著明,

腹部単純レ線像に特異所見な く,血 圧120/80,白 血球

数20,000で あった ところか ら,血 尿に多少の こだわ り

を有 しつつ も急性腹症,と くに急性胆嚢炎 と診断され

て,緊 急手術がお こなわれた.腹 腔内臓器}こは,と く

に異常 所見な く,右 後腹膜壁は,全 体に血腫が形成 さ

れ,腎 か,血 腫 か不 明であったが,巨 大な固い不動性

の腫瘤が 認め られたので,腹 腔内に ドレーン を置い
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て,手 術 を終 っ てい る.翌 日当科 受 診,IVPを お こ

な っ た と ころ右 腎孟 像 の異 常 陰 影 あ り,当 科 に転 科 し

た.

家族 歴 ・既 往 歴:特 記す べ き こ とな し.

現 症;顔 面 は 蒼 白,苦 悶状,皮 膚 に と くに変 化 は な

い.上 腹 部 正 中,胸 骨 下か ら膀 上 部 まで新 鮮 手 術 創 あ

り,右 上 腹部 に ゴ ム ドレー ン が1本 挿 入 さ れ て い る.

左 腎 は 良 く触 れ,呼 吸性 移 動 も認 め られた.右 側 腹 部

は,全 体 に硬 く,板 状 にふ れ る,外 陰 部 正 常.

検査 所 見

尿:蛋 白(十),糖(一),ウ 召 ビ リノー ゲ ン(一).

沈 渣 赤 血 球(掛),白 血 球(+),上 皮 細 胞5-10/1

視 野.

血 液=赤 血 球 数395×104,白 血 球 数7,100,

白 血球 百 分 率stab2%,seg.72%,mono.1%,

1ympho.25%,出 血 時 間3分30秒,凝 固 時 間8分30

秒,Ht37%,Hb12.3g/d1.尿 素窒 素16.5mg/d1.

レ線 検 査:腎,膀 胱 部 単 純撮 影 で,異 常 陰 影 な く,

IVP(Fig.1)で,左 腎孟,尿 管 は 正 常,右 腎孟,腎 杯

は,上 方 に押 し 上 げ られ,く も状 を呈 して い る。

手 術:患 者 は,当 科 転 科 後 も 痙 痛 が 激 し く,血 尿

は,さ らに 増 強 し,血 圧 は 下 降傾 向を 示 し て輸 血 を お

こな うも90mmHgま で 下 が っ たの で 直 ち に手 術 を

お こな った.腰 部斜 切 開 で 後 腹膜 腔 に は い る と凝 血 が

約500cc貯 留 し てお り,こ れ を除 去 して ゆ く と新 鮮

な血 液 が激 し く噴 出 しだ した の で,腎 周 囲 を 一挙 に剥

離,腎 茎 血 管 を圧 迫,直 ち に 絹 糸 で結 紮 し,腎 摘 出術

を終 了 した.

摘 出腎 所 見:重 量4109,12x10×7cm,腎 のほ ぼ

中央 凸 面 に 約1/2を 占め る大 き さ の 球 形 の 腫 瘍 が あ

り,腫 瘍 の中央やや下端部 に示指を挿入し うる大 きさ

の破裂 口がみ られた(Fig.2).組 織学的に腫瘍は,

よく被包され てお り,脂 肪組織 と血管の増生が著明で

(Fig.3),筋 線維の増生 も強 く認め られたが,悪 性像

はみ られなかった(Fig.4).

考 按

VaskoetalDに よる と,腎 のangiomyoliPoma

は,tuberoussclerosisを 有 す る人 につ い て,Bour-

neville&Brissardが1880年 に 最 初 に 記載 しChiar

が1883年 にhamartomaで あ る と 報 告 した とい い,

hamartoma,angiomyolipoma,lipomyohemangio.

ma,benignarteriomyoma,myoangioliporna,

benignarterioleiomyoma,myoangiolipoma,benign

mesenchyomaな どの 異 な った 名 称 で呼 ば れ て い る.

