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Abstract　Arare　interesting　case 　of 　retroperitol ／eal 　lylnphangiomyonlatosis　w 社 s　reported ．　Tlle　patient 　was

a48 −year−old 　housewife　who 　complained 　of 　abdominai 　pain．　Retroperitonea／multiple 　cystic　masses 　were

detected　by　both　a 　ult，rasound 　and 　computerized 　tomographies ．　Explor 就 岬 1ap証 otomy 　was 　pe   o   ed

under 　a 　pre  perative　diagllosis　of 　retroperitonea ユlymph 　nodes 　Inetastases 　from 　a　carcinoma 　of 　unkllowll

origin ．　Many 　sman 　cysts 　 containing 　water −clear 且uid 　 exlsted 　a ｝ortg 　the　 abdominal 　aorta 　and 　the　irlrerior

vena 　cava ，　 and 　reaclled 　the 　area 〔〕f　the 　ext 〕ema 且iliac　arl、erLes 　atld 　velns ．　The 　cysts 　were 　excised 　and 　a皿 a −

1yzed　pathologic組ly　as 　frozen　sections ．　They “
iere

　diagnos 。d　 as 　lymph   gio  a
，
　 and 　wc 　therfore　tenmi−

nat ．ed 　1／he　surgcry 　after 　only 　the 　biopsy，　The 　histopathological　examination 　of 　this　case 　eenfimmed 　a 　lym −

pha 皿 giomyoma 　dei’ived　froエn　the　I・etreperitoneal 　lytnph　vessels ．　Neither　estrogen 　recep もor　nor 　progester−

one 　recept 〔〕r　 was 　del．ect ．ed ．　The　patient
’

s 　condition 　has　been　found　unchanged 　in　 our 　foHow　up 　 witll 　 chcst

X −ray 　and 　computerized 　tomography 　t‘） det，ect 　i
・
ecurrent 　hlng〔｝r　abdominal 　lesi｛〕ns ，紕nd 　she 　has　beell　well

and 　symptom −free．

Key 　words ；LynlpharlgiomyoIY麒 osi ポ RetropeKiLonea亅1umor

　　　　　　　　　緒 　 　言

　Iymphangiomyomatosis は 30〜40歳代 の 肺 ， 縦

隔，後腹膜腔 の リ ン パ 管に好発す る非常 に稀な疾

患で ある。今 回わ れ われ は ， 後腹膜に発生 した本

症の 1例 を経験 した の で 報告する．

　　　　　　　　　症 　 　例

　症例 ：48歳，主 婦，経妊 2 回，経産 2 回．

　主 訴 ：下腹痛、

　月経歴 ：初経14歳 ， 周期不順 ， 閉経41歳．

　家族歴 ：父，肺癌．

　既往歴 ：20歳 ， 乳汁漏出症 ；41歳 ， 橋本病 ；44

歳 ， 穿孔性虫垂炎 にて右半結腸切 除術．

　現病歴 ：20歳時 よ り乳 汁漏出を認め る も放置 し

て お り，妊娠 ・分娩 に支障は なか っ た．41歳頃よ

り無月経 と な り， 近医 にて プ ラノ バ ール蚊 ノ ル ゲ

ス ト レ ル 0．5mg ，
エ チ ニ ル エ ス トラ ジ オ

ール O．05

mg ）1Ll ／錠 ユ週／月 内服 ，
お よ び ペ ラ ニ ン ・デ

ポー蟹吉草酸エ ス トラ ジオ ール 1  mg ），プ ロ ゲ デ

ポ
ー 

（カ プ ロ ン 酸ヒ ドロ キ シプ ロ ゲ ス テ ロ ン ）125

mg 各 1 回／月の 筋柱 を年に数回 ， 約 3 年 間受け て

い た．44歳時，穿孔性虫垂炎にて 右 半結腸切 除術

を受けた 後に下腹痛が 出現 し，また，そ の 頃 よ り

ド腹 部正 巾に腫瘤感 を 肖覚す る ように な っ た．平

成10年 3 月頃よ り ド腹部痛が増強する た め 近 医を

受診 し， ヒ腹部骨盤 CT 検査 で 骨盤 内の 嚢胞性 腫

瘤と ， 傍大動脈リ ン パ 節腫大を指摘 され ， 平成 10

年 4 月当科外来 を紹介受診 した．内診で は明 らか

な腫瘤 を触知せ ず，経膣超音 波断層法で 骨盤 内に

多房性嚢胞性腫瘤を認め，卵 巣腫瘍が疑わ れ，精

査 ， 加療 目的で 入 院 とな っ た．
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表 1　 1flL液学的検企成績

