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急性腹症として発症 した悪性褐色細胞腫の1例
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   A case of right adrenal malignant pheochromocytoma was reported. The patient was a 16-year-

old boy who complained of severe right side abdominal pain due to spontaneous hemorrhage into 

the retroperitoneal space. Right adrenalectomy was performed on Feb. 22., 1988 but the preoperative 

high serous cathecholamine level did not drop to the normal level. 

   Postoperatively bone and liver metastasis were detected by a 131I-MIBG scan. He was treated 

with a combination chemotherapeutic regimen consisting of cyclophosphamide, vincristine and 

dacarbazine in 2 repeated cycles but there was no effect. He died 5 months after the operation.

(Acta Urol. Jpn. 36: 813-817, 1990)
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緒 言

褐色細胞腫は比較的稀な腫瘍 である.そ の症状は多

彩であるが,頭 痛,動 悸,発 汗などカテコールア ミソ

過多に よる症状を初発す ることがおおいi).し か し,

腫瘍 内出血に よる腹痛や,腹 部腫瘤を初発 として発見

され る例 も報告され ている2-5).悪 性褐色細胞 腫 が急

性腹症 として発症す るのは さらに稀 と思 われる6-8).

われわれは右副腎腫瘍 内出血に より急性腹症 として発

症 した悪性褐色細胞腫瘍を経験 したので報告す る.

症 例

患者 二16歳,男 子

主訴=右 側腹部痛 右背部痛

家族歴 ・既往歴:特 記すべ き事項 なし

現病歴:1987年10月16日 午後ll時 頃,特 に誘因 と思

われ るものな く突然右側腹部痛,背 部痛が出現 し,市

立半 田病院救急外来を受診 した.急 性腹症 の診断にて

当院外科に緊急入院 した.

入院時現症=顔 色蒼白で苦悶状,発 汗を認めた.身

長170cm,体 重70kg血 圧130/70mmHg,脈 拍

66ノ分.栄 養状態良好で胸 部は特に 異常を認めなか っ

た.腹 部 では,右 背部,右 側腹部,右 下腹部に圧痛 と

筋性防御を認 めたが腫瘤 は触知 しなか った.

入院時検査成績:血 液一般検査,血 液生化学検査,

検尿一般沈渣,尿 培養ではLDHが4791U/1に 軽

度上昇 していた以外,異 常を認め なか った.KUB,

IVPで は腎孟腎杯の拡張はな く,結 石陰 影 も認めな

か った.

入院後経過 三入院後,疹 痛は右側腹部 より右下腹部

へ広が り圧 痛 も著 明 なため,急 性 虫垂 炎の疑い にて

1987年10月18日 当院外科にて緊急開腹手術が施行され

た,腹 腔内には著変な く右後腹膜腔に血腫を認めた.

血腫は増大傾 向なく,こ の時点では外傷性右腎被膜下

血腫の診断にて閉腹 した.術 後のCTに て右腎 周囲

に血腫を認めた(Fig・1A).術 後,当 院泌尿器科に転

科 した.腹 痛は軽快 し,CTに おいて も血腫 の増大は

認めず,保 存的治 療にて経 過を観 察 した.術 後経過

中,頭 痛を認めたが高血圧は認 めなか った.さ らに精

査 を受ける よう勧めた が,患 者 の強い希望にて1987年
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Fig.2・Selectiverightadrenalarteriography

showingroundhypervasculartumoron

therightadrenalgland

Fig.LA:AbdominalCTshowingright

perirenalhaematomawhenthepatlent
wasadmittedforacuteabdomen.

B:AbdominalenhancedCTshowinga

largecysticmassontherightadrenal

gland.

Tablel. Preoperativeendocrinologicaldata
(Feb.7,1988).

