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結  言

後腹膜腫瘍は比較的まれな疾患で,嚢 腫,奇 形腫,

肉腫,神 経芽腫などが多いが,術 前の鑑別診断には難

渋する症例が少なくない現状である。最近われわれは,

腹部腫瘤を主訴 とした後腹膜腔原発 nOnifunctioning

paragangliomaとい うきわめて珍 しい 1症 例を経験

した,交 感神経系や労神経節系の腫瘍は,古 くから純

形態学的に分類されてきたが,近 年 neural crest出来

の腫瘍を産生ホルモンによって分類する試みが盛んと

なるにしたがい,名 称が錯綜 し混乱している現状であ

る1l paragangliomaの
組織型は褐色細胞腫の明細胞

優位型 とほぼ同じであ り,そ の機能的性格は神経芽腫

と褐色細胞腫の中間に位置すると考えられているり。

今回は,わ れわれが経験 した後腹膜腔大動脈周囲発生

型 nOn‐functioning paragangliomaの 1症 イ列を,診断,

治療,光 顕および電顕的病理組織所見の面より,文 献

的考察を加えて報告する.

症  例

患者 t42歳,女 性.

主訴 :上腹部痛,嘔 気

既往歴 :17歳,左 下肢脂肪腫摘出

家族歴 :特記すべきことなし.

現病歴 :昭和57年 2月 下旬ごろより上気道炎様の症

状が続き近医で投薬を受けていたが,同 年 3月 8日 に

上腹部痛,嘔 気,嘔 吐が出現したため,当 院内科を受

診した。内科外来にて左上腹部腫瘤を指摘され,精 査
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目的で外科入院となった。

入院時所見 :身長152cm,体重48kg,体温36.2℃,脈

拍72/分,整 ,血圧130/80mmHg,意 識清明,顔色良好.

眼険結膜貧血なく,眼 球強膜黄痘なし.両 側頸部,鎖

骨上部 リンパ節を触知せず.胸部理学的所見異常なし.

肝,陣 は触知 しなかった。左上腹部に小児頭大の軟 ら

かい,一 部嚢胞状の腫瘤を触知 し,圧 痛はなく,可 動

性に乏 しかった。

入院後経過 !検査所見は,末浦血は軽度貧血があり,

検尿,便潜血反応に異常は認められなかった。肝機能,

腎機能,血清アミラーゼ,尿アミラーゼ値は正常であっ

ヲti.

腹部 computed tomography(以下 CTと 略す)写真

では,解 尾部に連続 して左外側,背 側に伸びる長径約

20cmの 多房性襲胞性腫瘍が描出され,膵 尾部原発の

嚢胞状腫瘍が疑われた (写真 1).

上腸間膜動脈造影では,上 腸間膜動脈本幹が腫瘍に

より右上方へ圧排されていたが,陣 から腫瘍への栄養

血管は認められなかった。同様に腹腔動脈造影でも,

膵から腫瘍への栄養血管は認められなかった。下腸間

膜動脈造影では,左 結陽動脈が外上方へ圧排されてい

ブと.

経静脈的腎孟造影では,左 尿管が腫瘍により側方へ

圧排 されていた。

胃十二指腸透視では,胃 大弯側が腫場により壁外性

に圧排されていた.

以上の検査結果より,膵 尾部あるいは後腹膜腔原発

の多房性嚢胞性腫瘍の診断で,同 年 4月 4日 手術を施

行した。
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写真 1 腹 部CT写 真 :解尾部に接して,左 外側,背

側に伸びる多房性嚢胞性腫場がみられる。

写真 2 開 腹所見 !大動脈左前面を基底とする暗赤色

多房性嚢胞性腫瘍がみられる。

手術所見 :全身麻酔下に上腹部正中切開で開腹 し

た。腫瘤は後腹膜腔大動脈前方に位置 し,20× 18X15

cmの 暗赤色多房性の軟らかい腫瘍で,表 面を大小の

血管が取 り囲み,易 出血性であったが,周 囲への浸潤

傾向は認められなかった(写真 2)。 こ の腫瘍は,大 動

脈左前面に最も広範かつ強固な癒着面を有していたの

で,同 部より発生したものと推預Jされた。手術術式は,

腫瘍摘出術のみ施行した。

摘出腫瘍のホルマ リン固定後の割面は,内 腔に血液

を充満する多房性嚢胞の所見であった (写真 3).

