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We report a case of an adrenal pheochromocytoma that ruptured spontaneously and caused multiple
 

organ failure (MOF). Spontaneous rupture of pheochromocytoma is extremely rare, but it can be lethal
 

because of dramatic changes in the circulation.

A 44-year-old woman was hospitalized because of the sudden occurence of left loin and back pain with
 

hypovolemic shock due to hypotension. Abdominal CT scan showed a hemorrhaging left adrenal mass
 

surrounded by a massive hematoma.MOF developed and we decided to proceed conservatively because an
 

emergency operation could be dangerous.The patient recovered from MOF and 122 days after the rupture,

surgery was undertaken.The pathological diagnosis was adrenal pheochromocytoma.Shinshu Med J 55 :

191―198, 2007
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は じ め に

褐色細胞腫自然破裂はきわめてまれである。しかし，

発症直後より循環動態に劇的な変化をもたらし，致死

率は約30-50％と報告されており ，死に至る場合

も多い。今回，副腎褐色細胞腫の自然破裂により多臓

器不全をきたしたが，救命し得た１例を経験したので

ここに報告する。

症 例

患者：44歳，女性。

主訴：左季肋部～背部痛。

家族歴：特記すべきことなし。

既往歴：高血圧なし，高血糖なし。

現病歴：2003年５月頃より時々背部痛あるも放置し

ていた。同年８月12日午前１時頃より旅行先にて左季

肋部～背部痛が出現。同日午前３時頃某院救急外来を

受診し，尿潜血陽性のため尿管結石が疑われ，同院に

入院となった。午前８時頃より血圧が70mmHg台に

低下し，脈拍が120/minから140/minへと増加を認

め，徐々に増悪した。昼頃から一過性呼吸停止を認め

たため，挿管，昇圧剤投与開始。腹部造影CT検査に

て左副腎部に一致して径８cm大の腫瘤および同部周

囲に血腫を認め，左副腎腫瘍からの出血による出血性
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ショックが疑われた（図１）。午後３時頃，精査加療

