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小腸間膜 リンパ管筋腫症の 1例
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症例は28歳の女性.腹 痛を主訴として来院した。精査の結果,腎 の上極のレベルから骨盤腔にわた

る腫瘤を認め,小 腸間膜腫瘍の診断にて手術を施行した。腫瘍は小腸間膜に限局していたが腸管壁内

にも一部浸潤しており腸管と共に腫瘍を切除した。組織学的所見では,内 皮細胞に被覆され リンパ液

を内容とする大小の cystを認め,そ の周囲には平滑筋細胞の増殖が観察され,リ ンパ管筋腫症と診断

された。

リンパ管筋腫症は,妊 娠可能な年代の女性に認められ,縦 隔 。肺 ・後腹膜の リンパ組織に過誤腫性

の平滑筋細胞の過形成を生ずるまれな疾患である。なかでも,腸 間膜の発生例は極めてまれで, これ

までに 4例 の報告例をみるのみである.今 回われわれは小腸間膜 リンパ管筋腫症の 1例 を経験したの

で,若 子の文献的考察を加え報告する。
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はじ8めに

リンパ管筋腫症は,妊 娠可能な年代の女性に認めら

れ,縦 隔 ・肺 ・後腹膜の リンパ組織に過誤腫性の平滑

筋細胞の過形成を生ずるまれな疾患であるが,な かで

も腸間膜の発生例の報告はわれわれが調べえたかぎり

では 4例 のみll~。と極めてまれである。最近われわれ

は,小 腸間膜に発生した リンパ管筋腫症の 1例 を経験

したので若子の文献的考察を加え報告する。

症  例

症pll i 28歳,女 性

主訴 ;左側腹部痛

家族歴 ・既往歴 :特記すべきことなし,

妊娠出産歴 :1回 (初診時出産後 1年 7か 月)

現病歴 :平成 3年 3月 中旬より左側腹部痛を自覚す

るようになった。症状は増悪はしなかったが持続する

ため, 4月 5■ ,近 医を受診し,腹 部腫瘤を指摘され

精査目的で当科紹介となった.経 過中に,嘔 気・「E吐 ・

便秘 ・下痢などの消化器症状は特に認めず,体 重減少

もなかった。

初診時現症 :身長161cm,体 重73.5kg.眼 険結膜に

貧血を認めず,眼 球結膜の黄染なし.表 在 リンパ節は
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触知せず.腹 部は軽度膨隆し,右 上腹部から踏下部に

かけて径約20cm大 の腫瘤を触知した.暦 の左側には

軽度圧痛を認めたが反跳痛 ・筋性防御などは認めな

かった。四肢に浮腫は認めず皮膚科的 ・精神神経学的

異常も認められなかった.

検査所見 t末梢血液像では自血球増多もなく貧血も

なかった。血液生化学的検査にも異常は認めなかった。

腫瘍マーカー。一般検尿 ・動脈血ガス分析 ・呼吸機能

にも異常は認められず,便 溶血反応は陰性であった

(Table l).

胸部 X線 所見 :CTR 43%,肺 野 ・縦隔に異常を認

めなかった。

腹部立位単純 X線 検査所見 !腫瘤陰影・石灰化陰影

など認めず,ニ ボーも認めなかった。       _

ガス トログラフィン造影所見 i通過障害 ・腸管の拡

張はなく,内服 2時間後には造影剤の排泄をみた(ng.

1).

腹部超音波所見 :腹部全体の isoechoic massと,子

宮の下方にcystic low‐echoic massを認めた.

腹部 CT所 見 :右腎の上極のレベルから骨盤腔にわ

たるmassと 骨盤腔内にcystic massを認めた。

骨盤腔内の massは 内部均一で衆液 levelのden‐

sityであり卵巣菱腫と思われた。

上腹部の massは CT値 -20と fat densityで,mass



WBC     8,200/mm3

RBC   435× 104/mma

Hb       13 0g/dl

Ht      38 6%

Pit     18 3× 104/.Im3

TP        70g/dl

Alb      4 73g/dl

T‐Bl1      0.4 mg/dl

COT        13 1U

CPT        10 1U

ALP      l15 1U

LDH       282 1U

γ・CTP      10 1u

BUN      16 5 mg/dl

Creat      0 9mg/dl

Na       139 mEq/′

K        39 mEq/′
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Table I Laboratory findings on admission
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Fig. 1 Gastrointestinal graphy shows no evidence
of stenosis.

