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   A case of embryonal rhabdomyosarcoma of the left kidney is reported. A 16-year-old boy was 

admitted with the complaint of left abdominal pain and fever on January 6, 1983. Radiological 

examination showed a tumor of the left kidney; and, nephrectomy was performed. Histopathologically 

the entire tumor was composed of undifferentiated round cells. Diagnosis of embryonal rhabdomyosar-

coma was made on the basis of special stains including immunohistochemical study with nervous tissue 

specific enolase. Although radiation and chemotherapy were performed postoperatively, the tumor 

recurred and the patient died on October 22, 1983. The problems of differential diagnosis of embryonal 

rhabdomyosarcoma from sarcomatous types of nephroblastoma, paticularly rhabdoid tumor and 

other undifferentiated renal tumors were discussed. Fifteen rhabdomyosarcoma of the kidney in-

cluding our case have been reported in the Japanese literature. 

Key words: Rhabdomyosarcoma, Kidney, Enolase

緒 言

横紋筋肉腫は全年齢層にわたって発生するが,一 般

に小児においては泌尿生殖器は頭頸部につぐ発生部位

とされている,泌 尿生殖器の領域では下部尿路を原発

とする場合が多く腎原発の横紋筋肉腫は非常にまれで

ある.わ れわれは最近経過が急速で病理組織診断が困

難であった16歳 男子の胎児型腎横紋筋肉腫 と考えられ

る症例を経験 し,酵 素抗体法によるエノレース染色に

て陽性所見を得たので報告するとともに,最 近話題と
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な っている肉腫型の腎芽腫および未分化な腎細胞癌と

の鑑別点についても考察をおこなった.

症

患者lK.Hl6歳 男子

主訴:左 側腹部痛,発 熱

初診日:1983年1月5日

例

既往歴 ・家族歴:特 記すべきことなし

現病歴:1982年11月 左側腹部痛,発 熱が出現したた

め,12月 国立相模原病院泌尿器科を受診し左腎腫瘍と

診断された.1983年1月5日 当院に転科入院した.

慶 魁塑
Fig.1.DIP

,」

入 院 時 現 症:身 長170cm,体 重57kg,体 温37℃.

栄 養 状 態 は良 好 であ った.胸 部所 見 は異 常 な く,腹 部

所 見 では 左 腹 部 に圧 痛 の な い 小 児頭 大,表 面 平 滑 な可

動性 の少 ない 腫 瘤 を 触 知 した,

入院 時 検 査 所 見=

末梢 血:RBc465×104/mm3,wBc12,700/mm3

Hgb13.29/dl,Ht39・3%,plat241×103/mm3

血 液 生 化 学:TP7.4g/dl,AIG1.19,GoT28

1u/L,GPTlolu/L,ALP1731u/L,LDH1,397

1u/L,BuN14mg/dl,creI・1mg/dI

尿 沈 査=赤 血 球10/1視 野(HPF)他 正 常

血 沈;1時 間 値93mm,2時 間 値123mm,CRP6

+,尿 中vMA定 性 ±,α 一Ftlong以 下/ml

入 院 時 レン ドゲ ン所 見=IVPで は 左 腎 孟 が 下 方 に

圧 排 され てお り,上 腎杯 は欠 損 して い る所 見 で あ った

(Fig.1).CTで は 左 腎部 は ほ とん ど腫 瘍 に お きかわ

り,周 囲 に 浸 潤 して い る よ うで あ り,下 極 に 正 常 腎実

質 が 残 存 して い る所 見 で あ った(Fig・2)・ 大 動 脈造

影 で は上,中 極 を 中 心 にavascularな 腫 瘍 が広 が っ

て お り,腫 瘍 血 管 は 左 腎動 脈,左 副 腎 動 脈 か ら発 生 し

て い る所 見 で あ った.CTに くらべ 正 常 部 が 比 較 的 多

く残 存 し てい る よ うで あ った(Fig.3)。

手術 お よび 腫 瘍 の 肉眼 所 見=左 腎 腫 瘍 の診 断 の もと

に1月7日 上 腹 部 横 切 開に て経 腹 的 左 腎 摘 出 術 を 施 行

した。 腫 瘍 は 左 腎 と一塊 とな り小 児 頭 大 で左 腎 よ り発

生 し て いた.全 体 に周 囲 との癒 着 が 強 く,剥 離 時 一部

被 膜が 破 け腫 瘍 組織 が術 部 に 露 出 した.大 動 脈 周 囲 の

リンパ節 の腫 大 は 認 め なか った.摘 出 腎 は重 量1,350

gr,大 き さ18×13.5×8cm,腫 瘍 は14×13.5×8cm

で やや 硬 く黄 白色 で 中央 に 一 部 壊 死 が 認 め られ た.正
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Fig。2.CTshowedaIargemassattheleftperitonealarea
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常腎実質は下極に存在 し,腫 瘍 との境界は比較的鮮明

であった(Fig.4).

