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We report two patients with extrarenal retroperitoneal angiomyolipoma masquerading as perinephric

liposarcoma. Patient 1 : A 66-year-old man was diagnosed with a retroperitoneal tumor near the right renal

hilum on an abdominal computed tomography (CT) performed before surgery for gastric cancer. A

diagnosis of extrarenal retroperitoneal angiomyolipoma was made on the basis of negative uptake of fluorine-

18 2-deoxy-2-fluoro-D-glucose positron emission tomography (18F-FDG PET)/CT. However, because the

tumor was found to have gradually enlarged at 18 months afterward, he underwent resection of the

extrarenal fat tissue together with the right kidney. Patient 2 : A 56-year-old man underwent abdominal

ultrasound during a periodic medical examination, which revealed a right retroperitoneal tumor. Because

of the findings in the contrast-enhanced CT and positive uptake of 18F-FDG PET/CT, he underwent

resection of the extrarenal fat tissue together with the right kidney. The pathological examination of the two

tumors confirmed extrarenal angiomyolipoma. The differential diagnosis of extrarenal retroperitoneal

angiomyolipoma from retroperitoneal liposarcoma is difficult even with the use of 18F-FDG PET/CT.

(Hinyokika Kiyo 62 : 317-322, 2016)
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緒 言

血管筋脂肪腫（angiomyolipoma : AML）はほとんど

の場合が腎原発である．しかし，稀ではあるが，腎以

外の臓器や後腹膜からの発生も報告されている1,2)．

後腹膜原発の AML は，術前に後腹膜脂肪肉腫との鑑

別に苦慮することが多い．今回，術前に後腹膜脂肪肉

腫を疑い腎摘出術を行ったところ，腎外性後腹膜 AML

との病理診断であった 2例を経験したので後腹膜脂肪

肉腫との鑑別につき若干の考察を加え報告する．

症 例

患者 1 : 66歳，男性

主 訴 : なし

既往歴 : 胃癌のため胃全摘除術

家族歴 : 特記事項なし

現病歴 : 前医での胃癌による胃全摘除術の術前 CT

（Fig. 1A）で右腎門部に直径 17 mm の腫瘍性病変を指

摘された．Fluorine-18 2-deoxy-2-fluoro-D-glucose posi-

tron emission tomography/computed tomography（18 F-

FDG-PET/CT）では同部位に集積を認めなかったた

め，後腹膜腎外性 AML と診断し経過観察の方針とし

た．しかし，18カ月後に施行したCT（Fig. 1B）およ

びMRI（Fig. 1C）で直径 26 mm と増大傾向を認め，

まだらな造影効果および右腎周囲脂肪領域の拡大も認

めた（Fig. 1D）．CT angiography では腎動脈との交通

は明らかではなかった（Fig. 1E）．腹部MRI では，腫

瘍は T1WI で low intensity，T2WI で high intensity を

示した（Fig. 1C）．18F-FDG-PET/CT では，腫瘍性病

変に集積を認めなかったが（Fig. 1F），腎周囲後腹膜

脂肪肉腫を第一に考え，広範囲に腎周囲脂肪織を切除

できる腰部斜切開による開放手術を選択した．腎門部

腫瘍性病変は術中迅速病理診断で，高分化型脂肪肉腫

の診断であり，腎周囲脂肪織と右腎を一塊摘除した．
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Fig. 1. A : Dynamic CT : an enhanced 17 mm diameter tumor was observed in the perinephric fat near the right
renal hilum. B : Follow-up CT after 18 months : the tumor size was gradually increased (26 mm). C :
Dynamic contrast enhanced MRI : the tumor had low signal intensity on T1WI image, high signal
intensity on T2WI image, and enhanced by gadolinium contrast medium. D : CT scan revealed that the
extended area of the perinephric fat in the retroperitoneum. E : CT angiography : the feeder artery to the
tumor was not observed. F : 18F-FDG-PET/CT : the uptake level of 18F-FDG was low in the tumor.
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Fig. 2. Histopathological features of a right retroperitoneal tumor in patient #1 : a) Typical
angiomyolipoma composed of a mixture of blood vessels, fat and smooth muscle was
partly observed (HE stain : ×200). b, c) Immunohistochemistry, the tumor was
positively stained with desmin (b), and α-smooth muscle actin (c).

