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   We present adult adrenal ganglioneuroblastoma with giant regional lymph node metastasis. 
The patient was a 21-year-old male, who had a left adrenal tumor diagnosed by ultrasonography 
incidentally. He was moderately developed and physical examination was almost normal. Blood 

pressure was within the normal range. Only the value of the vanilmandelic acid, which was 68.7 
mg/day, in the urine was abnormal. Other laboratory data were almost normal. Neither chemical 
nor physical hormonal disorders were present. We carried out the radical surgical treatment by 
trans-thoracoabdominal approach under the diagnosis of left adrenal neuroblastoma. Pathological 
diagnosis was ganglioneuroblastoma. After the operation, the patient received both systemic 
chemotherapy of vincristine and cyclophosphomide and immunotherapy of OK-432 by subcutaneous 
administration. Furthermore, 40 Gy of the regional irradiation of "Co to the operative space 
after the surgery was performed. At eight months after the operation, he is alive with no evidence 
of disease. 

   Ganglioneuroblastoma is a neuroblastic tumor including neuroblastoma, which commonly 
occurs in childhood. The prognosis of the neuroblastic tumors which occur either in the adrenal 

gland of a young child or in an older child is poor. On the other hand, the biological activity 
of the adult neuroblastic tumors is different from that of the pediatric neuroblastic tumors. In 
the adult, the adrenal ganglioneuroblastoma does not always have a poor prognosis. The multi-
modality treatment which we performed is effective for the neuroblastic tumor. Ultrasonography 
is both effective and adequate for the screening of the retroperitoneal lesion such as in our case. 

                                                   (Acta Urol. Jpn. 34: 2149-2154, 1988)
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緒 言

神経芽細胞腫は,小 児悪性腫瘍の代表的なものであ

る1)本 腫瘍のほとんどは,乳 幼児にみられ,成 人発

症例は稀である.今 回われわれは,集 学的治療を施行

し良好な成績をおさめ得た神経節芽腫の成人例を経験

したので,報 告する.

症 例

症 例:21歳,男 性,運 転 手

主 訴:左 側腹.部疵 痛 発作,発 熱,嘔 気

家 族歴:特 記す べ き ことな し

既 往 歴:特 記 す べ き こ とな し

現病 歴 ・1986年11月27日,突 然,38℃ の 発 熱,左

側腹 部 痛,嘔 心,嘔 吐 を認 め た.近 医 に て 尿管 結 石 疑

と診 断 され,翌II月28日,大 垣 市 民病 院 泌 尿器 科 外 来
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受診 とな った.尿 沈 渣 に て赤血 球 十/hpfを 認め,超

音波 断 層 検査 に て 左副 腎腫 瘍 と診 断 され た た め,12月

3日,入 院 とな った.

初診 時 現 症:身 長166cm,体 重48.Okg,栄 養 中等

度,安 静 時血 圧128/80mmHg,理 学 的 検査 に て 胸腹

部 に異 常 を認 め な か った.表 在 リンパ 節 は,触 知 しな

か った.中 心性 肥 満,多 汗,多 飲,,多 尿,皮 膚 線状,

満 月様 顔 貌 な ど,内 分 泌 学 的 異常 を 示 唆 す る 理 学 所

見,既 往 は認 め なか った.

諸検 査 成績=末 梢血 球 数,血 液像,血 液生 化学 検 査

に異 常 は認 めな か った.尿 沈 渣 に おい て赤 血球 を認 め

た が,atypicalcellの 存在 は 認 め られず,繰 り返 し

施 行 した 尿細 胞診 はす べ て陰性 であ った(TaUle1)・

非 特 異 的腫 瘍 マ ーカ ーの検 索 で は,IAP異 常 高 値 と,

Table1.Laboratorydata

Biochemicalanalysis

Table2-1.Non-specifictumormarker

IAP898ｵg/ml

Ferritin140ng/ml

TPA95U/ml

,BzMG1.2ng/ml

CRP2+

CRP陽 性 を 認 め た(Table2-1).内 分 泌 学的 検 査

に て 異 常 を 認 め た の は,尿 中vanilmadelicacid

(VMA)の 異 常 高値 のみ であ った(Tablc2-2).超

音 波 断層 検 査 に て 左 腎上 部 に108×95mmのhigh-

echogenicareaとhypo-echogenicareaと が 混 在

した 腫瘍 が 判 明 した(Fig.1A)。CTに て86x75×

76mmの 中心 性 壌 死 を伴 った 左 副 腎 腫瘍 と,左 腎 茎

部 に48x39mmの 腫 瘍 を認 め た.腫 瘍 に増 強 効 果 は

認 め なか った(Fig.lB).腎 シ ンチで は 左 腎 の下方 圧
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Abdominalultrasonographydemon-

strateslargeadrenaltumorwith
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Table2-2.Endocrinologicalexamination