本 症 は,ま れ な疾 患 で,1965年 ま でに150例 以 内 し

か 報 告 され て い な い とい うが,最 近 では 増 加 の傾 向に

あ る,

BPPhに 合併 した も のは,通 常,両 側性 で両 性 に 等

し くみ られ,若 い人 に 比 較 的 多 く,腫 瘍 は 多発 す る こ

とが 多 い1・2)

BPPhに 合 併 しな い もの で は,通 常,偏 側 性 で,女

性 に 多 く,年 令 は60～70才 代 に よ くみ られ,単 発 す る

こ とが 多 い とい う3)-

Moolteneta14)は,両 性 の 若 い人 に多 く,し ば し

ぽtuberoussclerosisセ こ合 併 して い るが,最 近 の 報

告 では 女 性に 多 い と し,Konuralpeta15)は,女 性 に

多 く,全 体 の約70%を 占め,午 令 は30～70才 に多 い と

い う.Klapprotheta16)は,19例 中16例 が 女 性 で あ

っ た とい い,Hartveiteta17)は,女 性 のみ の4例 を

報 告 し て い る.Khilnanietals)はtuberousscle.

Table1

No.

20

21

22

23

24

25

26

27

28

29

30

報 告 者

杉本 ・小延

山田 ・ほか

島 村

山下 ・ほか

杉本 ・ほか

大越 ・ほか

中川 ・北山

中川 ・岡田

小 松

田崎 ・坂 口

自 験 例

年 度

1964

1965

1966

1967

1968

1968

1969

1970

1970

1970

1970

年令

19

47

17

23

28

35

34

29

20

31

37

性別

♀

♂

δ

δ

♀

♀

δ

♀

♀

♀

♂

息側

左左?

右
左

左

右

左

両

右

左

右

臨 床 症 状

有痛性腫瘤

自覚症なし

無痛性腫瘤
左側腹部痛
貧血肉眼的

血尿

右側腹痛

左側腹部痛右
上腹部痛

血尿

重量

(9)

380

700

410

大 きさ
(cm)

15×10×8

生 検

生 検

13.0×ll.0

×6.0(右 腎)

5×6(腫 瘍)

12×10×7

病理診断

AML

AML

AML

ALM

AML

ALM

AML

AML

ALM

AML

BP

Ph

十

十

十

十

十

十

十
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rosisの な い も の では,30～50才 代 が 多 く,自 験 の6

例 と もに女 性 で,文 献 的 に 全体 の1/2か ら1/3が 男

性 で あ る とい う.

Hajdueta19)は,剖 検 材 料 で27例 中,25例 が 女 性

であ り,年 令 は41～80才 ま で であ り,男 性 の平 均 年 令

は67才,女 性 の 平 均 年 令 は55才 で,ま た右 側12例,左

側15例 であ る とい う.

腎 のangiomyolipomaの 本 邦 報 告 例 は,最 近,野

中 ら10)が,臨 床 診 断 され た19例 を 報告 して い るが,

われわれは このほかに11例 を集めた ので総計で30例 と

なった(Table1)n～20)

年令 は,!0才 代4例,20才 代8例,30才 代14例,40

才代4例 で30才 代が約半数 を占めてい る.性 別は 男性

7例,女 性23例 で,女 性 が全体のほぼ3/4を 占め てい

る.右 側10例,両 側3例,左 側16例,不 明1例,BPPh

と合併 してい るものが16例 であった.わ れわれの経験

した症例は,BPPhに 合併しないもので,単 発性で大

きい ものであ り,こ の腫瘍の破裂に よ り,は じめ急性
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腹症が疑われ て開腹手術を うけ,つ いで当科に受診 し

た もので,臨 床経過 がはなはだし くdramaticで あ

り,こ の腫瘍 の特徴を充分にあらわ してい ると考 えら

れ るので,本 腫瘍の臨床症状 につい て考察を加えてみ

たい.

だいたい,腎 腫瘍の臨床 症状 としては,良 性腫瘍 で

は,通 常小 さくかつ皮質に限局していることが多いた

め臨床症状を発現せず に経過す るのがふつ うで,剖 検

に より発見 され ることが多い.angiomyolipomaも 同

様 でHajdueta19)は,8,501例 の剖検材料の中か ら

27例 を見いだしている.

