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はじ3うに

後腹膜腔に発生するparagangliomaは比較的まれ

な疾患であ り診断は困難である。われわれは術前膵の

う胞 と診断された 2例 の functiOnally active par,

agangliomaを経験 した。 うち 1例 には腫瘍の典型的

電子顕微鏡像が得 られたので若干の文献的考察を加え

報告する.

症  例

症例 1.39歳 男子.

主訴 :腹部腫瘤および腹痛発作.

家族歴,既 往歴 :特記すべきことなし.

現病歴 :昭和47年 5月 頃より右上腹部痛発作があり

下痢,嘔 気,軽 度の黄疸をともなっていた。某国立病

院に入院しCilbert病と診断された。昭和48年国立が

んセンターを受診 し右季肋部腫層を指摘され精密検査

を受けるように勧められたが仕事のために放置してい

た。以後もほぼ 1カ 月に 1回程腹痛,下 痢の発作があ

り,激しい腹痛の時に発汗,動悸をともなうことがあっ

た。昭和54年発作はさらに頻回となり腹部腫瘤 も増大

したため,昭 和54年2月 当院第 1内科に入院し精査を

うけた。諸検査にて陣の う胞を疑われ手術を目的 とし

て 3月 当科入院した,

入院時所見 !体格中等度,血 圧124/82,脈拍80整,

眼球費膜に軽度の黄染があった.眼 険結膜に貧血はな

く心肺に異常所見はなかった。肝は季肋下に一横指触

知するが表面平滑で,軟 かい。右上腹部に径7cmの 表
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面平滑な圧痛のある腫瘤を触知 した。

検査所見 :血算生化学では,総 ビリルビン2.7mg/

dl,間接ビリルビン2.4mg/dlのほかは異常なかった.

経口糖負荷試験にて糖尿病型であった (表1).

心電図,胸 部X線 写真に異常はなかった。上部消化

管透視の腹臥位にて十二指腸窓の開大,胃 前庭部大弯

および十二指腸球部の圧排像がみられた。乳頭部は正

常であった。経静脈性胆道造影では胆管は造影良好で

あり拡張はなかったが左後方よりの圧排所見があっ

症 例 2
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図 1 症 例 1 超 音波断層像

膵頭部に一致して巨大な腫瘤が描出され,充 実性

の部分とのう胞状の部分が混在している。

図2 症 例 1 選 択的腹腔動脈造影

胃十二指腸動脈の左方への圧排像とその分校の伸

展像が認められるが腫瘍濃染像,encasementは な

もヽ

ブt i .

腹部超音波検査では腫瘤は腎静脈,下 大静脈を圧排

し膵頭部に位置していた.内 部は充実性部分と多房性

の う胞状構造が混在していた(図 1).コ ンピューター

断層像 (以下 CT)で は膵頭部の う胞状腫瘤 と診断され

た。選択的腹腔動脈造影では,胃 十二指腸動脈および

その分枝の左方への圧排仲展(図2),選 択的上腸間膜

動脈造影では上腸間膜動脈の左方への圧排所見が認め

られたが,腫瘍濃染像や encasementはなかった。内視

鏡的膵管造影では主膵管は膵尾まで造影され狭窄不整

像はなく上方への伸展像があった。以上より膵の う胞

または陣癌を疑い昭和54年4月 開腹 した。

手術所見 :腫瘤は膵後部にあ り下大静脈,大 動脈 と

癒着し血管豊富であった。触診により著明に血圧が上
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図 3b

a:症 例 l HE染 色×100.

腫瘍細胞は比較的大きな核と好酸性徴細頴粒の豊

かな胞体をもつ。

bi症 例 2 HE染 色×100.

腫瘍細胞は円形から橋円形の大型で明瞭な核をも

ち胞体には好酸性類粒を豊富にもつ。細胞は敷石状

に配列し細胞間には豊富な毛細血管網がある。

昇した。

摘出標本 :腫瘤は7×5×4.5cmで線維性被膜 に包

まれ黄褐色の実質を持ち,中 心にの う胞が混在 してい

亨【こ.

病理組織像 :腫瘍は比較的大きな核 と好酸性微細顆

粒の豊かな胞体をもつ細胞からな りparaganglioma

と診断された (図3a).

術後経過 :手術15日目に腸閉塞症を合併し開腹,癒

着剣離,小 腸部分切除術を施行した,そ の後は順調に

経過 し再手術後60日目に軽快退院した。術後 4年 3カ

月現在再発の徴なく健在である。

症例 2.46歳 男子.