(Normalrange)

Serousadrenaline

Noradrenaline

Dopamine

Aldosterone

Reninactivity

AngiotenslneI

AngiotensineII

Cortisot

Serotonin

ACTH

UrineaClrenaline

Noradrenaline

VMA

Metanephrine

17・KS

l7・OHCS

(<0.12)

(0.06-O.45)

(0.8-4.6)

(52.1-175,1)

(0.3～2.9)

(<250)

(<25>

(3.7-13.0)

(0.04-O.35)

(30-60)

(3,0-15,0)

(26,0～121.0)

(1.3-5.1)

〔0.12～O.49>

(4.6～18.0)

(3.4-12.0)

0.14ng/ml

2.80ng/ml

13.6ng/m且

230P9/ml

12ng/ml/hr

1400pg/ml

14P9/ml

16.5μg/d【

O.08μ9/mt

l9P9/ml

109.5μg/day

1320.6Pt9/day

49.Omg/day

28,6mg/day

lO,Omg/day

10.8mg/day

10月31日 退院 した.退 院後外 来でのCTに て腎周囲

の血腫は縮小 したが右腎上極に腫瘤像を認めた(Fig.

lB).ま た血中 カテ コールア ミン値 も上昇 してお り,

1988年1月7日 右副腎褐色細胞腫 の疑いにて再入院 し

た.

再入院時所見:特 に 自覚 症 状 な し.血 圧136/go

mmHg,脈 拍72/分,胸 腹部に異常な く,検 血一般,

検尿一般,血 液生化学 に異常値 を認めなか った.し か

し血中尿中 カテコールア ミンお よび ホルモ ン定量にて

Tablelの ごとく血中 尿中 カテ コールア ミン,コ ー

チ ゾール,ア ル ドステ ロン,レ ニン活性,ア ンギオテ

ンシ ン1の 上昇を認めた(Tablel).

X線 検査=CTで は右副腎部に内部 の不均一な腫瘤

陰影を認め,腹 部大動脈造影お よび選 択的右副腎動脈

造影でもhypervascularな 腫瘍陰 影を 同部 位に認め

た(Fig.2).

静脈血サ ンプ リング;下 大静脈血中 ノルア ドレナ リ

ン濃度(正 常値0・06～O.45ng/rn1)は 下大静 脈分 岐

部で6.18ng/ml,腎 静脈流入部で5.98ng/ml,右 心

房内で5.68ng/mlと いずれ も上昇 していたが右副腎

腫瘍 よりの血液流入の上,下 流で差を認めなか った.

異所性 多発性腫蕩 転移巣の存 在などが疑われたが

画像診断にて確認で きなか った.

以上 よ り右副腎褐色細 胞腫の診断の もとに1988年2

月2日 右副腎腫瘍摘出術 を施行 した.

手術所見;手 術5日 前 より1abetalo1を300mg/

day服 用させた.麻 酔はGOEに て行い,術 中著 明

な血圧上昇はな く,ま た腫瘍摘出後の血圧下降 も認め

なか った.手 術は右半側 臥位にて経胸経腹的に施行 し

た.右 副腎部に手拳大の腫蕩を認め,右 腎上極,肝 下

面,下 大静脈との強い癒着を認めた.腫 瘍後面に血腫

腔を認め,血 腫はほぼ吸収されていた.腫 瘍を周囲組

織 より慎重に剥離 し右 副腎摘出をおこなった.右 腎,
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肝,下 大静脈の合併切除は施行 しなか った.摘 出腫瘍

は卵形で8.5×6×4cm,1859,手 術ll寺間 は5時 間5

分,出 血量398gで あ った,

組織検査所見;光 顕像 では,核 が類円形 で豊富な好

酸性穎粒状胞体を有す る細胞が毛細血管に囲 まれて胞

巣状に増殖 してお り,問 質は乏 しい,核 分裂像は小数

みられるが,細 胞異形は軽微であ る(Fig.3A).叢

顕 像では,腫 瘍細 胞の胞体 内には限界膜に囲 まれた電

子密度の高いcoreを 持 つ分 泌穎粒を 多数 含 んでい

る。穎粒 の大 きさは100～200nmの 大 きさで大小不

同で電子密 度 も濃淡 種々で ある(Fig.3B).病 理組

織診断は左副腎福色細胞腫で,組 織診か らは悪性 とは

判定できなか った.

