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A 64-year-old man was referred to our hospital for the treatment of left renal cell carcinoma associated

with a tumor located on the back of the inferior vena cava. At first the tumor located on the back of the

inferior vena cava was suspected to be lymph node metastasis of renal cell carcinoma. A more detailed

examination at our hospital revealed elevation of vanillylmandelic acid in urine and 131I-

metaiodobenzylguanidine uptake in the tumor. We diagnosed the tumor as paraganglioma and operated

both tumors at the same time. Histological examination revealed chromophobe renal cell carcinoma and

paraganglioma. His important to discriminate paraganglioma in the renal cell carcinoma that has an

atypical swelling of lymph node.

(Hinyokika Kiyo 57 : 429-433, 2011)
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緒 言

副腎髄質以外の傍神経節から発生する腫瘍は傍神経

節腫（パラガングリオーマ）と呼ばれ，その病態は褐

色細胞腫と同様である．また腎細胞癌との合併も認め

られ，遺伝性症例 (von Hippel-Lindau 病，遺伝性褐色

細胞腫・パラガングリオーマ症候群）や偶発的同時発

生した症例がある．

今回われわれは，腎細胞癌に併発した非定型的なリ

ンパ節腫脹を術前に傍神経節腫と診断し一期的に手術

を施行することができた症例を経験したので，若干の

文献的考察を加えて報告する．
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症 例

患者 : 64歳，男性

主訴 : なし

既往歴 : サルコイドーシス（30年前），高血圧（バ

ルサルタン 40 mg 内服中）

家族歴 : 特記すべき事項なし

現病歴 : 2008年 3月に人間ドックでの超音波検査に
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Fig. 1. Enhanced abdominal CT showed left renal
tumor, 3.4 cm in diameter (arrow).
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Fig. 2. Enhanced abdominal CT showed the tumor located on back of inferior vena cava, 5.5 cm in diameter
(arrows), (a) This time, (b) 2 years ago.

て左腎腫瘍を指摘され近医を受診．CT にて左腎腫瘍

および下大静脈背側に腫瘍を指摘され，精査加療目的

で当科紹介となった．

入院時現症 : 身長 163 cm，体重 59.9 kg，血圧 147/

93 mmHg，脈拍73/分整．身体所見に明らかな異常を

認めなかった．

入院時検査所見 : 血液一般・生化学検査，尿検査で

は明らかな異常はなし．

画像検査 : CT : 左腎下極に最大径 3.4 cm の境界明

瞭で被膜を有する内部不均一な腫瘍性病変を認めた．

腫瘍は hypervascular でよく造影されたが，後期相で

は wash out されず造影範囲が拡大した (Fig. 1）．また

下大静脈背側に最大径 5.5 cm の境界明瞭で内部に出

血を疑う fluid-fluid level のある腫瘍性病変を認めた．

造影では早期相から腫瘍辺縁のみ染まり，後期相に

移っても wash out されなかった (Fig. 2a）．

入院後経過 : 左腎腫瘍は CT 所見から腎細胞癌が考

えられた．下大静脈背側腫瘍については，サルコイ

ドーシスのフォローで 2年前に他院で撮影された CT

泌57,08,05-3

Fig. 3. 131I-MIBG scintigraphy showed 131I-MIBG
uptake in the tumor located on back of
inferior vena cava (arrow).