末梢
一
般 検査 ：WBC 　5，140　，・μ1，　1｛BC　437万 ／μ1，　Hgb　l32　g ／dl，　Hct　39．4％，　Plt　27．4 万 ！μL白 lllL球分 画 rl：常

血 液 生 化学 検杏 ：Tp　7．5　g〆dl，　Alb　5．O　g〆dl，　BUN 　 l4　mg 〆dヱ，　Cr　O，6　mg 〆dl，　UA 　4．O　mg ，〆d［，　T−bil　O．6　rng，〆dl，　D ・bil　O．l　mg ／dl，　Na 工40

inEq ／1，　K 　4．O　n1Eq ／1，　C⊥102　m 冠q／L　Ca　9，7　r夏ユg／d［，　P　3．21ug ／dl，　GOT 　57　U 〆1，　GPT 　93　UA ，　LDII 　364　U ／1，　ALP 　201 〔J／［，　y−GTP

　57 し 王，ChE 　l86　U〆1，　CPK 　58　U／L　TC 　229　mg ／d1，Glu　84　mg ／dl，CRP （
一
）

血清学 的検 査 ：HTLV −1（一）

腫瘍マ
ー

カ
ー：CA12524 　U／lnL　CA19 −918 　U／m ］

，
　CF．　A　O．811g．！d1

内分泌 学的検査 ：EL・＜ 10　pg／m ⊥，　LH ・1］　 mU ，”ml ，　FSH 　S’1　mUAnL ，　PRI、20　ng 〆ml ，　TSH 　2．3　ngf ’（U，　f−
’r，L ］．3　ngf