Serum

Adrenalin

Noradrenalin

11-OHCS

AngiotensinI

AngiotensinII

PRA

O.Oling/ml

O.22ng/ml

25.5ug/dl

250ng/ml

6ng/ml

6.4ng/ml

Aldosterone

Cortisol

Corticosteron

DOC

0.55ng/ml

11.8ng/ml

9.27ng/ml

O.282ng/ml

Urine

Vanilmendelicacid

17KS

170HCS

68.7mg/day

8.8mg/day

7.4mg/day
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Fig.1B.Computedtomographyshowedthe
adrenaltumor,whichhascentral
necrosis(arrow),withoutcontrast
enhancedeffect.

排 を認 め る のみ であ り,副 腎 シ ンチで は左 副 腎 はcold

areaと な った(Fig.2A,B),ま た,リ ンパ節 シ ンチ

に おい て 左腎 門部 付 近 の リンパ節 のuptakeの 低下 を

認 めた.排 泄性 腎 孟造 影 に おい て 両腎 機 能 に問 題 は な
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warddeviationofleftkidney.
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P'ig.3B.Angiographyshowsthenutrient

Vesselsbranchedfromleftrenal

artery.

く,水 腎症,陰 影 欠 損 は 認め ず,左 ネ フ ログ ラムの下

方 圧 排 と左上 腎 杯 の屈 曲 を認 め,左 腎上 方 の腫 瘍 の存

在を 疑 わ せた(Fig.3A).

左 腎動 脈造影 に て,左 腎 動脈 か ら分枝 し,内 側 に 偏

位 しな が ら上 方 へ走 行 す る腫 瘍 血 管 を認 め た.左 腎 動

静 脈 は下 方 へ 圧 排 され て い た(Fig.3B).同 時 に 左中

副腎 静 脈,下 大 静脈 遠 位(腸 骨静 脈 合 流 部付 近),下 大

静 脈 近 位(横 隔膜 付 近)の3ヵ 所 よ り採 血 し,OHCS,

adrenaline,noradrenaline,PRA,cortisol,aldo-

steroneに つ い て検 索 したが,3ヵ 所 で有 意 差 は認 め

なか った.

肝 シ ンチ,肝CT,骨 シ ンチ,胸 部単 純X線 撮 影,

胸 部CTな どで,他 の部 位 に転 移 を疑 わ せ る所 見 は
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Tablc3.Clinicalcourse
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認 め られ なか った.

December'86 January'87

followupduration

以上 よ り左 副 腎原 発 神経 芽 腫(stageII2」)の 診 断に

て手術を施行した.

手 術 所見 ・1986年12月15日,全 麻 下 に経 胸 腹 式到 達

法 に て手 術 を 施 行 した.左 腎 門 部 の リンパ節 は鶏 卵 大

に 腫 大 して いた.左 腎 を温 存 すべ く左 腎動 静脈 の剥 離

を 試 みた が,癒 着 が 堅 固 で あ り,浸 潤 も疑 わ れ た た

め,左 腎 摘 出を 施 行 した 上 で,enblocに リンパ節 を摘

出 した.左 下 副 腎静 脈 は,こ の と きに 結 索離 断 した.

次 いで,下 横 隔膜 動 脈 分岐 部 か ら,総 腸 骨動 脈 分 岐部

までの 大 動脈 周 囲 の リンパ 節 廊清 を 施 行 し た.そ の

後,手 拳大 に腫 大 した左 副 腎 をenblocに 摘 出 した.

術 後経 過:術 後 経 過は 順 調 で,第8回 目に は胸 腔 ド

レ ンも抜 去 可能 とな った.adjuvanttreatmentと し

て,摘 出死腔 に 対 し総 計40GyのeoCoI .wo-dimen-

tionalirradiationを 施 行 し,VCR ,CPMに よる

systemicchemotherapy(modifiedJames're
,gi-

men),OK-432の 皮内 注 を併 用 した(Table3) .

る マドけ コれ 　

鐵
蟻麟,麟

Fig.4,Microscopicappearanceofthesurgical

specimenunderhematoxylinandeosin

stainshowstherosseteformationand

ganglioncell.

February'87

Multimodalitytreatmentカ ～奏 効 し,術 後11ヵ 月

を経 た 現在,NEDに て生 存 中 で あ る.

病 理 組 織 学 的所 見:摘 出 され た 左 副 腎,腎 内部 リγ

パ節 は 同一 組 織 であ り,神 経 節芽 細 胞 腫 と診 断 され た

(Fig.4).

