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褐色細胞腫を合併した腎細胞癌の2例
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ADRENAL PHEOCHROMOCYTOMA ASSOCIATED WITH RENAL 
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   Two cases of adrenal pheochromocytoma associated with renal cell carcinoma are reported. The 
first case was in a 56-year-old woman who had been treated for hypertension. Computerized 
tomography (CT) scan revealed a right renal tumor and a right adrenal mass. Endocrinological 
examination and 131I-MIBG scintigraphy confirmed the diagnosis of pheochromocytoma. Right 
radical nephrectomy was performed under stable blood pressure. The second case was in a 45-year-
old man who had been treated for gastric ulcers. CT scan incidentally revealed a right renal tumor 
and a left adrenal mass. He was normotensive and endocrinologically normal. Right radical 
nephrectomy and left adrenalectomy were performed, followed by corticosteroid supplementation. In 
both cases, histopathological diagnosis was renal cell carcinoma and adrenal pheochromocytoma. 
Both patients had no clinical evidence for von Hippel-Lindau disease such as tumorous lesions of the 
central nervous system, spinal cord and retina, and cystic lesions of the kidney and pancreas. 

                                             (Acta Urol. Jpn.  44: 167-170, 1998) 
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緒 言

褐色細胞腫 と腎細胞癌の合併は非常に稀で,両 者の

合併 はvonHippel-Lindau(VHL)病 において認め

られることが多い.VHL病 は常染色体優性遺伝疾患

であ り,さ まざまの腫瘍性病変を合併することが知ら

れているが,特 に泌尿器科的疾患では,褐 色細胞腫や

腎細胞癌を合併することがある.VHL病 では腎細胞

癌に合併 した褐色細胞腫は両側または多発性に発症す

ることが多いという報告がある.わ れわれは,VHL

病に関連 しないと示唆される偶発的に発見された褐色

細胞腫 と腎細胞癌の合併症例を経験 したので,若 干の

文献的考察を加えて報告する.

症 例

症 例1

患者:56歳,女 性

主訴:特 記すべ きことなし

家族歴 ・既往歴:特 記すべ きことなし

現病歴:他 医にて高血圧の精査中,腹 部超音波検査

および腹部CTス キャンにより右腎細胞癌,右 副腎

転移が疑われたため精査,加 療目的に1995年9月25日

当科紹介 となった.

入 院 時 現 症:身 長144cm,体 重48kg,血 圧172/

90mmHg,脈 拍78/min.胸 腹 部 に著 変 な し.

入 院時検 査 成 績:末 梢 血 液像 お よび血 液 生化 学 検 査

に異 常 な し.内 分 泌学 的検 査;血 中 ア ドレナ リン99

pg/ml(正 常100以 下),血 申 ノ ル ア ド レナ リ ン425

pg/ml(正 常100--450),血 中 ドー パ ミ ン19pg/ml

(正常20以 下).

画 像 所 見:腹 部 超 音 波 所 見;右 腎 上 部 に42×40

mmの 内 部 不 均 一 な腫 瘤 お よ び 右 腎 下 極 に48×56

mmの 内 部不 均 一 な腫 瘤 を認 め た,腹 部CT所 見:

右 腎上 部 に45×40mmの 内部 不 均 一 な腫 瘤,右 腎 下

極 に50×60mmの 充実 性 ・内部 不 均 一 な腫 瘤 を認 め

た(Fig.1).MRI;右 副 腎 は50mm大 に腫 大 し,

T2強 調 画 像 で 強 い 高 信 号 を示 した(Fig.1).1311.

MIBG(metaiodobenzyl-guanidine)シ ンチ;右 腎上

方 の腫 瘤 に一致 して 集積 充 進 を認 め たが,他 の部 位 に

は転 移 を示 唆す る異 常集 積 は認 め られ なか った.以 上

よ り右 腎 細 胞癌 お よ び右 副 腎 褐色 細 胞 腫 が 疑 わ れ,精

査加 療 目的 に入 院 と な った.

入 院 後 経 過:静 脈 血 サ ン プ リ ング を施 行 した と こ

ろ,右 副 腎 静脈 内の カテ コー ル ア ミン濃 度 の 高 度 上昇

(ア ド レ ナ リ ン8,258pg/ml,ノ ル ア ド レ ナ リ ン

5,638pg/ml,ド ー パ ミ ン100pg/ml)を 認 め た.こ
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Fig.1.EnhancedCTimageshowsaheterogeneousmassintherightkidney.MRIdemonstratesa

highintensityandheterogeneoussuprarenalmassonT2・weightedsequences.

