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褐色細胞腫を合併した成人先天性心疾患患者の2例
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【はじめに】褐色細胞腫(pheochromocytoma:PCC)はカテコールアミン産生能を有する腫瘍で，主な症状の高血
圧や頻脈は心疾患の症状と類似している． PCCを合併した成人先天性心疾患患者の２例を経験したので報告す
る．【背景】近年，チアノーゼ性先天性心疾患と PCCの合併の報告が散見され，慢性的な低酸素と PCCの関連が
示唆されている．【症例】症例1は両大血管右室起始の女性，乳児期より Eisenmenger症候群の病態を呈し酸素飽
和度70％台で推移していた．20歳台に糖尿病と診断され，高血圧，発作性の頻脈を呈するようになってい
た。30歳時に腹痛の精査で左副腎腫瘍を認められ，左副腎の PCCと診断した．腫瘍摘出術は周術期のリスクから
適応外とされ内科的治療を継続した．32歳時に心不全進行し死亡した.症例２は両大血管右室起始，肺動脈閉鎖の
男性で，4歳時に left original BT shunt(BTS)，15歳時に right modified BTS（35歳時に閉塞確認）が行われ
た．36歳時に左肺梗塞発症し再度の right modified BTSが行われ，酸素飽和度80％台で推移していた．46歳時
に喀血の精査で偶然に左副腎腫瘍が認められ，左副腎の PCCと診断した．【考察】慢性的な低酸素や先天性心疾
患と PCCの発症には低酸素誘導因子の活性化の関与等が推測されている．症例1，2とも乳児期からチアノーゼが
持続しており，長期の低酸素が PCC発症の誘因になった可能性がある．【結語】 PCCはチアノーゼを呈する成人
先天性心疾患患者における全身合併症の一つとして認識することが重要である．