病理組織所見 ・腫瘍はびまん性に広がる中型の円形

ないし卵円形の未分化細胞よりな り,薄 い線維性結合

組織で不規則に分断され,巣 状配列,腺 腔や ロゼット

形成は認められなかった.一 部にラケット状または細

長い細胞質を示す細胞 もみられた.核 は大きく空胞状,

粗なクロマチ ン分布を示すものが 多 く,と きに異型

性や分裂像あるいは著明な核小体がみられた.細 胞質

は一般に少な くほとんどみられないものもあるが,と

きに好酸性で微細穎粒状の細胞質をもつ細胞もみられ

,

》 る
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Fig.3.Ang且ographyshowedanavasculartumor

attheupPerpoleoftheleftkidney
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た(Fig.5).PTAH染 色で 横紋は確認できなかっ

た・マッソン染色で細胞質はオレンジないし赤色に染

色された.PAS染 色では一部の細胞の細胞質に弱陽

性反応がみられた.銀 染色で好銀線維の形成は顕著で

はないが,腫 瘍細胞群をとりまくものあるいは腫瘍組

織内に樹枝状に広がる好銀線維がみられた.

免疫組織化学および電顕所見 ・パラフィン包埋切片

の抗神経組織特異性エノレース(NSE)抗 体 を用いた

酵素抗体法(PAP法)に よる免疫組織化学的染色で細

胞質に陽性反応を示す細胞が多数認められた(Fig.

6).ホ ルマリン固定の手術材料を2%グ ルタールアル

デヒドおよび1%オ スミウム酸固定液で再固定 し,エ

ポン樹脂包埋 した材料を電顕で検索した,組 織の保存

状態が著しく悪 く鑑別診断の助けになる所見は得 られ

なかった.筋 原線維を思わせる構造も確認することは

できなかった.

術後経過:手 術時全体に腫瘍と周囲との癒着が強 く,

術野に腫瘍組織の露出を認めたため,左 腹部を中心に

放射線療法,お よびVCR,ACDを 投与したが,7

月になり局所再発をきたした.再 発腫瘍を摘出すべく

開腹したがすでにダグラス窩に転移が認められ,人 工

肛門造設のみに とどめた.そ の後CDDP,VBL,

BLMを 投与 したが,徐 々に腫瘍は増大した.9月30

日腫瘍の左迫による右尿管閉塞のため無尿とな り,右

尿管皮膚痕を造設したが,全 身状態悪化し1983年10月

22日死亡 した.

剖検所見:左 腹部を中心に正中を越え,ほ ぼ腹腔内

全体を占めるような腫瘍の発育が認められた.遠 隔転

移は肝臓のみであった.再 発腫瘍の組織所見は原発部

と差異はな く未分化のままの状態であった.
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Fig.4. Grossappearanceoftheremovedleftkidney
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考 察

1.発 生頻 度

横 紋 筋 肉腫 は 小児 に おい て は頭 頸 部,泌 尿 生殖 器,

成 人 に お い て は 四肢 に 多 く発 生す る頻 度 の 高 い 肉腫 で

あ る1).泌 尿 生 殖 器 の領 域 で は膀 胱,前 立 腺.精 索 に

多 くみ られ るが2),腎 原 発 の横 紋 筋 肉腫 に つ い て は,

Bennington,Bcckwithら3)は1975年 まで に詳 細 な

報 告例 は7例 しか な い と述 べ,Farrowら4・5)は26例

の 腎 肉 腫 の うち1例,Weiselら6)は35例 中1例,

Minz7)は93例 中1例,境 ら8》は125例 中5例 のみ と

報 告 し,ま たTankら2)は26例 の 尿路 生 殖 器 原 発 の

横 紋筋 肉腫 の うち1例 のみ が 腎原 発 と報告 して い る.

