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Bournevi11e-Pringle母 斑 症 に お け る腎 肉 腫

三重県厚生連中央総合病院

皮膚泌尿器科 杉 村 克 治

      RENAL SARCOMA IN BOURNEVILLE-PRINGLE'S 

 PHACOMATOSIS  : CASE REPORT 

                          Katsuharu SUGIMURA 

      From the Department of Dermato-Urology, Central  Hospital of the Federation of 

                   Agricultural Cooperative Unions, Mie Prefecture 

   A 49-year-old woman with a chief complaint of right abdominal pain showed the typical 

pictures of Bourneville-Pringle's phacomatosis. Presence of renal sarcoma was demonstrated 
in the histological studies of the extirpated kidney. This is the third case-report of Bourne-

ville-Pringle's phacomatosis accompanied by renal sarcoma in the literature so far published 
in this country. Inaddition, it has been frequently observed that Bourneville-Pringle's phac-

omatosis is complicated by renal diseases. However there were only about ten odd cases 

ever reported on this condition having a chief compalint of the renal tumor symptom .

緒 言

腎腫瘍中肉腫は比較 的稀 な疾 患であ るが更 に

Bourneville-Pringle母 斑 症(以 下B.-P.Ph .

と略 す)に これを認めた症例 は極 めて稀 で本邦

においては未だ2例 の報告 をみるにすぎない .

著 者は最近49才 のB.-P.Ph.症 例 に腎腫瘤 を

認め,こ れを別 出 して腎 肉腫 である事が判 明 し

た症例をえたので ここに報告 し若干 の考察 を加

えたい.

症 例

患者:49才 女子,初 診昭利37年12月10日

主訴=右 側腹部の疹痛

家族歴=同 胞及び祖先に遺伝的疾患を認めない.3

子を有し長女は生後間もな く死亡 し,他 の2子 にB,-

P・Ph・ を認めその1子 に リソバ陰嚢を有する(皮 薗

科の臨床6巻1号 に掲載)

既 柱歴:生 下時より顔面に多数の紅黄色 丘疹 を 認

む.幼 児期より時々痙醗発作あり,最 近は軽快してい

る.

現病歴:本 年夏頃より時々右側腹部痛,右 腰痛,時

に心窩部痛を訴える.肉 眼的血尿なし.内 科受診によ

り右腎腫瘍の疑いで当科に紹介される.

現症=顔 面特に鼻の周囲,鼻 唇溝及び願部に左右対

称性に粟粒大乃至半米粒大の紅色淡黄色乃至黄禍色の

丘疹が多数存在する(第1図)顔 面,下 肢に浮腫は

ない.尚 舌先及び爪下に線維腫あ り,右 讐舗 こ小児手

掌大の隆起革様皮を認む.

胸部に理学的所見なし.

腹部は平滑,軟 で肝は三横指触知し表面平滑,辺 縁

鋭で軽度の圧痛あ り.超 手拳大に腫大した右腎は下垂

しその全体を触知し得,境 界鮮明,表 面平滑なるも内

側に鳩卵大の嚢腫様の突出を触れ軽度の圧痛あ り,呼

吸性移動(+),可 動性良好.左 腎は下極を触知する

が表面平滑で賑痛なし.

検査成績:

尿 幡度混濁・蛋白(昔)・ 沈渣,白 血球2～3,

赤血球1～2,上 皮1～2,円 柱(一),細 菌(一).

血液 赤血球357×104,血 色素81%,白 血球5500,

百分率に異常なし.血 濡蛋白8 .3mg/d1,分 劃に異常

なし・Na147mEq/1,K5.OmEq/1,Ca5.OmEq/1,

Cl99mEq/1,血 濤 ワ氏反応(一)

血圧134～108/82～92.

腎1幾能Fishberg1035,PSP15'20%,120'55%.

肝機能 黄疽指数4,Kunkel10.8,CCF(一),Co
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R5,BSP11%,GOT18,GPT5,ア ル カリフオスフ

ァターゼ3単 位.

眼底 両側眼底に各々1個 のやや隆起して白色の混

濁を認む,尚 動脈は一部白線化し静脈の分枝に沿つて

柿の実様の出血斑が散在する.

脳波 ほぼ正常.

