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   A 41-year-old woman was hospitalized for evaluation of diabetes mellitus and hypertension. 
The hormonal and radiological examinations revealed that she had pheochromocytoma of bilateral 
adrenal gland and medullary carcinoma of thyroid gland. Therefore, she was diagnosed as having 
Sipple's syndrome. She had no definite familial history, but her two sisters, already dead, had 
been strongly suspected of having had pheochromocytoma. First, bilateral adrenalectomy was 

performed and secondly, total thyroidectomy, excision of parathyroid and cervical lymph node dis-
section were performed. Histopathological diagnosis was pheochromocytoma of bilateral adrenal 

gland, medullary carcinoma of thyroid gland and chief cell hyperplasia of parathyroid gland. 
   We report a case of Sipple's syndrome, which probably is the 88th case in Japan, with the 

review of the previous Japanese literature. 
                                                (Acta Urol. Jpn. 36: 1309-1312, 1990) 

Key words: Sipple's syndrome, Intrafamilial occurrence, Medullary carcinoma of thyroid gland, 
            Pheochromocytoma

緒 言

Sipple症 候群は褐色細胞腫 と甲状腺髄様癌の合併

であり1961年Sipplcに よ り最初に記載された1).上皮

小体の異常を伴うこ:ともあ り,MultipleEndocrine

NeoplasiaTypeIIaに 分類され ている.本 邦にお

いても比較的稀な疾患であるが,近 年の報告例では,

家系内発生を認める例が増加している.

われわれは今回,家 系内発生を強 く疑わせるSipple

症候群の1例 を経験 したので,こ れを報告するととも

に家系内発生を中心に若干の文献的考察を行った.

症 』停

患者=41歳,女 性

主訴:糖 尿病,高 血圧の精査 ・加療の目的

家族歴:父 は頸部 リンパ肉腫で死亡.曽 祖母は甲状

腺腫発病後20年 で死亡.父 の従姉妹は甲状腺腫を有す

る.同 胞5人 のうち1人 は虫垂摘除術中に死亡,1人

は妊娠中(8ケ 月)に 突然死(Fig.1).

既往歴=37歳 時 マイコプラズマ肺炎

現病歴:1987年 健康診断にて高血圧,糖 尿病を指摘

され,1988年4月 その精査 ・加療の目的にて当院第三

内科に入院.精 査の結果血中カテコラミン高値,尿 中
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口=male,○:female,図 ○;dead

カテ コラ ミン代 謝産 物 高値 お よびCT,echoに て両

側 副腎 にmassを 認 め 褐色細 胞 腫 と診 断.血 中 カル シ

トニ ン高値,血 中CEA高 値 お よびCT,echoに て

甲状 腺 に石 灰 化を伴 うmassを 認 め 甲状腺 髄 様 癌 と診

断.1988年5月Sipple症 候 群 の診 断 の も と当科 と共

同観 察 とな る.

入 院 時 現症=血 圧180/1"mmHg,脈 拍104/分,

整.甲 状腺 右 葉 に 小指 頭 大無 痛性 の腫 瘤 を触 知.表 面

平 滑,弾 性 硬,周 囲 との癒 着 な し,

入 院 時検 査 所 見=末 梢血,血 液 生 化学 に 異 常 な し.

FBS269mg/dl,OGTT=糖 尿病 型,内 分 泌学 的 検査

で は血 中 カテ コ ラ ミ ン高値,尿 中 カ テ コラ ミン代 謝産

物 高 値 を認 めた が,他 の副 腎 皮質 由 来 の ホル モ ンは 正

常 値 で あ った.血 中 カル シ トニ ン高値,血 中CEA高

値 を 認 め たが,血 中PTH,血 清Ca,血 清P,%TRP

は正 常 で あ った(Table1).

X線 学 的所 見 ・IVPで は 腎 孟,腎 杯 の圧排 は な く

正 常 で あ った.腹 部CTで は,副 腎 と思 われ る位 置

に右6.Ox3.2cm,左9.3×5.9cmの 一 部cystを 伴 う

masslesionを 認 めた(Fig,2A).1311・MIBGシ ン

チで は 同部 位 にuptakeを 認 め た(Fig.2B).頸 部

CTで は 甲状 腺 右葉 に13×19mm,左 葉 に 石 灰化 を

伴 う7・0×6・6mmの 腫 瘤 を認 め た が,上 皮 小体 の腫

大 は 同定 で きなか った.

入 院 後経 過=6月1日 経 腹腔 的 両側 副 腎 摘除 術 施

行.左 側 に9・Ox7・Ocm,5・0×3・5cm,3.0×2.5cm,右

側 に5・0×3・5cm,4・5×4・Ocmの 赤 裾色,表 面 凹 凸不

整 の腫 瘤を 認 め た.病 理 診 断 はpheochromocytoma

TableLLaboratoryfindingsofendocrineda亡a

本症例 正常値

血中NA

血中AD

尿中HVA

尿中VMA

尿中MN

尿中NMN

血中PTH

血 中calcitionin

血 中CEA

(P9/皿 且)

(P9/m且)

(mg/day)

(mg/day)

(mg/day)

(mg/day)

(P9/ml)

(P9/ml)

(ng/m1)

7,880

5,830

5.0

37.9

16.2

2.95

216

136

19.6

40-・350

120以 下

1.5～6.6

1.3-5.1

0.05-O.28

0.07--O.26

180～560

100以 下

5以 下

NA:noradrenalineAD:adrenaline

HVA:homovanillicacid

VMA:vanillylmandelicacid

MN:metanephrine

NMN:normetanephrine

PTH:parathormone

CEA:carcinoembryonicantigen

で あ った(Fig.3).術 前 α・blocker,β 一blockerに

て血 圧 を コ ン ト・一ル した,術 後,血 申 カ テ コ ラ ミソ

は著 明に減 少 し,無 投 薬 に て 血圧 は正 常 化 した.術 後,

ハイ ドロコー チ ゾンに て副 腎 皮 質 ホ ル モ ンの 補 充 を 行

った が,副 腎 シ ンチ に て副 副 腎 の存 在 が 確認 され た た

め これ を 中 止 したが,withdrawalsyndromeな どな

く経 過 良好 で あ った.

