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多発性内分泌腺腫症Ｉ型の症例を経験した。病変は副甲状腺腺腫と膵ラ氏島腫癌であり，

臨床的には，ガストリノーマによるZoIIinger-Ellison症候群を呈した。副甲状腺腫瘍およ

び膵腫傷の摘出により，術前に高値を示したホルモン（PTH，インスリン，グルカゴン，

ガストリン）および酵素（アルカリフォスファターゼ）の血中濃度は，術後速やかに低下。

胃潰揚に対して，胃全摘を行わずＨ２プロヅカーによりコントロールした。

ＫｅｙＷｏｒｄｓ：多発性内分泌腺腫症Ｉ型，ZoUingerE11ison症候群，Ｈ２プロッカー

家族歴：父に胃潰瘍あり。弟がインスリノーマの診

断にて手術２回。従兄弟（男）の子供（男）が低血糖

症。

入院時現症：身長151cm，体重42k９，血圧118/72mmHg，

脈拍86/､ｉｎ整,心電図上LVHo左前頚部に4.5×2.5ｃｍ

大の甲状腺左葉，その上極に３ｘ２ｃｍ大，弾性軟の腫

瘤を解知した。夜間，心窩部痛あり。左季肋部に軽度

の圧痛を認めた。

一般検査所見：小球性低色素性の貧血を認めた（表

１）。肝機能検査ではアルカリフォスファターゼのみ

はじめに

多発性内分泌腺腫症Ｉ型(ＭＥＮＩ型）は下垂体前菜，

副甲状腺，膵ラ氏島のうちの２ケ所以上を含む異なる

内分泌腺に過形成，腺腫，癌，などの腫癖性病変が存

在する非常に稀な病態である。今回，当科において，

副甲状腺腺腫と膵ラ氏島腫瘍（ガストリノーマ，イン

スリノーマ，グルカゴノーマ）が存在し，臨床的には

Zollinger-EIlison症候群を呈したＭＥＮＩ型の症例を

経験したので報告する。

症例

患者：４７歳，女性

主訴：心窩部痛

現病歴：昭和58年３月，難治性胃潰瘍による吐血の

ため緊急手術（胃亜全摘，Ｂ－Ｈ法）後，内服治療を

受けていたが，次第に心窩部痛が増強。昭和62年10月，

当院放射線科にてエコー，ＣＴにより膵尾部および副

甲状腺に腫瘤を認め，精査の結果，ＭＥＮＩ型と診断。

既往歴：昭和35年頃，低血糖あり，インスリノーマ

の診断にて他医で手術２回。

表１入院時検査所見

血液像ＷＢＣ

ＲＢＣ 

Ｈｂ 

Ｈｔ 

ＰＩｔ 

肝機能ＴＰ

Ａｌｂ 

ＣｈＥ 

ＡＬＰ 

ＬＡＰ 

〆一ＧＴＰ
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が異常高値を示した。血清カルシウム値は正常上限で

あったが，低リン血症を認めた。

内分泌学的検査所見：下垂体前葉，甲状腺に関して

は，内分泌学的に異常を認めなかった。ＰＴＨおよび

インスリン，グルカゴン，ガストリンが明かな異常高

値を示した（表２)。

放射線学的検査：頭部ＣＴにて，甲状腺左葉の背側

に，甲状腺実質よりもdensityの低い腫瘤を認めた（図

１）。腹部ＣＴでは，脾門部の内側に腫瘤を認め，そ

の内部にさらにdensityの異なる２つの部分がみられ

た（図２)。また，選択的脾動脈造影にて，背膵動脈

から血流を受けるhypervascularな腫瘍を認めた（図

３)。頭部ＣＴは下垂体には明かな病変は見られなか

った。．

以上より，副甲状腺腫瘍あるいは過形成，および多

ホルモン産生性の膵ラ氏島腫瘍をともなったＭＥＮＩ

型と診断し，昭和63年１月26日，副甲状腺腫瘍及び膵

腫瘍の切除を行った。

手術所見：甲状腺左葉上極の背側に３.Ｏｘ２２ｘ

ＬＯｃＩｎ大に腫大した副甲状腺を認め，甲状腺左葉とと

もに副甲状腺切除を行った｡膵腫瘍は4.5×4.2×3.6ｃｍ

大，脾門部に強く癒着しており，膵体尾部脾合併切除

を施行した。

病理学的所見：副甲状腺の割面は，黄色，充実性，病理学的所見：副甲状腺の割面は，黄色，充実性，

組織学的には明るい胞体を持つ主細胞を主体とする

adenomaであった（図４)。

膵腫傷の割面は灰黄色，充実性，組織学的には異璽組織学的には異型

表２入院時内分泌学的検査

測定値(正常値）

(＜５mg/､!） 

(2～30,9/､l） 

(＜５０pg/､l） 

(＜6.0｣UU/､l） 

(23.2～32.6％） 

(70～180,9/“） 

(4.6～12.2浬g/dl）

(＜l20pg/ml） 

(＜l2mCU/m`） 

(70～l60pg/､U） 

(30～l40pg/､』）

(60～l20pg/､』）

(＜100pyml） 
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図３矢印の部分に腫瘍を認める

図４図１
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表３
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情アルカリフォスファターゼは明かに低下，血清カル

