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Fig. 1. (A) In 2013, contrast-enhanced CT showed a right renal tumor (7 cm-diameter) with fatty
density pattern (−70 HU) and radiologic diagnosis was AML. (B) In 2016, CT showed
an increase in the size of the right tumor to 11 cm with little fat component and
hypervascularity.
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A 37-year-old man with no symptoms or family history of tuberous sclerosis complex presented to our

hospital with abdominal pain in 2013. Abdominal computed tomography (CT) revealed a rupture in the

right renal angiomyolipoma (AML) having a maximum diameter of 7 cm. He had undergone a

transarterial embolization. Follow-up CT showed an increase in the size of the right tumor to 11 cm, and

therefore, right nephrectomy was performed in 2016. The diagnosis of epithelioid AML (EAML) was

confirmed. In 2019, he was diagnosed with a solitary tumor near right-sided transverse colon, which was

resected and showed recurrence of EAML. He was disease-free 6 months after surgery. EAML has

malignant potential, with 30-50% of reported EAML cases resulting in local recurrence or distant metastasis.

Previous recurrence or metastasis may occur 0.25-12 years postoperatively. Furthermore, multiple and

unresectable recurrences or metastases, arising early in the postoperative period may lead to a poor outcome.

Therefore, close and long-term follow-up is required.

(Hinyokika Kiyo 66 : 229-234, 2020 DOI : 10.14989/ActaUrolJap_66_7_229)
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緒 言

類上皮型腎血管筋脂肪腫（epithelioid angiomyo-

lipoma : 以下 EAML）は好酸性の細胞質と類円形腫大

核を有する類上皮細胞が増殖する AML の一亜型であ

る．約30∼50％に再発・転移を認め，悪性の経過をた

どる可能性がある1)今回，腹腔内再発を認めた EAML

の 1例を経験したので報告する．

症 例

患 者 : 37歳，男性

主 訴 : 腹痛
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Fig. 2. The histology of right nephrectomy showed hemorrhagic necrosis (A, objective lens, ×2) and epithelioid
cells with eosinophilic cytoplasm (B, objective lens, ×10). The immunohistochemical profile revealed an
intense expression of HMB45 (C, objective lens, ×2) and Melan A (D, objective lens, ×2).
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Fig. 3. CT (A) and FDG-PET (B) revealed FDG-avid mass located near the right-sided transverse
colon.

既往歴 : 特記すべきことなし．頭部 MRI で異常所

見なし．

家族歴 : 父が右眼窩 MALT リンパ腫，甲状腺癌，

両側腎嚢胞，右腎周囲脂肪肉腫，右びまん型腱滑膜巨

細胞腫．

現病歴 : 2013年 3月に腹痛を主訴に受診した．CT

検査で −70 HU と脂肪濃度を呈する 7 cm の右腎

AML の自然破裂と診断し（Fig. 1A），動脈塞栓術を施

行した．腹部超音波検査で経過をみていたところ，

2016年に 11 cm まで増大した．造影 CT 検査で脂肪

成分の乏しい多血性腫瘤であった（Fig. 1B）．腎静脈

塞栓および遠隔転移は認めなかった．腎細胞癌

cT2bN0M0 と診断し，開腹右腎摘除術を施行した．

手術時間は 4時間45分，出血量は 930 ml であった．

腫瘍と下大静脈は癒着していたが，手術前の CT で下

大静脈への浸潤所見はなく，剥離できたため，下大静
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Fig. 4. The histology of recurrence tumor showed epithelioid cells with eosinophilic cytoplasm (A). HMB45 (B)
and Melan A (C) were weakly positive (objective lens, ×40).

