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A woman in her 30s was admitted with abdominal pain and nausea. CT scan revealed a spontaneous

rupture of the right giant renal angiomyolipoma, and trans-arterial embolization was performed successfully.

With further examination, she was found to be affected with tuberous sclerosis complex (TSC) and she finally

was treated with everolimus for prevention of recurrent spontaneous-rupture of renal angiomyolipoma.

(Hinyokika Kiyo 63 : 111-114, 2017 DOI : 10.14989/ActaUrolJap_63_3_111)
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緒 言

腎血管筋脂肪腫（angiomyolipoma，以下 AML）と

は血管・平滑筋・脂肪成分からなる良性腫瘍で，増大

すると圧迫症状や破裂を来たすことがある．また，結

節性硬化症（tuberous sclerosis complex，以下 TSC）

は，顔面血管線維腫，てんかん発作および精神発達遅

滞を 3主徴とし，様々な臓器に過誤腫性病変を認める

疾患であり，AML を合併する例も多い．今回，巨大

腎 AML 自然破裂を契機に結節性硬化症と診断し，塞

栓術施行後に AML の縮小目的に mTOR 阻害薬を導

入した 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 : 30歳代，女性

主 訴 : 腹痛，嘔吐

既往歴 : 29歳時 臀部皮下腫瘤切除

家族歴 : 特記すべきことなし

現病歴 : 20歳頃から前医で両側腎の AML をフォ

ローされていた．2014年11月に腹痛，嘔吐で前医に救

急搬送．収縮期血圧 60 mmHg 台とショックバイタル

であり，Hb 7.4 g/dl と著明な貧血を認め，CT で右

腎 AML の自然破裂と診断された．同日緊急入院し，

動脈塞栓療法（trans-arterial embolization，以下 TAE）

が施行された．赤血球 4単位輸血し Hb 9.7 g/dl まで

上昇したものの再び Hb 7.5 g/dl と貧血が進行したた

め，さらに 4単位輸血を追加し，加療目的に当院へ搬

送された．

入院時現症 : 身長 155.1 cm，体重 43.6 kg，体温

37.5°C，血圧 150/99 mmHg，脈拍93/分，SpO2 98％

（鼻カニューラ 2 l/min）．

意識は清明，腹部は著明に膨満し，全体に軽度の圧

痛あり．

検査所見 : RBC 500×104/μ l，Hb 15.1 g/dl，Ht

42.3％，Plt 6.1×104/μl，WBC 9,100/μl，BUN 15.2

mg/dl，Cr 0.7 mg/dl，Na 136 mEq/l，K 3.9 mEq/l，

Cl 101 mEq/l，Ca 7.8 mg/dl，AST 86 IU/l，ALT 55

IU/l，LDH 454 IU/l，TP 5.5 g/dl，Alb 2.9 g/dl，

CRP 28.36 mg/dl．
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Fig. 1. a) Abdominal CT scan showed giant AML
in the right kidney. Another AML was
found in the left kidney as well. b) CT scan
showed 24％ reduction in the size of the
right AML after everolimus administration
for four months.
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Fig. 2. Angiography showed a few renal aneurysms
remaining in the right kidney.
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Fig. 3. Chest CT scan demonstrated lymphangio-
myomatosis in the bilateral lungs.

