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クライシスで発症 した小児原発性副甲状腺(上 皮小体)

　　　　　　　　機能充進症の1例
一 本邦報告24例 の観察 一
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PRIMARY HYPERPARATHYROIDISM IN A CHILD 

       WITH PARATHYROID CRISIS 
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   A 9-year-old boy, who had been admitted to the Pediatric Department for the examination 
of IgA nephropathy, was transferred to our urological clinic on Aug. 6, 1985, because of para-
thyroid crisis. Before urological consultation, he had been complaining of bilateral knee and 
calcaneal pain, anorexia and abdominal pain, which had persisted for several days. Laboratory 
data indicated serum Ca of 17.6 mg/dl, iP of 2.3 mg/dl and iPTH of 0.77 ng/ml. Roentgenographic 
examination such as chest, extremities and neck computed tomography showed no abnormal 
findings. The final diagnosis was parathyroid crisis caused by primary hyperparathyroidism and 
neck exploration was carried out on August. 10. Left upper parathyroid gland, which was 1 cm in 
diameter, was surgically removed. The other three glands were normal in size. Histological ex-
amination of the resected parathyroid gland revealed chief cell adenoma. In the post-operative 
course, serum Ca level was soon reduced to the normal range and bone pain disappeared rapidly. 
During the follow up period of 2.5 years, the patient was clinically free of recurrence. 

   Only 23 cases of primary hyperparathyroidism in children have been reported in the Japa-
nese literature. The clinical characteristics of these specific cases are that primary hyper-

parathyroidism in children shows a low incidence of renal lesion, but the complicated bone 
disease is of higher incidence compared with the adult cases. Histopathologically, parathyroid 
adenoma was frequently observed (14/19), and the other 5 cases were parathyroid hyperplasia. 

                                                 (Acta Urol. Jpn. 35: 361-366, 1989) 
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近年,原 発性副甲状腺機能充進症の症例の増加には

著しいものがある。従来,骨 疾患や尿路結石などを契

機にして発見されることが多かったが,数 年前よりカ

ルシウムスクリーニングの導入とともに不顕症型,い

わゆる化学型の症例が飛躍的に増加 してきている.症

例の増加とともに比較的珍しいとされる癌腫による症

例などもその報告が散見される よ うになって きた.

しか し,小 児の原発性副甲状腺機能充進症はいまだに

きわめて稀であってわれわれの集計 しえた限 りではわ

ずかに23例 を数えるに過 ぎない.こ の度われわれは

IgA腎 症 の検査入院 の経過中に急激な血中カルシウ

ム値の上昇とともに副甲状腺 クライシスとして発症 し

た小児原発性副甲状腺機能充進症の1例 を経験 したの

で本邦症例の集計とともに報告する.

症

患者=K.1.9歳,男 児

初 診:1985年8月6日

例

既往歴:満 期安産2,6809(1975年10月30日 生)

1歳4ヵ 月 急性腎孟腎炎

3歳 喘息,5歳 ア レルギー性鼻炎

家族歴=母 方祖父,喘 息,心 筋梗塞

現病歴:1981年12月(6歳)よ り時どき顕微鏡的血

尿,円 柱尿が認められていた.1985年5月31日 よ り,

水 泡 疹 出現,6月2日 よ り発 熱 と咽 頭 痛 出現,6月6

日 よ り肉 眼 的血 尿 が 出現 し,6月17日 血 尿 精 査 の た め

当 院 小 児科 入 院 とな った.7月17日 両 側 膝 関 節 痛 出 現

し,7月25日 高 カ ル シ ウム血 症 出現(15.4mg/dl),7

月29日 食 欲 低 下 も 出現 した.8月6日 原 発 性 副 甲状 腺

機 能充 進 症 の診 断 で 当科 と共 同 観 察 を 開 始 した.