一方
,悪 性腫瘍 では,血 尿,癒 痛,腫 瘤形成が3大

Table2

症 候 と され て お り,あ る程 度 まで増 大 し た もの で は,

な ん らか の 症 状 を 出す こ とが 多 い.

腎 のangiomyolipomaは,良 性 で あ る が,悪 牲 の

腎 腫 瘍 と同 様 の 症状 を呈 す る点 が,他 の 多 くの 腎 の良

性 腫 瘍 とは な は だ し く異 な る.

Price&Mostofi2i)は,臨 床 症 状 か ら患 者 を

1.Patientswithsuddenonsetofsymptoms.

2.Patientswithinterlnittentsymptomextend.

ingfrom2weeksto10years.

3。Patientswithmildandindefinitesymptoms.

の3つ のgroupに 分 け て お り,か れ ら 自身の 検 討 し

た30例 のangiomyoliPoma中,1に 属 す る もの が10

Previouslyreportedrenalangiomyolipomaswithmassivehemorrhage

No.

1

2

3

4

5

6

フ

8

9

ユQ

ユ1

ユ2

ユ3

ユ4

ユ5

16

17

18

19

20

Author

Rusche

LeBrun

Taylor

Taylor

Perou

MacDougall

Yekel

Khlilnani

Khlilnani

Khlilnani

Kiser

Allen

Allen

Allen

Allen

Vasko

Keshin

Keshin

Price

Price

Year

1952

1955

1958

1958

1960

1960

1961

1961

1961

1961

1964

1965

1965

1965

1965

1965

1965

1965

1965

1965

Sex

F

F

F

F

F

F

M

F

F

F

F

F

F

F

F

F

F

F

F

F

Age

23

29

40

40

38

34

56

41

24

51

26

54

63

65

52

46

31

62

28

46

SignsandSymptoms TreatrnentandResults

且ankmass(RUQ)

shock

fiankpain,LUQmass,

shock,hernaturia

massivehemorrhage,

shockand且ankpain,

hematuria

leftflankpain,

LUQmass,shock

且ankpain,LUQmass,

shock

abdominalpainand

shock

leftflankpain,falling

PCV,massinflank

sharpintermittentpain

inLLQ

painfulmassinthe

rightflank

intermittentleftrenaI

colic

colickypaininthe

right且ank

severepaininthe

RLQ

chronicpainintheleft

且ank

levereleftflankpain

seftflankpain

rightflankpainand

syncope

flankpain,mass

ユeftflankpain,shock

suddenabdominalpain,

shock

suddensevereflank

pain,shock12hrafter
mildtrauma

nephrectomy

andrecovery

nephrectomy

andrecovery

transfusion
andrecovery

nephrectomy

andrecovery

nephrectomy

andrecovery

nephrectomy

andrecovery
nephrectomy,died5th

P.o.dayofpulmonary
emboli

nephrectomy

andrecovery

nephrectomy

andrecovery

nephrectomy
andrecovery

nephrectomy

andrecovery

nephrectomy

andrecovery

leftnephrectomy

rightmassremoved

nephrectomy
andrecovery

nephrectomy

andrecovery

nephrectomy

andrecovery

nephrectomy

andrecovery

nephrectomy
andrecovery

nephrectomy

andrecovery

nephrectomy,

radiationandrecovery

Associated

Tuberous

sclerosis

No

No

Yes

No

No

No

No

No

No

No

No

No

No

Yes

No

No

No

No

No

No
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例,2に 属 す る もの が8例,3に 属 す る も のが12例 で

あ っ た とい う。

わ れわ れ の 症 例 は,こ の分 類 の1に 属 す る もの であ

り,こ の腫 瘍 の 最 も特徴 的 な もの であ ろ う.

Khilnanieta18)は,文 献 的 に み る とabdominal

palpationに よ りmassの 存 在 に 気 づ かれ,そ の つ ぎ

に,acuteflankpainあ るい はabdominalpainの

episodeで あ る とい い,自 身 経験 し た6例 中,5例 が

そ うで あ った とい う.手 術 に よ り腎 内,あ るい は 腎周

囲に 出血 が 認 め られ てい る と ころ か ら,こ の 痛 み は 出

血 に よ る もの であ る とい う.

