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We report a case of adrenal pheochromocytoma in a patient with neurofibromatosis type 1 (NF1). A

65-year-old female patient was admitted to our hospital for examination of a right adrenal mass. The

adrenal tumor was incidentally discovered by abdominal computed tomography during examination for

hypertension in another hospital. She had large multiple neurofibromatous lesions and café-au-lait spots on

the trunk. We thought that it was difficult to make a skin incision on normal skin. Serum and urinary

catecholamines were markedly increased. Magnetic resonance imaging revealed a solid round tumor 3 cm

in diameter, located in the right adrenal gland. Laparoscopic right adrenalectomy was performed. Serum

and urinary catecholamines returned to the normal range on post-operative day 10. Laparoscopic surgery

may be a good option for NF1 patients with pheochromocytoma, especially those who had multiple

neurofibromatosis on the trunk.

(Hinyokika Kiyo 58 : 17-19, 2012)

Key words : Neurofibromatosis type 1, Pheochromocytoma, Laparoscopic adrenalectomy

緒 言

神経線維腫症 1型 (NF1) は皮膚症状を特徴とする

常染色体優性遺伝疾患であるが，時に褐色細胞腫を発

症することが知られている1)．

今回われわれは，体幹に多発する高度な神経線維腫

のため，腹腔鏡下副腎摘除術を選択した，NF1 に発

症した副腎褐色細胞腫の 1例を経験したので報告す

る．

症 例

患者 : 65歳，女性

主訴 : 高血圧

既往歴 : 1984年子宮筋腫

家族歴 : 母・高血圧，長男・皮疹

現病歴 : 20歳代より全身に多発する皮疹が出現．神

経線維腫の診断を受けるも放置．2009年11月，高血圧

(245/112 mmHg) を指摘され近医を受診．腹部 CT に

て右副腎腫瘍を認め，精査目的に当院内分泌内科入院

となった．

現症 : 身長 142 cm，体重 45 kg，血圧 150/82 mmHg，

脈拍72/分整．体幹を中心に，カフェオレ斑および多
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Fig. 1. Multiple café-au-lait spots and neurofibro-
matosis on the trunk.

発する腫瘤を認めた (Fig. 1）．当院皮膚科にて生検を

施行，神経線維腫の診断を得た．

検査所見 : 血算・生化学検査に異常は認めなかっ

た．内分泌学的検査にて血中アドレナリン 440 pg/ml

（正常値100未満），ノルアドレナリン 1,870 pg/ml

（正常値100∼450），ドーパミン 40 pg/ml（正常値20

未満），尿中メタネフリン 0.55 mg/day（正常値0.05∼

0.20），ノルメタネフリン 0.38 mg/day（正常値0.10∼
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Fig. 2. T2-weighted magnetic resonance imaging
showed a 22×22×31 mm mass in the right
adrenal gland (arrow).

0.28）と高値を認めた．

画像所見 : 腹部 CT にて，右副腎に不均一に造影さ

れる 22×22×31 mm の腫瘍を認めた． MRI T2 強調

画像では，右副腎に高信号を呈する 22×22×31 mm

の腫瘍を認めた (Fig. 2）．131 I-MIBG シンチグラ

フィーでは，右副腎に一致して集積を認めたが，他の

部位に集積は認めなかった．

以上より，NF1 に合併した右褐色細胞腫と診断し

た．体幹に多発する高度な神経線維腫のため，開放手

術は困難であると判断し，2010年 3月26日腹腔鏡下右

副腎摘除術を施行した．皮膚の腫瘤を避けるように

ポートを留置しなければならず，また皮膚が硬かった

ため，留置にやや難渋した．手術操作の影響で，収縮

期血圧が一時 180 mmHg 台まで上昇したものの，そ

れ以外は特に問題なく手術を終了した．

肉眼的所見 : 腫瘍は径 3 cm，辺縁平滑，弾性硬の
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Fig. 3. Macroscopically the resected tumor was a
solitary dark-red mass with encapsulation.
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Fig. 4. Microscopic appearance of the tumor (HE
×20).

充実性で，割面は暗褐色調であった (Fig. 3）．

病理組織所見 : 好塩基性の細胞質を有する腫瘍細胞

が増生し，周囲と境界明瞭な結節を形成していた．ま

た異型核分裂と胞巣の中心性壊死を伴い，胞巣状の配

列を構成していた (Fig. 4）．

術後血中および尿中カテコラミンは漸減し，10日目

に正常化した．高血圧症は残存したものの，降圧剤の

減量が可能であった．また，皮膚切開部の創傷治癒も

特に問題はなかった．術後 1年が経過した現在，再発

などは認めていない．

考 察

米国国立衛生研究所の診断基準によると，NF1 は，

○1カフェオレ斑，○2複数の神経線維腫または 1つの蔓

状線維腫症，○3腋下または鼠径の雀卵斑，○4視神経膠

腫，○5 複数の Lish 結節（虹彩の過誤腫），○6 骨病変

（蝶形骨形成不全，偽関節，側弯など）のうち 2つ以

上の症状，もしくは 1つ以上の症状と 1親等の家族歴

を満たすことで診断するとされる1)．本症例では，体

幹を中心に多発するカフェオレ斑と，皮膚腫瘤が組織

学的に神経線維腫と診断されたためNF1 と診断した．

NF1 は皮膚症状を特徴とする常染色体優性遺伝疾

患で，その発症率は3,000∼4,000人に 1人の頻度であ

る2)．本疾患の約50％は遺伝するが，残りの50％は突

然変異にて発症するとされている3)．NF1 は癌抑制遺

伝子である NF1 遺伝子の突然変異により，neurofi-

bromin が産生されず，Schwann 細胞にて Ras 蛋白が

活性化されるため神経原性腫瘍が発生すると考えられ

ている2)．そのため，NF1 に褐色細胞腫が合併するこ

とがよく知られており，その頻度は0.1∼5.7％とされ

ている4)．しかし，剖検例ではその頻度が 3. 3∼

13.3％と高くなる5)．その理由として，無症候性の褐

色細胞腫が8.6％に認められるためであると報告され

ている2,6)．

一方高血圧症の原因として，褐色細胞腫によるもの
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は全体のわずか0.6％にすぎない7)．しかし NF1 患者

が高血圧症を呈した場合，その原因が褐色細胞腫によ

るものは56％にのぼる8)．本症例においてもその発見

契機が高血圧症であったことから，NF1 患者に高血

圧や異常発汗などの症状が現れた場合，褐色細胞腫を

併発している可能性を念頭におき精査する必要がある

と思われた8,9)．

治療法として，外科的切除が必要であることは周知

のことである．これまでの報告では，腫瘍径が比較的

大きいため開腹手術を選択した症例が散見される

が3,10,11)，現在では腹腔鏡手術が第 1選択となってい

る1,12,13)．しかし，その多くがカフェオレ斑を認める

のみで，本症例のように体幹に多発する神経線維腫を

合併している報告は認めなかった1,3,12~14)．本症例で

は，多発する神経線維腫のため，皮膚切開が困難であ

ると判断し腹腔鏡手術を選択した．ポート位置の決定

や，その留置にやや難渋したものの，術中は特に問題

なく手術を完遂した．また，皮膚切開創の治癒も経過

中良好であった．

結 語

NF1 に発生した褐色細胞腫に対し，多発する高度

な神経線維腫のため，腹腔鏡下手術を選択した症例に

ついて報告した．
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