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A 31-year-old man was referred to our hospital for macroscopic hematuria. An abdominal computed

tomography (CT) scan showed a 36×30 mm enhancing left renal tumor with tumor thrombus extending

into the left renal vein. Therefore, we diagnosed the tumor as a clinically classified cT3aN0M0 left renal cell

carcinoma. Retroperitoneal laparoscopic radical left nephrectomy with renal vein thrombectomy was

performed, with removal of the left kidney with the mass and tumor thrombus en bloc. The pathological

diagnosis was epithelioid angiomyolipoma (EAML) of the left kidney. EAML is a rare tumor with

malignant potential. In this case, although no signs of recurrence or metastasis have been observed for 9

months post-operation, we recommended a careful follow-up regimen.

(Hinyokika Kiyo 63 : 235-238, 2017 DOI : 10.14989/ActaUrolJap_63_6_235)
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緒 言

腎血管筋脂肪腫の一亜型である類上皮型腎血管筋脂

肪腫は，悪性腫瘍に類似した経過をたどることがある

比較的稀な疾患である．今回われわれは，腫瘍塞栓を

伴う類上皮型腎血管筋脂肪腫の 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 : 31歳，男性

主 訴 : 肉眼的血尿

家族歴 : 特記事項なし

既往歴 : 2011年（27歳時）に悪性リンパ腫（結節硬

化型ホジキンリンパ腫）と診断され，全身化学療法を

開始した．ABVD（DXR/BLM/VBL/DTIC）を 8 コー

ス施行も残存腫瘍を認めたため，レジメンを変更し，

MCEC（MCNU/CBBCA/ETP/CPA）を 1コース施行

した．MCEC 施行後は完全寛解となり，以降再発を

認めていない．

現病歴 : 2015年11月に無症候性肉眼的血尿を主訴に

当科を受診された．顕微鏡的血尿を認めるも，尿細胞

診は陰性であった．悪性リンパ腫の腫瘍マーカーであ

る sIL-2R は 300 U/ml（正常値 122∼496）と正常範囲

内であった．腹部造影 CT 検査を施行したところ，左

腎上極に動脈相で淡く濃染される 36 mm 大の腫瘤を

認め，乳頭状腎癌が最も考えられた．また左腎静脈内

に腫瘍塞栓を伴っていた．全身検索を施行し，遠隔転

移を認めなかったため，左腎癌 cT3aN0M0 と診断し，

12月に手術目的に入院となった．

検査所見 : 末梢血液所見 WBC 4,860/μl，RBC 431

万/μl，Hb 12.6 g/μl，Ht 38.5％，Plt 22.0万/μl，血液

生化学所見 Na 141 mEq/l，K 4.8 mEq/l，Cl 106 mEq/

l，AST 19 U/l，ALT 15 U/l，LDH 163 U/l，GTP 18

U/l，BUN 13.2 mg/dl，Cr 0. 80 mg/dl，CRP 0.04

mg/dl，sIL-2R 300 U/ml（正常値 122∼496）．尿所見

pH 8.0，糖（−），蛋 白（−），潜 血（3＋），比 重

1.003，赤血球 50∼99/HPF，白血球 1 未満/HPF．

尿細胞診 : Class II

画像所見 : 腹部造影 CT では，左腎上極に長径 36

mm 大の淡く造影される辺縁平滑な腫瘤を認めた．腫

瘤は埋没型であり，被膜外浸潤は認めないが，腎盂へ

の浸潤が疑われた（Fig. 1A）．また左腎静脈内に腫瘍

塞栓を伴っていた（Fig. 1B）．

治療経過 : 2015年12月に後腹膜鏡下根治的左腎摘除

術と腫瘍塞栓摘除術を施行した．腎動静脈は各 1本ず

つであり，腎周囲組織との癒着は認めなかった．腎静

脈内の腫瘍塞栓は，鏡視下に左腎と一塊として摘出す

ることが可能であり，腎静脈の切除断端には肉眼的に

は残存腫瘍を認めなかった．手術時間は236分，気腹

時間は209分，出血は 50 ml，摘除重量は 360 g であっ
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Fig. 1. Enhanced CT showed A) a left renal mass
(arrow head). B) a tumor thrombus into
the left renal vein (arrow).
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Fig. 2. Microscopic findings showed that the tumor
was composed of epithelioid cells (eosino-
philic giant cells with atypical nuclei). A)
HE stain, 5×. B) HE stain, 20×. C)
Tumor cells invaded into the micro vessels.

た．

摘出標本 : 左腎上極に境界不明瞭で白色調の充実性

腫瘤を認め，腫瘍内部には壊死，出血を伴っていた．

また腫瘍塞栓を腎静脈内に確認した．

病理組織学的所見 : HE 染色では，腫瘤内に類上皮

細胞と考えられる，核異型を伴う大型の好酸性細胞が

充実性に増生し（Fig. 2A，B），静脈内への高度な侵

襲も伴っており（Fig. 2C），上部尿管，腎盂へも浸潤

していた．また免疫染色では，間葉系マーカーである

α-SMA とメラノサイト系マーカーである HMB-45 が

陽性を示し（Fig. 3A，B），上皮系マーカーである

cytokeratin が陰性を示すことから，類上皮型腎血管筋

脂肪腫と診断された．

術後経過 : 術後経過は良好で，術後第 8病日に退院

した．現在術後 9カ月が経過しているが，転移・再発

は認めていない．

考 察

類上皮型腎血管筋脂肪腫（epithelioid angiomyo-

lipoma : EAML）は腎血管筋脂肪腫の一亜型であり，

血管周囲類上皮細胞（perivascular epithelioid cell :

PEC）に由来する PEComa family の一群として注目さ

れている1)．PEComa とは，2002年の WHO 新分類で

取り上げられた腫瘍で，PEC への分化や増殖を示す

腫瘍群であり，発生する臓器によりその名称は異なる

が，EAML，肺原発淡明細胞腫瘍（clear cell sugar tu-

mor of the lung : CCST），リンパ管筋腫症（lymphan-

gioleiomyomatosis : LAM）などが含まれる．PEComa

の形態は上皮様から紡錘形で，好酸性から淡明な胞体

を有する．病理組織学的特徴としては，脂肪成分の欠

如，類上皮細胞の増殖，多核細胞や核分裂などの核異

型を伴い，免疫染色では，間葉系マーカーである α-
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Fig. 3. Immunohistochemical appearance showed
positive expression. A) for α-SMA. B) for
HMB-45.

