
Table 1　Laboratory findings

Blood chemistryPeripheral blood

 g/dl7.1TP/μlWBC　 　　  11870

 g/dl4.1alb g/dl14.2Hb

 IU/l16AST %44.0Ht

 IU/l19ALT/μlPlt　　　   30.6 × 104

 IU/l486LDHormone data

 mg/dl15.5BUN pg/ml83.5ACTH

 mg/dl1.10Cr μg/dl121.9cortisol

 mEq/l142Na μg/day453.6u-cortisol

 mEq/l3.9K ng/dlaldsterone　　 3.2

 mg/dl9.2Ca μg/dayu-aldsterone　　0.9

 mg/dl0.2CRP

 mg/dl142FBS

 %7.1HbA1c

はじめに

カルチノイドは原腸に由来する臓器組織に分布する神

経内分泌細胞から発生する機能性腫瘍として分類さ

れ1），消化管，気管支に多く認められる2）．胸腺発生のカ

ルチノイドは希で，1972年に Rosai，Higa3）によって同定

された．今回われわれは，クッシング症候群を呈した胸

腺カルチノイドを経験したので若干の文献的考察を加え

て報告する．

症 例

症例：42歳，男性．

主訴：全身倦怠感

既往歴：胃十二指腸潰瘍，腰椎圧迫骨折

現病歴：1993年の検診にて尿糖，高血圧を指摘され，

他院受診し糖尿病，高血圧，骨粗鬆症を指摘された．ま

た，ACTH，cortisolの高値を認めたため Cushing病が疑

われ，頭部 MRI，静脈中の ACTHサンプリングを施行す

るも下垂体腫瘍は認められなかった．さらに全身検索を

行うも ACTH産生部位が同定できず薬物療法にて外来

通院となった．しかし，1998年経過観察中の胸部 CT

にて縦隔に腫瘍影が認められたため，1998年 11月 6日

に当科入院となった．

入院時現症：身長 165.3cm，体重 64.8kg．血圧 158�78

mmHg，脈拍 84�分，整．顔面から前胸部にかけて色素沈
着を認める．呼吸音，心音に異常は認めない．表在リン

パ節は触知しない．肝脾腫大はなく，皮膚線条も認めら

れない．

入院時検査：WBC11870�µlと高値を示したが，CRP

0.2mg�dl．中間型インスリン 10単位�日使用して FBS

142mg�dl．血 中 ACTH 81.1pg�ml，cortisol 21.9µg�dlで

あった．Dexamethasone抑制試験にて抑制されなかった

（Table 1）．

胸部レントゲン所見：CTR 55％と軽度の心拡大が認

められる（Fig. 1）が，明らかな異常影は認められなかっ

た．

胸部 CT所見：右心耳に接する位置に径 12mm大の造
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12mm大の腫瘍が認められた．カルチノイドの診断にて，胸骨縦切開にて腫瘍及び胸腺全摘術を施行した．

術後病理学的にはシナプトリジン，NSE，クロモグラニン A，ACTH染色陽性であった．術後高血糖は改善し，

ACTHは速やかに低下した．
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Fig. 1. Chest x-ray film on admission reveals no tumor.
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影剤にて均一に造影される結節影が認められる（Fig. 2）．

胸部 MRI所見：DynamicMRIで右心耳腹側の腫瘍は

Gaにて造影される（Fig. 3）．

以上から ACTH産生カルチノイドの診断にて 1998年

11月 24日に手術を施行した．

手術所見：胸骨正中切開にて前縦隔に達した．腫瘍は

右心耳腹側に位置し，周囲への浸潤は認められなかった

（Fig. 4）．無名静脈に流入する胸腺静脈から ACTHをサン

プリングすると 4639.3pg�dlと非常に高値を示してい

た．腫瘍を含め拡大胸腺全摘術を施行した．

病理組織学的所見：HE染色では，腫瘍細胞はやや小

型で円形の核を有し細胞質は好酸性で，胞巣状に増殖し

ている．また，被膜浸潤を認めなかった（Fig. 5）．特殊染

色では，シナプトリジン，クロモグラニン A，NSE，ACTH

染色陽性（Fig. 6）であったことから，ACTH産生胸腺カ

ルチノイド（T1N0M0-stage I）と診断した．

術後経過：高血糖は改善し，1病日目には ACTHも 5.3

pg�mlと低下（Fig. 7）．術後ステロイド漸減中，一時副腎

不全症状が認められたため，ステロイド増量を余儀なく

されたが，それ以後は順調に経過し 12月 8日に転科と

なった．

考 察

異所性 ACTH症候群は，Liddleらにより，下垂体以外

の腫瘍細胞から分泌される ACTHによって惹起される

副腎皮質機能亢進症と定義した．この原因となる腫瘍は

肺小細胞癌が多く，他はカルチノイド，胸腺腫に認めら

れる4）．カルチノイドの中で縦隔，胸腺発生頻度は 6.1

％と報告されており5），ACTH産生の胸腺原発カルチノ

Fig. 2. Chest CT. The enhanced tumor was located in the an-

terior mediastinum.