主訴 :腹部腫瘤.家 族歴,既 往歴 :特記すべきこと

なし,

現病歴 :昭和50年鯖右側に鶏卵大の腫瘤を触知 して

近医を受診 したが診断つかず放置 していた。腫瘤は

徐々に増大したが腫瘤圧迫時に胸内苦悶感,頭 痛など

の症状があった。昭和55年 7月某医にて CT,超 音波検

査を施行され膵のう胞を疑われ開腹された。術中血圧

上昇著明であ り不整脈も出現したため手術は中止され

た。昭和55年10月再手術を目的 として当科へ入院した。

入院時所見 :体格中等度,血 圧140/80,脈拍60,整 ,

眼球費膜に黄染なく眼球結膜に貧血はなかった。心肺

に異常所見はなかった。肝陣は触知しない。上腹部正

中切開疲痕があ り右上腹部に径12cmの 表面平滑な腫

後腹膜腔に発生したfunCtiOnally active paraganglloma

図 3a
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図 4a 症 例 2 超 音波断層像

腫瘤は巨大なのう胞状腫瘤,内 部に隔壁様の充実

性エコー像がある.

図 4b 症 例 2 CT像

陣頭部に一致して比較的厚い被膜をもつのう胞状

腫瘤.

瘤を触知し腫瘤の圧迫により動摩,頭痛発作があった。

検査所見 :血算生化学では異常を認めない (表 1).

心電図,胸 部X線 写真も異常なし,超 音波検査では巨

大なの う胞性の腫瘤であ り内部に隔壁様の充実性構造

を認めた (図4a)。 CTで は下大静脈腹側に位置 し比

較的厚い被膜で包まれたのう胞状腫嬉であ り,副 腎,

肝 とは区別できた (図4b),選 択的腹腔動脈造影およ

び上腸間膜動脈造影では腫瘤周辺動脈の左排伸展像は

あるが,腫 瘍濃染像,encasementは なかった。尿中

vanillyl mandelic acid(VMA)排泄量は,36.3mg/

日 (正常値2～12mg/日 )尿 中 adrenalineは34.7ng/日

(正常値12ng/日以下)尿 中 nOradrettalineは243.8ng/

日(正常値10～90ng/日)で あ り,い ずれも著明な上昇

が認められた。以上よりfunctiOnally active paragan‐

gliomaと診断し昭和55年10月開腹 した。

手術所見 !腫瘤は輝後部に位置し十二指腸下行脚を
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図 5b

ai症 例 2 電 顕像

ノルアドレナリン分泌顆粒,小 さな電子密度の高

い類粒をもつ空抱状の類粒.

bi症 例 2 電 顕像

アドレナリン分泌顆粒.う すいhaloをもつ中等

度染色性頼粒.

前方へ圧排,下 大静脈を後方へ圧排する血管豊富な腫

瘤で触診により血圧は270/110まで上昇した。腫嬉摘出

直後は血圧は70に低下 した。

摘 出 標 本 1 1 1 ×9 ×6 . 5 c m の暗 赤 色 の n e C r o t i c

massを 含んだの う胞状腫瘤であ り内容物の VMAは

2.lmg/″ adrenaline Fま941ng/′, nOradrenaline″ま

5,550ng/′であった。

病理組織像 !腫瘍細胞は円形から橋円形の大型の核

を持ち胞体には顆粒を豊富に持つ。細胞は敷石状に配

列しこれら腫瘍細胞間には豊富な毛細血管網がみられ

paragangliomaと診断された(図3b)。 電子顕徴鏡像

はグルタールアルデハイ ドとオス ミウム酸の二重固定

により観察した.細胞内にうすいhaloを持つ中等度染

色性顆粒 (adrenaline分泌顆粒)と 小さな電子密度の

高い顆粒を持つ空胞状の頼粒 (nOradrenaline分泌顆

粒)の 2種 の顆粒を有するparagangliomaに典型的な

像を観察できた (図5a,b).

