
自然腎盂外J流を契機に発見された
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抄録：

55 歳，女性。2018 年 7 月腹痛，嘔吐を主訴に当院へ救急搬送された。腹部 CTにて，9 cm大の左後腹膜

腫瘍および水腎症，左腎盂外J流が認められたため，腎盂外J流に伴う腹痛と診断し，左腎に尿管ステント

を留置した。同時に採取した左分腎尿細胞診は classⅢ bであった。腹部造影 CTにて腎盂尿管移行部狭窄

症（UPJO）の尿管壁に造影部位が認められたことより，尿管鏡による尿管生検を施行した。生検病理は CIS

であった。左後腹膜腫瘍に関しては，MRIで内部に隔壁様の造影効果が認められた。PET-CTでも同部位

に集積が認められ，悪性腫瘍も否定できない所見であった。以上より左 UPJO，左尿管上皮内癌，左後腹膜

腫瘍と診断し，左腎尿管全摘除術および後腹膜腫瘍摘出術を施行した。病理検査では，尿管腫瘍は Urothe-

lial carcinoma，High grade，pTis，ly 0，v 0，u-lt 0，RM 0 であり，後腹膜腫瘍は免疫染色にて S-100 およ

び Vimentinに陽性を示し神経線維腫と診断された。術後 20 カ月現在，尿細胞診は class Ⅰであり CTにて

尿管癌および神経線維腫の再発は認めていない。 （西日泌尿．83 : 81-88, 2021）

キーワード：後腹膜孤立性神経線維腫，自然腎盂外J流，尿管上皮内癌

は じ め に

神経線維腫症Ⅰ型（von Recklinghausen病）を伴わな

い単発性の神経線維腫は稀である。今回われわれは腎盂

尿管移行部狭窄症（ureteropelvic junction obstruction：

UPJO）に伴う，自然腎盂外J流による疼痛を契機に発

見された後腹膜孤立性神経線維腫に，尿管上皮内癌を併

発した 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：55 歳 女性

主訴：腹痛，嘔気

家族歴，既往歴：特記すべきことなし

現病歴：2018 年 7 月，就寝中に突然の腹痛，嘔気，悪

寒が出現し，症状の改善が認められなかったため当院へ

救急搬送された。CT検査にて，左水腎症，腎周囲尿J

流，左後腹膜腫瘍が認められたため当科紹介となった。

初診時現症：身長 155 cm 体重 45 kg

理学的所見：体温 36.5℃，血圧 145/104mmHg，脈拍

74/min. で，左下腹部を中心とした鈍痛であり，左肋骨

脊柱角叩打痛も認められた。また，cafe au lait斑は認め

られなかった。

検査所見：末梢血球算定，血液生化学所見，腫瘍マー

カー（CEA，CA19-9）および検尿所見に異常を認めな

かった。

腹部 CT所見：左水腎症および腎盂外J流を認め，造

影 CTにて，UPJの尿管壁に造影効果が認められた（Fig.

1a)。また，左後腹膜腔に 9 × 7 cm 大の腫瘍を認めた

が，明らかな造影効果は認められなかった（Fig. 1b)。

RP所見：膀胱鏡では膀胱内に発赤および腫瘤性病変

を認めず，左 UPJOが認められ，造影剤の腎盂外J流も

認められたが，J流部位までは確認できなかった。腎
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盂・尿管に腫瘍を疑う陰影欠損像は認められず，また，

