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抄録：
　症例は 63 歳，男性。近医泌尿器科に前立腺肥大症にて通院中であった。腹部超音波検査にて偶発的に右
腎上極に囊胞性腫瘤を指摘され，精査加療目的に当科紹介となった。超音波で右腎背側に 33 × 25 mmの
低輝度腫瘤を認め，腫瘤基部にわずかに血流を認めた。腹部造影 CTで同部位に突出する腫瘤を認め，内
部に早期濃染，後期洗い出しを呈する充実成分を認めた。また腹部造影MRIでも同様に腎背側に突出す
る腫瘤を認め，内部に早期濃染，後期洗い出しを呈する充実成分を認めたため，囊胞性腎細胞癌が疑わ
れた。そのためロボット支援腹腔鏡下右腎部分切除術を施行したところ，病理診断はリンパ脈管筋腫症
（Lymphangioleiomyomatosis：LAM）であった。LAMはもともと稀な疾患であり，肺に好発するとされ
ている。そのなかでも後腹膜発生の LAMは極めて稀である。また画像診断だけでは他の腎腫瘍と鑑別は
困難であり，病理診断により偶発的に診断されることが多い。今回，術前画像検査では診断困難な後腹膜
LAMの一例を経験したため，若干の文献的考察を加えて報告する。 （西日泌尿．85 : 381-385, 2023）
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緒　　　　　言

　後腹膜 LAMは稀な疾患で，本邦でもあまり報告され
ていない。画像では他の腎腫瘍と鑑別が困難であり，病
理診断で初めて診断されることが多い 1-3)。今回，術前
画像検査では診断困難であった後腹膜 LAMの一例を経
験したため，若干の文献的考察を加えて報告する。

症　　　　　例

　患者　63 歳，男性
　主訴　なし（画像異常）
　現病歴　近医泌尿器科に前立腺肥大症のために通院中
であった。偶発的に腹部超音波にて右腎上極に囊胞性腫
瘤を指摘された。CT，MRIにて囊胞性腫瘍が疑われた
ため，精査加療目的に当科紹介となった。
　既往歴　外痔核（手術），左下肢静脈瘤，前立腺肥大
症
　入院時現症　身長 174.7 cm，体重 69.6 kg，体温 

36.0 ℃。腹痛なし。膀胱刺激症状あり。
　入院時検査所見　血液検査
　WBC 4,200/µl，RBC 437 × 104/µl，Hb 13.7 g/dl，
TP 7.3 g/dl， Alb 4.5 g/dl，BUN 14.0 mg/dl，Cre 
0.85 mg/dl，AST 21 U/L，γ-GT 45 U/L，Na 141 
mEq/l ，K 3.9 mEq/l，Cl 106 mEq/l，CRP 0.05 mg/
dl
　尿検査
　赤血球 ＜ 1/HPF，白血球 ＜ 1/HPF
　画像所見　腹部超音波検査：右腎背側 33 × 25 mmの
低輝度腫瘤を認め，腫瘤基部にわずかに血流を認めた。
（Fig. 1A, 1B）
　腹部造影 CT：腎背側に突出する腫瘤を認め，内部に
早期濃染，後期洗い出しを呈する充実成分を認めた。
（Fig. 2）
　腹部造影MRI：腎背側に突出する腫瘤を認め，内部
に早期濃染，後期洗い出しを呈する充実成分を認めた。
（Fig. 3）
　R.E.N.A.L score 4p（1,1,1,p,1）：腫瘍径 <4 cm, 外方突
出 >50 %, 腎杯からの距離 >7 mm，polar lineより頭側
（上極）
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　以上の検査所見より，右囊胞性腎細胞癌疑いとしてロ
ボット支援腹腔鏡下右腎部分切除術（経腹アプローチ）
の方針となった。
　手術所見　手術時間 3 時間 45 分，Console時間 2 時
間 38 分，温阻血時間 9分で囊胞性腫瘍を破裂させるこ
となく切除終了した。
　肉眼所見　単房性囊胞とその囊胞壁内に 10 mm大の
灰白色調の充実成分を認めた（Fig. 4）。
　病理所見　HE染色で囊胞壁の内腔側は一層の立方上
皮と低円柱上皮で構成されており（Fig. 5A），充実成分
は主体として核が紡錘形の平滑筋様細胞，LAM細胞が

存在しており，所々に空隙，リンパ管様空隙が存在して
いた （Fig. 5B）。免疫染色では腫瘍細胞の間に D2-40 陽
性のリンパ管内皮で被覆された空隙が介在していた
（Fig. 5C）。腎実質と腫瘍との間には明確な境界を認め
た（Fig. 5D）。
　病理診断　LAM
　臨床経過　本症例は術後の経過も特に問題なく，外来
での画像フォローアップを行っている。

考　　　　　察

　LAMは，平滑筋様の腫瘍細胞（LAM細胞）が増殖し，

Fig. 1　Ultrasound examination. 
A : A hypoechoic mass (33 × 25 mm, yellow arrow) can be observed on the dorsal part of  the upper 
pole of the right kidney.

B : Slight blood flow can be observed (green arrow).

