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A 44-year-old woman was admitted with acute hepatic dysfunction. Screening computed tomography

showed an enhancing mass of about 9 cm in the right renal upper pole. An open right nephrectomy was

performed for the pre-operative diagnosis of renal cell carcinoma. Pathological examination revealed a

perivascular epithelioid cell tumor (PEComa). PEComa is a rare tumor, which includes angiomyolipoma

and lymphangiomyomatosis. It is sometimes associated with aggressive clinical behavior such as local

recurrence and metastasis. She had no evidence of recurrence at 34 months follow up.

(Hinyokika Kiyo 56 : 151-153, 2010)

Key words : PEComa, Renal tumor, AML

緒 言

Perivascular epithelioid cell tumor (PEComa) は，多分

化能を有する perivascular epithelioid cell (PEC) 細胞由

来の腫瘍の一群を称し1)，比較的稀な疾患である．今

回われわれは，腎周囲に発生し非特異的な発育を呈し

た PEComa の 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 : 34歳，女性

主訴 : 発熱

家族歴 : 特記すべきことなし

既往歴 : 24，27歳時に子宮外妊娠

現病歴 : 2004年11月に発熱と肝機能障害のため当院

消化器内科受診．急性肝炎の診断で内科入院の上，加

療中に腹部超音波検査・腹部 CT 検査にて後腹膜に腫

瘤を認めたため，当科紹介．精査目的で当科転科と

なった．

現症 : 血圧 132/78 mmHg，脈拍 120/分，体温

38.3°C．意識清明，眼球結膜の黄染軽度．胸部・腹

部に特記すべき異常所見なし．

画像所見 : 腹部単純 CT で右腎前面に肝と明瞭に区

別される充実性腫瘤を認めた．腹部造影 CT では，腫

瘤は腎との境界は不明瞭であり，著明な造影効果を認
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Fig. 1. Abdominal enhanced CT shows a hyper-
vascular tumor in front of the right kidney.
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Fig. 2. Right renal angiography shows hyper-
vascular mass.
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めた (Fig. 1）．腹部造影 MRI では，右腎の前面に T2

強調像で腎実質と iso-intensity な腫瘤を認めた．腹部

血管造影検査では，CT，MRI で見られた腫瘍は右腎

動脈腹側枝から無数の腫瘍血管の増生を認めた (Fig.

2）．腹部血管造影検査より腎実質から発生した腫瘍が

最も考えられた．

以上より，腎癌 (cT2N0M0) の診断で，2004年12

月，腹部横切開にて経腹的に右根治的腎摘除術を施行

した．腫瘍は腎実質と連続しており，一塊として摘除

した．手術時間は180分，出血量は 700 ml であった．

摘除標本 : 腫瘍のサイズは 17×7×6 cm で肉眼的

に黄赤色，割面は充実性であり一部に壊死組織を伴っ

ていた．腎実質と連続していて，腎由来の腫瘍と考え

られた．

病理組織所見 : 腫瘍細胞は，平滑筋様の紡錘形細胞

と淡明類円形細胞よりなり，前者は血管周囲に分布し

ている．後者は，胞巣状構造を作り類上皮様となって

いた (Fig. 3）．免疫組織化学所見では，HMB45，

SMA，Melan A は陽性であり，またクロモグラニン

A，サイトケラチン，シナプトフィジン，neurofil-

ament は陰性であった．以上より上皮様細胞成分が主

体となり増殖する，perivascular epithelioid cell tumor

(PEComa) と診断された．

経過 : 術後34カ月現在，画像上，転移，再発を認め

ていない．

考 察

PEComa は，2002年の WHO 新分類1)で初めて取り

上げられた腫瘍で，PEC に由来する複数の腫瘍を含

む概念である．1992年に Bonetti ら2)が，肺の clear cell

tumor (CCT) と腎の angiomyolipoma (AML) のいず

れの腫瘍細胞も血管周囲に上皮性に造生し免疫組織学

的にメラノーマ関連蛋白である HMB45 が陽性で，電

顕所見でpremelanosomeを有することを示し，両者の

腫瘍細胞の特徴をPECと表現した．また，PEC は平

滑筋のマーカーである smooth muscle actin (SMA) も

陽性となることがあり，melanocyteと smooth muscle

cellの融合的な性格を持つ細胞とする報告がある3)．

PEC 由来の腫瘍には，CCT，AML，lymphangioleio-

myomatosis (LAM），clear cell myelanocytic tumor，そ

の他様々な臓器の unusual clear cell tumor があり，こ

れらは PEComa family と定義され，epithelioid cell が

顕著に見られる場合に PEComa と分類される4)．女性

に好発し，一部に結節性硬化症 (TSC) の合併が見ら

れるとされている5)．本症例では TSC を疑う所見は

認めなかったが，TSC 関連遺伝子である TSC1 や

TSC2 の異常が AML や LAM の発生に関与している

とする報告もある6~8)．

画像所見の報告は少ないが，Fang ら9)の報告によ

ると MRI では，T1 強調像で等信号，T2 強調像で不

均一な高信号を示し，信号強度は非特異的であり，ま

た dynamic study では動脈相における造影効果が弱く，

著明に造影される腎細胞癌との鑑別に有用であるとさ

れている．しかし，以前より造影効果の乏しい腎腫瘍

の画像診断による鑑別に関する報告は散見される

が10)，その質的診断は，現時点では困難であると思

われる．本症例は Fang ら9)の報告とは異なり，強い

造影効果を示し，典型的な腎癌との鑑別は困難であっ

た．本症例と同様に坂田ら11)も，子宮の PEComa に

おいて著名な造影効果を示すことを報告しており，画

像所見においては現時点では一定の見解をえられてい

ないといわざるをえない．

PEComa は良性腫瘍であるが，臨床的に悪性の経

過を辿る症例も報告されている12)．しかし，疾患概

念が新しく，稀な腫瘍であるため悪性の診断基準はま

だ検討されていない．PEComa に対する最適な治療

法が確立されていない現在，初発の PEComa および

局所再発・転移性病変に対しても手術療法が主たる治

療法と考えられる．しかし，術後補助療法の役割は明

確ではないものの，IFN を用いた免疫療法13)や化学

療法14)による奏功例も報告されている．本症例では，

積極的な術後補助療法は患者の希望もあり施行してい

ないが，定期的な画像検査で経過観察を行っている．

今後，さらなる病像の解明と，治療法の確立に向けた

症例の蓄積が必要である．
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Fig. 3. Neoplasia is composed of epithelioid cells
and spindle cells (HE×200).
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