造影 CTにて尿管壁に造影効果が認められていたため，

左分腎尿を採取し細胞診へ提出した。腎盂外J流に伴う

腹膜刺激症状と診断し，6F尿管ステント留置を行った。

尿管ステント留置後，腹痛は速やかに消失した。

MRI所見：左後腹膜腫瘍は囊胞状成分が主体であっ

たが，T2 では内部がやや不均一で（Fig. 2a)，造影にて

一部に隔壁様の造影効果を認めた（Fig. 2b)。

PET-CT：左後腹膜腫瘍の一部にわずかな集積を認め

るも，悪性の診断には至らなかった（Fig. 2c)。

RP施行時に採取した左分腎尿細胞診が class Ⅲ bで

あったこと，および造影 CTにて UPJの尿管壁に造影

効果が認められたことより，悪性腫瘍の存在も否定でき

なかったため尿管ステント留置 3週間後に，腰椎麻酔下

にて左尿管鏡検査，右側 RPおよび膀胱ランダム生検を

施行した。

尿管鏡検査所見：6.5F 硬性尿管鏡は尿管および

UPJOも問題なく通過し，尿管内に明らかな隆起性病変

は認められなかった。しかし，UPJの尿管壁に浮腫状の

発赤部が認められたため同部位の生検を行った。その

後，5F軟性尿管鏡を使用し腎盂・腎杯内を観察したが，

異常所見は認められなかった。

生検病理結果：尿管生検病理は carcinoma in situ（CIS）

との診断であった（Fig. 3)。右側 RPでは異常所見を認

めず，右分腎尿細胞診は class Ⅰであった。同時に施行

した膀胱ランダム生検では，癌組織は認められなかった。

以上の検査所見より，左 UPJO に伴う自然腎盂外J

流，左尿管 CISおよび左後腹膜腫瘍と診断した。後腹膜

腫瘍は粘液産生性悪性腫瘍も否定できなかったため，内

視鏡手術に伴う機械操作による腫瘍被膜の損傷を考慮

し，2018 年 9 月，腰部斜切開による左腎尿管全摘除術お

よび後腹膜腫瘍摘出術を施行した。

手術所見：右側臥位にて第 11,12 肋間より腰部斜切開

にて後腹膜腔へ達した。腎後面の剥離は容易であった

が，腎上極では周囲脂肪組織および腎前面での腹膜との

間に癒着が認められた。腹膜および副腎を損傷すること

なく注意深く剥離し，腎動脈，腎静脈の順に切断し腎・

尿管を遊離した。次に，後腹膜腫瘍を周囲脂肪組織とと

もに剥離摘出したが，周囲組織との癒着はほとんどなく

剥離は容易であった。後腹膜腫瘍摘出後に摘出腔を 5L

の生理食塩水にて洗浄後閉創し，体位を仰臥位とした。

その後，下腹部正中切開にて残りの尿管を尿管口も含め
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Fig. 1 Contrast-enhanced computed tomography shows an enhanced area in an

enlarged renal pelvis adjacent to the site of ureteropelvic junction obstruction

(UPJO) (white arrow), with peripelvic extravasation of urine (black arrow) (a). A

tumor measuring 9 × 7 cm is visible in the retroperitoneal cavity (white arrow),

with no apparent enhancement (b). On retrograde pyelography, UPJO (white

arrow) and peripelvic extravasation of contrast medium (black arrow) can be seen,

with no pelvic or ureteral filling defect (c).



周囲組織と剥離し腎とともに摘除した。手術時間は 2時

間 53 分，出血量 160mlであった。

摘出標本の肉眼的所見：摘除腎・尿管の肉眼的所見で

は，UPJの尿管壁は周囲粘膜よりわずかに肥厚していた

が，明らかな隆起性病変は認められなかった（Fig. 4a)。

また，後腹膜腫瘍は 10 × 10 × 5 cm，重量は 172 gで，

粘液性の成分を含む白色でやや淡明囊胞状の病変であっ

た（Fig. 4b)。

摘出標本の病理所見：肥厚部位の UPJの尿管壁には，

濃染性の核を有する異型上皮細胞が，上皮の極性の乱れ

を伴いつつ上皮内に増殖していた。免疫染色にて p53

がびまん性に陽性となり，Ki-67 も約 40％以上と比較的

高い陽性率を示しており，Urothelial carcinoma，pTis，

High grade，ly 0，v 0，u-lt 0，RM 0 と診断された（Fig.

5a）。後腹膜腫瘍は，粘液腫様間質内に波状の細長い核

を持つ線維状細胞が比較的疎に分布しており，細胞核に

軽度の大小を認めるものの異型は軽度で（Fig. 5b），免

疫染色にて S-100（Fig. 5c)，Vimentin（Fig. 5d)に陽性

を示し，神経線維腫と診断された。

考 察

自然腎盂外J流の「自然」の条件として，Schwartz

ら1)は① 3 週間以内に尿管の機械的操作を受けていない

こと，②以前に，腎・上部尿路またはその周囲の手術を

うけていないこと，③外傷の既往が無いこと，④破壊的

腎病巣がないこと，⑤体外からの圧迫がないこと，⑥尿

路結石による腎盂尿管の圧迫壊死でないこと，以上を満

たすことが必要であると述べている。さらにこれらの病

態は，臨床所見から①尿管破裂，②腎盂破裂，③腎盂外

J流に分類されている。「破裂」は肉眼的または画像診

断にて，破裂部位の確認ができたものと定義されてい

る2)3)。自験例は Schwartz ら1)の条件を満たしている

が，破裂部位の確認ができなかったため自然腎盂外J流

と診断した。また，自験例は RP所見より尿管の付着部
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Fig. 2 Magnetic resonance imaging shows the retroperitoneal tumor to consist mainly of

