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Paraganglioma is a rare neuroendocrine tumor which arises from extra adrenal paraganglionic cells of

the autonomic nervous system. We report a case of a giant retroperitoneal paraganglioma.

A 43-year-old man refered to our hospital for further examination of a retroperitoneal mass. The

patient had neither familial nor past medical history. The blood and urine test, laboratory examinations

including cathecolamines, were unremarkable. Abdominal computed tomography showed an enhancing

solid mass 13 cm in diameter on the left kidney. The invasion to the left kidney was suspected.

Angiography showed the left renal, splenic, middle suprarenal and left inferior diaphragmatic artery feeding

the tumor. The splenic and left inferior diaphragmatic artery were embolized before surgical treatment.

The tumor, left kidney, adrenal gland and spleen were surgically resected. Histological examination

revealed extra-adrenal paraganglioma, and there was no invasion of the tumor to the left kidney, adrenal

gland and spleen. The patient has now survived more than 10 months following the surgery without tumor

recurrence.

(Hinyokika Kiyo 56 : 377-380, 2010)
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緒 言

Paraganglioma は胎生期の神経堤に由来する傍神経

節組織から発生する神経内分泌腫瘍である．今回われ

われは後腹膜に発生した巨大な paraganglioma の 1例

を経験したので若干の文献的考察を加えて報告する．

症 例

患者 : 43歳，男性

主訴 : 上腹部痛

既往歴 : 左下肢骨折(金属プレート挿入)

家族歴 : 特記事項なし

現病歴 : 上腹部痛にて近医受診し精査の腹部 CT で

腹部腫瘤を指摘され，当科紹介受診．

現 症 : 身 長 172cm，体 重 68 kg，血 圧 131/91

mmHg，脈拍84/分，上腹部に体動時痛・圧痛あり

検査所見 : LDH 344 U/l，CRP 0.54 mg/dl と軽度高

値を示した．腫瘍マーカーは CA19-9 が 52.8 U/ml

（基準値 37 U/ml 以下）と高値を示した．血清副腎ホ

ルモン検査はアドレナリン 44 pg/ml，ノルアドレナ

リン 216 pg/ml，ドーパミン 8 pg/ml，コルチゾール

5.8 μg/dl，アルドステロン 101 pg/dl といずれも異常

を認めなかった．

画像所見 : 腹部造影 CT 検査では左腎頭側に 138×

115 mm の比較的造影効果を有する辺縁平滑な腫瘤を

認めた (Fig. 1）．腫瘤と左腎上極との境界は一部不明

瞭であり浸潤が疑われた．

手術前日に栄養血管の評価と術中の出血予防目的に

腹部血管造影検査と腫瘤血管塞栓を施行した．腫瘤は

左腎動脈と脾動脈，中副腎動脈，左下横隔膜動脈を栄

養血管としていた (Fig. 2）．脾動脈は腫瘤側壁，左下

横隔膜動脈は腫瘤上部を栄養しており，脾動脈・左下

横隔膜動脈をスポンゼルにて塞栓した．血管造影，腫

瘍塞栓時に血圧・脈拍数の変動は認めなかった．

手術所見 : 術前診断は副腎褐色細胞腫や副腎骨髄脂

肪腫，神経原性腫瘍，後腹膜軟部組織由来腫瘍などが

疑われ，後腹膜腫瘍切除，左腎・副腎合併切除，脾臓

追加切除術を施行した．手術時間は 4時間16分，出血
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量は 4,106 ml であった．皮膚切開は L字切開で行っ

た．術前血管造影検査で左腎動脈からの栄養血管を認

めたことに加え術中腫瘤と左腎が癒着していたため，

左腎・副腎を合併切除した．術中脾損傷による出血が

あり，脾臓を追加切除した．腫瘍剥離操作による血圧

変動は認めなかった．

摘出標本 : 検体は 150×98×90 mm，重量 1.6 kg で

あった．内部に出血，壊死を伴う黄白色の充実性腫瘍

であった．左腎・副腎・脾臓との連続性は認めなかっ

た (Fig. 3）．

病理組織学的所見 : 腫瘍細胞は索状に配列し，細胞

索間には毛細血管が取り巻く zellballen 配列を認めた．

核の大小不同が目立ち，細胞境界は不明瞭であった

(Fig. 4）．免疫染色では CD56，synaptphysin 陽性であ

り，副腎外 paraganglioma の診断となった．

術後経過 : 麻痺性腸閉塞により経口摂取が遅れたが

術後14日目に退院となった．術後10カ月経過した現

在，再発・転移は認めていない．

考 察

自律神経系の傍神経節組織から発生する神経内分泌

腫瘍で副腎に発生したものは褐色細胞腫，副腎外に発
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Fig. 1. CT scan showing a solid enhancing huge
mass located on the left kidney.

泌56,07,06-2

Fig. 2. Abdominal aortic angiography showing the
left renal, splenic (white arrow), middle
suprarenal (black arrow) and left inferior
diaphragmatic (double black arrows) arteries
feeding the tumor.

泌56,07,06-3

Fig. 3. Gross appearance of the resect retro-
peritoneal tumor measuring 150×98×90
mm : the cut surfaces show a yellow-whitish
solid mass with hemorrhage and necrosis
(arrow). There was no invasion to the left
kidney, adrenal gland and spleen.