ですでに腫瘍が存在していたが左腎腫瘍は認めなかっ

たこと (Fig. 2b) および左腎腫瘍は 4 cm 未満のためリ

ンパ節転移としては非定型的であり，他の疾患も鑑別

する必要があった．鑑別疾患として，○1消化器癌由来

のリンパ節転移，○2悪性リンパ腫，○3サルコイドーシ

ス，○4傍神経節腫を挙げた．CT 上腫瘍は比較的早期

から造影効果を認めたことや内部に出血を疑う所見が

あったとから傍神経節腫を疑い，131I-MIBG シンチグ

ラフィを施行したところ下大静脈背側の腫瘍に一致し

て MIBG の集積を認めた (Fig. 3）．また内分泌学的検

査で尿中 VMA が 6.7 mg/day（正常値 : 1.5∼4.3）

と上昇していた．以上より腎細胞癌および傍神経節腫

と診断した．α 遮断薬投与および生理食塩水点滴にて

術前処置を行い，肋骨弓下腹部横切開にて一期的に腫

瘍摘除することにした．

術中所見 : 肋骨弓下腹部横切開にて腹腔内に到達し

た．上行結腸および十二指腸を授動し，肝左葉および

尾状葉を脱転したところ下大静脈背側に腫瘍を同定し

た．腫瘍は周囲との癒着を認めず容易に剥離可能で

あった．続いて皮膚切開を左へ延長し左根治的腎摘除

術を施行した．手術時間は 4時間16分，出血量は 440

ml であった．なお術中血圧の変動は認めず安全に手

術が施行できた．

摘出標本 : 腎腫瘍は，肉眼的に腎腹側下極に限局し

た 28×27×27 mm 大の境界明瞭な充実性腫瘤であっ

た．組織学的には中型から大型で核小体の明瞭な核を

有し，好酸性顆粒を細胞質に持つ腫瘍細胞が包巣を形

成し増殖していた．またコロイド鉄染色にて部分的に

陽性所見を認めた．以上より chromophobe type の

renal cell carcinoma で組織学的異型度は G3＞G2 を示

し，浸潤増殖様式は INFα と診断した (Fig. 4a，b）．

下大静脈の腫瘍は，肉眼的には 58×42×24 mm 大

の充実性境界明瞭な腫瘤で，内部は黄色，斑状の出血

や凝血塊が貯留していた．組織学的には類円形核をも
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Fig. 4. (a) Histological findings showed chromophobe renal cell carcinoma (HE stain ×200). (b) Colloidal iron
stain demonstrates focal cytoplasmic positivity (colloidal iron stain × 200). (c) Histological findings
showed paraganglioma (HE stain ×200).