EKG異 常なし,

頭部,手 指骨レ線像 頭部に2ヵ 所石灰沈着像を認

めるのみ(第2図)

胃腸透視 慢性胃炎,横 行結腸下垂,

膀胱鏡所見 容量正常,粘 膜及び三角部 に異 常 な

く,本 症固有の病変といわれるKuchenmeister記 載

の小結節は認めなかつた.青 排泄は初発右4'30,,,左

5tOOt,,濃染はそれぞれ8'05",7'45"で あつた.

腎孟像76%Urografinを 用いたIVP像 並びにR

P像で各腎杯の延長,拡 張を認める(第3,4図)

後腹膜気体撮影 右腎はやや腫大す,左 腎は癒着の

ためか気体の流入不充分.

経腰的大動脈撮影 動脈の穿刺不能で失敗.

治療並びに経過:以 上の所見より特にその触診所見

及び腎孟像より右腎の多発性腎嚢腫の疑いの下に保存

酌手術を行うべく開腹 した.即 ちユ963年1月31日 持続

腰麻の下に右腰部斜切開で後腹膜腔に入ると下垂 した

腎はその表面に著しい静脈の怒張を認め,前 面,腎 茎

部及び下極において腹膜,一 部十二指腸と著しく癒着

しこれの剥離に際し容易に高度の出血をみた,そ の部

に一致して黄褐色軟の腫瘍組織を認めた.尿 管は正常

であつた.よ つて腎の悪性腫瘍を疑い腎捌出術を施行

した.局 所にマイ トマイシソC,マ イシ リソ各一筒を

注入して創を閉じた,

捌出腎は重さ175gm,大 きさ10.5×8.0×3.7cmで

腫瘍は腎の下極,前 内方を占め黄褐色軟で表面穎粒状

(第5図)割 面では腫瘍は上極を除 く過半部を占め

腫瘍と腎との境界は比較的明らかであるが明確な被膜

のようなものは認められない(第6図)

組織像 卵円形或は長楕円形の核を有し原形質の豊

富なvanGieson染 色で淡黄染する筋線維に類似の

細胞が認められ,異 型性が極めて著明で又異常核分裂

像もわずか乍ら認められ,こ れらの細胞は極めて不規

則な走行を示し多数の管腔を形成 しつつ異常増殖を呈

している.こ の管腔の内面は一層の内皮細胞で被われ

腔内には赤血球を 容れている(第7図)血 管壁は

vanGiesonで 赤染し膠原線維の形成を思わしめるが

Wθige「tで は一部の血管壁 において不完 全な弾力線

維の形成を認めるのみで大部分に於ては弾力線維の形

成は認められない.更 にこの腫瘍組織内には集籏性に
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或 は島嘆状にSudanIIIで 榿赤色に染まる脂肪組織

が混在発育している(第8図)こ れ らの腫瘍組織は

腎実質内に浸潤増殖しその境界は全般に不明瞭であり

一部では腎実質内に高度な出血が見られ壊死に陥つて

いるところも認められる.

腎実質では糸球体の硝子様変性,BowMan氏 嚢の

線維性肥厚,細 尿管上皮の変性崩解,間 質に於ける結合

織線維の増生,リ ソパ球を主とする炎症性細胞の浸潤

等慢性腎炎の像を示す 以上よりこの腫瘍はhaem-

angiolipomyosarcomaと 考えられる.

術後創部は良好に治癒し,マ イ トマイシソCの 間歓

的投与 とレ線深部照射を行つた.

尚術前 より肝腫大が持続 し軽度の肝機能障碍を認め

たので5月22日 腹腔鏡並びに肝生検を施行した.そ れ

によると肝は両葉共腫大し,辺 縁鋭利,色 調正常,表

面は浅い顯粒状凹凸を呈し右葉の胆嚢床上方に2mm

径位の暗青色の小嚢腫1個 を認む.そ の他の可視範囲

には腫瘍を認めない.胆 嚢は正常,尚 左腎部には異常

を認めなかつた.肝 左葉で生検を行つた.そ の組織像

では欝血と軽度の慢性肝炎の像で腫瘍の転 移像 は な

い.