Table 1. 結節性硬化症の診断基準

大症状

1．顔面の血管線維腫または前額部，頭部の結合織よりな

る局面

2．非外傷性多発性爪囲線維腫

3． 3つ以上の白斑（hypomelanotic macules, three or more）

4．シャグリンパッチ（shagreen patch/connective tissue

nevus）

5．多発性の網膜の過誤腫（multiple retinal nodular

hamartomas）

6．大脳皮質結節（cortical tuber)*1

7．脳室上衣下結節（subependymal nodule）

8．脳室上衣下巨大細胞性星状細胞腫（subependymal

giant cell astrocytoma）

9．心の横紋筋腫（cardiac rhabdomyoma）

10．肺リンパ管筋腫症（lymphangiomyomatosis)*2

11．腎血管筋脂肪腫（renal angiomyolipoma)*2

小症状

1．歯エナメル質の多発性小腔（multiple, randomly distri-

buted dental enamel pits）

2．過誤腫性直腸ポリープ（hamartomatous rectal polyp)*3

3．骨シスト（bone cyst)*4

4．放射状大脳白質神経細胞移動線（cerebral white matter

radial migration lines)*1,4,5

5．歯肉の線維腫（gingival fibromas）

6．腎以外の過誤腫（nonrenal hamartoma)*3

7．網膜無色素斑（retinal achromic patch）

8．散在性小白斑（confetti skin lesions）

9．多発性腎嚢腫（multiple renal cyst)*3

Definitive TSC : 大症状 2つ，または大症状 1つと小症

状 2つ

Probable TSC : 大症状 1つと小症状 1つ

Possible TSC : 大症状 1つ，または小症状 2つ以上

*1 Cortical tuber と cerebral white matter radial migration lines
の両症状を同時に認める場合は 1 つと考える．*2 Lym-
phangiomyomatosis と renal angiomyolipoma の両症状がある
場合は definitive TSC と診断するには他の症状を認める必
要がある．*3 組織診断があることが好ましい．*4 レント
ゲン所見で充分である．*5 3 つ以上の radial migration
lines は大症状に入れるべきだという意見もある．
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Fig. 4. The right renal function was shown to be
well maintained by the renogram-scinti-
graphy using 99mTc-MAG3.

画像所見 : 腹部 CT で右腎に長径 25 cm の巨大な

AML を認め，腎実質との境界は不明瞭であった．左

腎にも AML を認めた（Fig. 1a）．明らかな後腹膜血腫

を認めず，腫瘍内出血と考えられた．

治療経過 : 前医の経過から腫瘍内出血が続いている

と判断し，再度 TAE を施行した．血管造影では，明

らかな出血を認めなかったものの，前医で留置された

コイル（Fig. 2 白矢印）の遠位に複数の動脈瘤の残存

を認めたため（Fig. 2 黒矢印），エタノールおよびマ

イクロコイルで塞栓した．

当院での TAE 後の経過は良好で，貧血の進行を認

めなかった．将来的に AML 増大に伴い再破裂の可能

性があることから追加治療が検討された．両側腎の

AML があり，胸部 CT で肺リンパ脈管筋腫症（lym-

phangiomyomatosis，以下 LAM）の所見を認めた（Fig.