’
dlE

写真 2　 ．」二耳夏剖〜骨 盤 CTl 听見

写 真 1　 経腹超音波断層所見 ：骨盤内嚢胞性腫瘤陰影

　入 院 H寺現症 ：身ft”　157c：rn
，　体重62k9

，　イ夲二渉置36．4

℃，血圧120／70mmHg ，脈拍 60／分，眼瞼結膜，眼

球結膜 に貧 lil［， 黄疸 は認め なか っ た．表在 リ ン パ

節腫脹お よ び
， 浮腫は な く甲状腺の 軽度腫 大を認

め た．乳汁漏出は なく，呼吸音，心音に異常所見

を認め なか っ た ．下腹部に軽度の 膨隆 を認め たが，

明 らか な腫瘤は触知 しなか っ た。四肢 に も浮腫そ

の 他異常 を認め なか っ た，外陰に は 異常を認 め ず ，

腟鏡診 ， 内診で は r宮頸部は鳩卵大，予宮体部は

鶏卵 大，両側付属器は触知せ ず， 骨盤 内に明 らか

な腫瘤を触知 しなか っ た ． ∫
：

宮頸部擦過細胞診 ，

子宮体 部内膜擦 過細胞診は共 に class 　lであ っ た．

　人院時検査成績（表 1）：
一
般 検 1f［t，自1虹球分画

に異常を認めず ， 血 液生化学検査で は経度の肝機

能障害を認め る 以 外に 異常は な か っ た．腫瘍 マ ー

カーは CEA ，　CA19 −9，　 GA125 を測定 したが すべ て

正 常範囲内で あ っ た，内分泌学的検査 で は E2，

LH
，
　FSH は 閉経後の レベ ル で

，
血清プ ロ ラ ク チ ン

は軽度 ヒ昇して い たが ， 甲状腺機能検査は正常で

あ っ た．また ， HTLV −1抗体 は陰性で あ っ た．

　画像所見 ：経腹超音波断層法で は ， 子宮は左側

へ 偏位 し TE常大で あ っ た が ， 卵巣は 両側と も同定

で きず，骨盤 内に径2〜4Cm の 多数の 嚢胞性 腫瘤

を認め た（写真 1 ）．上腹部骨盤 CT 検査で は ， 肝，

腎 ， 膵 ， 胆嚢に 異常は 認め られ な か っ た が ， 腎動

脈分 1岐部以下か ら骨盤底にか けて の 後腹膜腔に，

血管の 走行に沿っ て 内部が低吸収域 を示す嚢胞性

腫瘤像 を多数 認 め た （写真 2 ）．骨盤 MRI 検査で

は
， 後腹 膜腔 に T2 強調画像 で 高信号 を示 す径2

〜4cm の 嚢胞性 腫瘤 を 1血管の 走行 に沿 っ て 多数

認めた （写真 3 ）．排泄性腎孟尿路造影で膀胱の 圧

排像 ， 右尿管の 内方 へ の 偏位 を認め た が
， 両腎需

の 形 態に異常 は認 めな か っ た．大腸 内視鏡 検査，

食道 ・1冒内視鏡検査 ， 膀胱鏡検査で は粘膜面 に異

常は認め なか っ た．頭部 MRI 検査で は下垂体の 腫

大 等の 異常は な く，
また胸音1猟 純 X 線撮影で は ，

肺野 ， 縦隔 に異常所見は認め なか っ た．

　入院後経過 ：甲状腺超 爵波断層法 ， 乳房超 音波

断層法， 食道 ・胃 ・｛
一
二 指腸内視鏡で 異常を認め

なか っ た．以 L の 検索結果 よ り， 原発不明癌の 後

腹膜 リン パ 節転移疑 い を術煎診断 と して
， 平成 10
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写 真 5　 病理 糸11．織像（H ．E ．染色，　 x ユ0）

写 真 3　骨盤 MRI 所見

写真 4　 開腹所見 ：左外腸
’
胃
尸
動脈（矢印）朋囲の 嚢胞状

　 に拡張 した リ ン パ 管

年 5 月 ， 開腹術 を施行した，

　手術所見 ：開腹時 ， 腹水 はな く，
ヒ行結腸 の

一一

部と大網の 一部が右下腹部壁側腹膜に 線維性 に癒

着 して い たが ， 右半結腸切除術 に よる もの と考え

られ た．子富は鶏卵大で筋腫結節 は認め ず ， 両側

卵巣， 卵管は萎縮 して い た．後腹膜は内性器 を包

み 込むよ うに膨隆 して お り，腸腰筋に沿 っ て 切開

を加えた と こ ろ ， 赤色の 柔 らか い 小嚢胞が ， r血管

の 周囲を蔓状 に連続 して 内外腸骨 リ ン パ 節か ら傍

大動脈 リ ン パ 節領域 にか けて発育 して い た．腫瘍

内部 には水様透明な液体を認め た （写真 4 ）．こ れ

ら の所見 よ りこ の 肺瘤が リ ン パ 管由来で ある と考

え られ た、こ の 腫瘤の 一部を生検 した と こ ろ 淡黄

色 の 液体の 流 出を認め た．術中迅速病理 組織 診で

は リ ン パ 管腫 の 診断で あ っ た．悪性所見 を認め な

’
与真 6　病理 組織像（H ．E．染色，　× 40）

か っ た た め竺検 の み に て閉腹 した．

　病理 組織所見 ：腫瘍細胞は 島状 ， び慢性 に増殖

し周囲 に類洞 を形成 して い た （写 真 5 ），腫瘍細胞

は好酸性，細線維性 の 胞体を もつ 紡錘形の 翻胞か

らな り，核 は円形か ら楕円形で 異型 を認め なか っ

た ．島状構造 の 周囲 は 内皮細胞 と考 え られ る 一層

の 扁平 な細胞 に 囲まれ て い た （写真 6 ）．腫瘍細胞

は筋原性 マ ーカーで あ る IIIIF35に陽 性を示 し ，

lymphangiomyoma と診断した．なお ， 腫瘍 の エ ス

トロ ゲ ン
， プ ロ ゲ ス テ ロ ン レ セ プ タ ーは 陰性 で

あ っ た．術 後 ， 胸部 CT 検A を行 っ たが肺，縦隔に

異常 な く， 経過良好の た め退院し ， 現在外来で経

過観察 中で ある．

　　　　　　　　　考　　察

　lymphangiomyomatosis は リ ン パ 管内皮細胞 と

周囲の 平滑筋細胞が 異常増殖を起 こ した 良性腫瘍

であ り，
1966 年に Comog 　and 　Enterline1，

が そ れ ま
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で種々 の 名称で 報告 され て い た本肺瘍 をま とめ て