a cystic component. T2-image shows that the tumor is slightly heterogeneous

inside (a), and the wall is partially enhanced (white arrow)(b). Positron emission

computed tomography shows slightly accumulation in the retroperitoneal tumor

(white arrow)(C).

Fig. 3 Ureteral biopsy shows the tumor histology to be

urothelial carcinoma in situ.



位が腎盂後方より付着しており，明らかに尿管の走行，

付着異常が認められたことより尿管 CISが原因ではな

く UPJOが存在し，何らかの原因により腎盂内圧が上昇

したために自然腎盂外J流を発症したと考えられる。

後腹膜腫瘍は全腫瘍の約 0.2％であり，神経線維腫は

約 3.4％と報告されている4)。末梢神経の Schwann 細

胞に由来する腫瘍の一種であり，神経線維腫症 1型（von

Recklinghausen病）の皮膚に多発する病変として知ら

れているが，神経線維腫症 1型を伴わない単発性に発生

するものは，孤立性神経線維腫と定義されており稀な疾

患である。孤立性神経線維腫の発生部位としては，四肢

体幹の皮膚が最も多いとされ5)，その他の部位として口

腔外科領域5)6)，後腹膜の報告例が散見される程度であ

る。後腹膜神経線維腫の画像診断として，囊胞性か充実

性か，被膜の有無，他臓器浸潤の有無までが限界と考え

られ，良性悪性の鑑別は画像所見では困難である。
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Fig. 4 Macroscopically, a thick lesion is evident at the UPJ in the resected kidney (white

arrow) (a). The retroperitoneal tumor measured 10× 10× 5 cm and weighed 172

g, characterized by a white and slightly clear cystic lesion containing a mucous

component (b).

Fig. 5 Histopathological findings demonstrate hyperplasia of atypical epithelia with

hyperchromatic nuclei at the UPJ, accompanied by disoriented cell polarity of the

epithelia. The diagnosis was pTis, urothelial carcinoma in situ, ly0, v0, ult1, and

RM0 (a). Histopathology of the retroperitoneal tumor shows a relatively sparse

distribution of fibrous cells with wavy long and narrow nuclei in myxomatoid

stroma. The cells are slightly atypical, with slight variations in nuclear size (b).

Immunostaining shows positive results for S-100 (c) and vimentin (d). Histopatho-

logical diagnosis was neurofibroma.
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同じ Schwann細胞由来の腫瘍としては神経線維腫と

