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We report a 44-year-old female with lymphangiomyomatosis (LAM) of the kidney and

retroperitoneum. Abdominal ultrasonography revealed a right kidney tumor, and she was referred to our

department. Computed tomography (CT) revealed a para-aortic phyma in addition to the tumor. We

performed retroperitoneal tumorectomy and partial resection of the right kidney via laparotomy.

Pathological findings suggested LAM. LAM usually induces pulmonary lesions and its prognosis is relatively

unfavorable. Female hormones are considered to be involved in the aggravation of LAM. The lesion may

not have reached the lung in this postmenopausal woman because of the absence of these hormones.

(Hinyokika Kiyo 55 : 249-252, 2009)
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緒 言

リンパ脈管筋腫症 (lymphangiomyomatosis，以下

LAM) は平滑筋様細胞（以下 LAM 細胞）が肺やリン

パ管で過誤腫性に増殖する良性疾患だが転移を来たす

こともあるきわめて稀な疾患である．その多くは肺に

病変が存在するが，肺外病変単独例の報告は少ない．

今回われわれは肺に病変を伴わない，腎および後腹膜

リンパ節の LAM 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 : 55歳，女性

主訴 :腹部エコーで偶然右腎腫瘍を指摘

家族歴・既往歴 :高血圧症，肥大型心筋症，肺結核

現病歴 : CT で径 2.5 cm の右腎腫瘍および右傍大

動脈に 1.5 cm の後腹膜腫瘤認め，腎癌・リンパ節転

移を疑うも，腎腫瘍は小径であり非典型的な経過であ

るため，精査加療目的で当科へ紹介．

入院時検査所見 :血液・生化学検査，尿検査では異

常を認めず．

画像所見 :腹部造影 CT で右腎中部より突出する径

2.5×1.5 cm の腫瘍は，早期に淡く造影され，後期に

濃度が低下しており腎細胞癌を否定できない所見だっ

た (Fig. 1）．また，右傍大動脈に径 1.5×1.0 cm の造

影されない腫瘤を認めた (Fig. 2）．尚，肺およびその

他の臓器に異常を認めなかった．

なお，悪性リンパ腫鑑別のため施行した Ga シンチ

グラフィーは陰性であった．

以上より，腎細胞癌としては非典型的であるも悪性

を完全に否定できないため，手術による摘出の方針と

なった．

手術所見 : 2006年 7月経腹膜的後腹膜腫瘍摘除術施

行．迅速診断は正常リンパ節であったため，引き続き

右腎部分切除術施行 (Fig. 3）．摘出標本は境界明瞭，

表面平滑な黄白色の充実性の腫瘤であった (Fig. 4）．
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腎腫瘍の迅速診断は平滑筋腫であった．

病理組織所見（永久標本) : 既存の正常腎組織に接

して楕円形の核をもつ超紡錘形の細胞が錯綜して配列

し (Fig. 5A），免疫染色では後腹膜リンパ節，腎腫瘍

ともに SMA，PgR のほか，HMB45 が陽性となった

(Fig. 5B）．また，その腫瘍細胞周囲に CD34 陽性の血

管内皮，D2-40 陽性のリンパ管内皮 (Fig. 5C) の脈管

構造を認め，LAM の診断となった．なお，写真はす

べて腎腫瘍の標本である．

術後経過 :経過良好であり，術後20カ月経過してい

るが，肺を含めて明らかな病変の再発は認めていな

い．

考 察

LAM は脈管における平滑筋様細胞（以下 LAM 細

胞）の過誤腫性増殖する良性腫瘍であるが，転移をき

たすことがあるきわめて稀な疾患である．腫瘍細胞の

増殖・転移の機序は，リンパ管新生によりリンパ腔に
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Fig. 1. Dynamic CT showed a mass 2.5 cm in
diameter in the middle portion of right
kidney. The mass was enhanced slightly in
the early phase (A) and washed out in the
late phase (B).
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Fig. 2. Enhanced CT showed a mass 1.5 cm in
diameter in the right para-aortic area, which
was not enhanced at all.
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Fig. 3. Surgical findings. The renal tumor showed
a clear boundary from the normal renal
parenchyma and projected retrolaterally.
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Fig. 4. Macroscopic view of the resected renal
tumor. The tumor measured 2.5×2.3×
2.0 cm, was elastic soft and had a smooth
surface. The cut section appeared yellow-
ish-white and solid.
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放出された LAM 細胞が，体軸リンパ節に進展・増殖