上 記の 如 く命名した．現在300例以上 が報告 され て

い る 1960年代の エ ス トロ ゲ ン 製剤 の 普及の 時期か

ら本症 が増加 して い る こ と
f’〕

， 卵巣摘 出術 や プ ロ

ゲ ス テ ロ ン 製剤の 投与に て症状 の 改善がみ られ る

症例が ある こ と
凋 鱒

， 閉経後に病状 の 進行がみ ら

れ な い 症 例が ある こ と
8）
よ り， そ の 発症 ， 進展 に エ

ス トロ ゲ ン の 関与が 示唆 されて い る．また近年，

結 節性 硬化症 （tuberous　sclerosis 　complex ：TSC）

の うち腎i血階 腫 を合併す る症例 に認め られ る こ と

の ある TSC2 遺伝子の 突然変異が本疾患 で も認め

られた とい う報告 もあ り
9）

， 両疾 患 に共通の 病囲

が 存在す る こ とが示峻され る．本症例の 病因 とし

て は，右半結腸切除術後 の 後腹膜 リ ン パ 管の 機械

的閉塞 に よる リンパ 液の うっ 滞に よ る リ ン パ 管壁

平滑筋の 反応性の 増生 で ある と推察 され る． しか

しなが ら， 閉経後に投 与され た エ ス トロ ゲ ン がそ

の 進展に関与 して い た可能性 も考えられ る．Wouri〔〕〕

は 本疾患に随伴する症状 として 甲状腺疾患や 下乖

体過形成 な ど の 内分泌 疾患 の 関与 を指摘 して い

る．本症例で も橋本病 と高プ ロ ラ クチ ン tfiL症を合

併 して お り，こ れ らが女性特有の 疾患で あ る こ と

の ほか に本症例 の 排卵 障害 ， 無月経に 関与して い

たこ とが 考えられ る．さ らに
， 本症例 に外因性に

ri　HJ・され て い た エ ス トロ ゲ ン 量 は正 常の 生体 に存

在 する エ ス トロ ゲ ン量 に比 べ て も少な い 量 で あ

り，非周期的に 投与 されて い た こ とか ら ， 本疾患

の 成因に関 与する エ ス トロ ゲ ン は その 多寡よ りむ

しろ不規則 な変動に よ る可能性 も考えられる ．本

疾患 の 治療法 として は ， 外科的切除の ほか に卵巣

切除
5〕

，Gn −RH ア ナ ロ グ
，
プ ロ ゲ ス テ ロ ン

L’）

， タモ

キ シ フ ェ ン
2

毀 与な どの ホ ル モ ン療法 が行 われて

い るが ， そ の 効果は
一

定して い ない ．本症例の よ

うに エ ス トロ ゲ ン
， プ ロ ゲ ス テ ロ ン レ セ プ ターを

有しない 症例で も， 抗 エ ス トロ ゲ ン 療法が有効で

あ っ た とす る報 告
］3’

もあ り，レ セ プ ダー
の 多寡 な

い しは有無 と病態お よ び治療に対す る反応 と の 関

連性 も不明で ある 。

　予後は ， 肺病変の 有無 に よ り大 きく異な り肺病

変 を合併 したもの の 予後は不良で ，呼吸不全 に よ

り， 発症か ら 2 年以 内 に死 亡する例 もある．肺病

変 の ない 症例の 予後 は乳糜腹水に よ る 蛋 白， 脂肪

の 喪失が なければ良好で あ り
1°L 完全切除で きれ

ば さ らに 良好で ある と い われて い る．外科的切 除

の 適応 として   閉経前で ある
，   肺病変に よ る呼

吸不全が ない
， が 考え られ る．本症例で は

， 血中

ホ ル モ ン値が閉経 レ ベ ル で あるこ と，術後，症状

も消失 して い る こ とか ら再 開腹 は行 わ なか っ た

が，発生時 に後腹膜腔に 限局し て い て もその 後 に

肺病変が 出現 し，急速 な転帰 をと っ た報告
141

もあ

り， 今後も腫瘤の 増大や肺病 変 ， 乳糜腹水の 出現

の 有無 につ い て 定期的な経過観察が必要 と考え ら

れ る．
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