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腎血管性高血圧を合併した小児異所性褐色細胞腫の1例
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   A 7-year-old female was discovered to be severely hypertensive. Urinary noradrenaline excre-
tion and plasma noradrenaline level were elevated. Plasma renin activity was markedly elevated. 
She was found to have a mass in the hilus of the left kidney and left renal artery stenosis. Magnet-
ic resonance imaging (MRI) of the mass revealed an extremely bright lesion on  T2 weighted 
image. DMSA renal scintigraphy revealed a low uptake rate (4.7%) in the left kidney. A diag-
nosis of extra-adrenal pheochromocytoma associated with left sided renal artery stenosis was made. 
The mass and left kidney were removed. Electronmicroscopic examination of the mass revealed 
characteristic neurosecretory granules. There was only slight fibrosis in the wall of the removed 
left renal artery. 

                                              (Acta Urol. Jpn. 38: 1027-1030, 1992) 
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緒 言

褐色細胞腫は,カ テ コールア ミン産生腫瘍 として,

神経外胚葉組織 よ り発生 し,二 次性高血圧の原 因とし

て知 られている.し か し,腎 門部付近 に腫瘍が存在す

る場合,腎 血管性高血圧を合併する ことが稀にあ り,

本邦 で も数例報告 されてい る.

最 近われわれは異所性暢 色細 胞腫に左腎動脈狭窄症

を合併 した小児例を経験 したので報告す る.

症 例

患者:7歳,女 児

主 訴:頭 痛

家族歴:父 方 の祖母に高血圧

既 往 歴:生 後5ヵ 月 時,腸 閉 塞

現 病 歴=6歳 頃 よ り時 々,頭 痛 を 訴 え て い た.平 成

2年6月 頃 よ り,月 に1～2回 と頻 度 が増 加 し,9月

13日 悪心,頭 痛 を 訴 え,近 医 よ り当 院 小 児科 に紹 介 さ

れ,入 院 とな った.精 査 の結 果,後 腹 膜 腫 瘍 お よび 左

腎 動脈 狭 窄症 と診 断 され,当 科 に 転科 とな った.

入 院時 現症:身 長12L5cm,体 重19.2kgで ゃ せ

型.顔 面軽 度 紅 潮.体 温36.7℃,脈 拍94/分,整,血

圧200/140mmHg.眼 底 検 査 は異 常 な し・甲 状 腺腫 は

触知 せ ず.胸 部 打 聴診 に異 常 な く,腹 部 に も腫 瘤 を触

知 しなか った.

入 院ee-一一般 検 査 所 見:RBC423×104/mm3,Hb

l2・49/d1,WBC4,700/mm3,TP7・49/dl,A/GL6,

GoT291u/1,GPT151u/l,A正Pl611u/1,LDH
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2111u11,1・AP401u/l,γ 一GTP151u/l,BuNI3

mg/dl,cro,6mg/dl,uA3.9mg/dl,Na141mEq/

1,K3・6mEq/l,cllo4mEq/l,calo.2mg/dl,P

4・2mg/dl,空 腹 時 血糖89mg/dLT-cho1272mg/d1

とや や 高 値 を 示 した,

入 院 時 内 分 泌 検査 成 績:血 中 ノル ア ドレナ リン2.09

ng/ml,ア ドレナ リン0.06ng/m1,尿 中 ノル ア ドレナ

リン251・4μ9/day,ア ドレナ リン4・3μ9/day,ノ ル メ

タ ネ フ リンL31μ9/day,メ タ ネ フ リン0・07μ9/day,

VMA5.4mg/day,HVA2.8mgldayと ノル ア ドレ

ナ リン優 位 の カテ コー ル ア ミソの上 昇に 加 え,レ ニ ソ

活性 値llOng/ml/hr,ア ンギ ォ テ ソシ ンIl5,000pg/

ml,ア ンギ オ テ ン シ ソ]210pg!ml,ア ル ドス テ ロ ン

490pg/mlも 上昇 を 示 し た.ト リヨー ドサ イ ロ ニ ソ

131ng/dl,サ イ ロキ シ ソ8.5μg/dl,TSH2.5μU/ml,

尿 中17・KSO.38mg/day,17-OHCSl.13mg/dayは

正 常 値 で あ った.