す べ て の 腎腫 瘍 の うち腎 肉腫 の割 合 が2～3%で あ る

こ とを考 えれ ば8),非 常に 少 な い こ とが あ き らか で あ

る.本 邦ではわれわれの調べたかぎりでは1948年 丘9)

の報告以降14例 の報告が あ りle"'21),河東 ら18)は1980

年 までのIO例 につき検討を加えて いる(Table1).

2.診 断

初発症状は腹部腫瘤,血 尿,腎 部 蓼痛,体 重減少,

貧血,発 熱などで他の腎腫瘍の症状とほぼ同様であり,

またIVP,血 管造影,CTに も特徴的な所見はない

ため術前に腎横紋筋肉腫と診断するのは発生頻度から

考えても不可能で,診 断は術後の病理組織学的検索に

よりなされる.

元 来横 紋筋 の存在 しない腎臓 になぜ 横紋筋腫が

発生するかについては,Bennington,Beckwithら3)

は さまざまのmesenchymaltissueに 分化しうる細

胞が腎内に存在しており,分 化の過程で横紋筋肉腫化

するのであろうと考えている.し たがって腎原発 と診
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Table1.腎 横 紋 筋 肉腫 本 邦 報 告例(1984.8現 在)

報告者 報告年 年令 性別 患側 主訴 治療 予後

1丘 基 福19侶

2影 沢 輝 吉1954

3〃1954

4渡 井 幾 男1964

5石 川 徳 久1966

6水 本 竜 助1970

7吉 岡 研 二1975

8田 中 精 二1975

9林 正1978

10佐 々木絹子1979

11河 東 鈴 春1980

12早 川 正 道1980

13池 内 樽 和1982

14岸 本 幸 一1982

15自 験例1984

5。5y

1.4

42

53

13

70

59

36

39

62

16

M

F

M

M

M

F

M

F

F

F

M

M

F

M

M

R

L

L

L

R

L

L

L

R

R

L

R

L

L

血尿

腹部膨満

血尿,左 腎部店痛

左側腹部鈍痛

血尿,右 下腹部腫瘤

左側腹部腫瘤

腹痛,発 熱

血尿,発 熱

右側腹部腫瘤

倦怠感,血 尿

左側腹部腫瘤

血尿

発熱

血尿,腹 痛,腫 瘤

左側腹部痛,発 熱

放射線

腎摘

腎摘

放射線.腎 摘

享纂

臨 妙線・
腎摘

腎摘,放 射線

腎摘

腎摘

腎摘,化 学療法

腎摘,化 学療法

腎摘,放 射線,
化学療法

20ヵ 月死亡

3ヵ 月死亡

24日 死亡

6ヵ 月生存

125日 死亡

5ヵ 月死亡

12ヵ 月生 存

3ヵ 月生 存

24日 死亡

10ヵ 月死亡

断するには周囲に腸腰筋が存在することも考え,腫 瘤

の部位の肉眼所見が重要である.自 験例は血管造影に

て栄養血管の一部が副腎動脈から発生している所見で

あったが,主 たる腫瘍血管は左腎動脈であ り,手 術所

見および肉眼所見から腎原発と断定した.

3.病 理組織学所見

病理組織学的にはHornとEntcrline22)に よる多

型細胞型,胞 巣状型,胎 児型,ブ ドウ状型,の4型 の

分類が広 く用いられている.日 本病理学会小児腫瘍組

織分類委員会の分類23)では胎児型はさらに末分化型,

低分化型,分 化型の3亜 型に分けられている.一 般tc

は異型性の強い紡錘細胞が主体で,さ らにラケット状,

リボン状,革 ひも状の細胞および多核巨細胞などが混

在する.細 胞質は好酸性であ り横紋構造を確認すれぽ

診断は容易であるが見いだせない例 も多い.陰 性例で

も電顕で筋原線維が証明されれば診断は可能である.

自験例はPAS陽 性 でラケット状,革 ひも状細胞が認

められた,が あきらかな横紋構造は証明できず,電 顕

による検索でも細胞質の変性が強く筋原線維が確認で

きなかったため確定診断は 非常 に困難で あった.解

糖系の酵素のひとつである神経組織特異性エノレース

(NSE)は,神 経細胞に特異的に存在するとされてい

た.し かし最近NSEは 横紋筋細胞およびそれに由来

する腫瘍にも存在す ることがあきらかになった24・25).

われわれは酵素抗体法によりNSE染 色 をおこなった

ところ,F三9.6の ように陽性所見を得た・神経組織以

外の酵素抗体法によるNSE染 色についての知見は乏

しく残されている問題が多いが,今 後さらに検討する

ことに より横紋筋肉腫の診断の助けになるものと考え

られ る.