鑛灘糊
Fig.2. Microscopic且ndingsinthistumor(le食)showrenalcellcarcinoma(Hematoxylin-eosinstain

×100).Microscopic丘ndingsofthele丘adrenalmass(right)showpheochromocytoma.

Tumorcellshaveabundanteosinophilicordearcytoplasms(H.Estain×100).

れ に よ り,1311-MIBGシ ンチ 所 見 と一 致 して異 所性

褐 色細 胞 腫 の 存在 は否 定 的 とな った.右 腎細 胞 癌 お よ

び右 副 腎褐 色 細胞 腫 の診 断 の もとに,α1-blockerお よ

び β一blocker投 与 後,術 前 輸 血(濃 厚 赤 血球6単 位)

を行 い,1995年ll月13日 根 治 的 右 腎摘 除 術 お よび右 副

腎 摘 除術 を施行 した.

組織 学 的所 見:右 腎腫 瘍 はrenalCellcarcinomaで

組 織 学 的 異 型 度 はG2を 示 し,細 胞 型 はmixedcell

subtype,浸 潤 増 殖様 式 はINFα で あ った,腫 瘍 の 進

展 度 は 腎 に限 局 してお り,顕 微 鏡 的 に は静 脈 浸潤 を認

め る が,所 属 リンパ 節 に転 移 を認 め な い ため,pT2,

pvla,pNOで あ っ た(Fig.2).右 副 腎 腫 瘍 は

pheochromocytomaで,腫 瘍 細 胞 は 一 部 胞 巣 状 配 列

の 組織 型 を示 し,淡 明 な 細穎 粒 状 の 好酸 性 な細胞 質 を

有 す る もの が優 位 で あ った.腫 瘍 は髄 質 よ り周 囲 を圧

排 性 に発 育 して い た が,被 膜 外 へ の 浸 潤 は なか っ た

(Fig.2).

術 後 経 過:血 圧 は安 定 し,降 圧 剤 は必 要 と しな か っ

た.後 療 法 と して イ ン ター フ ェ ロ ン α600万 単 位 を14

日 間 連 日投 与 し,1995年12月12日 退 院 と な っ た.

VHL病 に特 有 の 所 見 で あ る 中枢 神 経 系 の腫 瘍 性 病 変

や 網 膜 病 変 は,MRIお よ び眼 底 検 査 で認 め られ ず,

腎 嚢 胞 膵 嚢 胞 な どの存 在 もCT,MRIに て指 摘 し

えな か っ た.現 在,外 来 にて経 過 観 察 中で あ る.

症 例2

患 者:45歳,男 性

主訴:特 記 す べ き こ とな し

家 族 歴:特 記 すべ きこ とな し

既往 歴=胃 潰 瘍

現 病 歴:他 医 に て 胃潰 瘍 の 精 査 中.腹 部 超 音 波 検

査,腹 部CTス キ ャ ンに て右 腎 細 胞 癌 が 疑 わ れ た た

め,精 査,加 療 目的 に1995年12月10日 当科 紹介 とな っ

た.

入 院時 現 症:身 長175cm,体 重67kg,血 圧1301

70mmHg,脈 拍70/min.胸 腹 部 に異 常 な し.

入 院 時検 査 成 績:末 梢 血 液像 お よび血 液 生 化 学検 査

に 異 常 な し.内 分 泌 学 的 検 査;血 中 ア ド レ ナ リ ン

5pg/ml(正 常100以 下),血 中 ノ ル ア ドレ ナ リ ン84

pg/ml(正 常100～450),血 中 ドー パ ミ ン5pg/ml

(正常20以 下).

画 像 所 見:腹 部CT所 見;右 腎 上 極 に30×30mm

の充 実 性 内 部不 均 一 な腫 瘤,さ ら に左 副 腎 の軽 度 腫

大 を認 め た(Fig.3).ア ドス テ ロー ル シ ンチ;左 副 腎

腫 瘤 は描 出 され なか っ た.入 院後 経 過=画 像 所 見 よ
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ず,腎 嚢 胞 膵 嚢 胞 な ど もCT,MRIで 指 摘 しえ な

か っ た.現 在,外 来 に て経 過観 察 中で あ る.

考 察

Fig.3.EnhancedCTimageshowsahete卜

ogeneousmassintherightkidney,and

slightsweUinginthele丘adrenal.

り,右 腎細 胞 癌 お よ び左 副 腎 転 移 の 診 断 の も と に,

1996年2月7日 根 治 的右 腎 摘 除術 お よ び左 副 腎摘 除術

を施行 した.