つ N/C 比低い細胞の充実性増殖を認め，核の大小不

揃いな菱形細胞が小胞巣を形成し Zellballen 構造を呈

して増殖していた (Fig. 4c）．以上より傍神経節腫と

診断された．悪性度の評価は，Kimura らの scoring

scale では score 3 で中分化型であり5)，Thompson ら

の scoring scale では score 4 となり6)，low grade の悪性

傍神経節腫が否定できないと考えられた．

術後経過 : 明らかな循環動態の変動を認めず，術後

14日目に退院となった．術後 2年 7カ月が経過するが

現在のところ再発は認めていない．

考 察

本症例は術前に下大静脈背側の腫瘍の鑑別に苦慮し

た．一元的には腎細胞癌のリンパ節転移が考えられ

た．腎細胞癌におけるリンパ網は複雑ではあるが，

Parker らは72例の剖検症例で左腎のリンパ液の流れを

検討し，まず同側腎門部リンパ節および傍大動脈リン

パ節に流れることを報告した1)．そして Marshall らが

同領域を左腎細胞癌の所属リンパ節郭清範囲と提唱し

た2)．本邦の腎癌取り扱い規約分類でも同領域を所属

リンパ節とし3)，北村らはリンパ節転移を有した腎細

胞癌20例のうち19例は腎門部リンパ節に転移を認めた

と報告している4)．以上より対側のみにリンパ節転移

を有することは非定型的と考え，他疾患の可能性を

疑った．

腎細胞癌と傍神経節腫の合併例には遺伝性症例と偶

発的同時発生した症例がある．遺伝性疾患には von

Hippel-Lindau (vHL) 病と遺伝性褐色細胞腫・パラガ

ングリオーマ症候群 (hereditary pheochromocytoma/

paraganglioma syndrome，以下 HPPS) が知られてい

る．vHL 病は常染色体優性遺伝の形式をとる家族性

腫瘍症候群の 1つで発生頻度は36,000人に 1人とさ

れ，褐色細胞腫のほかに腎細胞癌（淡明細胞型），網

膜血管腫，中枢神経の血管芽腫などを来たす．本症例

は家族的な発症が認められないこと，中枢神経系や網

膜血管腫が認められないこと，嫌色素性腎細胞癌であ

ることから vHL 病との関連は否定的であると考えら

れた．

他に遺伝性疾患として HPPS がある7)．原因遺伝子

としてはコハク酸脱水素酵素 (succinate dehydro-

genase，以下 SDH) をコードするサブユニットの遺伝

子の変異が同定されている．SDH はミトコンドリア

内膜に存在し TCA 回路および電子伝達系酵素複合体

の一部として作用しており， 4 つのサブユニット
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Table 1. Cases of renal cell carcinoma associated with paraganglioma sporadically

No 年齢 性別
腎細胞癌 傍神経節腫

組織型 病期 部位 術前症状 術前診断

112) 29 男性 不明 pT1a 傍大動脈 高血圧発作 傍神経節腫

213) 63 男性 淡明細胞 pT1a 膀胱 なし 膀胱癌

314) 30 男性 乳頭状 pT1a 傍大動脈 高血圧発作 傍神経節腫

415) 64 男性 淡明細胞 pT1a 大動静脈間 なし リンパ節転移

自験例 64 男性 嫌色素性 pT1a 下大静脈背側 なし 傍神経節腫

(SDHA，SDHB，SDHC，SDHD) からなっている．こ

れらの発見により最新のコンセンサスとしては，褐色

細胞腫/傍神経節腫の全体の25％が遺伝性であり，こ

れまで臨床的に散発性と思われていた症例の10∼15％

が遺伝性とされている8)．その中でも SDHB 変異は腹

部傍神経節腫を初発とし，高率に遠隔転移（悪性化）

を引き起こすと言われている．また SDHB は腎細胞

癌の原因遺伝子とも言われ組織型として淡明細胞型や

嫌色素性細胞型などが同定されている．また褐色細胞

腫/傍神経節腫との合併例も最近報告されている9~11)．

本症例では遺伝子検査を施行していないためこれらの

遺伝子の関与の有無は不明であるが，病理結果から

low grade の悪性傍神経節腫が否定できないと考えら

れるため今後も定期的に画像検査にて再発の有無を確

認する必要がある．

偶発的に発症した症例はこれまでに本邦で 4例報告

されており，本症例が 5例目となる (Table 1)12~15)．

高血圧発作など特有の症状を認めた 2例は術前に傍神

経節腫と診断がされているが，残り 2例は症状を認め

なかったため術前に診断されず手術が行われている．

自験例は無症状だったが術前に傍神経節腫を診断する

ことができた．腎腫瘍は画像上腎細胞癌が疑われ，傍

神経節腫も 2年前より増大傾向を示し悪性の可能性が

十分に考えられたため，一期的に摘除することを選択

した．当院では本来今回のようなサイズの腎腫瘍が単

発で存在する場合は体腔鏡下に手術を行うが，本症例

は傍神経節腫を合併しており一期的に摘除するため肋

骨弓下腹部横切開を選択した．また術中循環動態が大

きく変動する可能性や傍神経節腫摘除に難渋すること

が予想され，迅速に手術を施行するために 3 cm 大の

腎腫瘍だったが腎摘除を選択した．しかし実際は術前

処置を十分に行ったことで術中に大きな血圧変動な

く，また傍神経節腫は周囲との癒着を認めず容易に剥

離可能であったため，腎腫瘍については腎部分切除を

考慮したほうがよかったと考えている．

結 語

術前に診断しえた傍神経節腫と腎細胞癌の合併症例

を経験した．非定型的なリンパ節腫脹を有する腎細胞

癌においては，傍神経節腫の合併を念頭に置き術前に

精査する必要があると考えられた．

本論文の要旨は第206回日本泌尿器科学会関西地方会にお

いて発表した．
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