Fig. 2　Abdominal contrast enhanced CT. 
Yellow arrow shows the mass. CT scan shows a mass at the dorsal part of the upper 
pole of the right kidney, and early contrast-enhancement and late washout can be ob-
served in its solid portion.



383画像上腎細胞癌が疑われた後腹膜リンパ脈管筋腫症（LAM）の一例

主に肺に多発性囊胞を形成する，緩徐進行性かつ全身性
の稀な腫瘍性疾患である。妊娠可能年齢の女性に多く，
100 万人中 1.2 ～ 2.3 人に発生するとされており，国の
指定難病に指定されている 1,4)。好発部位は肺であり，
後腹膜に発生する LAMは極めて稀である。症状として
は労作時呼吸困難，咳嗽，血痰等の呼吸器症状，乳び胸
水，腹水，また合併疾患として多い腎血管筋脂肪腫（腎
Angiomyolipoma：AML）を伴う症状が挙げられる 1,5)。
合 併 疾 患 は 結 節 性 硬 化 症（Tuberous sclerosis 
complex：TSC）と前述の腎 AMLが多いとされており 6)，
AML同様に LAMにも mTOR阻害薬であるシロリム
スが有効とされている 7,8)。後腹膜に発生した LAMは
他の腫瘍を疑って摘出したところ，LAMであったとい
う報告が多いとされ 9)，術前診断は困難である。我々が
検索した限り，肺病変を伴わない後腹膜 LAMの報告は
25 例であり，そのうち本邦での報告例は 3例のみであっ
た 2)。画像所見として CTで water density成分を含む，
囊胞性腫瘤が多いとされている 9)。後腹膜 LAMの治療
に関しては大きさや症状を考慮して決定され，経過観察
のみでよい場合が多いとされている 10)。しかしながら
肺 LAMに転移した症例も報告されているため，定期的
な画像フォローを考慮すべきとされている 11)。
　一般的に LAMの鑑別診断として AMLが挙がること

が多く，以下に AMLと LAMの病理学的鑑別点を述べ
る。AMLは HE染色で好酸性のやや細胞異型が目立つ
腫瘍細胞の増大を認め，免疫染色 HMB45 やMelanAな
どの悪性黒色腫マーカーや Cathepsin Kが陽性を示す
ことが特徴である 12)。一方 LAMは LAM細胞を検出
することに加え，腎外腫瘍であることが AMLとの大き

Fig. 3　Abdominal contrast enhanced MRI. 
Yellow arrow shows the mass. Early contrast-enhancement and late washout can be 
observed in the solid portion of the mass as well as CECT.

Fig. 4　Gross findings.
The tumor was cystic with a grayish-white mass (10 
mm). Yellow arrows show the cyst wall. Green arrow 
shows the solid component.
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な鑑別点となる。本症例でも腫瘍と腎実質との間には，
肉眼的，病理学的に明瞭な境界が認められた。また
D2-40 陽性リンパ管内皮で被覆された空隙が介在してい
るという，本症例でも認めた所見も LAMの特徴とされ
ている 1)。本症例でも病理診断の初期で AMLが鑑別に
挙がっていたが，これらの所見から総合して LAMの診
断となった。

結　　　　　語

　術前画像検査では診断困難な後腹膜 LAMの一例を経
験した。肺 LAMとの合併も報告されているため，今後
も経過観察が必要である。
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chyma and the tumor.
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RETROPERITONEAL LYMPHANGIOLEIOMYOMATOSIS (LAM) SUSPECTED 

OF BEING RENAL CELL CARCINOMA ON IMAGING : A CASE REPORT

IZUMI AIKOU, RYOUMA KURAHASHI, TAKUYA SEGAWA, TAKANOBU MOTOSHIMA, 
YOJI MURAKAMI, JUNJI YATSUDA, YUTAKA SUGIYAMA AND TOMOMI KAMBA
Department of Urology, Faculty of Life Sciences, Kumamoto University, Kumamoto, Japan

Abstract：
　The patient was a 63-year-old man.　He was attending a urology clinic for benign prostatic hyper-
plasia, and abdominal ultrasonography incidentally revealed a cystic mass on the upper pole of the right 
kidney.　He was referred to our department for further examination and treatment.　Ultrasonography 
showed a 33 × 25 mm hypoechoic mass on the dorsal part of the right kidney with slight blood flow.   
Contrast-enhanced CT of the abdomen showed a cyst with solid component showing early enhancement 
and late washout.　Abdominal contrast-enhanced MRI also showed similar findings.　Under a clinical 
diagnosis of renal cell carcinoma, robot-assisted laparoscopic right partial nephrectomy was performed.   
Histopathological diagnosis was lymphangioleiomyomatosis (LAM).　LAM is a rare disease that primar-
ily occurs in the lungs, and LAM in the retroperitoneal region is very rare.　It is difficult to distinguish 
it from other renal tumors based on imaging alone, and it is often discovered incidentally after excision.   
We herein report a case of retroperitoneal LAM with some literature review.
 　(Nishinihon J. Urol. 85 : 381-385, 2023)
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