組織 学 的所 見:右 腎腫 瘍 は壊 死巣 お よ び嚢 胞 性 変化

を混 じて お り,renalcellcarcinomaで 組 織 学 的 異型

度 はG2を 示 し,細 胞 型 はclearcellsubtype,浸 潤

増 殖様 式 はINFα で あ っ た.腫 瘍 の 進 展 度 は腎 に 限

局 して い た.顕 微 鏡 的 に静 脈 浸 潤 を認 め た が,所 属 リ

ンパ 節 転 移 は 認 め ずpT2,pVla,pNOで あ っ た

(Fig.4).左 副 腎 腫 瘍 は 髄 質 にpheochromocytoma

を認 め,脈 管 侵 襲 が 強 く示 唆 され悪 性 褐 色細 胞 腫 が疑

わ れた(Fig.4)が,EMG-PAPに よ る特 殊 染 色 で悪

性 は否 定 的 とな った.

術 後経 過=両 側 副 腎摘 除 の ため,糖 質 副 腎皮 質 ホ ル

モ ン(hydrocortisone40mg/day)に よ るス テ ロ イ ド

補 充療 法 を 開始 した.ま た腎 細 胞癌 に対 して,後 療法

と して イ ン ター フ ェ ロ ン α600万 単位 を14日 間連 日投

与 した.経 過 良 好 の た め1996年3月25日 退 院 と な っ

た.VHL病 に特 有 の 所 見 で あ る中 枢 神 経 系 の 腫瘍 性

病 変 や 網 膜 病 変 は,MRIお よび 眼 底検 査 で認 め られ

褐 色 細胞 腫 と腎細 胞 癌 の 合併 は非 常 に稀 で,本 邦 で

は現 在 まで 本 症例 を含 め て5例 しか報 告1'3)さ れ て い

な い.本 症 例 を 除 く3例 は29歳 か ら53歳 ま で の 男 性

で,褐 色細 胞 腫 と腎細 胞 癌 を合併 した もので あ った.

本症 例 はい ずれ も副 腎腫 瘍 と腎細 胞 癌 の 合併 例 で あ る

が,症 例1は 術 前 に褐 色 細 胞 腫 と診 断 され た の に対

し,症 例2は 術 後病 理 学 的 に褐 色 細 胞腫 と診 断 され た

とい う相違 点 が あ る.

副 腎 腫瘍 を術 前 に褐 色細 胞腫 と診 断 す る こ とは非 常

に重 要 で あ る.褐 色 細 胞 腫4)は クロ ム親 和性 組織 を発

生 母 地 と して,カ テ コ ラ ミンを過 剰 に生 成,分 泌 す る

腫 瘍 で あ り,高 血圧5)一 循 環器 症状,糖 代 謝 異常,脂

質代 謝 異常,眼 底所 見 異 常 お よび腎 機 能異 常 な ど さま

ざ ま な臨 床 症 状 を呈 す る.な か で も高 血 圧 は 術 後 管

理6)の 上 で 重要 に な る.褐 色 細 胞 腫 摘 除 後 は カテ コ ラ

ミンの過剰 生 成,分 泌 が 無 くな る ため,急 激 な血 圧 の

低 下 が 見 られ るか らであ る.防 止 策 と して は術前 よ り

の α豆一blocker投 与 お よ び術 前 過 剰 輸 血 にて,過 剰 な

カテ コ ラ ミンの作 用 をブ ロ ックす る こ とで,末 梢 血 管

抵抗 を減弱 お よ び末梢 血 管 床 の拡 張 に よ り,血 圧 の コ

ン トロ ール と循 環血 漿 量 の 増加 を図 る こ とが 重要 とな

る.αi-blockerの 副 作 用 を軽 減 す る た め に,β 一blo-

ckerも 同 時 に投 与す る.