画 像 診 断所 見:単 純X線 写 真 で は,石 灰 化 な どの異
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常を認 めなか った.腹 部CT検 査 では,左 腎動 脈分

岐部に3×3cmの 腫瘤があ り,左 腎は全体 に萎 縮 し

造影不良で,一 部 に梗塞所見を認めた.右 腎は機能良

好で,代 償性肥 大を認 めた(Fig.1).MRIで は,腫

瘤はT2強 調画像 でhighintensity,T1強 調画像 で

isointensityを 示 し,腫 瘤 の 周囲 は10wintensity

lineが 取 り囲んでお り,fibrouscapsuleと 考え られ

た.左 腎はintensity低 下 を示 し,皮 質 と髄 質 との

区別がつかず,腎 機能低下が示唆 された(Fig.2).腹

部血管造影 にて,左 腎動脈本幹中央 部に90%以 上の狭

窄(PTA用 のガイ ドワイ ヤー通過不可)お よび左腎

萎縮 を認め,狭 窄直下に3×2cm大 のhypervascu-

lartumorを 認めた(Fig.3).選 択的 な腎静脈採血に

てノル ア ドレナ リソが,左 側 は右側 の15.8倍 と著 明な

左右差を示 した.DMSAシ ンチでは右腎41.8%,左

腎4.7%の 摂取率を示 し,レ ノ グラム で も左腎機 能 の

明白な低下を 示 した.13且1-MIBGシ ンチは 施行 でき

なか った.

以上に よ り腎血管性 高血圧 を合併 した異所性褐色細

胞腫 と診断 し,10月18日 手術を施 行 した.

手術所見:腫 瘍は,左 腎動脈下面 お よび大動脈側面

に接 していたが,剥 離は容易であ った.大 動脈 より腫

瘍に入 る血管 を1本,腫 蕩 よ り左腎静脈に注 ぐ血 管を

2本 確認で きたが,左 腎動脈 と腫 瘍 との交通は確認で

きなか った.摘 出腫瘍は,27×23×13mmで,弾 性

硬,被 膜 を有 し,割 面は充実性で均一,赤 褐 色を呈 し

ていた.術 中腫瘍 に 触れただけで 血圧 は210mmHg

に上昇 したが,腫 瘍摘出にて95/60と な った.左 腎動

脈が血管造影 での狭窄部に一致 して暗赤色を呈 し,硬

く触れた ことか ら,左 腎摘 出術を施行 した.

病理組織所見:腫 瘍 の光顕所見 では,小 円形核を有
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し,比 較的豊か な好酸性の淡い胞体 を持つ細 胞が血管

に富む薄い結合織 によ り分葉 され,索 状ない し胞巣状

に増殖 していた(Fig・4).電 顕では,細 胞 内に多数 の

ミトコン ドリアと小胞体 が存在 し,ま た 多数 のhigh
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densecorevesicleを 認 め ,そ のdensityか ら多 く

は ノ ル ア ドレナ リソ穎 粒 と思 わ れ,異 所 性 褐 色細 胞 腫

と診 断 され た(Fig.5).左 腎 動 脈 壁 の光 顕 所 見 で は,

内膜 の軽 度 肥 厚 と,中 膜 か ら外 膜 にか け て の軽 いfib-

rosisを 認 め た のみ で あ った.

術 後 経 過:術 後 は血 圧 も正 常 化 し,内 分 泌学 的 検 査

で も,血 中 ノル ア ドレナ リン の み0.5ng/mlと や や

高値 を示 した が,他 はす べ て 正 常 化 した(Table1).