3）ことから，基礎疾患として TSC の存在を疑った．

臀部腫瘤切除時の標本を病理学的に再評価したところ

過誤腫の診断を得たため，日本皮膚科学会の TSC の

診断基準（Table 1）を満たした．追加治療として手

術療法も考慮されたが，右腎実質と AML との境界が

不明瞭であることから右腎部分切除は困難であり，ま

たレノグラムシンチで右腎機能の残存が確認できた

（Fig. 4）こと，左腎にも AML があり将来的に手術が

必要となる可能性があることから，右腎に対する手術

療法は行わないこととした．mTOR 阻害薬投与によ

る腫瘍縮小効果，および再破裂のリスクを軽減するこ

とを期待し，2015年 1月より everolimus 10 mg/day の

投与を開始．投与18週後の CT では，内服前と比較し

体積比で約30％の縮小を認め（Fig. 1b），現在も内服

を継続している．

考 察

腎 AML は血管，平滑筋，脂肪からなる良性腫瘍

で，腎腫瘍全体の0.3％を占めるとされている．腎

AML に TSC が合併する頻度は20∼30％といわれて

おり1)，反対に，TSC に腎 AML が合併する頻度は

60∼80％とされている．TSC に合併した腎 AML は，

一般的に両側性で多発し，腫瘍径も大きい傾向がある

とされる2)．また，Kingswood らは英国における TSC

症例334例のプロファイルについて報告しており，診

断時に腎 AML が存在する割合は12％であり，成人発

症例でその割合が増加すると述べている3)．Brigid ら

は，TSC の診断に至った症候についての検討をして

おり，約半数が痙攣を契機とするものであった．一

方，AML が契機になった例は少なく，10歳以下では

0 例，成人発症例に限ると17％（5/30例）という結

果であった．また，本症例のように AML を認めてい

たにもかかわらず見逃されていた症例も少ないながら

存在していた4)．さらに，われわれが調べた限りでは

AML 自然破裂を契機に発見された TSC の報告はな

く，稀な症例と思われた．

腎血管筋脂肪腫の治療方針としては，Oesterling ら

が1986年に提唱した指針がよく参照される3)．腫瘍径

と症状の有無により治療方針を決定しており，直径 4

cm 以上で症状がある場合には治療を検討すべきであ

り，TAE や腎部分切除術などの腎温存療法が望まし

いと報告されている．本邦でも，Yamakado らの計29

腎における腎 AML 自然破裂と腫瘍径についての検

討4)によると，破裂した症例はすべて直径 4 cm 以上

であったと報告しており，前述の治療指針の妥当性を

示している．またこの検討の中で，腫瘍径と動脈瘤径

には正の相関があり，且つ動脈瘤径が大きいほど自然

破裂のリスクが有意に高いと報告されている．した

がって，腫瘍の増大に伴って動脈瘤も増大し，自然破

裂のリスクが高まると考えられることから，腫瘍増大

を抑制することは自然破裂のリスクを低下させる可能

性があると考えられる．

TAE 後の長期成績について Ramon らは計48腎で検

討を行い，TAE 後に増大を来たした例が 1例あった

ものの，再破裂を来たした症例は認められなかったと

報告している5)．本症例においても，TAE 後に無治

療で経過を観察するという方針もあったが，AML の

増大に伴う再破裂のリスクが高いと判断し追加治療を

検討した．手術療法を選択した場合，本症例では右腎

実質と AML との境界が不明瞭であるため，部分切除

は困難であり腎摘除術が必要となる．レノグラムでは

腎実質の位置の問題から両腎の分腎能を同じ条件で比

較することはできなかったが，右腎にも核種の集積を

認めることから，右腎が機能していることが確認でき

た（Fig. 5）．若年の症例で将来的に左腎の AML も巨

大化し，何らかの処置が必要となる可能性があること

を考慮すると，可及的に腎機能を温存すべきと判断し

た．そこで右腎摘除術を回避し，また腫瘍の縮小化を
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図ることで再破裂のリスクを軽減する目的で mTOR

阻害剤投与を選択した．

TSC に伴う腎 AML に対する mTOR 阻害薬

（everolimus）の治療効果については EXIST-2 試験に

示されており，投与12週時点で30％以上の縮小を認め

た割合はプラセボ群5.7％ vs everolimus 群 75.7％で

あった6)．さらに，EXIST-2 試験の 3年間追跡成績で

は，奏効率（標的病変の体積和が50％以上縮小）が

53.6％，奏功までの期間中央値は2.83カ月，36カ月時

点での無進行率は89.4％であった．進行例は腎体積も

しくは AML の増大を来たしていたものの，新規病変

や自然破裂は認められなかった，としている7)．また

症例数は少ないものの，mTOR 阻害薬投与による

AML 自然破裂の予防効果を示唆する報告もあり8)，

今後さらなる大規模知見の蓄積が望まれる．

結 語

腎 AML 自然破裂後に TAE を施行後，mTOR 阻害

剤を導入した TSC 症例を経験した．自然破裂のリス

クを伴う腎 AML を有する TSC 症例において，手術

を迷う場合には mTOR 阻害薬投与も治療 option とな

りえると考えられた．

本論文の要旨は第251回日本泌尿器科学会東北地方会で発

表した．
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