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LYMPHANGIOMYOMATOSIS INVOLVING 

   THE  KIDNEY  : A CASE REPORT
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   A 58-year-old female was admitted with a chief complaint of gross hematuria. A diagnosis of 
carcinoma of the left kidney with  lymphnode metastasis was made on the basis of computerized 
tomography and angiography. Left nephrectomy and lymphnode dissection were performed. His-
tological examination revealed lymphangiomyoma, and the final clinical diagnosis was changed to 
lymphangiomyomatosis with pulmonary, retroperitoneal, and left renal lesions. Lymphangiomyoma-
tosis with renal lesions is extremely rare, and differentiation from renal carcinoma is important, 
though difficult. 

                                                (Acta Urol. Jpn.  39: 249-252, 1993) 
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緒 言

Lymphangiomyomatosisは 女 性 に の み発 症 す る と

され る稀 な疾 患 で あ り,そ の多 くは 肺 に のみ 病 変 が 存

在 し,腎 に存 在 す る こ とは きわ め て 少 な い.今 回 わ れ

われ は,腎,な らび に 後腹 膜,そ して 肺 に病 変 を 持 つ

lymphangiomyomatosisを 経 験 した の で 若 干 の文 献

的 考 察 を加 え 報 告す る.

症 例

患 者:58歳,女 性

主訴;肉 眼 的血 尿

家族 歴:父 ・舌 癌,弟 に 胃癌

既 往 歴=胃 潰瘍,大 腸 ポ リー プ

現病 歴:平 成2年6月27日 肉眼 的 血 尿 を認 め近 医 受

診.DIP,超 音波 に て 左腎 腫 瘍 が 疑 わ れ 当科 紹 介.精

査,加 療 目的 で入 院 とな った.

入 隔 時 現症:身 長158・7cm,体 重46・2kg.血 圧120/

62,脈 拍84整,体 温36・6℃ ・瞼結 膜,球 結 膜 に貧 血,

*現:府 中総合病院泌尿器科

**現:香 川労災病院泌尿器科

黄疸は認めない.胸 腹部理学的所見に異常なし

入院峙検査成績:血 沈;13mm/36mm,CRP;

<0.25.末 梢血液像に異常認めず.血 液生化学では.

γ一GTP801UIIと やや高値で ある以外異常なし.

腫瘍マーカーではIAPが513μg/m1と わ ずか に高

値.尿 所見に異常認めず.

X線 学的検査:DIP;両 腎 とも機能 ・形態 に異常

なし.腹 部CT;左 腎上極 を中心に外方 に突出する

ように腫瘍が存在.内 部は比較的均一で あり,plain

CTで は 正常腎実質に比しやや高 く,enhanccCT

ではenhanceさ れ るものの正常腎実質よ りかな り低

いdensityを 持つ(Fig.1-A).や や 低い位置でのス

ライス面では,左 腎門部に リンパ節の腫大と思われる

腫瘤が存在した(Fig.1-B).こ の 他 にも腎門部に多

数,ま た大動静脈間にも腫瘤が存在し,多 発性のリン

パ節転移 と考えられた.血 管造影;腎 動脈造影では,

上中極のventralbranchが 上下に圧拶トされ,腫 瘍の

部分には不整な血管が認められた(Fig.2).ま た実質

相では同部位に不均一なstainingが み られ,静 脈相

ではdrainageveinが 描 出された.腎 静脈造影,腹

腔動脈造影に異常は認められなかった.

経過1以 上より,そ の発育様式から若干の疑問を残
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Fig.LA:CTshowedleftrenalmass.
aortaandkidney(arrow).

B

B:Masswasobservedbetween

嘱
,潔l
k隻.「 蓑.磨

'

採噛 、

,峯、

穣
総購

鶴

簗 琶 凱 ・・,、 ・'.慨

噛

騨戴 糧、

・ 瀞
繍

Fig.2.Selectivcarteriographyshowed

neovascularity・

しながらも,左 腎癌 ・多発性 リソパ節転移と診断し,

経腹的左腎摘出術,な らびにリソパ節切除術を施行し

た.腫 瘍は他臓器との癒着はな く比較的容易に摘出可

能であったが,大 血管周囲には多数の腫大した リンパ

節が強く癒着 しており,可 及的にこれらを切除 し,術

を終えた.摘 出標本では,灰 白色,充 実性でわずかに

光沢を有する脳回状の腫瘍が腎上極に存在 し,皮 質の

Fig.3.Surgicalspecimenshowedwhite・grey・

coloredtumorattheupperpQleofthe

kidney・

一部がこれに置き換わっていた(Fig,3).

病理組織では,好 酸性の胞体をもつ異型紡錘型細胞

が腎実質を置換するように束状に増殖 してお り(Fig.

4),デ ス ミン染色にて筋繊維の持つfilamentで あ る

デス ミソの存在が確認された.同 時に摘出した リンパ

節の病理組織所見も同様であった.以 上より,腎 に発

生 した平滑筋肉腫 ・リンパ節転移と診断された.
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Fig、5.LungCTrevealedmultiplecysticchange
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術後,軟 部組織に発生した平滑筋肉腫に対するレジ

メンによる化学療法を2コ ース施行後退院となった.

