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クッシング症候群を呈 した副腎Blackadenomaの1例
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   The patient was  u 24-year-old female, who had clinical and laboratory findings of Cushing's 
syndrome with slight virilizative changes. 

   CT scan, ultrasound sonography and scintigraphy demonstrated that there was a functioning 
tumor at the right adrenal region. 

   Thus we performed right adrenalectomy. The tumor was a characteristic black adenoma of 
adrenal gland, and it microscopicaly consisted of compact cells with remarkable intracellular 

pigmented granules. 
   Thirty-two cases of functioning adrenal black adenoma have been reported in our country 

and all of them were associated with Cushing's syndrome. 
                                                  (Acta Urol. Jpn. 37: 895-898, 1991)
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緒 言

剖検 時,副 腎 に お い て しば しば見 られ る 内分 泌 非 活

性 のpigmentednoduleに 比 べ,内 分 泌 活 性 のblack

adenomaは 稀 で あ る.本 邦 で は32例 が 報告 され て い

るが,い ず れ も クッ シ ソ グ症 候 群を 呈 して い た.今 回,

われ わ れ は軽 度 の 男性 化症 状 を伴 った ク ッ シ ン グ症 候

群 を呈 したblackadenomaの1例 を経 験 した の で

報告 す る.

症 例

患者=24歳,女 性

主訴:満 月様顔貌,中 心性肥満,多 毛

家族歴 ・既往歴:特 記すべきことなし

現病歴=21歳 頃 よりacncの 多発 ・全身の多毛を自

覚,22歳 で稀 発 月 経 ・中心 性 肥 満 とな った.23歳 時,

音 声低 下 と顔 貌 の変 化 を指 摘 され 某 院 内科 を受 診,ク

シ ソグ症 候 群 を 疑わ れ 当院 内科 を紹 介 され,1989年10

月20日 精 査 加 療 目的 で入 院 とな った.

入 院 時 現症:B.P.176/104mmHg,体 格 中 等 度,

栄 養 良.acncの 多 発 を 伴 う満 月様 顔 貌,中 心 性 肥 満,

全 身 の 多 毛 を認 めた.外 陰 部 に 異 常 を認 め なか った.

一 般 検 査成 績=血 液 検 査;ESR5/19mm,R .BC

426x104/mm3,WBC7,400/mm3(band.5%,seg.

76%,eos.0%,lym.10%,mon.7%),Hb14.3g/

dl,Ht42.3%,Plt28,6×10"/mm3.血 液 生化 学 検 査;

肝 機 能 正 常.BuNl3mg/d且,crO.6mg/dl,uA

6.8mg/dl,Na141mEq/1,K3.4mEq/1,Gl104

mEq/1.FBSlO3mg/dL尿 検 査;異 常 な し.75g-

oGTT;軽 度 の 耐糖 能異 常 あ り.
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Fig.2.Macroscopicalappearance:Thetumor
wasablackadenomaofadrenalgland
withsharpdemarcationfromtheadja-
centcortex.

内分 泌学 的 検 査成 績:血 中ACTHは31pg/m1以

下 と正 常 で あ った.血 漿 コ ンチ ゾ ール は25.Oug/dl

と高 値 で 日内変 動 は消 失 して い た が,ACTH試 験 で

わ ず か に 上 昇 し反 応 が み られ た.尿 中17-OHCSは

8.Omg/dayと 増 加 して お り8mgデ キ サ メサ ゾン 抑

制 試 験 で 抑 制 され な か っ た.血 中 テ ス トス テ ロ ンは

L5ng/m1と 高値 で,尿 中17-Ksも17.Omg/dayと

増 加 して いた.

画像 診 断:頭 部 単 純 撮影 で トル コ鞍 に変 形 無 く,頭

部CTお よびMRI上 下 垂体 に異 常 を認 め なか った.

腹 部CTに て 右 腎 上方 に孤 立 性 の 均 一 な腫 瘤 像 を 認

め た(rig.1).腹 部超 音 波 検 査 で 右 腎 上方 に脂 肪 組 織

に包 まれ た 表 面 平 滑 な10wechoiclesionを 認 め た.

腹 部血L管造影 上 腫瘤 は右 横 隔 膜 下 動 脈 よ り血 流 を 受 け

るhypervasculartumorで あ った.13且1-adosterol

scintigramで 右 副 腎 のuptakeの 充 進 を 認 め た.

以 上 よ り,右 副腎 腺 腫 に よ る ク ッ シ ング症 候 群 と診
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Fig.3.Lightmicroscopicstudyshowsthe

tumorconsistsofcompactcellswith

pigmentedgranules.Andthereisno
definitecapsulebetweenatrophical

adrenalcortexandtumor.

断 され 当科 転 科 とな り,1990年1月is日,右 第11肋 骨

床 切 開 法 に て 副 腎 摘 出術 が施 行 され た.

手 術 所 見1右 腎 上 方 に クル ミ大 の黒 褐 色 の腫 瘍 を認

めた.こ れ は 周 囲 と癒着 して お らず 萎 縮 した 副腎 と共

に容 易 に 摘 出 され た.近 接 す る リ ンパ 節 の 腫 大は 認 め

られ なか った.

摘 出標 本=腫 瘍 は26×22×17mmで,割 面 は 黒色

で 光 沢 を有 して いた(Fig.2).