シウムはやや低下，血清リンは上昇した。

術後３週頃から再び心窩部病が出現，４週目に施行

した胃カメラで残胃に小潰瘍とびらんを認めたが，

H2ブロツカー（ロキサジンアセテート）の内服によ

り心窩部痛は消失した。術後６ヵ月目にガストリンの

セクレチン負荷試験を行ったところ，ガストリンの基

礎値は正常範囲であったが，セクレ缶ン負荷により奇

異性の上昇が見られ（図６)，ガストリノーマの残存

が疑われた。この時点でも，心窩部等の自覚症状はな

かった。

図５

血中ガストリン
（pg/鯉） 考察

２つ以上の内分泌腺病変の合併は，1903年に

Erdheimが最初に報告，1954年にはWermer6)が常染

色体優性遺伝の形式をとる遺伝疾患であることを報告

し，Wermer症候群またはＭＥＡ（multipleendocrine

adenomatosis）と呼ばれるようになった。その後，

1961年にSipple症候群が報告7)きれ，1968年にStein

erら8)がWermer症候群をＭＥＮ（multipleendocrine

neoplasia）Ｉ型，Sipple症候群をＭＥＮⅡ型と呼んで

からは，この呼称が一般的である。

ＭＥＮＩ型患者における各臓器の病変の出現頻度は，

副甲状腺88-97％，膵ラ氏島81-84％，下垂体51-65％，

副腎皮質36-41％，甲状腺18-27％，と報告されてい

る1)9)10)。長沼ら5)による本邦における1960年から，

1981年までの集計によれば，ＭＥＮ１型は45例報告さ

れており病変の頻度は副甲状腺80％，膵ラ氏島73.3％，
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図６

性のない細胞がリボン状に配列した膵ラ氏島腫瘍であ

った（図５)。

術後経過：術前に高値を示したPTH，インスリン，

グルカゴン，ガストリンの血中濃度は，術後速やかに

低下した（表３）。また，ＰＴＨの低下にともない，血

－３９－ ､北外誌34巻１号
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ストリンの基礎値は正常化したものの’３週頃から胃

澱傷の再発が認められ，セクレチン負荷による奇異性

の上昇が見られたため，ガストリノーマの残存が疑わ

れた。これまでの諸家の報告,)3)4),o)のようにＭＥＮＩ

型に伴う膵腫傷では画像診断で明らかにみられた腫瘍

以外にも微小腫瘍が多発しているということが，本症

例にも当てはまるものと思われた．しかし,本症例で

は再発した胃潰瘍はＨ２プロッカーによりコントロー

ルが可能であり，血中ガストリン値の正常化とも合わ

せて遺残腫瘍からのガストリン分泌は比較的少なく，

Ｈ２プロッカーにより過酸症は抑えられるものと思わ

れ，今後十分に経過観察するつもりである。

下垂体66.7％であった。EberIeとGrUnlo)によれば，

副甲状腺，膵ラ氏島，下垂体の３つ全てに病変のある

ものはＭＥＮＩ型の33％に見られ，副甲状腺と膵ラ氏

島のみに病変のあったものが46％と量も多くみられた。

今回の我々の症例では副甲状腺と膵ラ氏島に病変を認

め，最も頻度の高い組合せであった。

ＭＥＮＩ型における副甲状腺病変は，主細胞過形成

が特徴的であると言われていたが，実際の報告例で

は9)１０>，腺魎62％，過形成28％と腺腫が多く，今回の

我々の症例も病理組織学的には腺腫であった。本症例

では，血中ＰＴＨが正常上限の５倍近い高値を示し，

低リン血症を認めたが，血清カルシウムは正常範囲内，

尿路結石や骨病変は認められず，副甲状腺機能冗進症

は比較的軽度であったと言える。

ＭＥＮＩ型に限らず膵ラ氏島腫瘍の多くはホルモン

塵生性であると言われ')4)，その頻度の高いものはイ

ンスリン，ガストリン，グルカゴン，ｖ'P，ソマトス

タチン等である9)10)。

症候発現の有無は，ホルモンの産生量ばかりでなく，

その生物学的活性，生体内での代謝などによって変わ

ってくる。本症例では，ガストリン，インスリン，グ

ルカゴンが高値を示し，また，インスリノーマの既往

をもつが今回はガストリノーマによるZo11inger‐

El1ison症候群として発現した。従って，治療の一番

の対象は，ガストリノーマによる消化性潰瘍であった｡

ガストリノーマは多発性の頻度が約70％と高く3)4)，

ざらにＭＥＮＩ型に伴う膵腫瘍はほとんどが多発性で

ある,)3>4)10)といわれているため，本症例におけるガ

ストリノーマも腹部ＣＴで明かに認められた腫瘍以外

にも微小腫瘍が多発している可能性は十分にあった。

一般にガストリノーマに対する治療としては，その多

発性のため腫瘍切除のみによる根治は困難と考えられ，

標的臓器である胃の全摘が重要視きれている1)3)4)10)。

しかし，近年になってＨ２プロツカーの有効性が確認

きれ，また，腫瘍の部位診断の進歩にともない，必ず

しも胃全摘の必要はないという意見もでてきた。すな

わち，Ｈ２プロヅカーによって過酸症を抑え，状態を

改善した後に腫瘍の部位診断を積極的に行えば，転移

を伴う悪性腫瘍やび慢性の多発腫瘍の例をのぞき，腫

瘍切除による根治の可能性もあると言われている3M)。

今回，我々は腹部ＣＴにて限局性の膵腫癌を認め，肝

などの多臓器に転移が見られなかったため胃全摘はせ

ず，腫瘍切除のみとした。これにより，術後，血中ガ

おわりに

副甲状腺腺腫と膵ラ氏島腫瘍を伴うＭＥＮＩ型の症

例を経験した。副甲状腺機能冗進症は比較的軽度であ

り，腫瘍切除により改善した。主たる臨床像はガスト

リノーマによるZollingerEllison症候群であり，膵腫

瘍切除を行ったが，胃全摘は行わなかった。術後，微

小腫瘍の遺残によると思われる胃潰瘍の再発を認めた

が,Ｈ２ブロッカーによりコントロールが可能であった。
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