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副腎， リンパ 節腫瘍，他

D − 11）副腎 VIP 産生腫瘍の 一
例
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症例 ： 1歳 8 か 月，男児，

現病歴 ：3 か 月間持 続す る下痢の た め受診 し，多

汗，高血圧 ，頻 脈 を認 め た，腹部 超 音波 お よ び

CT で 径 6cm 大 の 右 副 腎腫 瘍 が 認 め ら れ た，

MIBG シ ン チ で取 り込み なし，骨髄 に は 転移所 見

な し．降圧 剤使用 し，腫瘍摘 出術 を行 っ た．血液

検査 で は VIP566　pg ／ml （基 準 100以 下），ア ド

レ ナ リ ン 0．20ng／ml （0、1 以下），ノ ル ア ドレ ナ

リ ン 11．81ng／ml （0．1−0．5）， ドー パ ミ ン 6．34
ng ／ml （0．03 以 下〉，　 NSE21 ．8ng ／ml ．尿 検 査 で

は　 VMAI63 　mg ／gCre 　 （2．1−−5）．　 HVA498

mg ／gCre （2．2−5．8），ア ド レ ナ リ ン 9 ．1μg／ 日

（3−41），ノ ル ア ド レ ナ リ ン 1771 μg／日 （31−160），

ド
ーパ ミ ン 97，2 μg／日 （9−52）

〔病理 所見〕腫瘤 は 7．5x6x4cm ，表面 平滑，
ゴ ム 様で や や硬 く，

一部に副腎 を認め る．割 面は

褐色で ほぼ均
一．組織 学的に は，表面 は うすい 被

膜に被 われ ，内部 は腫瘍細胞 とそ の 周 囲の 間質か

らな っ て い る．腫瘍細 胞は成熟 した神経節様細胞

が ，散在，
一

部で は集簇 してお り，
一部 で小 型 の

神経芽細胞が 集簇 して い る部分 もみ られ る．問質

は 紡 錘 形 の シ ュ ワ ン 様 細 胞 か ら な り，全 体 の

50％ 以 上 を 占め る．標本 の 中央部 に壊死像が確認

さ れ る．腫瘍 細胞 は，NSE 陽性，ニ ュ
ー

ロ フ ィ

ラ メ ン ト
ー

部 陽性，VIP 一
部 陽 性，シナ プ ト フ

ィ ジ ン 弱 陽 性，ク ロ モ グ ラ ニ ン 陰 性．間質 は，

S−100弱陽性，ビ メ ン チ ン 陽性．Ki675 ％以下 ．

電顕で は，VIP 分泌顆粒 を示唆する径 150　nm 程

度の 高電子 密度の 顆粒 と， ノ ル ア ドレ ナ リ ン 顆粒

を示唆する径 100nm 程度の 高電子密度の 有芯顆

粒 を認 めた ，全 て の 切片にお い て 褐色細胞腫の 成

分 を 認 め な か っ た．以 上 よ り，Ganglioneuro−

blastQma，　lntermixed と診断 した ．　 FISH で 1p36

欠 失 な し，N −MYC 増 幅 な し，　 DNA 　ploidy は

Dipioid　92．7％，　 Aneuploid 　7．3％．

〔考 察〕 VIP 産生腫 瘍 で は，　 VIP （vasoactive 　in−

testinal　peptide ）に よ りア デ ニ ル シ ク ラ
ーゼ が刺

激 さ れ分 泌性 下 痢 を 引 き起 こ し，小 児 の Neure

図 1　腫瘍細胞は 成熟 し た神経節 様細胞が，散在性
一

　 部 で は 集簇 し て お り，間質は 紡錘形 の シ ュ ワ ン 様

　 細胞 の 増 生 を 認め る ．

図 2　−・
部で 小型 の 神経芽細胞が集簇 して い る 部分 も

　 み られ る．

blastomaお よ び Ganglioneuroblastomaの 6％ を

占め る．VIP 分泌は，　 ganglion　cel1 が 分化 して い

る こ とを表 して お り，下痢症状が先行 した神経芽

腫群腫瘍の 患 者に お い て は分化段 階 の 高 い 組織所

見 が得 られ る と報告 され て お り，本症例 で も
一

致

した結果 と な っ た．
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