神経鞘腫が挙げられる。病理組織学的には，神経線維腫

においては紡錘形腫瘍細胞が膠原線維に富む間質によっ

て隔てられ束状に疎に配列するのに対して，神経鞘腫で

は紡錘形腫瘍細胞が並行に配列しつつ密に増殖し，棚状

配列（palisade）を示すことを特徴とされている。また，

神経鞘細胞を含む神経膠細胞に分布する組織特異蛋白と

して S-100 蛋白が知られており，免疫組織化学染色に対

し神経線維腫と神経鞘腫は共に全例陽性を示す8)。自験

例も，免疫染色にて S-100 および Vimentinに陽性を示

す紡錘形の核と淡い好酸性，淡明な胞体を持った細胞が，

膠原線維と絡み合いながら不規則に配列して増殖してお

り，一部に粘液変性を伴い，明らかな棚状配列も認めら

れなかったため神経線維腫と診断された。

われわれが調べ得た限りでは，1984∼2019 年における

本邦での孤立性後腹膜神経線維腫の報告例は，自験例を

含め 27 例であった（Table 1)7)∼32)。発生部位では腹部

18 例，骨盤内 9 例であった。年齢は 28∼81 歳（平均：

53.1 歳）で比較的若い年齢で発見されていた。男：女＝

10：17 とやや女性に多く認められ，主訴としては，本症

例も含め腹痛・腹部腫瘤・腹部膨満感（4例・6例・4例）

など腹部症状を訴える症例が最も多く 14 例（52％）であ

り，次いで無症状で発見された症例が 7例（26％）であっ

た。また，術前診断では後腹膜腫瘍が最も多く 12 例

（44％），次に神経系腫瘍および副腎腫瘍がそれぞれ 5例

（19％）であった。腫瘍サイズは 10 cm前後からそれ以

上の症例が 15 例（56％）で，摘出重量は，不明であった

4 例を除き，21∼6300 g，平均値 672 ｇと比較的増大し

た状態で摘出されていた。

治療法としては，全例に腫瘍摘出術が施行されていた。

神経線維腫症 1 型に伴う後腹膜神経線維腫では，約 2%

に悪性化の報告があるが5)，孤立性神経線維腫では，悪

性化の報告は 1例もなかった。また，術前に診断されて

いた症例は 1例のみであり，他は後腹膜腫瘍の診断的治

療目的で手術が行われていた。

現時点では術前に孤立性神経線維腫の診断は困難であ

り，腫瘍増大，進展によっては症状の出現や腫瘍摘出術

に難渋し周囲臓器合併切除も必要となることを念頭に置

く必要があると考えられた。

自験例は尿管 CISを併発していたため，J流に伴う腎

周囲への癌細胞の播種を考慮した術後補助化学療法施行

の有無および尿管鏡検査を施行したことに対しては議論

される所ではあるが，尿管癌が原因で発症した腎盂外J

流症例での予後に関しては，通常の尿管癌と比較して同

様であったとの報告33)も認められるため，術後補助化学

療法は施行していない。また，自験例のように諸検査に

て明らかな腎盂尿管癌を疑うことができない場合は，尿

管鏡の還流圧に十分注意しながら尿管鏡検査による生検

にて確定診断を得る必要があると考えている。

術後 20 カ月現在，尿細胞診は classⅠであり CTにて

癌の再発，転移および神経線維腫の再発は認めていない。

結 語

自然腎盂外J流による疼痛を契機に発見された後腹膜

孤立性神経線維腫に，尿管 CISを併発した 1例を経験し

たので若干の文献的考察を加えて報告した。

本論文の要旨は，第 71 回西日本泌尿器科学会総会に

おいて報告した。
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RETROPERITONEAL SOLITARY NEUROFIBROMA DETECTED FROM

SPONTANEOUS PERIPELVIC EXTRAVASATION : A CASE REPORT
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Abstract :

A 55-year-old woman was transferred to our emergency ward with the chief complaints of abdominal
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pain and vomiting. Abdominal computed tomography (CT) showed a 9-cm left retroperitoneal tumor, left

pelvic enlargement and left peripelvic extravasation. She received an indwelling ureteral stent in the left

kidney, after being diagnosed as suffering abdominal pain associated with peripelvic extravasation. Urine

cytology obtained from the left urinary tract was class IIIb. Based on contrast-enhanced CT showing an

enhanced area in an enlarged renal pelvis adjacent to the site of ureteropelvic junction obstruction (UPJO),

the patient underwent ureteral biopsy by ureteroscopy. Biopsy findings showed the tumor histology to be

urothelial carcinoma in situ (CIS). Magnetic resonance imaging (MRI) of the left retroperitoneal tumor

showed partial enhancement of the tumor wall. PET-CT also revealed radioisotope accumulation at the

same site, which made it difficult to rule out the possibility of malignancy. The patient was diagnosed with

left UPJO, left ureteral CIS and left retroperitoneal tumor and subsequently underwent left total

nephroureterectomy and retroperitoneal tumor removal. Histopathological diagnosis of the ureteral tumor

was urothelial carcinoma, high grade, pTis, ly 0, v 0, u-lt 0, and RM 0. Immunostaining of the

retroperitoneal tumor showed positive results for S-100 and vimentin. Histopathological diagnosis was

neurofibroma. As of 20 months after surgery, urine cytology is class I, with no recurrence of ureteral

cancer or neurofibroma. (Nishinihon J. Urol. 83 : 81-88, 2021)

key words : retroperitoneal solitary neurofibroma, spontaneous peripelvic extravasation, ureteral CIS,
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