Alleneta13),Price&Mosto且21)も,最 もしば し

ば 呈 示 され る症 状 は,腫 瘍 か らの 出血 に よ る側 腹 痛 で

あ る と述べ て お り,強 い 血 尿 が報 告 され た 症例 の1/3

に み られ る とい う6),ま た1/3にInassを ふ れ る と

い う.

Keshin23)は,本 症 の3例 を 報 告 し,そ の うち2例 に

sPontaneousruptureを み て お り,交 献 的 にrupture

を きた した7例 を 集 め て い る.ま た,Vaskoetal

は,massivehemorrhageを きた し た症 例 を7例 集

め て い る.

わ れ わ れ が 調査 した 外 国 文 献 の範 囲 では,spontane・

ousruptureあ るい はmassivehemorrhageを き

た した 症 例 は,全 部 で20例 であ った(Table2)1・3・21・

23,27)

この うちBPPhを 合併 し た も のは2例 で あ り,性

別 では 女 性19例,男 性1例 で あ っ た.年 令 は 最 少 が23

才,最 高 が65才 であ り,20才 代5例,30才 代3例,40

才代5例,50才 代4例,60才 代3例 で,と くに どの年

代 に 多 い とい うこ とは な い が,幼 少 老 に は み られ て い

な い.

腎 のangiomyolipomaの 本 邦報 告 例 中spontane-

ousrupture,あ る いはmassivehemorrhageを きた

した もの は,太 田 ら24),江 本 ら25),自 験 例 の3例 であ

る.腎 被 膜 下 に大 量 の 出血 が あ った とい う大越 ら16)の

症 例 も含 め れ ば,30例 のangiomyolipoma中4例 が

massivehemorrhageを きた し た とい うこ とに な る.

性 別 は女 性3例 で,男 性 は 自験 の!例 の み であ る.

年 令 はす べ て30才 代 で,外 国 報 告例 とは,著 し く異 な

る,

この よ うにruptureと かmassivehemorrhage

とい うほ どの所 見 でな くて も,ほ とん どの 症 例 が,腎

内 に 出血 箇所 を認 め て い る.

最 近,わ れわ れ の症 例 と類 似 し た臨 床 経 過 を呈 し た

angiolipornaを,佐 々木 ら26)は報 告 し て お り,angio-

maの あ る もの では,血 管壁 が 破綻 し,出 血 しや す い
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の で あ ろ う.

鑑 別 診断 す べ き 疾 患 と し て は,Kiseretalは

cholecystitis,acuteappendicitis,Konuralpeta1

はtorsionofanovariancyst,Morganeta128)

は,pylorospasm,gastro-intestinaltractの 疾患

を あ げ,ま たAllen&Priceもgastro-intestinal

probユemを あ げ て い る が,Khilnanieta1は レ線 フ

ィ ル ム所 見 で 出血 に よ り部 分 的にobscuredと な る と

ころの 腫 瘍 内 の 大 きな1ucentな 部 分 を みつ け る こ

と,ま た 腎 周 囲の 血 腫 で は,腎 周 囲 膿瘍 の よ うな 所 見

に 注 意 す る の が よい とのべ て い る.わ れわ れは 幸 い 腎

孟 像 が 描 出 され て い た こ と と,以 前 の 外科 に よ る手 術

所 見 か ら,診 断 に 苦 慮す る こ とは な か った.

結 論

37才,男 子 の 腎 破 裂 に よ り 重 篤 で あっ た 腎

angiomyolipomaの1例 を報 告 した.

外 国 交 献 で20例,本 邦 文 献 で4例 のspontane-

ousruPtureあ るい はmassivehemorrhage

の報 告 が あ り,腎 内外 の 出血 が,本 腫 瘍 の臨 床

症 状 の 特徴 を つ くっ て い る と述 べ た.

(本論文要旨は,第35回 日本泌尿器科学会東部連 合

地方会 で発表 した,)
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