泌56,07,06-1

Fig. 4. Histological findings (H & E ; original
magnification, ×400) : Tumor cells are
surrounded by sustentacular cells and sepa-
rated fibrous septula containing capillary
vessels,commonly called Zellaballen pattern.
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生したものは paraganglioma とされる1)．Paragang-

lioma は交感神経系と副交感神経系に分類される．交

感神経系は大動脈周囲・胸腔内・膀胱から発生する．

また，副交感神経系は頸動脈小体・頸静脈鼓室・迷走

神経・大動脈-肺・馬尾に発生する2)．さらに，血中

または尿中カテコラミン値や，カテコラミン過剰症状

の有無によって機能性，非機能性に分類されている．

自験例は交感神経系の非機能性の大動脈周囲

paraganglioma となる．大動脈周囲 paraganglioma は文

献上，後腹膜 paraganglioma と表記され paraganglioma

全体の10％3)，後腹膜腫瘍の 2％を占めるとされる4)．

後腹膜 paraganglioma の画像所見は CT では血流豊

富な充実性腫瘤で内部に出血・壊死を伴うことが多

く5)，MRI では T1 強調で低信号，T2 強調で高信号

を示すのが特徴的である6)．核医学検査は従来の
131I・123I-meta-Indobenzylguanidine (MIBG) シンチに

加えて，PET が有効である7)．

治療は化学療法や放射線照射の有効性は低いため，

手術による完全切除が最も有効である． 5年生存率は

完全切除例で75％，非完全切除で19％である8)．131I-

MIBG 核医学療法は手術不能症例や骨などの転移巣に

対し有用であると報告されている9)．

病理組織学的には良性，悪性の判断は困難であるこ

とが多く，他臓器浸潤や転移・再発など臨床的所見で

再発と診断することが一般的となっている．後腹膜

paraganglioma は27.4％で悪性と報告されており10)，

機能性，非機能性に頻度の差は認めないが，副腎の褐

色細胞腫や他の部位に発生した paraganglioma に比べ

高率である9)．後腹膜 paraganglioma は生物学的悪性

度が高いと言われており，肝，リンパ節，骨，肺など

に転移しやすい11)．発症10年以上経過した後に転移

を起こした症例も報告されており12)，長期間の経過

観察が必要である．
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例の検討では機能性は25％，非機能性は75％であっ

た．症状は機能性では高血圧，頭痛などを示し，非機

能性では腹部腫瘤で発見されることが多かった．腫瘍

の最大径の平均は 9.9 cm (1∼20 cm) であり，機能性

は平均 8.2 cm (3∼13 cm），非機能性は 10.4 cm (1∼

20 cm) であった．非機能性では機能性では認められ

ない 15 cm 以上の症例が見られた．

本邦における最大径 15 cm 以上の巨大な paragan-

glioma 11例について文献的考察を行った．臨床症状と

しては腹部腫瘤触知が 3例，嘔気や腹痛，便秘など腫

瘤による圧排症状が 5例，倦怠感が 1例，無症状が 1

例，外傷を契機に腫瘍内出血による腹部症状が 1例で

あった．全例が非機能性であり，高血圧などの症状や

副腎ホルモン検査異常を示したものはなかった．治療

は全例で摘出術が施行された．腫瘍内のカテコラミン

濃度異常高値を認めたのは 2例あり，このうち 1例は

術中に血圧変動を認めた．予後については長期的な追

跡は不可能であったが，術後に転移や再発した症例は

認めなかった (Table 1）．

巨大な paraganglioma では腫瘍周囲に栄養血管とな

る小動脈が豊富に存在し，他臓器との浸潤，癒着を伴

うことも多く出血量が 20,000 ml をみたものもあ

る13)．非機能性であっても腫瘍内アドレナリン異常

高値を示すものもあり，術中操作により血圧の変動や

不整脈を来たすことも考えられる．また，腫瘍が右側

にある場合には摘出後に下大静脈の物理的圧迫解除に

よって循環動態が急激に変化し，血圧の変動や肺水腫

なども起こりうる．巨大な paraganglioma の摘除の際

には，術前の腫瘍塞栓などの出血に対する対策や術中

腫瘍を強く圧迫しないといった手術操作の工夫，麻酔

科と連携した循環動態の管理などが肝要であると考え

られた．

結 語

後腹膜に発生した巨大 paraganglioma の 1例を経験

し，若干の文献的考察を加え報告した．

Table 1. Preveous reports of retroperitoneal paraganglioma more than 15 cm in greatest dimension

No. 報告者 発表
年

年
齢

性
別

主 訴
内分泌
検査

術中血圧
変動

大きさ
(cm)

重量
(g)

組織内カテ
コラミン高値

予 後

1 石塚 1983 42 男 腹部腫瘤 正常 記載なし 18×16×10.5 1,700 記載なし 4カ月生存

2 浅越 1987 42 女 上腹部痛，嘔気 未施行 なし 20×18×15 記載なし あり 44カ月生存

3 岡見 1996 44 男 健診超音波検査 未施行 なし 18×14×14 記載なし 記載なし 4カ月生存

4 野呂 1996 54 女 易疲労感 未施行 200まで上昇 20×16×10 1,150 あり 6カ月生存

5 Kawano 1996 60 女 腹部腫瘤 未施行 記載なし 16×15×13 1,650 記載なし 36カ月生存

6 浮草 1997 46 女 悪心 未施行 記載なし 24×11×8 2,500 記載なし 180カ月生存

7 小野 2001 53 女 左下腹部痛 未施行 記載なし 17×17×5 記載なし 記載なし 72カ月生存

8 山内 2009 61 男
外傷後腫瘍内出
血

未施行 なし 27×18 2,100 記載なし 24カ月生存

9 角田 2007 26 男 左側腹部腫瘤 正常 なし 15×12×10 895 記載なし 9カ月生存

10 嶋田 2009 66 男 便秘 未施行 なし 19.5×12.5×12 2,102 記載なし 19カ月生存

11 自験例 2010 43 男 上腹部痛 正常 なし 15×9.8×9 1,600 未施行 6カ月生存
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