7月19日 突然左腎部の痺痛を訴え当該部に手拳大の

表面平滑な腫瘍を触知し圧痛あ り,顕 微鏡的血尿を認

む.単 純撮影で結石陰影なくIVP像 では排泄は認める

が明瞭な像を得ずRP像 で上極の圧迫像を認む(第9

図)逆 行性腹部大動脈撮影(76%Urografin30cc

を注入)に よりpooling,puddling,1aking等 の腫瘍

特異像は認めなかつた.以 上より左腎に小さな腫瘍性

病巣があつて腫瘍内出血を来 した ものと考え止血剤,

輸血等の保存的処置を行つた所,腫 脹,圧 痛は漸減し

2カ 月後のRP像 では殆んど正常像を呈している.

総括並びに考按

Bourneville-Pringle母 斑 症(Bourneville-

Pringle'schePhakomatose)は 癩 摘 発 作,痴

呆,脂 腺 腫(正 し く は 顔 面 対 側 性 母 斑,Naevi

Symm6triquedelaface)をTriasと し,脳

に 結 節 性 硬 化 症(Sc16rosetub6reusBourne-

ville,1988)を 見,そ の 他 腎,眼 底,心,骨 等 に

も 病 変 を 認 め る も の で あ る.自 験 例 で はTrias

の 他 脳,腎,限 底 に 病 変 を 認 め る 典 型 的 な 症 例

で あ る.

B.-P.Ph.に お け る 腎 病 変 に つ い て は 早 く よ

り 注 目 さ れ(Bourneville,1900)Fischer,

Kirpicznik,Harbitzら に よ つ て 混 合 腫 瘍 と呼
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ぱれ るもの と嚢腫.(Fischer)と に大別 され稀

に副腎腫,肉 腫 があ る.Hyman(1922)及 び

Critchley(1932)ら に よると結節性硬化症 の

80%に 腎 腫瘍 を,同 じくMertz(1942)は42例

中36例 に これ を認 め,腎 腫瘍 は本症に極 めて多

くみ られ る内臓腫瘍であ るが これ らの大多数は

死後剖検に より見出 された もので生 前に発見 さ

れた ものは ごく少数 である.Hulseetal(1951)

に よる と生前に腎腫瘍を診断 された ものは米 国

文献上6例,外 国文献 で12例 を認めたにす ぎな

かつた.そ の理 由として第1にB.-P.Ph.に

お いては多 くは脳病変 や感染,悪 液質 のために

比較的早期に多 くは20才 までに死亡 し天 寿を全

うす るものは極めて少 く(因 みにBielschow-

sky&Gallusは78例 の統計 より平均死亡年令

は15.5才 で,初 回の痙攣発作発現 の早期 な もの

程,ヌ 精 神薄 弱の高度な もの程生存期 間は短 い

と しVass,田 中 は25才 ま でにそれ ぞれ75%o,

82%が 死亡 す るとい う)た めに腎病変 の臨鉢

的症状発現に至 らず死亡 する ものが多 いもの と

考 えられ る.因 みに最近5年 間(1957～1961)

のB.-P。Ph.の 本邦 報告 例の年令分布 を見 る

第1表 最近5年 間本邦報告例の年令分布

ぽ
男

女

計

0～10

19

4

23

11～20

6

21

27

21～30

7

5

12

31tV40

1

6

7

41～50

2

1

3

計

35

37

72

と第1表 の如 くで72例 中20才 以下が72%を 占め

平均年令17.8才,最 高45才 で50才 以上は皆無で

ある.尚 興味ある事は男女間に10年 のずれがあ

つて男子の方に若年者が多い 自験例は49才 の

女で3人 の子供の母であり本母斑症 としては高

令生存例に属する.田 中によると50才以上生存

例は157例 中7例 を数えるが これ らはすぺて結

節性硬化症の定型的症状はなく多 くは脳腫瘍症

状を起して死亡 しているというが自験例は定型

的な症状を有 している.第2に 当該腫瘍の殆ん

どは良性にして無症候性(89%,Golji)で ある

事にもよると考え られる.即 ち多数の本邦報告

例中腎腫瘍 のTriasの いずれかを訴え来院し

たものは12例(藤 田ら,中村ら,平 井,川 村ち,

宝積,三 浦,牧 田ら,寺 田,藤 井 ら,渡 辺ら,

村田,自 験例)に 過ぎず血尿3例(三 浦,牧

田,藤 井)腎 腫7例(藤 田,中 村,平 井ジ川

村,寺 田,渡 辺,村 田)疹 痛6例(宝 積,三

浦,寺 田,藤 井,渡 辺,自 験例)で ある.又 たと

え悪性であつても自験例の如 く肉腫では血尿等

の出現が稀であり,腫 瘤が唯一の症状の事潰し

ぱ しばである.第3にB.-P.Ph.の 他の症状

に注目して撮 られた腎孟像においても病変が皮

質にあるため腎孟像に変化を及ぼ さない事が多

い(潜 伏型一75%.Golji)し か し最近は本症

に対する認識の高まりと泌尿器科診断法の進歩

によりその生前発見例は漸増 しつつある.