術 前 に褐 色 細 胞腫 と診 断 す る ため には画 像 診 断 が有

用 で あ る.CT7)で は造 影 剤 に よ って腫 瘤 陰 影 は増 強

され,直 径lcm以 上 の腫 瘍 で あ れ ば診 断 可 能 で あ

る.MRIは 小 腫 瘍 や 異 所 性腫 瘍 を発 見 す る の に優 れ

て お り,と くにT2強 調 画 像 で は95%で 高 信 号 を得

る.し か し,CT,MRIと も褐 色 細 胞 腫 と転 移性 副

腎腫 瘍 の鑑 別 はで きな い.こ の た め褐色 細 胞 腫 の局 在

決 定 に は13且1-MIBG7'8)が 最 も優 れ て い る.t311一
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Microsoopic丘ndingsinthistumor(Ieft)showrenalcellChrcinomaassociatcdwithnecroticFig.4・

areaandcysticdhange(H.E.stain×100).Microscopicfindingsoftheleftadrena1(dght)

showpheochromocytoma(H.E.stain×100).
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MIBGは 褐 色 細 胞腫 の95%に 感 受性 が あ り,100%特

異 的 で あ る。MIBGは ノル エ ピ ネ フ リ ンの生 理 的 類

似 物 質 で,ノ ルエ ピネ フ リンの再 取 り込 み を介 して,

カテ コ ラ ミ ン産 生 細胞 に取 り込 まれ,ノ ル エ ピネ フ リ

ン貯 蔵 穎粒 中 に貯 蔵 され る.褐 色 細 胞 腫 はこ の ノ ルエ

ピ ネ フ リ ン貯 蔵 穎 粒 を有 して い る た め,MIBGが 取

り込 まれ る と考 え られ る.

前述 した とお り本 症例 は褐 色細 胞 腫 と腎細 胞 癌 の 合

併例 で あ るが,こ れ らの合 併 には,偶 発 的 な 同時 発 生

の もの と,VHL病7)が 関 与 し て い る も の が あ る.

VHL病 は3番 染 色 体 に原 因遺 伝 子 の遺 伝 子 座 位 を持

つ 優 性 遺伝 性 の 疾 患9)で,血 管 芽細 胞 腫 を は じめ と し

て,血 管 腫,腺 腫,嚢 胞,APUD(amineprecursor

uptakeanddecarboxylation)性 腫 瘍,悪 性 腫 瘍 を有

す る.な か で もAPUD性 腫 瘍 と して は副 腎 褐 色 細 胞

腫,悪 性腫 瘍 と して は腎 細胞 癌 を有 す る.VHL病 の

腎細 胞 癌 の特徴 は比 較 的若 年 発 症 と,腎 疾患 に先 立 っ

て,眼 疾 患 や 中枢 神 経 系 の 所 見 が 見 られ る こ とで あ

る.ま たVHL病 の褐 色 細 胞 腫 の特 徴 は 家 族 性 発 生

率 が非 常 に高 い こ と と,多 発 性 また は異 所性 発 症 を き

たす こ とが知 られ て い る.

こ の こ と か ら本 症 例2例 はVHL病 に は関 連 して

い な い で あ ろ うと思 わ れ る.そ の 理 由 と して,L家

族 的 な発 症 が 見 ら れ な い点,2.中 枢 神 経 系 や 眼 お よ

び そ の他 の臓 器 に病 変 が 見 られ な い 点,3.多 発性 ま

た は異 所性 発 症 を見 ない 点 で あ る.症 例1で は高 血圧

とい う臨床 症 状 が 先 立 ち,超 音 波検 査,CTで 腎 細 胞

癌 お よ び 副 腎 腫 瘍 の 存 在 が 明 ら か に な っ た た め,

MRI,1311-MIBGで 褐 色 細 胞 腫 と診 断 しえ た.そ の

ため術 前 に血圧 の コ ン トロ ー ルが 十分 にで き術 後 の 合

併 症 を十 分 に抑 え る こ とが可 能 で あ った.こ れ に対 し

症 例2で は 臨 床 症 状 が と くに な く,CTに て 腎 細 胞

癌,副 腎腫 大 が認 め られ たが,MRIや ア ドス テ ロー

ル シ ンチで も所 見 が な く,腎 細 胞癌 の対 側副 腎転 移 と

考 え られ た.特 に術 前 に血 圧 の コ ン トロ ー ル を しな

か ったが,偶 然 に も術 後 合併 症 は認 め られ な か っ た。

腎細 胞 癌 に限 らず 原 発性 腫 瘍 に副 腎腫 瘤 を認 め た場

合 は,褐 色 細胞 腫 な どの副 腎 腫 瘍 を常 に念頭 にお き,

内分泌学的検査やMRI,i311-MIBGシ ンチを積極的

に行い,総 合的評価 を十分する必要があ る.ま た

VHL病 と関連 している可能性 もあるため,家 族歴お

よび既往歴 を問診で十分とり,さ らに網膜,中 枢神経

系を中心とした全身検索 を行 うことが重要である.

結 語

偶発的に発見された褐色細胞腫と腎細胞癌の合併2

例を経験 し,若 干の文献的考察を加えて報告 した。
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