脈の合併切除は行わなかった．病理学的には，好酸性

の細胞質と核異型を有する類上皮型細胞を腫瘍中心部

の70∼80％に認めた．2∼3/10 hpf の核分裂像と出血

壊死がみられたが，脈管浸潤はみられなかった．免疫

染色ではメラノサイトマーカーの HMB45 と Melan A

が陽性であり，EAML と診断した（Fig. 2）．

2017年の CT 検査で左腎に 1 cm の濃染結節を認

め，淡明細胞型腎細胞癌もしくは EAML の転移と考

え，後腹膜アプローチでロボット支援腎部分切除術を

施行した．病理結果は淡明細胞型腎細胞癌 pT1a で

あった．右 EAML と左腎癌の術後再発・転移の評価

として 3∼ 6カ月ごとに CT 検査を施行した．

2019年 3 月の CT 検査で横行結腸右側近傍に 1.5

cm の腫瘤を認めた（Fig. 3A）．他の遠隔転移がないか

を確認するために FDG-PET 検査を施行し，横行結腸

近傍の腫瘤のみに異常集積を認めた（Fig. 3B）．下部

消化管内視鏡検査も施行し，横行結腸粘膜に異常はみ

られなかった．

手術所見 : EAML の転移と考え，開腹腫瘤摘除術

を施行した．手術時間は 1 時間55分，出血は少量で

あった．

仰臥位とし，開腹右腎摘除術の chevron 切開に沿っ

て，皮膚切開を行った．腫瘤は横行結腸と癒着してお

り，横行結腸漿膜と合併切除した．

病理組織学的所見 : 好酸性の細胞質を有する類上皮

細胞を認め，HMB45 と Melan A は弱陽性であり，

EAML の再発と診断した（Fig. 4）．横行結腸漿膜への

浸潤はみられなかった．

術後経過 : 術後 6カ月が経過し，再発は認めていな

い．

考 察

EAML は好酸性の細胞質と類円形腫大核を有する

類上皮細胞が増殖する AML の一亜型である．脂肪の

占める割合は 5％未満と乏しく，単純 CT 検査では通

常型 AML と異なり，高吸収域を呈する2)．造影 CT

検査では出血や壊死で不均一な像を呈し，腎細胞癌と

の鑑別は困難である3)．近年の免疫染色の進歩でメラ

ノサイトマーカーであるHMB45 やMelan A が陽性で

あることから腎細胞癌と鑑別可能であることが示唆さ

れている．但し，microphthalmia-associated transcrip-

tion factor translocation-associated renal cell carcinoma や

eosinophilic solid and cystic renal cell carcinoma は

HMB45 や Melan A が陽性となるため，核や細胞の形

態を評価し，必要に応じて PAX8 の染色を追加する4)．

EAML は約30∼50％に再発・転移を認め，悪性の
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Fig. 5. Swimmer’s plot depicting the time course of EAML from diagnosis to
first recurrence and death or date of the last follow-up in patients
treated with resection of recurrence tumor or metastases (A) and
without resection (B).

経過をたどる可能性がある．転移部位は肝臓が63％，

肺が25％と多く，腹腔内は稀である1) ．Wolff らは

EAML に対する開腹腎摘除術中に腫瘍が破裂し，術

後に腹腔内再発を認めたと報告している5) ．本症例

では開腹腎摘除術中に腫瘍の破裂は認めなかったが，

腫瘍と下大静脈が強固に癒着しており，剥離の際に腫

瘍が露出し，播種した可能性は否定できない．経腹膜

到達法で腎摘除術を施行し，腫瘍の破裂や周囲の癒着

があった場合には，腹腔内再発の可能性を念頭に置い

て経過をみる必要がある．

EAML の経過観察の方法については定まっていな

い．調べうる限りでは，再発・転移を来たした

EAML は25例報告されている．再発・転移を切除し

た12例（Fig. 5A)5~16) と切除しなかった13例（Fig.

5B）5,17~27)について EAML と診断してから再発・転

移までの期間を示した．再発・転移は 1年以内と早期

から10年以上経過した晩期までみられた．再発・転移

部位を切除しなかった症例は早期に再発・転移が多発

し，十分な治療介入ができず，予後不良であった．

Nese らは，EAML の再発予測因子として，○1 結節

性硬化症あるいは通常型 AML の合併，○2 7 cm 以上

の腫瘍径，○3被膜外進展もしくは腎静脈浸潤，○4癌腫

様の増殖形態，○5壊死を挙げている．再発率は当ては

まる再発予測因子が 1 個以下では15％であったが，

2，3個では64％， 4，5個では100％と報告してい

る3) ．本症例は○2 7 cm 以上の腫瘍径，○4癌腫様の増

殖形態，○5 壊死の 3個が当てはまった．また，Brimo

らは核異型を有する類上皮細胞が70％以上，核分裂像

が 2/10 hpf 以上，異型核分裂像，壊死のうち 3項目

以上を満たす場合に悪性の可能性が高いと報告してお

り28)，本症例は類上皮細胞と核分裂増の割合と壊死

が当てはまった．再発リスクが高い症例では，限局性

腎癌の術後再発・転移と類似した経過をたどるものが

みられ，腎癌に準じた厳密かつ長期間の経過観察が必

要であろう．

EAML に特異的な血中マーカーは同定されておら

ず，胸腹部造影 CT で経過観察することが望まし

い11)．さらに FDG の集積は通常型 AML では乏しい
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が，EAML では比較的高く集積すると報告されてお

り23)，EAML の遠隔転移や他の悪性腫瘍を検索する

目的で治療介入前に FDG-PET を行う意義はあると考

えられる．

EAML の再発・転移に対する治療も定まってはい

ないが，切除可能であれば切除することが望ましいと

報告されている22)．切除できない場合，結節性硬化

症に伴う AML に対しては mTOR 阻害薬の有効性が

示されているが29)，結節性硬化症の既往がない AML

でも mTOR 経路が活性化していると報告されてお

り30)，EAML に対する有効性の評価が今後求められ

る．

結 語

右類上皮型腎血管筋脂肪腫と診断後， 3年で腹腔内

に再発した症例を経験した．類上皮型腎血管筋脂肪腫

は悪性の経過をたどる可能性があり，厳密かつ長期間

の経過観察が望ましい．

本論文の要旨は，第242回日本泌尿器科学会関西地方会

（2019年10月）で報告した．
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