術後経過 t術翌日には,尿 中VMA 128mg/日 ,

adrenaline 25.7ng/日, noradrenaline 142.Ong/日,

術後10日目には,尿 中VMA 9.8mg/日 ,adrenaline

5.3ng/日,noradrenaline 84.6ng/日と正常値になっ

た。術後合併症なく順調に経過し30日目に退院した。

2年 10カ月後の現在再発の徴なく健在である。

考  察

paragangliomaは,発 生学上neural crestに出来す

図 5a
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るparaganglionより発生する腫瘍をい うが,分 類に

ついてはかなりの混乱がある。すなわち変感神経系起

源の場合クロム親和性であリカテコールアミン内分泌

活性を有するものはpheochromocytomaと 呼ばれ,
一方副交感神経系起源の場合には非 クロム親和性で

chemoreceptorの機能を有しcarOtid body tumorに

代表 され chemOdectomaと '平ヤま,■ることが疹レかっ

た1)。しかし非クロム親和性でカテコールア ミン内分

泌活性のあるもの幼。や,ク ロム親和性で内分泌活性の

ない症例。などが報告されてこれらの呼び方は不適当

であると考えられている。Glennerら的は paragang‐

liomaを解剖学的発生部位から,1)brachiometric,2)

intravagal,  3)aorto‐sympathetic,  4)visceral

a u t o n o m i cと分類 してお りさらに内分泌活性の有無

か らf u n c t i o n a l とn o n , f u n c t i o n a l と2 つ に 分 類 し

たい。すなわちわれわれの 2症 Fllはfunctionally active

aorto・sympathetic paragangliomaと分類される。近

年 Perseらのは胎生期 neural crestに起源 し共通の細

胞化学的性質を有 し,と くにあ る種 のア ミノ酸 を

uptakeし,脱カルボキシル化する能力のある細胞を,

APUD(Amine Precursor Uptake Decarboxylation)

と呼びこれを起源 とする腫瘍を APUDomaと 呼んで

いる。これには多 くのホルモン産生腫瘍が含まれ par.

agangliomaも その 1つ である。APUDomaは 電顕で

観察すると限界膜を有するelectron denseな類粒を

有することが共通の特徴 とされている。.paragang‐

liomaは 2種 の顆粒を持つ。1つ は adrenaline分泌類

粒 と考 えられ る うすい haloを持つ中等度 electron

denseな頼粒であ り,ほ かの 1つ は noradrenaline分

泌類粒 と考えられる小さな電子密度の高い類粒を持つ

空胞状の頼粒である.症 例 2に おいて典型的所見を得

た。これら頼粒は臨床的にnon‐functionalなものにも

みられカテコールアミンの合成と分泌は平行 していな

い.腫 瘍の病理組織学的特徴は,血 管豊富な網状の間

質を有し微細顆粒状ないしは均一の細胞質をもち濃染

性の円形の核を持つ細胞が胞巣状に配列することであ

る (Zellballen)5). malignant paragangliomaも 2多く

報告 されている。Mayo Clinicの報告では adrenal

paragangliomaで は11.2%(14/124)に ,extraadrenal

paragangliomaでは28.5%(4/14)が 悪性の経過 を

とったとしているり。一般的に内分泌性の腫瘍は,その

良悪性の半」定を病理組織学的に細胞の形態から判断す

ることは困難 と考えられるが Lackら は mitOsisの程

度,血管浸潤の有無から可能であると報告している1の.

後腹膜腔に発生したfunCtiOnally active paraganglioma   日 消外会誌 17巻  3号

診断は内分泌活性のある症例では血中および尿中カテ

コールアミンの定量により比較的容易であるが,わ れ

われの症例のようにカテヨールアミン分泌過剰による

症状が間歌的であ り気づきにくい症例や内分泌不活性

の症例では診断が困難になる。これらは巨大な腫瘤 と

して発見されることが多い1ン).後腹膜腫瘤の診断には

CT,超 音波検査などの画像診断が有用だが腫瘤が巨大

となれば周囲臓器 との関係が不明瞭 となり診断は困難

となる。肝癌,膵 疾患 と術前診断された症例が報告さ

れている1分1ゆ.ゎ れわれ 2症 例も術前診断は陣の う胞

であった。paragangliomaは血管に富むことから診断

には血管造影が有用であるが,わ れわれの 2症例では

腹腔動脈造影および上腸間膜動脈造影では周囲血管の

圧排所見を得たのみであった。後腹膜腫瘤の疑われる

場合大動脈造影を行 う必要がある。治療は腫瘤の摘除

が唯一の方法であ り他の adjuVant therapyは有効で

はないり1い。手術にさいしては腫瘍が易出血性であ り

大量出血をきたしやす く1',ま た内分泌活性のある場

合術中の血圧変動 も大きく十分な注意が必要である。

ま と め

術前陣の う胞 と診断された functionally active par‐

agangliomaの 2症 例を報告 し,膵 頭部腫瘤の鑑別診

断にあたってこの疾患の存在を念頭におく必要性をし

めした。

本論文の要旨は第18回日本消化器外科学会にて発表し

ブt .
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