しかし，永久標本では，HE 染色で血管腫成分および

脂肪腫成分を認め，desmin 染色陽性，α-smooth muscle

actin 染色陽性で異型細胞は認めず，最終病理診断は

腎外性後腹膜血管筋脂肪腫の診断であった（Fig. 2）．

患者 2 : 56歳，男性

主 訴 : なし

既往歴 : 特記事項なし

現病歴 : 人間ドックの腹部超音波検査で左腎腫瘍が

疑われ，精査 CT で左腎動静脈背側の後腹膜に，早期

より造影される境界不明瞭な 25 mm の腫瘍性病変を

指摘され当科紹介された（Fig. 3A）．腹部MRIでは，

腫瘍は境界不明瞭で T1WI で low intensity（Fig. 3B），

T2WI で high intensity を示した（Fig. 3C）．18F-FDG-

PET/CT では，CT で指摘された腫瘍性病変に軽度の

集積増強を認めた（Fig. 3D）．以上より，後腹膜脂肪

肉腫と臨床診断し，左後腹膜腫瘍を含む腎周囲脂肪織

と一塊に左腎を腹腔鏡下に摘除した．病理所見では，

肉眼的所見で 35×30 mm の褐色腫瘍を認めた．HE

染色では，脂肪組織中に好酸性細胞質を持つ細胞の増

生，平滑筋を伴う血管を認め，異型核分裂像は認めな

かった．免疫組織化学染色では，Melan-A 陽性，

SMA 陽性，Ki-67 陽性率0.1％以下であった（Fig. 4）．

以上より，後腹膜脂肪肉腫ではなく腎外性後腹膜血管

筋脂肪腫を伴った異所性副腎組織の病理診断であっ

た．

考 察

AML は，血管周囲類上皮細胞（perivascular epithel-

ioid cell : PEC）由来と考えられ PEComa family の代表

的な疾患であり，血管，平滑筋，脂肪組織，線維芽細

胞の混合により形成される3)．腎原発 AML は腎良性

腫瘍の中で最も頻度が高く，腎腫瘍のため切除された

2 ∼ 6％が腎原発 AML であったと報告されてい

る4)．いっぽう，腎外性 AML の報告は稀であり5,6)，

もっとも多い原発臓器は肝臓で，その他尿管，後腹

膜，頭部，膣などの報告がある2,3)．今回われわれは，

後腹膜に発症し術前診断に苦慮した腎外性後腹膜

AML の 2例を経験した．

後腹膜脂肪組織に腫瘤性病変を認めた場合，後腹膜

脂肪肉腫や平滑筋肉腫などの悪性腫瘍と，稀ではある
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Fig. 3. A : Dynamic CT : a diffusely enhanced tumor with a size of 25×19×15 mm was
observed in the dorsal side of renal vein in the left retroperitoneal cavity. B : MRI :
the tumor had a low signal intensity on T1WI image. C : MRI : the tumor had a high
signal intensity on T2WI image. D : 18 F-FDG-PET/CT : the tumor showed a
positive 18F-FDG uptake with standardized uptake value of 2.8.

