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A 32-year-old man was referred to our hospital for evaluation of bilateral renal tumors 8 cm each in

diameter. His cousin also had a renal tumor, and she had been genetically diagnosed as von Hippel-Lindau

(VHL) disease. Bilateral nephron-sparing surgery was performed in separate stages under clinical diagnosis

of renal cell carcinoma and VHL disease. Histological examination revealed clear cell renal cell carcinoma

(pT2). There was no evidence of local recurrence or metastasis 6 months after the second operation. In

the treatment of renal cell carcinoma and VHL disease, nephron-sparing surgery is recommended to achieve

a disease-free status without renal replacement therapy.

(Hinyokika Kiyo 55 : 483-485, 2009)
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緒 言

von Hippel-Lindau (VHL) 病に伴う腎細胞癌は，異

時性多発性で一般に低悪性であるという特徴を持

つ1,2)．今回われわれは，両側に最大径 8 cm の腫瘍

を認める多発腎細胞癌に対して二期的に両側腎部分切

除術を施行し，腎機能を温存して無病状態を得ること

ができた VHL 病の 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 : 32歳，男性

主訴 :両側腎腫瘍精査加療

既往歴 :特記すべきことなし

家族歴 :兄 脳・脊髄腫瘍，従姉妹 腎腫瘍（他院

の遺伝子診断にて VHL 病と判明）

現病歴 :咳嗽の精査中，胸部 CT にて偶然両側腎腫

瘍を指摘された．前医にて，両側腎癌の診断のもと両

側腎摘除術を提示されたが本人は腎機能温存を希望し

た．セカンドオピニオン目的に当科紹介され精査加療

目的に入院となった．

入院時現症 :胸腹部に異常所見なし．腹部腫瘤触知

せず．精巣および精巣上体に異常所見なし．脳神経外

科受診し，MRI にて脊髄に複数の血管芽腫を指摘さ

れた．眼科受診では特に異常所見を指摘されなかっ

た．

入院時検査所見 : 一般生化学検査にて CRP 7.4

mg/dl と高値．その他には一般血液検査・尿検査にて

異常所見なし．腹部造影 CT にて，腎に左右とも最大

径 8 cm の腫瘤性病変あり．その他にも両側に径 2 cm

大程度の小腫瘤も認めた (Fig. 1-A）．腫瘤は早期相で

濃染，後期相で wash out され，腎細胞癌と画像診断

された．両側副腎に異常所見なし．胸部 CT では肺野

に異常所見を認めなかった．以上より，VHL 病に伴

う両側腎細胞癌 cT2N0M0 と診断した．レノグラムに

おける腎摂取率は，右腎13.05％，左腎15.43％であっ

た．

入院後経過 :本症例の治療方針として，可能な限り

腎機能温存治療を選択することとした．右腎腫瘍の方

が腎茎部に近く，全摘となるか部分切除による大幅な

機能低下を示す可能性が高いと判断された (Fig. 1B，

C）．そこで，まず左側の手術を先行させ，左残腎機

能のみで透析回避可能なことを確認後に右側の手術を

行う方針とした．全身麻酔下に腰部斜切開にて左腎に
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アプローチし，左腎動脈本幹を遮断して冷却しながら

