
泌 尿紀 要41=529-532,1995 529

ACTH非 依存性両側副腎皮質大結節性過形成
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   We treated a case of ACTH-independent bilateral adrenocortical macronodular hyperplasia 

 (AIMAH), a rare disease. The patient was a 49 year-old man having chief complaints of facial edema, 
muscle wasting and typical  Cushing's syndrome symptoms. He was diagnosed with AIMAH by 
specific hormonal tests for  Cushing's syndrome and CT scan. Bilateral total adrenalectomy was per-
formed in a two-stage operation for bilateral macronodular adrenocortical hyperplasia. The resected 
adrenal tumor weighed  57  g on the right side and  78  g on the left, and both had a yellowish 
nodular surface. The histological appearance was typical AIMAH. A total of 23 AIMAH reported 
cases was reviewed. 

                                                (Acta Urol. Jpn. 41: 529-532, 1995) 
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緒 言

内 因性 ク ッシ ソ グ症 候 群 の う ち 両 側性 原 発 性 過 形

成 に よる も のは非 常 に 稀 な 疾 患 で あ る,今 回 わ れ わ

れ は,ACTH非 依 存 性 両 側 副 腎 皮 質 一大結 節 性 過 形

成(ACTH-independentbilateraladrenocorticaI

macronodularhyperplasia,以 下AIMAHと 略 す)

に よ りク ッシ ソグ症候 群 を呈 した 症 例 を経 験 した の で

報 告 す る.

症 例

患者:49歳,男 性

主 訴=顔 面 浮 腫,筋 力 低 下

家族歴=母 親が高血圧,胃 癌に隆患

既往歴:28歳 時 に腎結石.46歳 時 より高血圧に対

し,内 服治療を受けている.

現病歴:平 成4年7月 頃 より顔面浮腫に気付 くも放

置していた。平成5年1月 頃より下肢筋力低下が出現

した.そ の後筋力低下は上肢にもおよび次第に増強 し

てきた.ま た,血 圧コソトロールも徐々に不良となっ

てきたため,平 成5年4月 近医受診 した.血 中コルチ

ゾール高値,ACTHは 測定感度以下 であ り,腹 部

CTに て著明な両側副腎腫大 を認めたため平成5年

7月14日,当 院第3内 科に精査 目的で入院となった,

AIMAHに よる クッシング症候群 と診断され,平 成

5年ll月1日 手術 目的で当科入院となった.



530 泌尿紀要41巻7号1995年

Table1・CircadianrhythmofserumcortisolandrapidACTHtest

PlasmacortisolandplasmaACTH

(time)7=308:009=0012:0016=0020=0024=00

ACTH(pg/m1)0000000

Cortiso且(μg/dl)30.428.228。328.917.017.315.6

RapidACTHtest

bef{)re 15 30 60(min)

P且asmacortisol(μ9/d且) 15.2 37.8 47.6 56.7

Table2.Metyraponetest

before2448(hour)

PlasmaACTH(pg/ml)

Plasmacortisol(A9/d且)

Plasmall・deoxyoortisol

(0.04-1,16μg/d璽)

Urinaryf}eecortiso且(μ9/day)

Urinary且7-OHCS(mg/day)

0

19.7

3.98

0

2.6

58.5

1,489。8112.5147.2

18.920.522.7

入 院時 現 症=身 長174.5cm,体 重72.5kg,血 圧170/

lOOmmHg,脈 拍90/min,整.満 月様 顔 貌,中 心 性

肥満,頸 部 のbuff'alohumpを 認 め,四 肢 近位 筋 の

萎縮 も認 め た.

入 院 時 検 査成 績=血 液 一般 で はWBCIO,900/mm3

(neutro77.3%,eosinoO.1%,basoO.6%,mono

7.1%,1ymphol2.6%)と 上 昇 して い る 以外 に異 常 な

く,血 液 生 化 学 的検 査 で はK3.5mEq/lと 軽 度 低 下

して い る以外 に異 常 は な か った.

内 分 泌 学 的 検 査:尿 中17-KS(4.6～18.0)13,5

mg/dayと 正 常値 で あ った が,尿 中17-oHcs(3.4

～12 .0)30.lmg/day,尿 中freeコ ル チ ゾール(く120)

8245μg/day,尿 中 ノ ル ア ド レナ リソ(26～121)256

μg/day,尿 中 ドー パ ミ ソ(190～740)1,947.4μg/day

と著 明 な 増 加 が み られ た.ま た,ACTHは 測 定 感

度 以下 で あ り,血 中 コル チ ゾー ル(4.0～18.3μg/d1)

の 日内変 動 を 認 め た(Tablel).大 量 デ キ サ メサ ゾン

(8mg)抑 制試 験 は陰 性 で,RapidACTHtestは

過 剰 反 応 を示 した(Tablel).メ チ ラポ ソ テス トで は,

ACTHは 測 定 感 度 以 下 のま ま で あ った が,血 中 コル

チ ゾール,お よび尿 中freeコ ル チ ゾ ール は低 下 し,

血 中ll-deoxycortiso1の 増 加 が み られ,陽 性 所 見 で

あ った(Table2).ま た,CRFテ ス トは 陰性 で あ っ

た.