し，胸管から静脈系に入り，肺に至ると考えられてい

る1)．有病率は100万人に 1∼ 2ときわめて稀な疾患

で，30歳前後の女性に好発する．妊娠により増悪する

ことから，病態に女性ホルモンの関与が示唆されてお

り，腫瘍細胞中にホルモンレセプターの存在を同定し

たとの報告もある2,3)． また，LAM は結節性硬化

症（以下 TSC），腎血管筋脂肪腫 (AML) を高率に合

併することがおおく，癌抑制遺伝子として機能する

TSC 遺伝子の変異が LAM 細胞に検出され，癌抑制

遺伝子症候群の 1つであることが解明されている4)．

また，その形態学的および免疫表現型的特性により，

腎臓に好発する血管脂肪腫 (AML) やときに腎細胞癌

の転移などとの鑑別が問題となる肺の稀な良性腫瘍で

ある明細胞腫瘍とともに，perivascular epitheloid cell

(PEC) を起源とする間葉系腫瘍 PEComa family の 1

つとして知られている5)．

病変の発生部位は肺がほとんどであり（肺 LAM），

肺 LAM の場合は肺末梢組織の嚢胞性変化により気胸

などの呼吸器症状を呈し，呼吸不全から死にいたる報

告も多い．一方，肺に病変を認めないもの（肺外

LAM) の報告は少なく，後腹膜 LAM は，われわれが

検索した限り過去に22例，また腎 LAM については本

邦 1例，海外 2例のみの報告である6~8)．

本症例では肺病変を認めていないが，閉経後である

ため，ホルモン腫瘍細胞の増殖が抑制され，病変が肺

まで至らなかった可能性がある．

肺 LAM の診断は高分解能 CT が非常に有用で，境

界明瞭な薄壁を有する小嚢胞が肺野にびまん性に散在

するのが特徴である．一方，肺外 LAM の画像所見は

CT で water density 成分を含む，嚢胞性腫瘤が多いと

されている．本症例の腎病変は造影 CT で早期相は腎

実質に比べやや淡く均一に濃染し，後期相では低濃度

であった．また，傍大動脈病変はほとんど造影効果を

伴わなかった．過去の腎 LAM 症例はいずれも本症例

と同様に充実性の腫瘤であった．鑑別疾患として，軟

部組織肉腫や血腫，膿瘍などが挙げられる．本症例の

ように，肺病変を伴わず，TSC，AML の合併もない

場合は，術前診断は非常に困難と考えられる．本症例

でも LAM は念頭になく，まず後腹膜腫瘍を癌の転移

や悪性リンパ腫と鑑別するため，後腹膜腫瘍摘出術を

施行した．迅速病理診断で良性のリンパ節腫大であっ

た（後の永久標本ではこのリンパ節も LAM と診断さ

れた）ため，腎部分切除を施行した．仮に LAM を想

定していたとしても，診断治療方針に大きな相違はな

かったと考える．

病理組織学的には，紡錘形の平滑筋の増殖とリンパ

管，血管成分よりなる組織で，免疫染色では平滑筋

マーカーの SMA や PgR，ER などのホルモンレセプ

ターのほか，LAM で比較的陽性率が高いとされる抗

メラノーマモノクローナル抗体の HMB-45 などが陽

性となる．本症例でもリンパ管内皮で裏打ちされた空

隙とその周囲に超紡錘形の細胞が錯綜して増殖・配列

し，免疫染色では HMB-45，SMA，PgR に加え，血
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Fig. 5. Microscopic view of Fig. 4. (A) H & E stain
showed the proliferation of spindle-shaped
cell with oval nuclei close against normal
glandular tissue. (B) Immunostaining for
HMB45 showed focal positive reactivity.
(C) Immunostaining for D2-40 showed that
lymphatic vessels positive and tumor cell
growth around it.
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管内皮が CD34，リンパ管内皮が D2-40 にそれぞれ陽

性であったため，LAM の診断となった．ただし，

HMB-45 は染色に時間がかかるため偽陰性と判定され

易い．本症例も初回の染色では陰性だったが，再染色

で陽性となった．

治療は主にホルモン療法で Gn-RH アゴニストやプ

ロゲステロン製剤の投与，ときに外科的卵巣摘出など

が行われる．呼吸器症状に対しては気管支拡張剤投与

など対症療法が行われる．治療効果，予後にはばらつ

きがあるが，息切れ・呼吸困難をきたした症例は予後

不良とされ9)，呼吸不全に至ったものは，肺移植の適

応となる．予後について，肺 LAM では生存中央値は

8∼10年と比較的予後不良であるが10)，肺外 LAM で

は呼吸機能が保たれるため予後は良好である．本症例

は閉経後であり女性ホルモンが低値であること，肺に

病巣を伴わないことから，予後は良好と考えられる

が，肺外 LAM が肺 LAM に進展したとの報告もあ

り11)，注意が必要である．今後も CT を中心とした

定期的な経過観察を予定している．

結 語

今回われわれは腎および後腹膜に発生したきわめて

稀な LAM の 1例を経験したので報告した．
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