稀にこれとは逆に臨淋的に本症の特徴的な像

を欠き腎腫瘍症状で死亡 し又手術後死亡したも

のが剖検上初めて単純なる腎腫瘍ではなく結節

性硬化症である事を診断 される事がある(Kir-

picznik).

B.-P.Ph.に おける腎腫瘍の殆んどは良性腫

瘍で肉腫は極めて稀で本邦において は藤 田 ら

(1929),平 井(1940)の 各1例 を数えるのみ

である.前 者は18才 女子に見 られたもので脂肪

肉腫鍾に血管外皮細胞肉腫その間に上皮性細胞

より成る癌腫様組織の混在を認め,後 者は35才

男子で紡錘細胞肉腫の像を呈 した.い ずれも剖

検により確認されている.

元来腎腫瘍中腎肉腫は比較的稀で磯部は1愈05

～1959年 の間に本邦報告例59例 を聚集 してお

り,そ の後1962年 末までに8例(平 島,山 田,

鳥山,本 田,笹 岡,江 藤,上 野,小 田)の 報告

がある.こ の肉腫の腎腫瘍に対する比率は諸家

によると1.0～13。7%と なつている.

既述の如 くB.-P.Ph.に おける腎腫瘍の発

生頻度の高い事実に鑑み,本 母斑症に於いては

その症状の有無に拘 らず泌尿器科的検索を行う

のが常である.即 ち触診所見,IVP ,RP,PRP、

大動脈撮影等により腎腫瘍が示唆 される.川 村

教授は本症の腎孟像を3型 に大別 し腫瘍型,賓

腫腎型及び潜伏型 とした.大 動脈撮影像に関膨
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て磯部は腎肉腫 の1例 において副腎腫 におけ る

ようなpoqling等 の陰影 を認 めなかつた と記 し

ているがDosSantos(1942),Wagner(ユ946),

Williams(1958)ら の症例 では これ らの像 を認

めてお り,肉 腫 においては この像を欠 くもの と

は断定 し難 く,や は り同 じく肉腫で あつ て もそ

の組織像 の差異 に より異 な るものと思われ る.

自験例では経腰的 に大動脈撮影 を試み たが失敗

に帰した.

血尿は腎腫瘍 の重要 な症状 の一っ で あ る が

Frehlingeta1(1956),Williamseta1(1958),

磯 部 も指摘す る如 く肉腫 に於 ては副腎腫 と異 な

りこれを主訴 とする ものは少 く,又 一方B.-P.

Ph。 に伴 う腎腫 瘍は病理解剖 学 的 に 類 似 な

Wilms腫 瘍 におけ る如 く血尿 を見 る事は少 い

とされ,藤 井 は本邦文献上(1957年 迄)血 尿を認

めたものは3例 にすぎぬ とのべ,Golji(1961)

は2%に これ を認 めて いる.自 験例 において も

組織学的に血管要素を豊富 に含む に も拘 らず終

始肉眼的にも顕微鏡的に も血尿 を認 めなかつた

事は興味深い。

B.-P.Ph.に お いて腎 に発生 す る腫瘍 は稀 に

単発性であるが多 くは多発性両側性 で大 きさも

種々で皮髄各部に散在 し組織学 的に はPrimi-

tivemesenchymalcelltype即 ちangio-,

fibro-,endothelio-,myo一 及 び1ipo-blastか

ら成 り殆 んどの場 合良性で ある.

腎 肉腫 はCulp&Hartman(1948)に 従 い

線維肉腫,滑 平筋 肉腫,横 斑筋 肉腫,脂 肪 肉

腫,淋 巴肉腫,骨 造性 肉腫 及び組織学的 に区 別

出来ない肉腫等 に分類 され る.B.-P.Ph.と 最

も密接な関係を有 す る腎肉腫は1iposarcomaで

あ りこの合併 は1908年Vogtに よ り始め て記載

された.Fisch&McLaughlin(1946)は 文 献

上腎の1iposarcomaは11例 で その 中7例 は

本母斑症患者であつた とのべ てお りWilliarns

(1958)に よる と29例 の1iposarcoma中 結 節 性

硬化症を伴 うものは10例 で あつ た.