9月1日 甲状 腺 全摘 除 術,両 側 頸部 リンパ節 郭清

術,上 皮 小 体 切除 術 施 行.甲 状 腺両 葉 に 境 界 明 瞭 な黄

白色 の腫 瘤 を 認 め た,病 理 診 断 はmedullarycarci.

nomaで あ った(Fig.4).術 前 明 らか なhyperpara.

thyroidismは 認 め なか った が,術 中上 皮 小 体下2腺
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Fig.4.Microscopicappearanceofthyroid

tumor.Histopathologicaldiagnosis
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Table2.IntrafamilialoccurrenceofSipple・s

syndrome,rnedullarycarcinomaof

thyroidandpheochromocytoma

潔辞甲状腺髄様癌 褐色細胞腫 家系数 症例数
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の腫 大 を認 め たた め,こ れ らを切 除 した.病 理 診 断 は

hyperplasiaで あ った(Fig.5).頸 部 リ ンパ 節に は病

理 検査 に てmedullarycarcinomaの 転移 を 認 め た.

術 後血 中PTH,血 中 カル シ トニ ンは 低下 した.

考 察

足立ら2),安 川 ら3)の木邦報告例を参考にわれわれ

が集計しえた限りでは,自 験例はSipple症 候群の本

邦88例 目で あ る4)

性 に 関 しては,男 性37例,女 性51例 と女性 に 多 い,

年 齢 に 関 しては,13～73歳,平 均42・1歳,20～30歳 代

が45例(51%)と 比 較的 若 年者 に多 い.

Table2に 示 す様 に家 族 歴 に つ い て は,Sipple症

候 群,甲 状 腺髄 様 癌,褐 色 細 胞 腫 の家 系 内発 生 の 有無

に つ い て検 索 した.家 系 内にSipple症 候 群 が あ る の

は19家 系31症 例(①+④+⑤+⑦)で あ った.家 系 内
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に 甲状腺髄様癌があるのは,19家 系21症 例(②+④+

⑥+⑦)褐 色細胞腫があるのは,7家 系9症 例(③+

⑤+⑥+⑦)で あり,甲 状腺髄様癌が家系内に発生す

る率の方が高い。 自験例では,明 らかな家系内発生

は認められないものの,曽 祖母,父 の従姉妹の甲状腺

腫は甲状腺髄様癌の可能性を否定できず,ま た同胞の

妊娠中の突然死,虫 垂摘除術中の死亡は褐色細胞腫に

よる可能性が疑われ,家 系内発生が強く疑われた,こ

のようにSipple症 候群では家系内発生の見られるこ

とが多く,潜 在している患者の早期発見のためにも家

族調査が重要である.家 族調査に際 しては,甲 状腺髄

様癌,褐 色細胞腫,上 皮小体機能尤進症のすべてにつ

いて調べられれば良いが,甲 状腺髄様癌が最も出現率

が高 く,し かも年齢的に一番早 く検出で きる ように

なるため,実 際的には血中カルシトニン値5)や 血中

CEA6・7)を 調ぺるのが良いとされている.Sipple症

候群は常染色体優性遣伝であることが知 られてお り,

近年では家系内発生例の報告が増えている.

褐色細胞腫の部位については記載の明らかな80例 の

うち両側57例(71%)片 側23例(29%)と,両 側発生

するこ とが多く,部 位診断に際 しては,CT,1311-

MIBGシ ンチが有用である.

治療に関しては,外 科的切除であるが,そ の順序は,

頸部手術時の高血圧発作の危険を避けるために,褐 色

細胞腫の摘除が優先されることが多い。本症候群の褐

色細胞腫に対する治療については,術 後の再発を考え

両側全摘をすぺきとする意見と,術 後の副腎皮質ホル

モンの補充の問題 より副腎皮質を温存すべきとする意

見とがある8).自 験例では 明らかに両側副腎に褐色細

胞腫が存在したことと術後の再発の可能性とを考慮し

両側副腎摘除術を施行した.甲 状腺髄様癌の治療につ

いては,術 後のホルモン補充療法が副腎に比し容易な

ため,甲 状腺全摘除術と頸部リンパ節郭清術が必要で

あるとい う意見に反対はない様である.本 症候群の上

皮小体機能尤進症は軽症であることが多く腫大してい

る腺の切除のみで充分であるとする意見が多い9).

予後については,褐 色細胞腫がほ とん ど良性であ

り,近 年の麻酔 術中管理の向上により術中死がほと

んどなくなったため,甲 状腺髄様癌に影響されると言

われており,諸 家の報告では10年 生存率は約90%と 良

好である8,10).今 後,積 極的な家族調査などで,早 期

発見される率が高まれば,予 後はさらに向上するもの

と思われる.

結 語

41歳 の女性のSiPPle症 候群の1例 を報背するとと

もに若干の文献的考察を行った・

なお,本 論文の要旨は第125回 日本泌尿器科学会 関西地方

会にて発表 した,
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