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A 40-year-old woman was referred to our hospital with right lower back pain as the chief complaint.

Contrast-enhanced computed tomography (CT) showed a partially-solid tumor within a cyst measuring

approximately 6 cm in diameter in the right renal hilum. The solid part was enhanced in the early phase

and contrast medium was washed out earlier in the solid part than in the parenchyma in the equilibrium

phase. Plain CT revealed partial cyst wall calcification. A soft tissue shadow approximately 10 mm in

diameter in the dorsal inferior vena cava at the upper pole of the kidney and a solid tumor adjacent to the

iliopsoas muscle and the kidney were detected. We performed radical nephrectomy and lymph node

dissection with transperitoneal approach. The histopathological diagnosis was neuroendocrine tumor.

Her clinical course has since been observed on an outpatient basis, for nearly 10 months to date, without any

recurrence.

(Hinyokika Kiyo 62 : 459-463, 2016 DOI : 10.14989/ActaUrolJap_62_9_459)
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緒 言

現在，神経内分泌腫瘍（neuroendocrine tumor）と

は従来カルチノイド腫瘍といわれてきたものと，全身

の臓器に発生する各種神経内分泌腫瘍を総称したもの

である．消化管や呼吸器を原発とすることが多く，泌

尿生殖系を原発とする腫瘍は 1％以下の発生頻度と報

告されている．今回われわれは腎原発と考えられた神

経内分泌腫瘍の 1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 例

患 者 : 40歳，女性

主 訴 : 右腰部痛

既往歴，家族歴 : 特記事項なし

現病歴 : 右腰部痛にて近医を受診し超音波検査にて

右腎に嚢胞性腫瘍を指摘され，精査加療目的に2014年

2月19日に当科紹介受診となった．

現 症 : 胸腹部理学所見に明らかな異常なく，血液

生化学検査，内分泌活性も異常を認めなかった．尿所

見も明らかな異常はなく尿細胞診も陰性であった．

画像検査所見 : 造影 CT では右腎門部に径約 6 cm

の一部充実性部分を含む嚢胞性腫瘍を認めた（Fig.

1a，b）．充実性部分は早期相で濃染され，平衡相では

実質よりも早期に wash out された．単純 CT では嚢

胞壁の一部に石灰化が認められた．

また腎上極レベルの下大静脈背側に径約 10 mm の

軟部陰影を認めた（Fig. 2a，b）．さらに腸腰筋，腎に

接して径約 25 mm の充実性の腫瘍を認めた（Fig. 3a，

b）．

MRI では，嚢胞性病変が腎から発生したものか後

腹膜原発のものかの判断は困難であった（Fig. 4a，

b）．

I123 MIBG シンチグラムは陰性で，褐色細胞腫や

paraganglioma（傍神経節種）は否定的であった．

また，骨シンチグラムでは明らかな骨転移は認めな

かった．

入院後経過 : 以上より嚢胞状腎癌ならびにそのリン

パ節転移を疑い，腹部正中切開で経腹的根治的右腎摘

除術，右腎門部リンパ節郭清術を施行した．

腫瘍は肉眼的には腎門部に 6 cm 大の薄い壁を有す

る単房性嚢胞で，一部充実性に壁が肥厚する部分を認

めた（Fig. 5）．また嚢胞外に 3 cm 大の灰白色充実性

腫瘤を認めた（Fig. 6）．
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Fig. 1. a, b) CT showed a solid tumor with contrast
effect in the cystic lesion (a : early phase, b :
late phase).
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Fig. 2. a, b) CT showed a soft tissue shadow in the
dorsal inferior vena cava at the upper pole of
the kidney (a : early phase, b : late phase).