われた (Fig.2).

腹部血管造影所見 !大動脈 ・腹腔動脈 ,上腸間膜動

Cl       104 mEq/′

CEA      2 0ng/ml

αFP     <3 ng/ml

CA19-9     16U/ml

TPA       26 U/′

SCC‐Ag    1 5ng/ml

CA12-5     22U/ml

CA72-4    15U/ml

Spirogram

%VC     123%

FEV1 0%   87%

Biood gas analisis

pH      7 426

PC02     36 3 mmHg

P02    83 5 mmH呂

HCC test  (一 )

の両外側端には腸管 と思われるhigh density areaが

縁取るようにみえており,massの 内部には腸間膜血

管と思われる索状物を含み, この massは腸間膜の一

部 と考えられた。cecumの 位置は上昇 してお り,

descending colonは蛇行し正中よりも右側を走行 し

上腸間膜動静脈の背側を通っており結腸固定不全が疑

Fig. 2 Abdominal CT scan. Cystic mass was observed from the upper level of

the right kidney to the pelvic space. High density area on the edge suggesting
intestine and string in the mass suggesting mesenteric vessels.



1994年3月

Fig. 3  0perative anding sho、vs a giant rnass local‐

lzing within the mesenterium

脈造影でとくに encasement・poolingなどは認めな

かった。

以上から小腸間膜腫瘍 ・卵巣菱腫の診断にて平成 3

年 7月 11日手術を施行した。

手術所見 :正中切開にて開腹.混 濁した腹水を少量

認めた。腫瘤は腸間膜に限局し,Treitz靭帯から80cm

の部分にはじまり回盲部まで2mの 部分まで存在して

いた。腸間膜動 ・静脈は腫瘍に埋没され,腫 瘍は腸管

壁内にも一部浸潤 していたが腫瘍 自体の境界は明瞭

で,腸 管とともに腫瘍を切除した (Fig.3).

また,卵 巣嚢腫とは直接連絡はなかったが合併切除

を施行した.

切除標本所見 !切除腸管は140cm,腫 瘍の重量は3

kgで あった,色 調は主として黄白色で卵スープ様で

あった。割面はほぼ充実性で大小の cysdc spaceを認

め内腔には乳震様の液体貯留があった (Fig。4).

卵巣は装液性の内容を持つ cystで,明 らかに異なる

ものであった。

病理組織学的所見 !大小の cystは内皮細胞により

被覆され, リンパ液を入れている。その周囲には平滑

筋細胞の増殖が観察された。病変部は大部分は腸間膜

に存在するが二部は小腸の粘膜 ・粘膜下層にも及んで

いた (Fig.5).

以上からリンパ管筋腫症と診断された。

卵巣は衆液性襲胞腺腫であった。

術後経過は順調で平成 3年 8月 4日退院し,術 後 1

年11か月経過した現在も再発の徴候なく元気に外来通

院中である。

考  察

Lymphangiomyomaは 1955年 に Enterlineと

89(813)

Fig. 4 Cut surface of the tumor shows white-
yellow solid tumor and small cystic space with

chylous fluid collection.

Fig. 5 Pathological findings shows multicystic
tumor, lining endothelial cell, with chylous fluid
and the smooth muscle in the cystic wall. The
tumor was localized almost within the mesenter-
ium, but partially involved to the mucosa and
submucosa of the intestine.