が腎外性後腹膜 AML との鑑別が重要である．腎原発

AML の場合，超音波検査による高エコーと CT で腫

瘍内に脂肪成分を認めることにより診断を行うことが

一般的であるが7)，腎外性後腹膜 AML では CT や

MRI で多彩な画像所見を認めるため鑑別に苦慮する

ことが多い8,9)．血管造影検査では，血管筋脂肪腫は

hypervascular で栄養動脈の流入や aneurysm-like lesion

を認めることが多く，脂肪肉腫は hypovascular な境界

不明瞭な腫瘍であることが多いとされている10)．腫

瘍の発生部位は，腎外性後腹膜 AML の場合は腎周囲

に発生することが多く，脂肪肉腫の場合は Gerota 筋

膜の外から発生することが多いとされている11,12)．

また，18F-FDG-PET/CT は転移や原発巣の検索に

おいて汎用されているが，良悪性の診断が困難な腫瘍

に対しても鑑別診断に有用な場合がある．軟部肉腫の

原発に対して 18F-FDG-PET/CT は，98％で陽性で

あったとの報告があり，軟部肉腫において非常に感度

が高い13)．AML においては 18F-FDG-PET/CT で集

積を認めることは稀であり14)，軟部肉腫と AML の鑑

別の手段となりうると考えられる．しかし一方で，
18F-FDG-PET/CT で集積を認めた腎 AML15) や後腹

膜 AML16)，肝 AML17~19) の報告も散見される．良性

腫瘍である AML においても，出血や炎症などの影響

で 18F-FDG-PET/CT 集積陽性となることがあり注意

を要する．

今回の 2症例においては，症例 1は腎門部に発生し

た腫瘍で 18F-FDG-PET/CT 陰性であり一度は後腹膜

腎外性 AML を診断したが，CT で増大傾向を認めた

こと，また腎周囲の脂肪組織が増大してきたことなど

から術前に脂肪肉腫と判断した．症例 2は，腎静脈後

面に発生した腫瘍で CT・MRI にて診断困難であった

が 18F-FDG-PET/CT で集積陽性であり術前に脂肪肉

腫と判断した．脂肪肉腫を疑った場合，局所進展性で

切除困難な症例や術前に化学療法を考慮するような症

例では，治療法選択のため超音波もしくは CT ガイド

下針生検を施行することもあるが20)，今回の症例は

どちらの病変も限局性であり脂肪肉腫の播種の可能性

を考慮し，生検は施行せず腎とその周囲脂肪の一塊切
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Fig. 4. Histopathological features of a left retroperitoneal tumor in patient #2 : a) Mixture of blood vessels, fat,
acidophilic cells and smooth muscle were observed (HE stain : ×200). b, c) Immunohistochemistry, the
tumor was positively stained with α-smooth muscle actin (b) and Melan-A (c).

除を行った．

術前に腎外性後腹膜 AML を診断できれば腎を温存

できるが，今回の 2症例同様，報告されている腎外性

後腹膜 AML のほとんどが，術前に明確な診断がつか

ないまま手術による切除を行われている2)．腎の近傍

から発生した腎外性後腹膜 AML では，腎も合併切除

されている症例がほとんどである8)．田村ら10)は，血

管造影検査で，下副腎動脈から腫瘍に流入する血管を

有する hypervascular な腫瘍であることから，腎外性

後腹膜 AML と術前に判断し，腎温存手術を行ったと

報告している．しかし，今回の 2症例では腫瘍への明

確な流入血管は認めず腫瘍の境界不明瞭な腫瘍であっ

た．

前述のように後腹膜脂肪肉腫と腎外性後腹膜 AML

との術前鑑別診断は CT や MRI では困難である．
18F-FDG-PET/CT で集積を認めた際には，第一に後

腹膜脂肪肉腫を疑わなければならないが，腎外性後腹

膜 AML で集積を認める場合があることも考慮する必

要がある．いっぽう集積を認めない場合には，軟部肉

腫のほとんどが 18F-FDG-PET/CT で集積を認めるた

め，良性腫瘍の可能性が高く治療方針決定の一助にな

るかもしれない13)．しかし，現在のところ脂肪肉腫

の可能性を強く疑う後腹膜病変をみた場合に，生検せ

ずに腎温存が確実に選択できる鑑別法はない．腎外性

後腹膜 AML の可能性を疑った場合に，18 F-FDG-

PET/CT の集積所見のみで治療方針を決定すること

には慎重な判断が必要である．

結 語

後腹膜脂肪肉腫と鑑別に苦慮した腎外性後腹膜

AML の 2例を報告した．腎外性後腹膜 AML と脂肪

肉腫などの悪性疾患との術前の鑑別に 18F-FDG-PET/

CT での集積の有無は，有効であるが，腎外性後腹膜

AML においても集積を認めることがあり，治療方針

決定の際には注意を要する．
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