自験性は異型性 の極 めて著 明 なvanGieson

に淡黄染する腫瘍細胞 が極めて不規剛 に走行 し

て多数の血管壁 を形成,そ の間に脂肪組織が集

籏性に認め られhaemangiolipomyosarcomaと
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診断 された.

治 療 に関 しては悪性腫瘍 の一般 として早期 発

見,早 期 捌除術が必須 である.し か しなが らB.

-P .Ph.に お け る腎病 変はその発生率 が高 くそ

の殆 ん どが良性 であ りしば しば両側性 である.

従 つて腎機能を保全すべ く保存的に治療 され る

のが原則で あ り,多 くは手術 の適応 とはな らぬ.

た めにB.-P.Ph.に お ける腎病変 が悪性腫瘍

であ る事 を早期 に発見 し根 治手術を施行 する事

のむつか しい場 合 も少な くない と考 え られる .

又 一方B.-P.Ph.に お いては普通 の腎腫瘍 と異

な り当然他側腎に も腫瘍 の存在が予期 されるか

ら残 腎の状態 を仔 継に考慮の上で手術 を行わね

ばな らぬ.

自験例 において も術 前はその触診所見及 び腎

孟像 より多発性腎 嚢腫 を疑い保存的手術 を行わ

ん として腎 を露 出 した所,静 脈 は高度に怒 張 し

周囲 との癒着著 しく,容 易 に出血 し剥 離に困難

を極 め広範 な腫瘍性変化 を認め悪性腫瘍が示唆

され たので腎捌 出術 を施行 し組織学的に肉腫 で

ある事が判明 した.本 例では血尿,膀 胱 症状 等

を全 く欠除 していたが幸 い腎下垂が あり腫瘍 を

よ く触知 した ので比較的早期に発見 し得て,肺,

骨,そ の他に転移巣 を認めず術後の経過 は良好

で ある.尚 肝 の 腫大 を 認 めたが これ も腹腔鏡

並 に 肝生検 の 結果,転 移巣でない事 が 判 明 し

た.

腎 肉腫 はその予 後は悪 く腎実質か ら発生 した

肉腫 は腎 門や被膜 か ら発生 した もの より予後 が 、

悪 い とされ,Mintzに よる と腎捌 出術 を行つ た

78例 中followupし え た55例 中5年 生存3例,

永 久治癒 は1例 に 過 ぎぬ と いい,Priestley

(1939)に よる と3年 生存率,は わずかに17%で

副 腎腫(47.7%),Wilmstumor(23.3%)よ

り も悪性 であ る.し か しなが ら一方Williams

(1958)に よる と結節性硬化症 の腎腫瘍 は悪性化

が起つ て も リンパ行性及 び血行 性転移 は稀 であ

り従 つて腎捌後 の予後 は良好 である とい う.即

ちB.-P.Ph.と い う胎生期 の形成異常 が原 因

となつて いる時 は この ように良好 な経過 を とる

事実 は興味深 い.同 様 の事 は沖 中教授が14才 の

女子 例におい て咽頭部 に発生 した元来極 めて悪
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性 なLymphepitheliomが 良 好に治癒 した事 を

のべてい る.

自験例は術後14ヵ 月の現在,臨 林上再発 の兆

はな く家事に従事 しているが他側腎 の状態 と共

に向後 のfollowupが 必 要 である.

結 語

49才 女 子.右 側腹部痛 を主訴 と し定 型 的 な

B.-P.Ph.の 像 を呈す 別 出腎 の組織像 より腎

肉腫 と判明すB.-P.Ph.で 腎 肉腫 を伴 つた も

のは本邦文献 上第3例 目である.尚B.-P.Ph・

に 腎病変 を伴 う事 は しば しばで あるが腎腫瘍症

状 を主訴 とす るものは十余例を数え るのみであ

る.

第1図

(稿を終るに臨み本症例の組織学的検索に関して御

示唆を受けた奈良医大第2病 理学教室大田氏に深謝す

る.)
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