考 察

神経節芽腫は,神 経芽腫よりやや分化の進んだ腫瘍

であ り,神 経芽腫,神 経節腫とともに,神 経芽腫群腫

瘍として包括 して考えられている3)神 経芽腫群腫瘍

は,交 感神経産生細胞に発生起源を もとめられる腫瘍

である.そ れゆえに,副 腎髄質や,交 感神経系の存在

するいかなる部位にも発生し得るものである.神 経芽

腫群腫瘍は小児固形腫瘍のうち最も頻度の高いものの

1つ であり,小 児悪性腫瘍の7～14%を 占める4).神

経芽腫群腫瘍の90%以 上は2歳 以下の症例であり,成

人発生例は稀である.多 数例についての検討は,主 に

小児についての集計検討4)で ある.小 児例における検

討5)では,神 経節芽腫で後腹膜原発は約85%で あ り,

さらに副腎原発は約65%で あ る.神 経芽腫と同様に神

経節芽腫の予後は年齢とともに不良となり,神 経節芽

腫で4歳 以上で発生した18例 中2年 以上生存 したもの

は8例(44%)で あった.神 経芽腫の15%(34例 中5

例)と 比べると良好であるものの,や はり年長児発生

の神経節芽腫は予後不良と考えられる.さ らに,小 児

における集計において副腎原発は他の後腹膜原発に比

して,推 計学的有意差をもって予後不良であった.

Mackay6).Lopez')は 成人神経芽腫について報告し

ており・成人例においては,小 児例とは,好 発部位,

予後からみて・生物活性を異にすることを指摘してお

り・予後が必ず しも年齢に依存しないとし,神 経芽腫

から神経節芽腫・あるいは神経節腫へ成塾、ド『'したも
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の も存 在す る こ とを 述 ぺ てい る.

本邦 に おけ る 成 人神 経 芽 腫 は100例 前 後 報 告 され て

お り3),嗅 神経 芽 腫 が50%前 後 を 占め,後 腹 膜,副 腎

由来 の 頻度 が 少 な くな って い る.泌 尿 器科 領 域 に おけ

る成人 神経 芽 腫 は14例 であ り3),自 験 例 を 含め る と,

副 腎原 発 は7例(47%)と な る.自 験例 は,成 人例 で

stageIIで あ り,神 経 芽 腫 よ り分 化 した神 経 節 芽腫 で

あるが,原 発 巣,転 移 巣 と もに 巨大 で あ り,根 治的 手

術 施行 後,強 力 なadjuvantchemothera1〕yを 施 行 し

た.

神経 芽腫 群 腫 瘍 に お け るchemotherapyと し て

SCCSGのcyclophosphamideの 単 独連 続 投与9),

Jamesのvincris[ineとcyclophosphamideの 交 互投

与lo),河 らのdoubleJames法n),さ らに はCDDP

を 中心 と した 併用 療 法 夏2)などが 報 告 され て お り,有 用

性 は50%前 後 といわ れ て い る.生 存 期 間 の延 長 は 期 待

でき る ものの,治 癒率 の 向上 に 見 るべ き ものが ない の

が 現状 で ある.小 児に お い ては 細 胞毒 性 の強 い薬 剤 に

よる成長 に対す る副作 用 を 考 慮 して,術 後投 与 が 中心

で あ るが,手 術 不 能の 進 行神 経 芽腫 に お い て化 学療 法

に よ り原発 巣 を 縮 小 させ,摘 出可 能 と した 症 例 の 報

告--)も み られ る.自 験例 の ご と く,一 般 的に 根 治 手術

可能 なstageIIで は術 後投 与 が 中 心 で あ る が,他 の

腫瘍 と同様 に,進 行例 ではdownstagingを 図 り外科

的 に摘 出す る とい う方 法 】Pも 今 後試 み られ る べ きで

あ る と思わ れ る.わ れ わ れ の 施 行 し た 化学 療 法 は

cyclophosphamideとvincristine隔 週 同時 投 与 で

あ るが,骨 髄 抑 制 な ど副 作 用 もみ られ ず,現 在NED

で あ り,有 用で あ る と考 え られ る.本 投 与 法 は 就業 し

てい る成 人 にお け る継 続 化学 療 法 と して 一 考 に値 す る

投 与法 であ る と考 え てい る.

血 行 性転 移 を きた しやす い神経 芽 腫,神 経 節 芽腫 に

対 す るmicrometastasisを 考 慮 した 上 で の 全身 化学

療法 に 対 し,放 射 線療 法 は 局所 療 法 で あ り,主 に外 科

的 治療 後 の 補 助 療法 と して 行 われ てい る,Halperin

ら13)は16年 間 の 放射 線 療法 の 経 験 を 集 計 して い る.