Roberts。が後腹膜に発生した症例を初めて報告し,そ

の後1966年に Comogと Enterlineωがそれまで種々の
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名称で呼ばれ報告されてきた症例を収集し,lymphan‐

giomyomaと 命名し,臨 床病理学的検討を加えた。本

疾患は全身のリンパ組織における多中心発生の平滑筋

の肥大 ・増生をきたすもので過誤腫的性格の疾患と考

えられており,広 範なリンパ組織に病変が及んだ場合

には lymphangiomyomatOsis(リ ンパ管筋腫症)と 呼

ばれる。

本疾患は極めてまれで,最 近では報告例は増えてい

るものの欧米での報告例は Coeckenjanら7)によれば

1981年までで92例,本 邦では村田らDに よれば1989年

までに53例の報告例があるに過ぎない。

年齢 ・性別分布も極めて特徴的で,報 告例のほぼ全

例が若年から中年までの妊娠可能な年代の女性であ

る。妊娠 ・出産による増悪,経 口避妊薬による悪化が

あることなどから,以 前から性ホルモンとの関連性が

示唆されている。

その発生部位は肺 。縦隔 。後腹膜にある症例が大部

分を占め本症例のように腸間膜に発生した症例の報告

は欧米では 4例 1)～。あるものの本邦報告例はほかに見

当たらず,極 めてまれな発生例と思われる,

本症は高率に結節性硬化症を合併するとされ,1974

年,Silversteinらりは本症を,肺実質に病変を有するも

ので結節性硬化症を合併しない I型 (いわゆるびまん

性過誤腫性肺脈管筋腫症),肺病変のないII型,結節性

硬化症を合併したIII型に分類した。

本症の症状。予後は,I型 は臨床的には反復性気胸・

呼吸困難 ・乳震胸 ・喀血 。血疾などを来たし,漸 次肺

の線維化が進行し予後も不良で谷本らW)によると5年

生存率は31.5%と されている。一方,本 症例のような

II型のうち,腸 間膜や後腹膜発生例では蜜白漏出性胃

腸症・乳康腹水・膵繊維症を来し死亡した症例の報告ゆ

もあるが,一 般には病変部の外科的切除により臨床症

状も改善しその予後は良好とされている。.本 症711で

は臨床的には腫瘤形成のみで,開 腹所見では少量の乳

廃腹水は認めたものの,そ の他の消化器症状などはみ

られなかった。
'こ
れは,腫 瘤自体は巨大であったが腸

間膜に限局し,後 腹膜のリンパ本幹には病変が及んで

いなかったためにかろうじて乳簾の逆流をきたさな

かったためと思われた。

治療法として確立されたものはないが,前 述したよ

うな性ホルモンとの関連から生検組織のエストロゲン

リセブター・プロゲステロンリセプターを検索し陽性

の場合には卵巣摘出,プ ロゲステPン ,タ モキンフェ

ン投与などのホルモン療法が有効である場合があると
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の報告
l ll-13)も
あるが,そ の

一方で効果がなかった とす

る報告 も少なくなく
14)15),症

例 も少なく今後 さらに検

討が必要であろ う。

本症frllでは リセプターの検索は行っておらず,また,

肺病変は合併 しておらず,外 科的に完全切除ができた

ことから特に術後補助療法は行っていないが特に再発

の徴候なく経過 している。今後 とも外来にて慎重に経

過観察を行ってい く方針である。
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A Case Report of Lymphangiomyomatosis in the Mesenterium

Nobuo Takenouchi, Tetsuya Miura, Setsuyuki Ootake, Takafumi Kusaka, Masaru Fujimori,

Yoshiaki Sekishita, Tsuneo Shiono, Shinjuro Kuroshima andJun Yamaguchit)

Department of Surgery, Department of Pathologyt), Obihiro Kosei Hospital

We present a rare case of lymphangiomyomatosis of the mesenterium. A 28-year-old woman was referred to our

hospital with the chief complaint of left side abdominal pain. CT scan revealed a giant mass in the mesenterium

from the renal level to the pelvic space. At laparotomy, the tumor was localized in the mesenterium, but invaded to

the jejunum. The tumor was completely excised with jejunum resection. The resected specimen included a cystic

tumor and was 3 kg in weight. Histological examination of the tumor revealed lyphangiomyomatosis. Lym-

phangiomyomatosis is a very rare disease that occurs predominantly in women of reproductive age, mainly in the

mediastinum, lung and retroperitoneal space. Only four other cases of lymphangiomyomatosis arising from the

mesenterium have been reported in the world literature.
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