病理組織学的所見では，嚢胞の充実性腫瘍の部分を

図に示したが，HE 染色で腫瘍細胞が充実成分を作っ

ている部分と一部が環状∼索状，リボン状配列を呈し

ている像が混在して認められた（Fig. 7）．

免疫染色では synaptphysin（＋），chromogranin A

（−），CD56（＋， focal），SSTR-2（＋），MIB-1（ 2

％未満）であり synaptophysin が腫瘍細胞全体の90％

以上で陽性となり，神経内分泌腫瘍（neuroendocrine

tumor）と診断された（Fig. 8）．他の下大静脈背側の

軟部陰影と腸腰筋に接している充実性腫瘍も同様の所

見であった．

術後，上部および下部消化管内視鏡を施行したが，

明らかな異常所見は指摘されず，胸部 CT でも呼吸器

に異常所見は認められなかった．肉眼的に嚢胞部分と

腎実質が一部連続して見えたことから腎原発神経内分

泌腫瘍と考えられた．現在外来にて経過観察しており

約10カ月経過しているが再発は認めていない．

考 察

神経内分泌腫瘍（neuroendocrine tumor，以下NET）

は現在でも様々な概念が提唱され，2000年に WHO

は全身の臓器に発生する各種内分泌腫瘍とカルチノイ

ド腫瘍といわれてきたものを合わせて NET という名

称でまとめて取り扱うことを提唱した．

また従来用いられてきたカルチノイド腫瘍という言

葉は，セロトニン産生によるカルチノイド症候群を除

き原則廃止となった1,2)．

神経内分泌腫瘍の発生部位としては消化器が75％，

呼吸器が24％と大半を占めており，その他 1％未満が

泌尿生殖器系臓器に発生するとされている．その内訳

は男性では精巣が55％，腎臓が19％，前立腺が15％

で，膀胱は 9％，その他は 2％と言われている．女性

では卵巣が92％，腎臓が 5％，その他は 3％と報告さ

れている3)．

NET の発生要因としては，生体に広く分布する神

経内分泌細胞に由来することが形態学的に明らかにさ

れてきた1)．しかし腎に神経内分泌細胞が存在しない

ことから発生原因は不明とされているが，馬蹄腎では

正常腎と比し62倍の発生リスクがあるといわれてお

り，腎奇形腫によく合併することから先天異常に伴い

発生することが示唆されている4)．

われわれが調べた限り，本邦では2015年までに自験
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Fig. 3. a, b) CT showed a solid tumor (arrow)
adjacent to the iliopsoas muscle and the
kidney (a : early phase, b : late phase).
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Fig. 4. a, b) MRI showed a solid tumor in the cystic
lesion (a : T1-weighted image, b : T2-
weighted image).
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Fig. 5. Macroscopic findings of the surgical speci-
men. A solid tumor(arrowhead) was seen
in the cystic lesion. Arrow : cystic wall.

例を含めて53例の腎原発性 NET の報告があり，性別

では男子21例，女子32例と女性に多く，年齢は記載の

ある48例では22∼76歳までで平均は50.8歳と腎癌と比

してやや若い年代に多いとされている5,6)．症状とし

ては無症状で偶発腫瘍として指摘された症例が25例

（47.2％）と最も多く，腹痛や血尿，腹部腫瘤触知，

発熱，体重減少，カルチノイド症候群（動悸，顔面紅

潮，下痢など）などが挙げられている3,5,7)（Table

1）．

しかしこれらの症状は非特異的なものであり，本邦

報告例では術前に NET が疑われた症例はなく，腎腫

瘍の術前診断のもと腎摘除術が施行され，術後の病理

学的検査にて診断されている．本症例でも術前には，

神経内分泌腫瘍とは診断できず，造影効果を認めたた

め腎由来の悪性腫瘍を疑ったが，腸腰筋と腎に接して

存在する約 25 mm の充実性腫瘍と下大静脈の背側に

認めた約 10 mm の軟部陰影が転移巣なのか，術前に

診断をつけることができなかった．手術所見としては

嚢胞壁を損傷することなく，右腎を周囲脂肪組織と一

塊に摘出することで充実性腫瘍も完全摘出が可能で

あった．その後下大静脈背側の軟部陰影を含めた下大

静脈リンパ節廓清を施行し，腫瘍をすべて摘出でき

た．病理学的所見はすべて神経内分泌腫瘍で，嚢胞内

部の腫瘍が原発，下大静脈背側のものは転移巣と考え

ているが，腸腰筋と腎に接して存在する約 25 mm の

充実性腫瘍との関係は結論を出せていない．

画像検査では CT にて造影効果に乏しく内部に石灰

化を伴うもの，内部が不均一であることなどが報告さ
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Fig. 6. Macroscopic findings of the surgical speci-
men. A solid tumor (arrow) was seen adja-
cent to the iliopsoas muscle and the kidney.

泌62,08,0◆-7

Fig. 7. Microscopic findings showed neuroendo-
crine tumor (HE stain).

泌62,08,0◆-8

Fig. 8. Microscopic findings showed neuroendo-
crine tumor (immunostaining).