共 観 時現 症=身 長123cm・ 体 重23kg・.体 格 ・栄 養

中 等度.胸 腹 部 理 学 的 所 見 に 異 常 な し.頸 部 に は腫

瘤,リ ンパ節 を 触 知 しな い.両 側 膝,踵 部 に 自発 痛 を

認 め る 。

共 観 時 検 査 成績=検 血;RBC491×1041mm3,Hb

I2.59/dl,Ht37.6%,Plt37.2×104/mme,EsR

(IH)25mm。 血 液 化 学;TP7.59/dl,Alb4.89/dl,

GoT20u/l,GPT12u/1,γ 一GTP12u/l,AIP306

u/l,LDH204u/l,Na136mEq/1,K3.gmEq/1,

C1106mEq/l,CaI7.6mg/d1,P2.3mg/d,Mg2.2

mgdl,BuN14mg/dl,cro.5mgldl,β2micro.

globulinl.1mg/1,ASO320ToddU.ASK10,240

dils,cRP(一),RA(一),IgG1,400mg/d1,IgA

270mg/dl,IgM150mg/dl,cH5020.8mg/d1.検

尿;Prot(一),sug(一),pH7.o,RBcl～2/hpf,

wBC(一),hyalinecast3/hpf.止 血 機 能 異 常 な

し.尿 中 ア ミノ酸測 定 異 常 な く,プ ロ リン,ハ イ ド

ロキ シ プ ロ リン,グ リシ ン の 排 泄 増 加 を 認 め な い.

EKGQT間 隔 の 短 縮T波 の尖 鋭 化 を 認 め る.

内分 泌 学 的 検 査=PTHo.77ng/ml,calcitonin

症例K.19才 男 児
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7gP9/ml,TsH2.3μu/ml,T312ng/ml,T410・o
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レ ン トゲ ン学 的 検 査:胸 部 レ線 異 常 な し.手 指 骨;

灘
Fig.3.Photomicrographoftheadenoma

(H.E.stain×400)

黒瀬ら1)の方法 によるmicrodensitometory法 では

軽度の骨萎縮 を認め るが正常範囲内であった(Fig.

1).頸 部CT;異 常腫瘤を認めず.頸 部超音波断層検

査;異 常腫瘤を認めず.IVP;尿 路結石を認めず,上

部尿路に異常なし.

入院経過:6月17日 血尿精査のため当院小児科に入院

した.6月19日IVPを 施行 し,異 常を認め なかっ
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た.6月28日 腎生検を施行 した.組 織学的結果は軽度

のIgA腎 症であった.7月17日 両側肩,膝,踵 部痛

が出現し,7月25日 高 カルシウム血症(15.4mg/dl)

が出現した.7月26日 より高カルシウム血症に対し,

利 尿剤,ス テロイ ド剤,カ ルシトニン投与 を行った

が,治 療 に抵抗 し血中カルシウム濃度は最高17.6

mg/dlに 達 した.血 中 リン濃度 と%TRPの 最 低値

はそれぞれ2.2mg/dlと15.4%で あった.7月29日

食欲不振が出現した.血 中PTH濃 度 も高値のため,

8月6日 当科を受診 し,原 発性副甲状腺機能充進症の

診断で共同観察を開始 した.8月7日 頸部CT,超 音

波断層検査では,副 甲状腺腫瘍を疑わせるような腫瘤

は認めないものの,原 発性副甲状腺機能充進症による

副甲状腺 クライシスと確信し,8月10日 手術を施行し

た.経 過をTable1に 示す.

手術所見=全 麻下に前頸部襟状切開で甲状腺に達 し

た.甲 状腺左葉上部背側に腫大した副甲状腺を認めこ

れを摘除 したが,周 囲 との癒着を認めなかった.他

の3腺 は正常の外観を呈していた.

摘除標本:腫 瘍は黄褐色で,軟 らかく,径 は11mm

×7mmで 被膜に被われていた.重 量は180mgで

あった(Fig.2).組 織学的には核小体の数が多 く,核

の大小不同を認め,比 較的好酸性の細胞質をもつ小細

胞(暗 主細胞)と 細胞質の明るい明主細胞が一部管腔

形成状,一 部索状に配列している。主細胞型腺腫 と診

断した(Fig.3),

術後経過:術 当時より急激な血清カルシウム値の低

下を認めたため,3日 間静注でカルシウムの補給を要

した.テ タニー発作は発現しなかった.骨 痛も術後数

日で消失した(Table1).術 後2年6ヵ 月を経た現在

再発の兆候を認めず,成 長 も正常である.