腫瘍の血性内容液のノルア ドレナ リン値は,12ng/

mlと きわめて高値であった。
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写真 3 ホ ルマリン固定後の肉眼的割面 t内腔に血液

を充満する多房性裏胞である.

写真 4 腫 瘍の光顕的病理組織像 :血管がきわめて豊

富で腫瘍細胞からなる小胞巣がその周囲を埋めてい

る (HE‐200×).

病理組織学的所見 :光顕的には,腫 場はきわめて血

管に富み,腫 瘍細胞が密にその周囲を埋めているのが

基本的特徴であり,腫 瘍細胞はやや大型で,多 角形か

ら紡鍾形を呈し,核 は類円形から精円形を塁するもの

が多かった。細胞質は好酸性で細顆粒状にみえるもの

もあり,ま た腫瘍細胞から成る小胞巣が血管腔の豊富

な結合織に囲まれた,典 型的なalveolar pattemもみ

られ, さらには紡鍾形細胞が毛細血管を中心に同心円

状に配列するいわゆるpttudorosette様配列を呈する

部分も認められた (写真4).

細胞質にはGrimelius染色陽性のargyrophil顆粒

の存在が証明されたが,Fontana‐Masson染 色陽性の

argentttm顆粒は認められなかった (写真 5)。

電顕的には,細 胞質に直径0.1から0.彰 程度の円形

の神経内分泌頼粒の存在が認められ,ま た大型で不規

則でやや角ばったlipOfuscin様顆粒の現在もみられた
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写真 5 Grimelius染色組織像 :細胞質内に染色陽性

のarttrophil顆粒の存在が証明された (400×).

写真 6 電 顕的病理組織像 i細胞質に直径01か ら03

メの円形の神経内分泌類粒の存在が認められた (ホ
ルマリン固定後の戻し電顕写真。13,000×挿入図は

35,000×).

(写真 6).

以上の臨床経過および生化学的,病 理組織学的結果

より,本 症例は,後腹膜腔原発の non‐functioning par‐

agangliomaと 診断した。

術後経過 :良好で,術 後44カ月の現在健康に日常生

活を営なんでいる。

考  察

後腹膜腫瘍は比較的まれな疾患で, しかもそれぞれ

に特徴的な症状はほとんどなく,腫 瘍による圧迫症状

が主であるため,術 前に鑑別診断することは困難で,

病理組織学的検討に頼 る症例が少な くない現状であ

る。本邦における後腹膜腫瘍の組織診断は,笹 野めによ

れば悪性 リンパ腫が最も多 く92/276(33%),次 いで平
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滑筋肉腫,脂 肪肉腫,横 紋筋肉腫,奇 形腫が 6～ 10%

で,paragangliomaは 5/276(1.8%)と 報告されてい

る。

paragangliomaは ,発 生学上 neural crestに由来す

る芳神経節 (paraganglion)よ り発生する腫瘍をいう

が,交 感神経系起源の場合クロム親和性でカテコール

アミン内分泌活性を有するものが多 く,一 方副交感神

経起源の場合には非クロム親和性で内分泌非活性のも

のが多いといわれている11し かし非クロム親和性で

内分泌活性のあるもの。9や,ク ロム親和性で内分泌活

性 の な い症 例いな ど も報 告 され て い る。そ こで

Gl e n n e r I )は, p a r a g a n g l i o m aを解剖学的発生部位か

ら, 1)brachiometric, 2)intravagal,  3)aorto―

sympathetic,4)visceral autonomicと分類し, さら

に 内 分 泌 活 性 の 有 無 か らf u n c t i o n i n g とn o n ―

functioningの2つ に分類した。この分類によれば,自

験例ヤまnon‐functioning aorto‐sympathetic paragan‐

gliomaと 分類される。

また Pearseのは,neural crestに由来し共通の細胞

化学的性質を有する細胞をAPUD(Amine Precursor

Uptake Decarboxylation)系細胞を呼び, 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,paragangliomaも そ