Table 1. 背景因子

性別 : 男性 21例 女性 32例

年齢 : 22-76歳（平均 50.8歳）

症状の有無 : 偶然発見 25例

腹痛・腰痛 11例

血尿（尿潜血・顕微鏡的血尿含む) 6例

消化器症状 4例

腹部腫瘤 4例

その他 3例

Table 2. NET の病理組織分類（WHO 2010 :
膵・消化管)

核分裂像 Ki-67 指数

NET G1 ＜2/10 HPF ≦2％

NET G2 2-20/10 HPF 3-20％

NET G3 ＞20 HPF ＞20％

れているが，これらの所見は腎癌でも認められ特異的

な所見とは言い難い3,8)．また，その他の画像検査と

しては NET の特性を利用したソマトスタチン受容体

シンチグラフィ（オクトレオチドシンチ）が最近注目

され，神経内分泌腫瘍の部位および病期診断に有用と

報告されている8~10)．オクトレオチドはソマトスタチ

ンの受容体が存在する腫瘍細胞に結合し，原発および

転移性の神経内分泌腫瘍では85％以上にソマトスタチ

ン受容体が存在するとされており，腎原発神経内分泌

腫瘍と診断がついた際の多臓器の評価や転移巣の検出

に有用であるとされている1,2,8~10)．欧米ではすでに

広く承認されているが，日本では2015年 9月に保険承

認されたばかりであり，今後さらに広く認知，普及さ

れることが期待される．

腫瘍マーカーとしてはセロトニン代謝産物である

5-ヒドロキシインドール酪酸（5HIAA）が治療後の

再発を予測するマーカーや治療効果の判定に有用であ

るとの報告があるが，診断における有用性においては

報告がない7~9)．

病理組織学的特徴は小型，均一性の多角形細胞が充

実胞巣状，網目状，索状配列をとり，小腺管やロゼッ

ト構造を示すことが多いとされる8,11~13)．神経内分泌

腫瘍の中で最も多い膵，消化管において2010年に

WHO の組織分類が新たに提唱され，従来の病理組織

学的分化度や腫瘍径，血管浸潤や転移の有無などの生

物学的悪性度に基づく分類から，核分裂像や Ki-67 陽

性率といった腫瘍の増殖動態に基づく分類へ変更と

なった．

この新分類では腫瘍群は NET（neuroendocrine

tumor）と NEC（neuroendocrine carcinoma）に大別さ

れ，NET はさらに grade 1 と grade 2 に分類される2)

（Table 2）．

今回の症例では核分裂像は 1個/10 HPF で Ki-67 指

数は 2％以下であり，NET の G1 に相当すると考え

られた．

免疫染色では，G1 や G2 の NET では感度は高い

が，副腎皮質の網状層細胞などに発現が認められるよ

うに特異度は高くない synaptphysin もしくは特異度は
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高いが感度は必ずしも高くない chromogranin のどち

らかが免疫染色で陽性となり，腫瘍細胞全体の70％を

超えるものが神経内分泌腫瘍と規定されている1,2)

NEC（G3）の場合は，必ずしもこれらの神経内分泌

マーカーが全例で陽性になるとは限らないことから

NSE などの陽性所見と形態学的特徴を総合的に考慮

して診断を進める必要があるとされている．従来，神

経内分泌腫瘍への分化を規範するのに用いられていた

グリメリウス染色などは診断に際しては参考程度に留

めるものと規定されている1,2,14)．

予後不良因子としては，○1腫瘍径が 4 cm よりも大

きい，○2 40歳以上，○3腎外進展が認められる，○4核分

裂像が10視野で 2つよりも多い，○5腫瘍が充実性，○6

転移を有する，ことなどがあげられている3,15)．

本症例では上記の 3項目を満たしており，再発の可

能性も高く厳重な経過観察が必要と思われた．治療は

有転移症例も含めて全例で外科的治療が施行されてい

る．治療後，肝臓や骨，対側の腎に再発した例が報告

されている．再発を認めた場合の有効な治療について

の報告はなく，肝転移の場合は外科的治療や肝動脈塞

栓療法が症状を緩和する可能性があるが標準的化学療

法に関してはまだ確立していないのが現状であ

る3~5,8)．

消化管の NET ではインターフェロン α，γ やオク

トレオチドの有効性が報告されている11,15)．

膵，消化管の NET に関して，臨床予後と術後の治

療に関しては WHO 2010 の分類を用いることにより

かなり正確に臨床予後を知ることができる．さらに術

後治療に関しても，術後化学療法を行うべきか，オク

トレオチド療法を行うべきかなど本分類の腫瘍の増殖

動態に基づいて規定されており，本文類の臨床的意義

は大きいと考えられる1,5,7,16)．

腎，泌尿器の神経内分泌腫瘍は症例数が少なく，

膵・消化管のような分類は現在のところ存在しない

が，今回の症例の診断に際して参考とした．今後，

腎，泌尿器の分野においても予後や治療と相関する新

たな分類の導入が期待される．

結 語

今回，腎原発と考えられた神経内分泌腫瘍の 1例を

経験した．

核分裂像や Mib1/Ki-67 の値からは細胞増殖能は高

くなく，遠隔転移も認めていないことから比較的予後

はよいと考えられるが術後，肝などに遠隔転移するこ

とがあるため定期的な経過観察が必要と考えられた．
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