病 理 組 織 所 見:褐 色 色 素 を含 む 細 穎 粒 状 ・好 酸 性 の

大 型 の 胞体 との類 円形 核 を 有 す るcOmpactce11か ら

な る充 実 性 の腫 瘍 で,僅 か にclearcel1を 含 ん でい

た,分 裂 像 や 核 の異 型 性 は 認 め られ な か った,腫 瘍 と

周 囲 の萎 縮 した副 腎 組 織 の 間 に 明 ら か な 被 膜 を 認 め

ず,pigmentednodulcと 判 断 され た(Fig.3).

組 織 内ホ ル モ ン濃 度:ア ソ ドロス テ ン ジォ ン2.18

as/gtissue,テ ス トス テ ロン2.14deg/gtissue,DH-

EA2.51μg/gtissueと いず れ も高 値 で あ り,男 性 ホ

ルモ ンがnodule由 来 で あ る こ とを 示 して い た.

術 後 経過:ハ ロ ドロ コー チ ゾ ン200mg/dayよ り

補 充療 法 を 始 め,20mg/dayを 維 持 量 と し,現 在 も

投 与 中 で あ る.

考 察

内分 泌非 活 性 の副 腎 黒 色 結 節(pigmentednodle)

は しば しば 剖 検 時 に 見 られ るが1,2),ク ッ シ ング 症 候
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Table本 邦 に お け るCushing症 候 群 を 呈 したblackadenomの 報 告 例

(藤 田 ら4」が 集計 した表 に 自験 例 を 含む2例 を 加 えた)
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群 や原 発 性 ア ル ドス テ ロ ン症3)を 呈す る 内分 泌 活 性 の

黒 色腺 腫(blackadenoma)は 少 ない.わ れわ れ の

集 計で は 本邦 に お い て32例 が報 告 され て い るに す ぎず

(Tablel),こ の す べ て が クッ シ ング症 候 群 を 呈 して

いた.自 験 例 を 含 む33例 中記 載 が 明 らか な もの に よ る

と,年 齢 は12～58歳,平 均32.4歳,性 差 は 男 性9例,

女性24例 と女 性 に 多 く,患 側 は 左側12例,右 側ll例 で

あ った.

Blackadenomaが 特 有 の黒 色 を 呈 す る原 因 は,通

常 の腺腫 に 比 べclearcellが 少 な く,胞 体 内 に リポ

フスチ ン穎粒 を含 むcompactcellが 多 い た め と され

て い る.ま た,高 木 ら6)は リポ フ ス チ ン穎 粒 の ほ か

に,胞 体 内に 水 解 小 体 や ミ トコ ン ドリアが 多 い こ と も

一 因 か も しれ な い と述 べ て い る .本 症 例 は 電 子 顕 微 鏡

に よる リポ フ ス チ ン穎 粒 の 確認 を して いな い が,光 顕

上compactcell内 に褐色の顯粒を多数認めた(Fig・

3).

リポフスチソの生成についての詳細はいまだ不明な

点が多いが,ラ イソゾーム ・ミトコンドリア ・ゴルジ

装置などが関与しているらしく,胞 体内に生じた老廃

物のうちライソゾームで処理 しきれなかった脂質一蛋

白質などの複合体が リポフスチンとして加齢とともに

蓄積するとい う説がある.こ の説によれば,リ ポフス

チン穎粒を含む細胞は老廃物が蓄積した古い細胞 とい

えるが,逆 に活発に代謝を行なっている細胞とも考え

られる.今 回の集計で,自 験例を含め記載が明らかな

女性14例 中9例 に尿中17-KSの,1例 に血中テス ト

ステロンの上昇を認めたが,こ れはコルチゾールの分

泌に加え男性ホルモンを分泌していることを示してお

り後者の説を支持するものかもしれない.
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水谷ら7)はblackadenomaの 共通点として,臨 床

経過が長い こと,ク ッシソグ症候群を呈してい るこ

と,骨 変化と男性化が著 しいこと,ACTH試 験 に無

反応であることをあげている.さ らに,森 脇ら8)は

blackadenomaはcyclicAMPに 対する反応性が

低下しているためACTHに も反応しないと述べて

いる.し かし,こ れ以降の報告例では,こ れらの条件

を満たさないものもあり,こ れをもって術前に通常の

腺腫と鑑別することは難 しい.

一方
,辻 ら9)は画像診断にて癌と鑑別できたとして

いるが,副 腎の場合組織学的にも良性 ・悪性の鑑別が

困難なことがあり,画 像診断のみで断言するには無理

があると思われる,

最 後に,病 理組織のところでも述べたが,本 症例は

光顕上副腎組織との間にまったく被膜を持たず,病 理

学的にあpigmentednoduleと すべきものかもしれ

ないが,被 膜を有するものをadenoma,な い ものを

noduleと す る とい う統一した見解 はないようであ

る,し たがって大きさから慣例的にblackadenoma

とした。本邦の報告例を見ても,こ の点で厳密に両者

を鑑別 しているものは少ないようである.

結 語

軽度の男性化症状を伴ったクッシング症候群の1例

を経験したので,若 干の文献的考察を加え報告した.

本症例は本邦において33例 目と思われた,
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