部分切除術を施行した．径 8 cm の主腫瘍に加え，下

極の径 2 cm 大の小腫瘍も切除した．手術時間は267

分（腎動脈遮断時間92分），出血量 1,050 ml，自己血

輸血 1,200 ml を施行した．術後12日目に退院した．

術後腹部造影 CT では，温存した左腎中部から下極に

かけては良好な造影効果を認めた．レノグラムおよび

24時間クレアチニンクリアランス検査にて，推定左残

腎機能は Ccr で 26.2 ml/min であり，右腎摘除と

なった場合でも即時透析は回避可能と判断した．初回

手術から 2カ月目に右側の手術を行った．腰部斜切開

にて右腎にアプローチし，術中超音波検査などの所見

から部分切除可能と判断して，これを施行した．径 2

cm 大の小腫瘍も切除した．手術時間は282分（腎動

脈遮断時間85分），出血量 430 ml，自己血輸血 400 ml

を施行した． 2回の手術とも，周術期の合併症なく経

過した (Fig. 2）．

病理所見 :切除した計 4個の腫瘍は，肉眼的には黄

色から黄白色の充実性腫瘍であった．組織学的には，

嚢胞性変化が目立ち線維性隔壁を有した．左側主腫瘍

は clear cell renal cell carcinoma，G2，expansive type，

INFα，v-，pT2．右側主腫瘍も同様に clear cell renal

cell carcinoma，G1，expansive type，INFα，v-，pT2 で

あった．両側とも小腫瘍は clear cell renal cell carci-

noma であった．

術後経過 : 総腎機能は，血清 CRE 値 0.8 mg/dl

（術前)→1.0 mg/dl（左腎部分切除後)→1.1 mg/dl

（右腎部分切除 5カ月後）と良好に温存された．右腎

部分切除 5カ月後に施行したレノグラムにおける腎摂

取率は，右腎8.97％（術前13.05％），左腎11.35％

（術前15.43％）であり，術前の予測の通り左腎機能の

方が多く温存された．術後 6カ月経過の時点で明らか

な転移・再発所見は認めていない．

考 察

von Hippel-Lindau (VHL) 病は， 3番染色体短腕に

原因遺伝子をもつ常染色体優性遺伝疾患であり，表現

型として腎細胞癌のほか中枢神経系血管芽腫など様々

な疾患が存在する1,3)．腎細胞癌は VHL 患者の24∼

45％に発生し，その主要な死因となるとされてい

る3)．孤発性腎細胞癌と比較すると，VHL 腎細胞癌

の特徴として，若年発症であること，多発性・両側性

であること，増大速度が遅く低悪性であること，局所

再発率が高いことなどが挙げられる3)．

遺伝性のない孤発性の限局性腎細胞癌に対する標準

治療方針は根治的腎摘除術であるが，直径 4 cm 以下

のもの (T1a) に対しては腎部分切除術の適応もあり，

無再発期間および長期生存率は根治的腎摘除術と同様

であるとされる4)．

一方，VHL 腎細胞癌の治療方針は孤発性腎細胞癌

に対するそれとは異なる．Duffy らは，VHL 腎細胞

癌の腫瘍径と遠隔転移の検討において，直径 3 cm 以

下の VHL 腎細胞癌では遠隔転移を認めなかったと報

告し，手術回数の減少や腎代替療法導入延期の観点か

ら直径 3 cm 以上を部分切除の適応として，それ以下

のサイズのものに対しては経過観察が有用と結論付け

ている3)．外科的治療としては腎部分切除術や片側も

しくは両側根治的腎摘除術が行われるが，腎部分切除

術の適応は孤発性腎細胞癌に対するそれとは異なり腫

泌55,08,04-1A
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Fig. 1. A : Enhanced abdominal CT showed
bilateral renal tumors 8 cm in diameter.
B : Main trunk of right renal artery ran
directly into the tumor. C : Left renal
tumor was located anteriorly. There was
adequate margin between the tumor and
main renal vessels.

泌55,08,04-2

Fig. 2. Enhanced abdominal CT after bilateral
nephron sparing surgery.
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瘍径の上限に対する明確な基準は存在していない．

VHL 腎細胞癌は，その背景に遺伝子異常があるため

に局所再発率は高い．Roupret らは，腎部分切除術後

の 5年無局所再発率を76％， 8年無局所再発率を20％

と報告している1)．しかし，生命予後に関して言え

ば，Ploussard らは，上述の理由で直径 3 cm 以上を手

術適応とした T1 および T2 の VHL 腎細胞癌の治療

成績を検討し，腎部分切除術が遠隔転移のリスクを上

げないことを報告している5)．同様に， Steinbach ら

は，VHL 腎細胞癌に対する手術療法の多施設研究に

おいて，腎部分切除術と根治的腎摘除術で 5および10

年生存率に有意差はなく，腎部分切除術は VHL 腎細

胞癌に対する初期治療として有効であると報告してい

る6)．

今回われわれが経験した症例は，32歳という若年発

症で，両側とも T2 の腎細胞癌であった．前医で提示

された両側腎摘除はもちろん選択肢の 1つであった

が，その場合何らかの腎代替療法が必要となる．欧米

では VHL 患者に対しても腎移植が行われており，

Goldfafarb らは VHL に対して腎移植（生体および死

体）を受けた群と，VHL 以外の原因による慢性腎不

全に対して腎移植を受けた群とでは，graft および

patient survival に有意差はないと報告している7)．し

かし，われわれの調べえた範囲では本邦における

VHL 患者に対する腎移植は 1例しか報告されておら

ず8)，本邦において両側の VHL 腎癌患者に対して両

側腎摘除および腎移植を行うという治療法は一般的と

は言えない．すなわち，両側腎摘除という治療法を選

択した場合，即時維持透析導入が必要となる．

Nakai らは，本邦における透析患者の期待余命を報

告しているが，同姓・同年代の一般人口と比較し，透

析患者全年齢では期待余命が40∼60％に短縮されると

している．本症例のような32歳男性では一般人口の期

待余命が47.31年であるのに対し維持透析患者では

25.66年となる9)．VHL 腎細胞癌平均診断年齢は33

(range 29∼69) 歳と若年であるが10)，壮年期での透析

導入は生活や就業に大きな制限を与えると考えられ

る．一方，VHL 腎細胞癌に対する腎部分切除術後の

10年生存率は前述のように81％と比較的良好であ

る5,11)．

以上のような理由を総合的に判断して，今回われわ

れは二期的な両側腎部分切除術を施行した．再発によ

る再手術が必要となる可能性は高いものの，一時的で

はあれ無病状態が得られるのであれば，腎代替療法導

入を遅らせることを可能とする腎部分切除術は，

VHL 腎細胞癌の治療において重要であると考える．

結 語

両側とも長径 8 cm の VHL 腎細胞癌に対して二期

的に両側腎部分切除術を施行し腎機能を温存して無病

状態を得ることができた 1例を経験したので，若干の

文献的考察を加えて報告した．腎機能温存手術により

腎代替療法導入を遅らせることは VHL 腎細胞癌の治

療において重要である．

本論文の要旨は第202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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