考 察

原発性副甲状腺機能元進症は近年顕著に増加しつつ

ある疾患である.当 初は汎発性繊維性骨炎などの激 し

い症状を伴 うもの,次 いで尿路結石症などを契機に発

見されてきたが,最 近カルシウムスクリーニングの普

及と原発性副甲状腺機能充進症に対する認識の増大と

ともにその症例数は飛躍的に増加 しつつ ある2-4).し

か しながら小児における症例は現在でもきわめて少な

く本邦においては1983年 に内山ら5)が15歳 以下の17例

を集計し,そ れ以降われわれが集計 しえた限 りでは現

在23例 を数えるに過ぎず,自 験例が24例 目に当たると

思われる。自験例はIgA腎 症 の疑いで腎生検のため

当院小児科に入院中に,下 肢関節痛から急激な血中カ

ルシウム上昇とともに食欲不振,腹 痛などが出現し,

いわゆる副甲状腺 クライシス として発症 した 小児原

発性副甲状腺機能充進症であ る.当 科 を 含め た大阪

大学医学部泌尿器科学教室関連施設の原発性副甲状腺

機能充進症262例 中16歳 未満の小児症例は本症例のみ

である.欧 米 においても16歳 未満の症例は1960年 に

Nolan6)が23例 を集計し,1970年 にBjernulfら7》 が

43例 を集計し,1982年 にG三rardら8)が86例 と してい

る.本 邦報告24例 の要約をTable2に 示す.発 症年

齢は生後1日 目より始ま り,性 比は13:11で ほぼ男女

同数であって偏 りはみられない.

臨床症状では成人 に比し小児例 にお いて,全 身倦

怠,食 欲不振,嘔 吐,体 重減少,発 育遅延,精 神症状

などの不定愁訴を伴 うことが多い.欧 米報告にも同様

のことが言われてお り,小 児不定愁訴のための全身検

索の際にカルシウム,リ ンも調べておくべきであると

強調されている6・7).骨病変の有無 について本邦報告

例の中では全例に認められる.自 験例も初発症状は骨

痛であった.こ れは成人例における骨病変の頻度40～

60%2・3)に 比べてかな り高いものであって,小 児例の

特徴 と考えられる.腎 病変(お もに尿路結石症)に つ

いては骨病変とは逆に,24例 中3例(12.5%)に み ら

れるのみであって,成 人例の60～70%2・3)に 比べてき

わめて低いものになっている.欧 米においても同様の

傾向がうかがわれ,Bjernulf7)も 腎病変の合併率を25

%と 成人例に比し低い数字を報告 し,そ の理由として

病期の短いことをあげている.1歳 未満の4例 では組

織学的診断のつ いてい る3例 がすべて過形成である

が,1歳 以上の20例 では組織学的に診断のついている

16例中過形成は2例 のみであって他の14例 は腺腫によ

るものである.こ の傾向は欧米に おいても同様であ

る6-10).

治療 としては,過 形成(1歳 未満に多い)は 副甲状

腺亜全摘を,腺 腫(1歳 以上に多い)は1腺 摘除(腺

腫のみ)が 適応 となることが多く治療方針は大きく異

なる.さ らに予後の面でも1歳 以上の症例は成人例に

近 く良好であるが,1歳 未満のものは代謝異常を伴い

不良のことも多い.新 生児原発性副甲状腺機能充進症

には遺伝学的背景の関与例も示唆される2[1).このら臨

床像の違いにより,1歳 で区切って2つ のグループに

分けて報告するのが一般的となってきている7-1。).

以上述べたごとく,小 児原発性副甲状腺機能充進症

は成人例に比しいくつかの特徴を有してお り,診 断に

至るまでに注意を要する.ま ず,骨,腎 病変以外の腹

部症状,神 経症状が前面に出て くることが多い.骨 病

変の頻度が高く,逆 に腎病変の頻度が低いこと,ま た

癌腫によるものが未だ報告のないことも注目される.
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小児原発性副甲状腺機能充進症の特徴を十分に把握し

て,特 に新生児にあっては緊急手術のみが救命方法で

あるため早期診断がきわめて重要である,

結 語

9歳 男児にみられた原発性副甲状腺機能充進症の1

例を報告し,あ わせて本邦報告例を集計 した.小 児原

発性副甲状腺機能充進症は成人例に比しいくつかの特

徴を有しており,さ らに小児例も1歳 未満と1歳 以上

で異なった臨床像を呈していることを強調 した.
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