術後経過(Fig.4);術 後,血 圧は術前 よ りむ しろ

上昇 し,塩 酸 プラゾシンを服用 しても最 高血圧が150

mmHg前 後であ った.血 中,尿 中カテコールア ミン

値 も高値を持続 したため,異 所性腫瘍あるいは転移巣

の存在を疑い精査治療を勧めたが,患 者が強 く退院を

希望 し1988年2月22日 退院 した.外 来にて1311-MIBG

副腎髄質 シンチグラフ ィーを施行 したところ,肝,胸

腰椎,骨 盤骨に異常集積像を認め(Fig・5),こ の時

点で初めて肝,骨 転移が確定 し,臨 床的に悪性褐色細

胞腫 と診断した.そ の後,血 中,尿 中 カテコールア ミ

ン値はさらに上昇 し,腰 下肢痛や全身倦怠感 も出現 し
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て きた ため1988年5月9日 再 度 入院 とな った.Keiser

ら9)の レジ メに 従 いcyclophosphamide750mg/m2,

vincristineI.4mg/m2,dacarbazine600mg/m2/2

daysを2ク ー ル施 行 した.し か し反 応 悪 く,血 圧 も

ラベ タ ロー ル,プ ラ ゾシ ン,ニ フ ェジ ピ ンを 使 用 して

もコ ソ トロール で き な くな った.頻 脈,発 汗,食 欲 不

振,便 秘,腹 痛 な どの 症状 が 増 悪 し,1988年7月5日

急性 心 不全 に て 急死 した.発 病 後9ヵ 月,腫 瘍 摘 出術

後5ヵ 月 で あ った.

主 要 剖検 所 見(剖 検 番号383);両 側胸 腔 に 胸水 を み

とめ,肝,両 肺 野 に ピンポ ン玉 大か ら米粒 大 の転移 巣

が存 在 し,骨(肋 骨,第5腰 椎)に も転 移 を認 め た.

心 臓 は求 心 性 肥 大(3059)を 呈 し,腎 臓,脾 臓 の う

っ血 を認 め た.左 副 腎,甲 状 腺,膵 臓 膀 胱 に は異 常

を認 め なか った.

考 察

褐色細胞腫 は 高血圧 を 主 としたカテコールァ ミン

過多に よる症状を呈することが多いが,腫 瘍 よりの出

血に よる急性腹 症 として発症す る例 も報 告 されてい

る2-4).瀬 尾 ら4)は急性腹症 として発症 した褐 色細胞

腫23例 を集計 し,こ の うち手術前または剖検前の診断

名の記載のあ った19例 中9例 が他の疾患 と誤診 された

と報告 している.自 験例 も,初 発時高血圧な どの症状

を まった く欠 き,右 側腹部下腹部痛のみを主訴 とし急

性腹症 にて入院 した.ま た手術前の診断名は急性虫垂

炎であ った.悪 性褐色細胞腫が急性腹症 として発症す

ることはさらにまれ と思われ る6一8).

悪 性 禍色 細 胞 腫 の頻 度 は褐 色 細 胞 腫 の4～13.1%

とい われ る1・10-12)組 織 学 的 所 見 に て良 性 悪 性 の鑑 別

は 困 難 と され13),転 移 巣 の存 在 な どに ては じめ て 臨床

的 に悪 性 と診 断 され る こ とも しば しば で あ る,自 験 例

も右 副腎 腫 瘍 摘 出術 前 に は悪 性 と診 断 で きず,術 後に

施 行 した1311-MIBG副 腎髄 質 シ ンチ グ ラ フ ィー に

て 肝,骨 へ の転 移 が 確認 され 臨 床 的 に悪 性 と診 断 され

た,

治療 は 早 期 の原 発 巣 の摘 出が基 本 で あ るが,発 見時

す で に転 移進 行例 が 多 く14・15),予 後 は不 良 で あ る.放

射線 療 法 は 本疾 患 に 対 して比 較 的 よ く施 行 され て い る

が 抗腫 瘍 効果 は 不 十 分 であ る16)化 学 療 法 もcyclo-

phophamide,vincristine,doxorubicin,metho・

trexateな どが試 み られ て いる が16),そ の 効 果 は不 十

分 で あ る.Keiserら9)は3例 の進 行 性 悪 性 褐 色細 胞

腫 に 対 しcyclophosphamide,vincristine,dacarba-

zineの 三 剤併 用 療 法 を 施行 し,そ の有 効 性 を 報 告 し

て い る.わ れ われ も この レジ メに て2ク ー ル 自験例 に

施 行 した が 無 効 で あ った.近 年streptozocinl7),α 一

methy1-p.tyrosinei8・19)やlell-MIBGの 大 量 照射 に

よ る内部 照 射19・20)の右 効性 が報 告 され て お り,今 後 の

悪 性 褐色 細 胞 腫 の治 療 に期 待 を 持 ち た い.
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