Table 1. Summary of 36 cases of renal EAML in
Japan

年齢中央値（歳) 44（17-68)

腎腫瘍の長径中央値（cm) 8（1-25)

性別

男 13例

女 23例

局在

右 8例

左 25例

両側 3例

診断契機

腹痛 12例

画像検査による偶発的指摘 10例

腹部膨満感 4例

血尿 2例

その他，不明 8例

腫瘍塞栓の合併

あり 2例

なし 34例

術前診断

腎癌 19例

腎血管筋脂肪腫 4例

類上皮型腎血管筋脂肪腫 1例

不明 12例

TSC の合併

あり 6例

なし 30例

治療

腎摘除 28例

腎部分切除 7例

無治療経過観察 1例

予後

転移再発なし 24例

転移再発あり 11例

初発時転移あり 4例（死亡 4例)

初発時転移なし 7例（死亡 4例)

不詳 1例

SMA や Melan-A，メラノサイトマーカーである

HMB-45 が共に陽性を示し，上皮系マーカーである

cytokeratin が陰性を示す．本症例においても，上記病

理組織学的特徴を有していたことから，腎癌との鑑別

に有用であり，EAML との診断に至った．

EAML は比較的稀な疾患であり，調べえた限りで

は，本邦報告例は，自験例を含め36症例であった

（Table 1）．年齢中央値は44歳であり，腎癌に比べれ

ば若年発症であった．一方腫瘍径の中央値は 8 cm で

あり，診断時には比較的大きな腫瘤として発見された

症例が多かった．診断に至った経緯は，腹痛が12症例

と最も多かったが，症状がなく偶発的に画像検査にて

診断された症例も10症例と腹痛に次いで多かった．一

方血尿を契機に診断がついた症例は自験例を含め 2症

例2)のみで，腫瘍塞栓を伴う症例も自験例を含め 2症

例のみと少数であった．腫瘍塞栓の頻度としては，

Jun ら3)の報告でも EAML 43例のうち 3例に認めるの

みであり，腫瘍塞栓自体は EAML に特徴的な所見で

はないと考えられる．

また画像検査として CT 検査が行われているが，

EAML は脂肪成分が欠如しており，特異的な所見も

ないことから，腎癌との鑑別はきわめて困難4)であ

り，本邦の報告例においても， 1症例5)を除き，術前

に腎癌の除外診断ができないため手術療法が選択さ

れ，摘出標本の病理組織学的診断にて最終的に

EAML と確定診断されている．

術後経過としては，術後24症例では転移・再発を認

めなかったが，11症例では転移・再発を認めた．転

移・再発症例の中には，転移・再発を早期に発見する

ことで，外科的切除あるいは everolimus などの

mTOR 阻害薬（mammalian target of rapamycin inhibi-

tors : mTOR inhibitors）により，またそれら併用によ

る集学的治療にて PR を得られたという報告6,7)があ

り，海外では doxorubicin8) の有効性を示唆する報告

もある．しかし現在転移・再発症例の治療法は確立さ

れておらず，今後さらなる症例の蓄積と検討が必要と

考えられる．一方初発時すでに転移を伴っていた 4症
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例に関しては，いずれも 5カ月以内に死亡しており予

後不良であった．以上から EAML の治療としては，

早期発見と腫瘍の完全切除が重要と考えられた．

転移・再発の危険因子としては，Nese らは，○1 結

節性硬化症の合併または通常の AML の合併，○2 7 cm

以上の腫瘍径，○3腎外進展または腎静脈浸潤，○4癌腫

様の増殖形態，○5 腫瘍壊死と 5つの項目を挙げてお

り， 1項目以下を低リスク， 2∼ 3項目を満たすもの

を中リスク， 4項目以上満たすものを高リスクと分類

し， 3項目以上満たす症例の80％は悪性腫瘍と類似し

た経過をたどったと報告9)している．本症例において

は， 3項目（○3○4○5）が該当し，中リスクに分類され

ることから，転移・再発の可能性を充分考慮した上

で，術後慎重かつ綿密な経過観察を行う必要があると

考えられた．

本症例では悪性リンパ腫に対する全身化学療法の既

往もあることから，二次発癌の可能性も検討したが，

悪性リンパ腫治療後に二次発癌として固形癌が生じる

までの期間は，一般的には10年以上を要し，その半数

以上が15年以上経過してからの発症であると報告され

ている10,11)．本症例では，悪性リンパ腫の治療後か

ら 3年未満しか経過していないことから，EAML と

二次発癌の関連性は否定的ではあるが，今後二次発癌

の発症や EAML の転移・再発の可能性は残されてい

るため，引き続き血液内科と連携し，長期に渡る経過

観察が必要であると考えられた．

結 語

腎静脈内腫瘍塞栓を伴う類上皮型腎血管筋脂肪腫の

1例を経験した．現在転移・再発症例における治療法

は確立されておらず，今後さらなる症例の蓄積と検討

が必要と考えられる．

本論文の要旨は,第233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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