のひとつであ り,電 顕的には限界膜を有するelectron

denseな顆粒を有す ることが共通の特徴 とされてい

る。自験例の電顕的所見でも,細 胞質内に同様の円形

の神経内分泌顆粒の存在を観察した。

腫場の光顕的病理組織像の特徴は,腫 瘍細胞が多形

性,異 形性であるが,ほ ぼ円形で細胞質に富み,そ の

配列は胞巣状構造をなし,毛 細血管に富んだ網状の間

質に接するように存在することとされている。.自 験

例の病理組織学的所見では,腫 瘍はきわめて血管に富

み,多 角形から紡錘形を塁する腫瘍細胞が密にその周

囲を取 り囲み,核 は類円形から精円形を呈するものが

多 く,Grimelius染色陽性,かつ電顕的にも神経内分泌

類粒が証明されたことから,paragangliomaと 診断す

るに十分と考えられた。

maligant paragangliomaに関しては,Mayo Clinic

ヤまadrenal paragangliomaの 14/124(11%)extra,

adrenal paragangliomaの4/14(29%)と 報告してお

り的,mitosisの程度,血 管侵襲の有無で判定すべきで

あるとされているいが, この点では自験例は良性 と考

えられた。

本邦における後腹膜腔に発生し高血圧などの症状を

示さなかった nOn‐functioning paragangliomaの報告

は,1971年 に桜井りが 5例 ,1976年 に福鳴1いが 7例 ,
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表 1 後 腹膜座原発 Non‐functiOning ParagangliOma

本邦報告19症例の構成

374歳 (13～69歳)

男10(53%), 女 9(47%)

腹部腫癌 8(42%)

腹部膨隆,膨 満 2(11%)

上腹部痛 5(26%)

肛門痛  1(5%)

尿量減少 2(11%)

発熱   1(5%)

発生部位    左 後腹膜腔  12 (63%)

右後腹膜腔  5 (27%)

右目l腎髄質  1 (5%)

仙骨前後腹膜腔 1(5%)
クローム親和性  陽 性   5(26%)

陰性   11(58%)

不明   3(16%)

1981年に池内1つが15例を集計している。今回われわれ

が後腹膜腔に発生し,高 血圧などの内分泌活性症状を

呈さなかったnOn‐functioning paragangliomaの本邦

報告例 として集計 しえたのは,自 験例を含めて19

例1り～1つでぁった(表1).自験例はGrimelius染色陽性

かつ電顕的に神経内分泌頼粒が証明され,腫 瘍内容液

のノルアドレナリン値も高値を示したが,術 前高血圧

の既往はなく,術 前 。術後で血圧の変動もなかつた。

この原因に関して,カ テヨールアミン分泌量の多寡,

分泌と機能発現の間のblockerの存在,分 泌過剰によ

る症状が間歌的である症例が多く,気 づき難いなど推

測されており,現 在のところ詳細は不明である。

診断は,臨 床症状および経過,血 中尿中カテヨール

アミン量,血 管造影,CT,超 音波検査などが有用1つと

されているが,腹 部腫瘤として発見され,解 疾患,他

の後腹膜腫瘍と術前診断されることが多い。

治療は,他 の後腹膜腫瘍と同じく外科的摘出が唯一

の方法であるが,手 術に際しては腫瘍がきわめて血管

に富み,大 動脈や大静脈と癒着している症例もあるの

で大量出血を来しやすく,十 分な注意が必要と考えら

れる.

結  語

腹 部 腫 瘤 を主 訴 と した後 腹 膜 腔 原 発 n O n _

functioning paragangliomaの1症例を,診 断,病 理,

光顕および電顕的病理組織学所見の面より,考 察を加
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えて報告 した。
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