画像所見 腹部CTで は,両 側副腎の著明な腫大

が見られ,右 副腎は肝下面と腎の間を背側にもぐり込

むように存在 していた.両 側とも副腎表面に凹凸がみ

られ,結 節形成が予想された(Fig.1).ま た,頭 部
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Fig・2・Adrenalscintigraphyby1311-adosterol.

CT,MRIで は下垂体に異常はみられなかった.1311-

adOstero1副 腎 シソチでは,両 側副腎への過剰集積が

みられた(Fig.2).以 上の所見よりAIMAHと 診断

した.

治療経過=手 術は腰部斜切開にてこ期的に行い,ll

月8日 右副腎を,11月29日 左副腎を摘出した.摘 出標

木は左右とも巨大で長径7cm以 上あり,重 量は右57

g,左78gで あ った.表 面は多数の結節による著明な

凹凸が見られ,割 面は黄色調を呈していた(Fig.3).
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Table3.ClassificationofCushing,ssyndrome

accordingtointernalcause

1)Ipsilateraladrenocorticaldisease

2)Bilateraladrenocorticaldisease

①Se。ondarydisease

・P三tuitaryhypersecretionofACTH

(Cushing,sDisease)

・EctopicACTHorCRHproducingtumors

・Gastricinhibitorypolypeptidedependent

cort語olhypersecretion

②Primarydisease

●BHateraladrenocorticalhyperplasia

Primaryadrenooorticalmicronodular

dysplasia(PAMD)

ACTHindependentbilateraladrenocortical

macronodularhyperplasia(AIMAH)

・Bilateraladrenocorticaladenoma

・Others

modi丘edf}omAiba,sreportD'2)

病理組織検査=一 部に腺管様構造 を持つclearな

胞体を有する細胞と,こ れに圧排される様に存在 し,

eosinophilicな 胞体を有するcompactな 細 胞から構

成されていた(Fig.4).

術後経過:左 副腎摘出術直後よりハイ ドロコルチゾ

ール補充療法 を開始した .電 解質等 の異常は見られ

ず,術 後より高値であった末梢血中の白血球は補充量

減量とともに正常化した.術 後経過は順調で術後14カ

月後の現在,ノ ・イドロコルチゾール37.5mg/day経

口投与にて補充療法を施行 して経過観察中である.

考 察
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両側副腎皮質大結節性過形成によるクッシソグ症候

群は本邦でも報告がみられる1-8).発 生機序は,下垂体

からの長期の刺激に よ り副腎皮質が結節性過形成を

きた し,自 律性を獲得 したと考察している者 もいる

が3・4,6),相羽 らは外来性ACTHの 刺激による副腎細

胞の増生は暗調細胞が増加するのに対 し,AIMAH

では組織学的に増加 している細胞は明調細胞が主で,

酵素免疫組織化学的,超 微形態学的特徴からも索状層

上部の細胞であることを 明らかにした1・2>.つま り,

本来 コルチゾール産生能が低い索状層上部の細胞が著

しい数の原発性増加を起 こし,コ ルチゾール過剰性を

きた したと考えている1・2).これ は,副 腎組織が巨大で

あるにもかかわらず血中コルチゾール値がさほど高値

でない自験例における術前の内分泌学的検査成績,摘

出標本の病理組織学的検査所見とも合致する,

内因性クッシソグ症候群の副腎皮質病変を一側性と

両側性に分けると,両 側性は2次 性と原発性に分けら

れる.原 発性に属するものとしては過形成 と腺腫があ

り,相 羽 らは過形成をPAMD,AIMAHの2亜 型

に分類 している1・2)(Table3).AIMAHは 相羽 らが

集計 した症例に本症例と文献的に検索しえた1例 を含

めて23例 が報告されている1,3).AIMAHに は臨床的

に特徴がみられ,ク ッシング症候群の一つの亜型を成

している。

AIMAHは,男 性 に多い(男:女=16:7),平 均

年齢が52.1歳 と腺腫によるクッシソグ症候群が30～40

歳台に多 く見られるのに対 し比較的高い,平 均重量が

左112.29,右839と 両側副腎とも巨大であ り,左 副

腎が大きい傾向があること,内 分泌学的にはコルチゾ

ール産生が自律的であり,ACTHに 反応性であるこ

と(15例 中13例),CRFテ ス トは陰性であることな

どが特徴である,画 像診断では トルコ鞍,下 垂体に異

常なく,両 側副腎の結節性腫大がみられ,副 腎シンチ

では両側ともアイソトープ取 り込みが増強 しているこ

とが特徴である1-9).

治療 は報告例全例 に両側副腎摘出術 が行われてい

る.下 垂体に対する治療を行った例はない1-9》

結 語

49歳 男性 にみられたACTH非 依存性両側副腎皮

質大結節性過形成により,ク ッシソグ症候群を呈した

症例を報告した.治 療は両側副腎摘出術を行い,術 後

ハイ ドロコルチゾール補充療法を施行 し順調に経過 し

ている.
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