Fig. 3. Chest dynamic MRI shows staining of the tumor.

a）

b）

c）

d）
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イドは調べ得た限りにおいて本邦で報告されているのは

本症例を含め 22例である6）7）．

胸腺カルチノイドの概念は Rosaiにより確立され，腫

瘍細胞は神経内分泌顆粒を持つがホルモン産生は比較的

少ない．産生されるホルモンは，神経ペプタイド（ACTH，

カルシトニン，ガストリン，ノイロテンシン等），アミノ

酸，キニン，NSE，クロモグラニン A等であり，セロト

ニンを産生してカルチノイド症候群を起こすことは少な

いといわれている8）～10）．本症例は，血中 ACTH，cortisol

高値を示し，Cushing症候群を示した ACTH産生の胸腺

カルチノイドであった．しかし，術前その原発巣の特定

は困難であった．

拡大胸腺全摘術後速やかに ACTHは減少を示した．本

症例は術中術後のステロイドカバーは，術中ソルコーテ

フ 100mg，術後 100mgの点滴投与し，1病日目 100mg，

2，3病日目 50mgの点滴投与を行った．ACTHも 9.4pg�
mlと回復傾向にあったことから，4病日目以降 30mgと

したが，副腎不全症状を示し 100mgに一時増量し 6病日

目に 50mg，11病日目に 30mg，13病日目には全身状態も

良好であったためコートリル 30mg分 3にて内服を開始

し，内分泌内科転科後漸減していった．術後早期におい

ては ACTHが回復傾向にあっても副腎が長期間抑制さ

れていることから正常の状態に戻るには時間を要すると

思われ，ステロイドに関しては ACTHを測定しながら

ゆっくりと漸減するのが好ましいと考えられる．

カルチノイドは一般に細胞分化が高く，分裂がほとん

ど認めらず，悪性度は低いと言われているが，胸腺発生

Fig. 5. Histological findings showing tumor cells were ar-

ranged in ribons. H.E. stain（×100）.

Fig. 6. Carcinoid cells were stained by ACTH（×40）.

Fig. 4. The 12-mm tumor was located in the lower right lobe of the thymus.

Fig. 7. Clinical course. Serous ACTH quickly decreased af-

ter operation.
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のものは，浸潤，転移，再発が多く，悪性腫瘍像を呈す

ることが多い11）．5年生存率は約 13％，中間生存期間は

約 2～3年であり，中川他12）は，完全切除例で中間生存期

間は 42.4±39.6カ月と報告している．本症例は拡大胸腺

全摘術を施行し術後病理では，腫瘍は被膜を越えておら

ず，胸腺周囲のリンパ節転移は認められなかった．しか

し，Cushing症候群を合併する症例は，高コルチゾール血

症の影響で合併しない例と比較し予後不良との報告13）も

有るため，厳重な経過観察が必要であると思われる．

まとめ

希な Cushing症候群を呈する ACTH産生胸腺カルチ

ノイドの 1例を経験したので報告した．
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A Case of ACTH-producing Thymic Carcinoid Tumor with Cushing’s Syndrome
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Case : A rare case of ACTH-producing thymic carcinoid is reported. A 42-year-old man was admitted because of hyper-

glycemia and hypertension. Endocrinological examination revealed high plasma ACTH and serum cortisol levels. Cush-

ing’s syndrome, i. e.osteoporosis, pigmentation, hypertension, hyperglycemia, and moonface, was recognized. No tumor

was seen in the pituitary gland and adrenal gland. We suspected an ectopic ACTH-producing tumor. An anterior mediasti-

nal tumor was detected on chest CT. The tumor was totally resected through median sternotomy. Histopathologically the

tumor was stained with synaptophysin, NSE, chromogranin-A and ACTH. After the operation, hyperglycemia was recov-

ered and plasma ACTH levels decreased.
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