その後外来で経過観察していたところ,病 理 より訂正

報告があった。束状増殖を示す平滑筋細胞群と,こ の

筋繊維束をとりかこむ リンパ管と考えられる脈管組織

の増殖から成 り,過 誤腫性の性格を有していることか

ら,リ ソパ節転移を伴う腎平滑筋肉腫ではなく,左 後

腹膜腔組織をinvolveし たlymphangiomyomatosis

と考えられ る,と い う内容であった。そこで胸部CT

施行したところの両肺野ほぼ全域に軽度の網状影と多

数のcysticchangeを 認め(Fig.5),ま た肺拡散能

低下もあり,典 型的な肺lymphangiomyomatosisと

診断された,さ らに気管支鏡による生検を勧めたが患

者はこれを拒否.肺 の組織学的確認はで きていない

が,現 在肺 ・左後腹膜 に病変を有す る1ymphangio-

myomatosisと して外来経過観察中である.

考 察

Lymphangiomyomaと は,リ ンパ 節 お よび リンパ

管 の平 滑 筋 が 腫 瘍 性 増 殖を 起 こ した 良 性腫 瘍 で あ り,

1966年 にCornogとEnterlineが 初 め て この名 称 を

用 い,過 誤 腫 で あ ろ う と考 え ら れ て い る1).こ れ が
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多発性にあるもの,あ るいは肺に病変があるものを

1ymphangiomyomatosisと1乎 ぶ2・3).肺には高頻度に

病変が認められるが,リ ンパ節では後腹膜,縦 隔,肺

門部に好発する4).本 症は女性特有の疾患 とされてお

り,女 性ホルモンとの関連性が論 じられ,腫 瘍中のホ

ルモンレセプターを検出した報告5・6)もある.ま た,

結節性硬化症との組織学的,画 像上の類似性より,両

者の関連性についても議論 されて.いるが,こ れについ

てはまだ結論は出ていない.病 因論に関しては,① 胸

管内乳慶の停滞に伴 うリンパ管壁の平滑筋の反応性増

生説,② 結節性硬化症の不全型説,③ 過誤腫的性格説,

④黄体ホルモンや性腺刺激ホルモン剤の投与あるいは

ホルモソ異常症との関連説,な どが論じられている7)

自験例においては,術 後の病理組織検査にて,後 腹

膜 リンパ節とともに腎の腫瘍もIymphangiQmyoma

であ ることが判明 したため,Iymphangiomyomato-

sisと 確定診断 した.ま た,組 織学的検索はなされて

いないが,そ の後の胸部CT,肺 機能検査にて,肺 に

も同様の病変が存在す ると推測された.腎 に,1ym-

phangiomyomaが 生ずるのはきわめて稀であ り,検

索しえたかぎりではJacobsら8)の 報告をみるのみで

ある,発 生母地は,腎 実質内のリンパ組織であると思

われる.

重要な問題は腎悪性腫瘍 との鑑別である。自験例の

主訴は肉眼的血尿で あり,Jacobsら8)の 症例は腹部

腫瘤であった.Iymphangiomyomatosisで あれば一

般的に肺病変に伴 う呼吸器的症状が多いとされている

が,自 験例においては肺病変が存在したにもかかわら

ず症状はなく,さ らにJacobsら9)の 症例では肺病変

は存在 していない.画 豫診断については,わ れわれは

CT,血 管造影を施行したが,特 微的な所見はえられ

ず,腎 細胞癌の リンパ節転移,悪 性 リンパ腫,腎 肉腫

などを考 えるのみであった.か りに術前に胸部CT

を施行 して肺Iymphangiomyomatosisと 診 断 され

たとしたらどうであろうか.こ の場合には,生 検とい

う手段が考えられるが,肺 に病変がない場合もあ り,

また腎に発生するIymphangiomyomaの 頻度から考

えても特殊な検査と考えられる.従 って,臨 床症状,

画像診断に特徴的なものはなく,術 前診断はきわめて

困難であろうと考える.可 能なことは,き わめて稀な

がらも,腎 にlymphangiQmyomaが 発生する場合が

あることを念頭にお くことであろう.

予後については,肺 病変に関連した症状をもつもの

は不良であ り,逆 に肺病変を持たないものは良好であ

るとされる2・6>.その治療に関しては,肺 病変には前述

のホルモソレセプターの存在からプロゲステロン投与
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が行われている様であるが,そ の効果濾一驚していな

い6).局 所的に は,後 腹膜 リンパ節に病変があり,

それによる浮腫が存在した癬例では,手 徳にて軽快し

ている2)・すなわち,現 時点においては決定的な治療法

はない様である.最 後に,腎 に 茎ympkangiOmyOma

が存 在すると確定できた場含,そ の腎に対する処置は

どうすべきであろうか.こ れについては症例数が少な

すぎて根拠が ないが,同 じ過誤腫であるangiomyO-

llpomaと 隅繕な方針,す なわち,繰 参返す重度の出

血や疹痛などの著明な臨床症状がなければ経過観察を

行い,手 術においては可及的に腎保存を試みてはどう

かと考える,

結 語

腎細胞癌の リンパ節転移と して雫術を行い,術 後

腎事滑筋肉腫 として治療した後,lympkanglemy◎-

matosisと 訂正された症例を若干の文献的考察を加え

報告した.

なお,本 症例は,第206回 日本泌尿器科学会岡山地 方会 に

て腎単滑筋肉腫 として報告 してい る.
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