目的にて当院救急部に救急搬送された。

入院時現症：身長156.8cm，体重58.5kg。意識：

GCS E4VTM6，体温39.4℃，血圧101/62mmHg

（ドーパミン18γ投与下），脈拍146/分・整，呼吸数

40回/min，SpO 99％（8l/min O T-tube），胸部：

心音・呼吸音 清，腹部：全体に膨隆・圧痛あり，反

跳痛・筋性防御あり。四肢末端：チアノーゼ・冷感あ

り。皮膚：異常所見なし。神経：異常所見なし。

入院時検査所見：（表１）。

臨床経過：当院救急部に入院。出血性ショック，急

性腎不全，肝不全，呼吸不全，DICと判断し，８月

12日大量補液およびMAP輸血，昇圧剤投与にて循環

動態を安定させた上で血管造影検査を施行した。左腎

動脈直上で腹部大動脈から直接分岐する左中副腎動脈

の造影にて造影剤の血管外漏出を認め，同血管が腫瘍

の栄養血管の可能性が示唆された（図２）。しかし，

塞栓術が手技的に困難であること，バイタルが落ち着

いていることから塞栓術は施行せず，保存的に経過を

追う方針とした。

図２ 血管造影検査 発症17時間後（８月

12日午後８時）

左腎動脈直上で腹部大動脈から直接分岐

する左中副腎動脈（Ａ，Ｂ 黒矢印）の造

影にて造影剤の血管外漏出（Ｂ 白矢印）

を認め，同血管が腫瘍の栄養血管の可能性

が示唆された。

表１ 入院時検査所見

〔生化学，血算，凝固〕

WBC 10,690 /μl  CK 4,630 U/l
 

RBC 242×10/μl  ChE 113 U/l
 

Hb 7.3 g/dl  AMY 455 IU/ml
 

Hct 20.6 ％ UA 11.5 mg/dl
 

Plt 9.0×10/μl  Na 141mEq/ml
 

TP 3.0 g/dl  K 3.7mEq/ml
 

Alb 1.7 g/dl  Cl 105mEq/ml
 

BUN 28 mg/dl  Ca 6.7 mg/dl
 

Cr 2.60 mg/dl  GLU 48 mg/dl
 

AST 2,560 IU/l  CRP 0.27 mg/dl
 

ALT 4,030 IU/l  PT 35.1 sec

γGTP 16 IU/l  PT ％ 12.9 ％

T-bil 0.49 mg/dl  APTT 50.7 sec
 

ALP 160 U/l  AT-III 32.6 ％

LDH 5,450 IU/l  FDP-DD 16.7 μg/ml

〔血液ガス（8l/min OT-tube）〕

pH 7.297 HCO 15.1 mEq/l
 

PaO 91.6 mmHg  ABE －10.0

PaCO 31.9 mmHg

〔尿定性，尿沈査〕

潜血 ３＋ RBC ≧100/HPF

蛋白 ２＋ WBC ３-４/HPF

尿糖 ± 顆粒円柱 ＋

〔血中内分泌〕

※アドレナリン(8/15) 0.02ng/ml 〔基準値≦0.17〕

※ノルアドレナリン(8/15) 3.6μg/ml 〔基準値0.15－0.57〕

〔尿中内分泌〕

※VMA(8/13) 324μg/mg/cr 〔基準値1.2－4.9〕

※HVA(8/13) 242μg/mg/cr 〔基準値1.6－5.5〕

アドレナリン(9/22) 2.0μg/day 〔基準値１－23〕

ノルアドレナリン(9/22) 181μg/day 〔基準値29－120〕

ドーパミン(９/22) 710μg/day 〔基準値100－1,000〕

※ドーパミン投与下での値

血清ミオグロビン 16,000mEq/ml

尿中ミオグロビン 278,000mEq/ml

図１ 腹部造影CT検査 発症11時間後（８月12日午後２時）

左副腎部に一致して径８cm大の腫瘤（矢印）および同

部周囲に血腫を認める。
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急性腎不全に対しては，２日目より持続的血液濾過

透析（CHDF）を開始。胸水貯留減少，尿量増加，

血清クレアチニン値低下が徐々に見られ，９月12日に

CHDFから離脱した。肝不全に関しては，トランス

アミナーゼは８月13日をピーク（AST 15,240IU/l，

ALT 12,720IU/l）として徐々に改善，凝固能はFFP

持続投与にて改善した。遅れてビリルビン上昇が徐々

に進行し，８月26日にはT.bil 37.16mg/dlに達した

ものの，経過観察にて徐々に改善が見られた。呼吸不

全に対しては，胸腹水による呼吸状態への影響のため，

人工呼吸管理とした。胸水は先に左肺に貯留を認め，

後に右肺にも認められたため，両側ともに持続胸腔ド

レナージを施行し，呼吸状態の安定を待ち，８月22日

に抜管を行った。DICに対しては，FFP，UR（ウリ

ナスタチン），ATⅢ，血小板投与等を行い，DICか

ら離脱した（図３）。８月25日より経口摂取を開始し

排便も良好となった。

一方，８月23日より徐々に貧血の進行を認め，また

８月26日には左側腹部から背部にかけて圧痛が出現し，

出血の持続が疑われたため腹部単純CTを再検した。

しかし，腫瘍および血腫の増大は明らかではなく，

CT上は出血を積極的に疑う所見に乏しかったため，

MAP輸血を繰り返し行った（図４）。８月30日，手術

的治療の検討と加療目的に泌尿器科に転科となった。

血中カテコールアミン３分画，尿中コルチゾール，

アルドステロン，レニンの日内変動，17KS，17

OHCS，遊離コルチゾール，尿中アルドステロン３分

画，メタネフリン２分画測定では大きな異常を認めず，

Cushing症候群，原発性アルドステロン症，褐色細胞

腫の可能性は低いと考えられた。

I－MIBGシンチグラフィを２回施行したが（９

月４日，11月16日），ともに集積は正常範囲内であっ

た。

12月17日（発症120日後）のCTでは，血腫の大き

さは約６cm大と縮小していた。血腫の内側下方に造

影される充実部が存在し腫瘍の可能性が考えられ，12

月19日，左副腎腫瘤摘出術を施行した。

手術所見：全身および硬膜外麻酔下，右下ジャック

図３ 胸腔・腹腔穿刺量，尿量，DOA投与量，LDH・CK・Cr・T-bil値の推移
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ナイフ位で左腰部斜切開にて経腹膜的に到達した。腫

瘤は左副腎部に一致して鶏卵大程度であり，周囲組織

と強固に癒着していた。副腎組織と思われる黄褐色の

組織が腫瘤周囲に散在していた。術中，大きな血圧変

動は認めなかった（図５A）。

摘出標本：大きさ：75×45×15mm，重さ：32g（図

５B）。

病理組織所見：腫瘍の境界が被膜で覆われ明瞭であ

り，血管豊富であり，細胞異型に乏しいため，副腎皮

質の良性腫瘍と考えられた。腫瘤には，副腎髄質類似

細胞の均一な索状増殖が認められ，免疫組織学的にも

シナプトフィジン陽性であり，副腎褐色細胞腫と考え

られた（図６）。

術後経過：血圧低下が一時的に見られたが，その他

特に問題はなく良好であった。術後尿中カテコールア

ミン値は，ノルアドレナリンがごくわずかに高値が

認められたのみであった（表２）。甲状腺，副甲状

腺についても精査を行ったが，MENを疑う所見は

図５ 手術所見（Ａ)，摘出標本（Ｂ）

腫瘤（Ａ矢印）は左副腎部に一致して鶏卵大程度であり，周囲組織と強固に癒着していた。

副腎組織と思われる黄褐色の組織が腫瘤周囲に散在していた。

図４ MAP輸血の量およびvitalの変動
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認めなかった。退院後，尿中カテコラミン３分画，

