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《はじめに》
　褐色細胞腫は多くが副腎に発生する。このうち
22％が副腎外に発生し，paragangliomaと呼ばれ
る。副腎外の遺残傍神経節細胞巣から発生すると
考えられている１）。副腎外発生の70％ほどが傍大
動脈域に発生するが，その他の発生部位として，胆
嚢，胆道系，咽頭，肺，膀胱などの報告がある２）。
肝原発paragangliomaはきわめてまれで，これま
で に 数 例 の 報 告 が あ る の み で あ る３ ）４ ）。
Paragangliomaの術前診断は，術前に高血圧を呈
していない患者でも，術中に起こりうる致死的高
血圧を避けるために重要である。この症例報告で
は，右副腎近傍の多血性肝腫瘤として認められた
肝原発paragangliomaのCT，MRI，18F FDG-PET
所見を提示し，その発生について考察する。

《症　例》
　43歳男性。検診の腹部エコーで肝右葉後区域に
腫瘤を指摘された。エコーでは肝右葉に径約４
cmの高エコー腫瘤を認めた。患者は高血圧，心
悸亢進，発汗過多，体重減少といった臨床症状は
呈していなかった。理学的所見に異常はなかった。
肝炎ウイルスの既往，アルコール性肝障害，その
他肝硬変や肝細胞癌に関連する危険因子はなかっ
た。

　Dynamic CTでは，肝右葉後区域に，4.6×3.7cm
の，明らかな被膜を伴わない多血性腫瘤として描
出された（図１）。腫瘤は右副腎に隣接していたが，
両者は明瞭に分離していた。MRIではT１強調像
で低信号，T２強調像で高信号，拡散強調像で高
信号を呈していた。Gd-EOB-DTPA造影MRIの
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肝原発paragangliomaの一例

Hepatic paraganglioma; a case report.
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図２　�Gd-EOB-DTPA造影MRI�  
Ａ．肝動脈相　Ｂ．肝細胞相
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肝細胞相では，腫瘤にGd-EOB-DTPAの取り込
みはなく，周囲肝実質に比べて低信号を呈してい
た（図２）。18F-FDG-PET/CTでは，腫瘤に一致
したSUVmax 3.99の異常集積を認めた（図３）。
その他にFDGの異常集積は認めなかった。
　血管造影では，腫瘤は主に右肝動脈から栄養さ
れており，他に右下横隔動脈の分枝の右上副腎動
脈からも栄養されていた（図４）。
　血中カテコラミンの上昇は見られなかったが，
尿検査で，カテコラミンの代謝産物が高値であり，
paragangliomaが疑われた。123I-MIBGシンチグ
ラフィが施行され，腫瘤への高集積が確認された

（図５）。術前診断は肝原発paragangliomaもしく
は右副腎発生の褐色細胞腫の肝浸潤であった。
　泌尿器科医と肝臓外科医により，血圧に細心の
注意を払って右副腎切除と肝後区域切除が施行さ
れた。腫瘤は充実性，赤褐色調で，7.7×5.5cmの
大きさであった。病理組織学的には典型的な褐色
細胞腫であった（図６）。腫瘍は右副腎とは離れて
存在しており，右副腎の構造は保たれていた。最
終診断は，肝原発paragangliomaであった。術後，
患者は無症候を維持しており，術後18ヶ月の経過
で再発はない。

《考　察》
　本例でも経験されたように，さまざまなモダリ
ティの中で，123I-MIBGシンチグラフィは褐色細
胞腫に対し高い診断能を持っている５）。
　123I-MIBGシンチグラフィでは，paraganglioma/
褐色細胞腫などの神経内分泌腫瘍のタイプを簡便
に診断できる。したがって，今回は病理学的診断
や鑑別診断ではなく，その発生部位について考察
したい。
　術前のCT所見では，病変は右副腎と離れており，
肝腫瘍と考えられた。血管造影で，病変は主に右
肝動脈から栄養されており，右副腎や後腹膜由来
ではなく，肝原発の腫瘍と考えられた。しかし，
肝原発のparagangliomaはまれであるため，正確
な術前診断はしばしば困難である。
　この症例に関して，肝にparagangliomaが発生
する機序を考察する。“Adrenal rest”と呼ばれる，
肝内に異所性に存在する副腎組織から発生するま
れな腫瘍が知られている。Adrenal restは異所性
に存在する副腎皮質組織である。異所性副腎組織
は，heterotopia と accessory adrenal glandに分
けられる６）。前者は，胎生期に腎や肝など副腎近
傍の器官に迷入した副腎原基に由来する。後者は，
子宮広間膜，精巣や後腹膜などの離れた部位に分

図３　�18F FDG-PET�
Ａ．MIP画像　Ｂ．CT fusion画像

図４　�A．総肝動脈造影　B．右下横隔動脈造影
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図５　123I-MIBGシンチ
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かれた副腎組織である。それゆえ，肝のadrenal 
restは通常，本症例のように右葉後区域に見られ
ることが多い。adrenal rest は典型的には副腎皮
質細胞のみから成るが，まれに副腎髄質細胞が含
まれることが報告されている７）。副腎から離れた
部位のadrenal restは均一に皮質組織であるが，
副腎近傍のものではまれに髄質組織が含まれるこ
とがある８）。このような理由から，本症例は肝右
葉後区域のadrenal restに発生した腫瘍であると
い う 仮 定 も で き る。そ れ ゆ え，肝 原 発
paragangliomaはきわめてまれではあるが，肝炎
ウイルス感染や肝硬変のない正常肝の肝右葉後区
域に多血性腫瘤を見た場合，放射線科診断医はこ
の疾患を考慮すべきと考える。
　本症例では，123I-MIBGシンチグラフィ施行後
でもcarcinoidは術前の鑑別診断に残った。なぜ
ならcarcinoidは時に123I-MIBGの取り込みを呈す
ることがあるためである。しかし肝carcinoidと
しては比較的高い FDG 集積を呈しており

（SUVmax = 3.99），paraganglioma/褐色細胞腫と，
これらより FDG 集積が低いと考えられる
carcinoidの鑑別に有用であったと思われる。ま
た今回，18F-FDG-PET/CTは褐色細胞腫の良悪
性の鑑別（転移の有無）にも有用であった。

《結　語》
　まれな肝原発paragangliomaの一例を経験した
ので報告した。本腫瘍は，adrenal restが典型的
に発生する肝右葉後区域に存在したため，右副腎
近傍の肝右葉に迷入したadrenal restから発生し
た腫瘍であることを仮定した。本症例において，
paragangliomaの術前診断で18F-FDG PET/CTが
重要であった。
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