Evansの 分 類 に よ る病期 分 類 でstagcI,IIの もの

にradiationは 不要 で あ る が,術 後,microscopic

residualtumorの 疑 われ る小 児 につ い ては,20Gy

ほ どのirradiationが 適 当 と し て い る.骨 や 軟 部組

織 な ど,既 照 射 部位 で の再 発 な ど もみ られ,他 の 小 児

悪 性腫 瘍 と 比較 し て,特 にradiosensitivityが 高 い

とは いえず,unpredictablcな も の で あ ろ う と して

い る.彼 ら の 集計 で は,小 児 で あ る こ と と関 連 して

scoliosis.kyphosisと い う合 併 症 が55例 中5例(9

0)に み られ,成 長 期 に お け るirradiationの 困 難 さ
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を提起 している.自 験例は成人例であり,こ のような

合併症が起こりうるとは考えにくく,軽 い食欲不振が

早期合併症として認められたのみであり,現 時点では

irradiationに よる晩期合併症はみられていない.40

Gyと い う照射量は,成 人例であることを考慮すると

決して多すぎるとは考えられず,他 の治療を併用して

お り純粋な評価は不可能であるが,臨 床的には局所療

法として有用と思われた.

現在,各 種の癌に対して免疫療法が試みられている

が,神 経芽腫のそれについての報告も散見され14).特

に特異的免疫療法の有用性の報告がなされている15).

自験例におけるOK-432投 与の有用性は,他 療法を

併用していることから明瞭には評価 し難いが,神 経芽

腫群腫瘍においては,後 述するごとく自然退縮例 もみ

られ,宿 主の免疫能との関与は大きいもの と考えら

れ,今 後,症 例を重ねた検討が必要であろう.

神経芽腫においては自然退縮例や分化成熟例16・1ηが

みられることから,PGE1,cyclicAMP,papaverin

などを用いた分化誘導法の報告がみられる10).現 在の

ところ,そ の有用性は明らかではないものの,神 経芽

腫群腫瘍の生物学的特異性(遺 伝子障害18)等)か らも

試みられるべき方法とは思われる.種 々の治療法が各

種悪性腫瘍に試みられてお り,さ まざまな有用性がみ

られているが,神 経芽腫瘍においては手術療法を第一

にし,補 助療法として抗癌剤を用いた化学療法を中心

にして施行されるべきであると考えられる.

近年,神 経芽腫ではカテコールア ミン増加を反映し

て代謝産物である尿中VMAが 増加することを用い,

小児マススクリーニソグが行われており19).早 期発見

例が増えている.乳 児での予後が良好であるとい う事

実も,腫 瘤を触知しやす く,比 較的早期のうちに,発

見加療されているためと考えられる.一 般に年齢が加

わるにつれ,神 経芽腫群腫瘍の好発部位の1つ である

後腹膜腔に発生する腫瘍は発見されにくいことも,予

後不良の一因であろうと思われる.自 験例において,

発熱,左 側腹部疵痛発作,嘔 気,顕 微鏡的血尿とい う

臨床症状などよりなされた外来初診時の丘rstimpres-

sionは,腎 孟腎災,お よび尿管結石であった.し か

し若年者の発熱とKUBに おいて結石陰影が明瞭で

なか ったことから,超 音波断層検査を施行し,左 副腎

腫瘍の存在が明らかになったものであった.近 年,集

団健診,あ るいは他疾患の精査中に超音波断層検査を

放行して,偶 然発見された無症候性腎細胞癌の報告が

相ついでお り2G)超 音波断層検査の有用性が指摘され

ている.自 験例を顧 りみても,早 期診断における超音

波断層検査の寄与は大きく,早 期発見は困難とされる
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後腹膜疾患,特 に泌尿器科領域で取 り扱うことが多い

腎,副 腎疾患における超音波1新層検査の有用性を痛1惑

した,CT.NRIと 比 して解像力は落ちるが,経 費,

患者への侵襲,手 抜を考慮すると,泌 尿器科領域にお

いて最も重要かつ有用な検査の1つ であることを強調

したい,向 験例でみられた側腹部痛,発 熱は他の刷腎

原発例3)においてもみられ,自 験例でみられたごとく

痂痛であ・,た.自 験例,既 報告例1)いずれも巨大な原

発巣を有してお り,1司様に後腹膜腔にみられる進行腎

癌で,痛 み,発 熱をきたしやすいこと2Uを考えあわせ

ると,あ る程度の大きさを有する後腹膜腫瘤における

重要な自覚症状と考えられ,実 地臨床上留意する必要

があると思われた.血 尿に関しては明らかな記載は少

ないが,副 腎腫瘍性病変においては,稀 であると考え

られる.遊 走腎,下 垂腎において血尿がみられること

があり22),副腎腫瘍の増大に伴 う腎の下方偏位により

惹起されたものと考えられる.い ずれにしても,尿 路

以外の病変においても血尿を来たし得る可能性がある

ことを銘記する必要があると考えられた.
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