尿中VMA，生化学，血算，尿検査，CT検査， I－

MIBGシンチグラフィを定期的に行い，2006年12月

まで異常を認めていない。

考 察

褐色細胞腫の自然破裂はきわめてまれである。Pub
 

Medで検索したところ，56例の報告がある 。

ほとんどの患者は急性腹症にて発症する。他の症状

や所見として，高血圧，頻脈，血圧の不安定性，白血

球増加があり，ショックに陥る場合もある。特に血圧

の不安定性は褐色細胞腫の破裂に特徴的であり，劇的

に症状が進行するため死に至りかねない 。経過観

察しているうちに数時間後にショックに陥る可能性も

ある 。

Kobayashiら は，褐色細胞腫自然破裂の報告50例

についてまとめ，検討している。41例に手術が行われ，

29人が緊急手術，12例が待機手術を施行した。待機手

術を施行した12例は救命できたが，待機手術を施行し

なかった38例のうち12例が死亡し，致死率は34％で

あった。Suminoら は，緊急手術を褐色細胞腫自然

破裂の１例に対して行ったが，術前に褐色細胞腫と診

断され，循環血液量の補充が十分に行われたため，手

術が成功したと報告している。術前に正確な診断がつ

き，薬物による循環動態のコントロール後に褐色細胞

腫に対して手術を行った症例では致死率が低いが，診

断がつかない間に緊急手術を行った症例では致死率が

高い 。ショック状態である場合は，診断が困難

となり，不適切な治療につながるため，予後不良とな

りうる 。

本症例は，発症直後よりMOFをきたし，緊急手術

は危険と判断し保存的治療を行い，全身状態の改善を

待って手術を行った。臨床的には褐色細胞腫であるこ

とが術前には診断できずに摘出術を行い，褐色細胞腫

と診断された。術中特に循環動態の変動もなく，無事

表２ 術前，術後の尿中カテコールアミン３分画の推移

（単位：μg/day）

術前(9/22) 術後(1/22) 正常値

アドレナリン 2.0 4.0 １－23

ノルアドレナリン 181↑ 127↑ 29－120

ドーパミン 710 690 100－1,000

図６ 病理組織像（Ａ：HE染色×100，Ｂ：HE染色

×400，Ｃ：シナプトフィジン染色×400）

腫瘤には，副腎髄質類似細胞の均一な索状増殖が認め

られ，免疫組織学的にもシナプトフィジン陽性であり，

副腎褐色細胞腫と考えられた。
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手術を終えることができた。

褐色細胞腫の自然破裂のメカニズムははっきり分

かっていないが，JonesとDurning は，以下のように

述べている。腫瘍の急激な増大，内部への出血が起こ

り，腫瘍内圧が上昇し被膜が破裂し，血中へ大量のカ

テコールアミンが放出，そして血圧上昇，腫瘍内の血

管収縮，壊死が起こる。一方，腫瘍破裂がさらに進行

すると，カテコールアミン放出が減少し，以前よりあっ

た循環血液量の減少も加わり，低血圧，ショックが起

こる。本症例では以下のようであったと考えられる。

発症前は高血圧や高血糖などの臨床症状は認めなかっ

たものの，以前よりあったであろう褐色細胞腫のため

に循環血液量が減少しており，出血によって循環動態

不全，ショック，MOFが起こり，同時に一過性のカ

テコールアミン放出によりMOFの発症を助長した。

その後に起きたカテコールアミン放出減少にて末梢血

管が拡張し，MOFがさらに進行した。以上の病態に

て，予想出血量に比べ大量輸血が必要となり，MOF

が重篤化したと考えられた。

本症例では，当初のカテコールアミン３分画では高

値を示したものの，その後の再検査では褐色細胞腫を

疑うようなホルモンの異常は認めなかった。また，２

回施行した I－MIBGシンチグラフィにおいても明

らかな異常を認めず，褐色細胞腫の診断に至らなかっ

た。鷺野谷ら は， I－MIBGシンチグラフィは感

度，特異度ともに100％ではないが，末梢血カテコー

ルアミンが正常で I－MIBGシンチグラフィでも異

常集積がなければ褐色細胞腫の可能性は非常に低いと

述べているが，小岩井ら は， I－MIBGシンチで

集積のない褐色細胞腫も存在すると報告している。本

症例では，自然破裂により腫瘍中のカテコールアミン

が枯渇し，その後の検査で異常が見られなかったと考

えられる。

本症例は，手術前には褐色細胞腫に特徴的な所見を

得ることができず，診断に苦慮した１例であった。検

査にて褐色細胞腫に特徴的な所見が認められなくても，

急激な腹痛，後腹膜腔への出血を伴う患者においては，

褐色細胞腫の自然破裂を考慮して治療を進めていく必

要があると考えられた。

結 語

褐色細胞腫の自然破裂はまれであるが，生じた際に

は出血性ショックのみならず，カテコールアミンの放

出，枯渇によって循環動態に大きな変動を引き起こし，

MOFをきたし得る。

本論文の要旨は第149回日本泌尿器科学会信州地方

会（松本）において発表した。
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