4.鑑 別 診 断

横紋 筋 肉腫 は 病 理 組 織 診 断 の 困難 な場 合 も多 く,と

くに 腎 で は横 紋 筋 肉 腫 に 似 た組 織 像 を 呈 す る腎腫 瘍 も

あ り,鑑 別診 断 が 重 要 で あ る 。最 近 腎 芽 腫 に つ い て の

知 見 が深 ま りBeckwithら26,27)に よ り肉腫 様 の組 織

像 を 呈 す るrhabdoidtumorやclea「ce11sa「coma

と命 名 され た 一 群 の 腫瘍 が 報 告 され て い る.rhab-

doidtumorは 年 齢 が 幼 児 に 限 られ,横 紋 筋 肉 腫 様

の好 酸 性 の 細 胞 質 を も ち光 顕 で は 一 見鑑 別 しに くい が,

そ の量 が 多 く偏 位 した 核 を 示 す 細 胞 が 多 い.電 顕 上 筋

原 線 維 とは 異 な ったnonspecificcytoplasmicfila-

mentを もつ のが 特 徴 とさ れ て い る.clearcellsar-

comaは 細 胞 質 が 空 胞 状 で,好 酸 性 では な い こ とか ら

横 紋筋 肉腫 と区 別 され る.電 顕 では 特 徴 的 な 所 見 は認

め られ な い よ うであ る.ま た 末分 化 な腎 細 胞 癌症 例 に

鑑 別 のむ つか しい場 合 が あ る.腎 細 胞癌 では 一 部 に 上

皮 性 変 化 を示 す 部 分 が あ り,電 顕 でdesmosomeを

認 め る.自 験 例 は上 皮 性 を 示 す 巣 状 また は腺 管 状 の構

造 が ま った くみ られ ず,電 顕 でdesmosomeが ま っ

た く認 め られ な か った こ とか ら上 皮 性 腫瘍 とは考 えに

くい と思 わ れ た(Table2).

5.治 療 お よび予 後

最 近IntergroupRhabdomyosarcomaStudyに

お い て横 紋 筋 肉腫 の 各stage(group)別 の治療 法 が

集学 的に 検 討 され て きて い る.groupI,IIで は まず

原 発 巣 の 摘 除 後 放 射線 療 法5,500～6,000rad照 射 し

group皿,Nで は 術 前 に 診 断 が っ い た 場 合 は まず化

学療 法 を お こ な って か ら手 術療 法,放 射 線 療 法 を お こ
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Table2.DifferentialDiagnoSisofUndifferentiatedKidneyTumor

rhabdomyo-

sarcoma

sarcomatousnephrobbstoma

malignantClearCelI

rhabdoidtumorsarcoma

renalcell

carcinoma(grade4)

arrchild'adult
orlglnmesenChymal

microsmallround

nuclei

strap-like

shape

EMmyofilament

infant(only)

?

eosinphilic

cytoptasm

eCOentriCnUOIei

infant-child

?

vacuolatedor

wate「 ℃lear

cytoplasm

nonspecificoyto-primitivearld

plasmiofilamentpoorinorganelles

ohild-adult

epithellal

ClearOrglanUlar

cell

epithelial

arrangement

desmosome

ない2年 生存 率 はgroupIで は83%,皿 で は72%,

皿1で は65%,IVで は25%と 良 好 な結果 を得 て い る28).

自験 例 はgroup皿 と考 え られ 術 後 放 射 線 療 法,

VCR,ACDお よびCDDP,VBL,肌Mを 投 与 し

た に もか かわ らず 予 後 は不 良 で あ っ たが,最 近 自験 例

で も施 行 した よ うなEinhom29)のprotocolに よ る

CDDP,VBL,BLMの3者 併 用 療 法に よ り完 全 寛

解 を 得 た 例 も報 告 され て い る30-'32).横 紋 筋 肉腫 に 対

す るCDDPの 投 与 法 に つ い ては 今 後 充分 に 検 討 さ

れ るべ き もの と考 え られ る.

結 語

予後不良であった16歳 男子の胎児型腎横紋筋肉腫に

ついて報告し,特 殊染色および肉腫型の腎芽腫,末 分

化な腎細胞癌との鑑別点について若干の考察をおこな

った.

なお本 論文の要旨は第424回 日本泌 尿器科 学会東京地方 会

にて報告 した、
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