nomalrange pre-oppost-op

Plasma

NoradrenalinO.06-0.45ng/ml

AdrenalinO.12>ng/ml

ReninactivityO.3-2.9ng/ml/hr

AngiotensinI250>pg/m且

Angiotensinll25>P9/m且

2.09↑0.5↑

0.060.03

110↑0.4

15㎜ ↑30>

210↑3>

urine

Noradrenalin

Adrenalin

26-121μg/day

3.0一 且5μg/day

NormetanephrineO.07-O.26μg/day

MetanephrineO.05-O.23μg/day

VMA1.3-5.lmg/day

25L4↑

4.3

L3監 ↑

0.07

5。4↑

90.1

9.3

0.19

0.08

2.9

B.P. mmHg200/140tl20/70

考 察

褐 色細胞腫 と腎動脈狭窄の 合併 は,1963年 にRo-

senheimら1)が 第1例 目を報告 して以来,35例 程を数

えることがで きるが,本 邦 では数例を数えるのみであ

る2一5).褐色細胞腫に合併す る腎動脈狭窄の成因に 関

しては,従 来 よ り,狭 窄が全例 において腫瘍 と同側に

位置 し,しか も腫瘍 に近接 しているた めに,腫瘍 による

物理的な圧迫 が その 原因であろ うとされてきた6)し

か し,大 多数の腫瘍が,腎 門部近辺に発生 した異所性

褐色細胞腫であ り,報 告例の中 には明 らかに腎動脈を

圧迫 していなか った例7,s)が散見され るにつ れ,新 た

な腎動脈 狭窄の成因 としてカテ コール ア ミンの局所的

な薬理作用 がいわれ始めた9).す なわち,腫 瘍の 産生

す る高濃 度のカテコールア ミンが静脈 系,リ ンパ系ま

たは直接周 囲組織を介 し,近 接す る腎動脈に作用 し,

持続的な痙縮状態を起 こさせ ることは十分考 え られ,

Abramslo)は,大 量の ノルエ ピネフ リンを犬に静注す

ることに より一過性に腎動脈狭窄を作製 した.本 例に

おいて,術 中は,左 腎動脈 が腫瘍に よ り圧迫 されてお

り,圧 迫 部位が暗赤色を呈 し,硬 か ったため,器 質的

狭窄を きた していると考えた.し か し,左 腎摘出後,

腎動脈を確認 した ところ,痙 縮が解除 され,ほ ぼ正常

に近い動脈壁 となってお り,腎 動脈狭窄の原因は,腫

瘍に よる圧迫 では な く,腫 瘍 と腎動脈 との交通は確認

で きなか ったが,リ ンパ系 あるいは直接周囲組織を介

した ノルア ドレナ リソの作用に よると考 えられた.今

まで報告 された褐色細胞腫 に合併 した腎動脈狭窄例の

半数以上が,腫 瘍に よる圧迫が原 因 とされているが1D,

実際には単 に血管造影か ら考え られてお り,肉 眼的ま

たは組織学的に十分検索がされていない.報 告例の う

ち何例かはカテ コールア ミンの局所的 な過剰状態に よ

り形成 された もの と推察 され る.

本例は,左 腎動脈 の 所見 に 加 え,左 腎 のDMSA

シンチ摂取率4.7%と 腎機 能低下が 一過性の ものでは

な く,腫 瘍を摘出 した としては腎血管性高血圧が残 る

可能性が あった こ と,ま た,血 管造影時,狭 窄部に

PTA用 のガイ ドワイヤーが通 らずPTAが で きない
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こ とより,左 腎摘 出を施行 した.術 後 の組織検査 にお

いて摘 出腎における機能残存が見 られた こと,さ らに

血管壁 の器質的変化がそれほ どなか った こと,ま た,

α一遮断剤の投 与にて血圧が正常化す る こ とか ら,高

血圧の主因は腫瘍か ら分泌 され る高濃度のカテ コール

ア ミンに よる と思われるこ と,さ らに最近腎動脈狭窄

の成 因が解 明され,高 血圧中に 占め る腎血管性要 素の

割合 が比較的少ない とされ ている報告12)もあることを

考慮すると,結 果的には,左 腎を残 し経過観察す る選

択 もあ った と考え られる.

結 語

7歳女児に発生した腎血管性高血圧を合併した異所

性褐色細胞腫を報告した.

本論文の要旨は第3回 日本内分泌外科学会総会において報

告した.
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