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A 50-year-old male was referred to our hospital for a left renal mass which was incidentally found during

a medical check-up. Abdominal ultrasonography, computed tomography, and magnetic resonance imaging

showed a weak enhancement tumor devoid of fat densities at the lower pole of the left kidney. Under the

diagnosis of renal cell carcinoma, radical nephrectomy was performed. Histopathological examination

revealed large epithelioid cells, and immunohistochemical staining showed strongly positive for HMB-45.

The patient was diagnosed with epithelioid angiomyolipoma of the kidney. Epithelioid angiomyolipoma is a

rare variant of angiomyolipoma, which is sometimes occurred aggressive clinical behavior. However, our

case remains without evidence of recurrence or metastasis after radical nephrectomy, and showed relatively

better prognosis than in previous reports.

(Hinyokika Kiyo 56 : 103-106, 2010)
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緒 言

類上皮型血管筋脂肪腫は悪性転化の可能性がある血

管筋脂肪腫の稀な亜型の 1つである．臨床的に注目さ

れる理由として，画像所見上悪性腫瘍との鑑別が非常

に困難なことと，高率に悪性転化することが挙げられ

る．今回われわれは，腎細胞癌との鑑別が困難であっ

た類上皮型腎血管筋脂肪腫の 1例を経験したので報告

する．

症 例

患者 : 50歳，男性

主訴 : 偶発

既往歴 : 特記すべきことなし

家族歴 : 特記すべきことなし

現病歴 : 2006年 1月健診の腹部超音波検査にて左腎

腫瘍を指摘され，精査目的に当科受診した．画像所見

より腎細胞癌が疑われ，その後左側腹部痛が出現した

ため，加療目的に2007年 1月入院となった．

入院時検査所見 : 血液生化学検査，尿検査ともに異

常所見は認めなかった．

画像所見 : 腹部超音波検査で，左腎下極に約 3.0

cm 大の，周囲と境界明瞭な腫瘍を認めた．腫瘍内部

は比較的均質でやや hyperechoic であった．カラー

ドップラー超音波検査で，腫瘍内部に血流は認められ

なかった (Fig. 1）．腹部 CT 検査では同部位に，脂肪

成分を含まず造影効果のほとんどない 3.0×3.2 cm

大の腫瘍を認めた (Fig. 2）．同腫瘍は，腹部 MRI 検

査の T1 強調画像において腎実質よりわずかに高信号

を示したが，T2 強調画像では著明な低信号を示し，

脂肪成分はまったく認められなかった．また，ガドリ

ニウムによる造影効果はほとんど認められなかった
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Fig. 1. Abdominal ultrasonography showed a
heterogeneous tumor at the lower pole of the
left kidney.
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(Fig. 3）．

入院後経過 : 2007年 1月根治的腎摘除術を施行し

た．摘出検体は肉眼的に 3.7×3.5 cm 大の境界明僚

な充実性腫瘍を腎外側下極に認め，割面は黄褐色を呈

した．病理組織学的所見上，腫瘍に脂肪成分は認めら

れず，平滑筋および血管成分より構成されていた．腫

瘍内部には血管壁の肥厚をみる異常血管も存在してお

り，淡明かつ好酸性な細胞質を持つ腫瘍細胞が上皮様

に配列していた．腫瘍内には一部紡錘状の細胞や大型

で多核の細胞，単核の大型核を有する細胞が存在して

いた．腫瘍細胞の核は大小不同で軽度異型があり，核

小体は 1∼ 2個で明瞭なものが多く認められたが，核

分裂像はわずかに散見されるのみであった．また，腫

瘍は一部出血を伴っていたものの，明らかな壊死像は

認められなかった (Fig. 4）．免疫組織化学染色上，メ

ラニン形成マーカー抗体である HMB-45 が陽性を呈

した．以上より，類上皮型腎血管筋脂肪腫と診断し

た．

術後，外来にて 6カ月ごとの腹部 CT 検査を施行し

ているが，術後 2年間再発・転移は認めていない．

考 察

血管筋脂肪腫は，長らく過誤腫とされていたが，近

年では新生物とされている1)．血管筋脂肪腫には，異

常血管や脂肪細胞，平滑筋細胞よりなる典型的な血管

筋脂肪腫と，脂肪細胞を欠き腫瘍細胞が上皮様の配列

を呈する類上皮型血管筋脂肪腫がある2)．類上皮型血

管筋脂肪腫の病理組織学的所見の特徴は，HE 染色で

好酸性かつ淡明な細胞質をもつ細胞より構成され，上

皮様の配列を呈する．また，免疫組織化学染色にて，

メラニン形成マーカー抗体である HMB-45 が陽性と

なる3~6)．このような特徴をもつ腫瘍は血管筋脂肪腫

以外にも存在し，sugar tumor やリンパ管筋腫などが

報告されている7)．これら血管周囲類上皮細胞

(perivascular epithelioid cell : PEC) 由来でHMB-45 陽性

の腫瘍を，WHO 分類では PEComa と総称してい

る7,8)．

血管筋脂肪腫は大部分が良性腫瘍とされているが，

類上皮型血管筋脂肪腫の中には悪性の経過をたどるも

のが多数報告されている9~12)．海外報告例では，類
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Fig. 2. Abdominal enhanced computed tomo-
graphy revealed a weak enhancement tumor
devoid of fat densities at the lower pole of
the left kidney.
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Fig. 3. Abdominal enhanced magnetic resonance
imaging revealed a left renal tumor, same
finding as obtained by computed tomog-
raphy.
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Fig. 4. Histopathlogical examination revealed large epithelioid cells (HE stain, original magnification ×100 and
×400).
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上皮型血管筋脂肪腫と診断されたもののうち約半数が

再発もしくは転移を来たしている13)．今回検索しえ

た限り，本邦では自験例を含め12例の類上皮型腎血管

筋脂肪腫が報告されていた9~16)．再発もしくは死亡例

は12例中 5 例に認められ，再発率は41.7％と高率で

あった9~12)．また，本邦報告例を統計学的に検討する

と，再発あり群と再発なし群では性差，年齢，平均観

察期間，平均再発期間に有意差は認められなかった．

本症例では結節性硬化症の合併は認められなかった

が，類上皮型血管筋脂肪腫が結節性硬化症に合併する

という報告もあり，本邦報告例12例中 3例（25％）に

合併が認められた11,16) (Table 1）．

類上皮型血管筋脂肪腫が臨床上注目される理由とし

て，前述した悪性転化を来たす可能性に加え，画像所

見などで悪性腫瘍との鑑別が非常に困難なことが挙げ

られる．本腫瘍の構成成分上，脂肪成分を欠くため，

CT などの画像検査で腎細胞癌との鑑別がつきにく

い．また，病理組織学的所見においても，HE 染色だ

けでは診断がつきにくく，免疫組織化学染色を行うこ

とが診断確定に必須である17~19)．

類上皮型血管筋脂肪腫は非常に稀な疾患ではある

が，悪性腫瘍との術前鑑別診断が困難であることを考

慮すると，悪性腫瘍に対する治療法に準じた外科的治

療を積極的に検討すべきである．ただし，現在までの

報告症例数は限られているため，今後症例の蓄積によ

り，さらなる臨床像の解明が望まれると考えられた．

結 語

腎細胞癌との鑑別が困難であった類上皮型腎血管筋

脂肪腫の 1例を経験した．

本論文の要旨は第39回日本泌尿器科学会神奈川地方会に於

いて発表した．
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