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高血圧や糖尿病などを発症する腫瘍
──褐色細胞腫とは、どのような病気

なのですか。

方波見　褐色細胞腫は、1886年に最初

に報告された病気で、カテコラミンと

いうホルモンを産生する腫瘍の総称で

す。カテコラミンを産生する場所は主

に交感神経で、交感神経はほぼ全身に

分布しているのですが、中でも、交感

神経が塊って臓器の一部を形成してい

るのが、副腎の髄質です。従ってこの

交感神経に由来する細胞が腫瘍化する

褐色細胞腫は、大別して副腎にできる

ものと、副腎外にできるものに二分さ

れます。副腎外の場合は口蓋から膀胱

のあたりまで、ほぼ全身に発生する可

能性がありますね。

──カテコラミンとは、いったいどの

ようなものなのですか。

方波見　交感神経から分泌されるホル

モンといえば、アドレナリンを思い浮

かべる人も多いのではないでしょうか。

これは興奮したときや怒ったとき、ス

トレスを感じたときに分泌されるホル

モンですよね。このアドレナリンは、

カテコラミンの一種です。

──具体的な症状はどのようなものな

のでしょうか。

方波見　正常の方であれば、カテコラ

ミンの分泌は、きちんと調節されて、

一定の範囲に保たれています。ところ

が、腫瘍ができてしまうと、調節がき

かなくなってしまい、ホルモンが勝手

に大量に作られてしまうんです。さき

ほど、アドレナリンはカテコラミンの

一種だとお話しました。カテコラミン

は、怒った時など興奮したときに分泌

されるホルモンですから、このホルモ

ンによって、胸がドキドキしたり、汗

が出たりすることがあります。よく世

間では「怒ると血圧が上がる」と言われ

ますが、カテコラミンが過剰に分泌さ

れることで、高血圧にもなります。カ

テコラミンによって交感神経が活性化

されると、エネルギー代謝も高くなり、

やせてきます。ほか、インスリンの分

泌を抑える働きもあるので、糖尿病を

併発することもありますね。

──この病気はどのようなきっかけで

発見されることが多いんでしょうか。

方波見　高血圧や糖尿病という症状に、

プラスαの要素が加わると褐色細胞腫

を疑うことが多いです。たとえば、高

血圧は一般に中年以降の患者さんが多

いものですが、10代や20代なのに血圧

が高いと、褐色細胞腫の可能性が出て

来ます。また、高血圧や糖尿病を発症
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　褐色細胞腫を考える会は、この

病気の患者さんとそのご家族、お

よびこの病気の理解を深めたいと

考えていらっしゃる方々で構成さ

れています。当会は、会員同士の

交流の場と病気について学ぶ機会

の提供、患者さんのサポートを目

的に設立された団体です。

褐色細胞腫を考える会のポスター

褐色細胞腫を考える会

http://www.pheopara.com/

一般社団法人日本内分泌学会のホームページ「褐色細胞腫全国疫学調査」（※1）より
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※1：「褐色細胞腫全国疫学調査」は厚生労働省科学研究費補助金難治性疾患克服研究事業「褐色細胞腫の実態調査と診療指針の作成」研究班

　　（班長：国立病院機構 京都医療センター内分泌代謝高血圧研究部成瀬光栄氏）が実施
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する患者さんは概して太った方が多い
のですが、やせていたり、発汗量が多
かったりするのもこの病気の特徴です。
種々の薬を飲んでも血圧が下がらない
ときも、褐色細胞腫を疑ったほうがよ
いでしょう。
　カテコラミンが発作的に大量に出た
あとに、また正常化することを繰り返
す方もいます。そういう方は、高血圧
が発作的に出ます。発作性の高血圧を
発症することは他の病気ではあまりあ
りませんので、そこから褐色細胞腫が
見つかることもあります。あとは、画
像検査ですね。何かの機会にＣＴ検査
を行ったら、たまたま腫瘍が見つかり、
血圧やカテコラミンの量をはかってみ
たら正常値より高かったので、褐色細
胞腫だと診断されるケースです。
──発症される方の傾向はありますか。
方波見　特に発症しやすい方の傾向は
ありません。性差や年齢に特徴はあり
ませんが、若年の高血圧ではこの病気
も念頭に置く必要はあります。若い方
でも発症します。
──原因は何なのでしょうか。
方波見　たとえば、大腸がんであれば
脂肪を多く摂る食生活が危険因子の一
つであることが明らかになっています
が、褐色細胞腫については、腫瘍がで
きる原因はほとんどわかってないのが
実情です。ただ、一部の方は遺伝子の
変化が原因で発症します。特に若くし
て発症される方や両側の副腎に病変の
ある方、家族に同じ病気のある方では、
遺伝的な原因の場合を疑います。

約一割は、悪性腫瘍。
長い付き合いが必要になることも
──具体的にはどういう治療をしてい
くのですか？
方波見　基本的に手術で切除する方法
が一般的です。術前に血圧をしっかり
コントロールし、糖尿病があればその
治療をしたあとで、手術をします。し
かし、なかには手術が難しい方もいら
っしゃいます。たとえば高齢の方です
ね。褐色細胞腫は割と大きいので、周
囲の血管を巻き込んでしまった場合、
手術のリスクが高まります。１割位の
方は悪性で、多発転移して、数が多く
てすべてをとるわけにはいかない場合
もあります。このように、手術が難し
い場合は、抗がん剤投与などの化学療

法を行ったり、放射線治療を行ったり
します。放射線治療は大きく分けて二
つあり、内照射（１３１Ｉ－ＭＩＢＧ）と外照
射があります。内照射は褐色細胞腫な
らではの治療法で、腫瘍に取り込まれ
る物質にアイソトープをくっつけて、
出来るだけ腫瘍への照射量が多くなる
ような工夫がほどこされています。骨
に転移した場合などは、外から放射線
を当てる外照射を行います。ほかは、
塞栓療法や凍結手術なども行われてい
ます。
──だいたい、治療を始めてから治る
まではどのくらいなのでしょうか。
方波見　褐色細胞腫と診断されてしま
えば、通常１～２カ月以内に手術まで
持って行けますし、良性の場合は手術
で腫瘍を取ってしまえば、高血圧など
のカテコラミン過剰症状は消失し、そ
れで治療は終わりとなります。ただ、
問題なのは、腫瘍が悪性だった場合で
す。この病気の約10％は悪性化するの
ですが、腫瘍を顕微鏡で見ても良性か、
悪性かの判断ができないんです。手術
後にしばらく経過を見て、転移や再発
が出現して、初めてこの患者さんは悪
性だったとわかります。中には、手術
が終わって症状が改善したと思ってい
たら、10年後に違うところにかなり大
きい腫瘍ができていたということもあ
るんです。とはいえ、褐色細胞腫は進
行が緩徐な場合も結構ありますので、
一番大きい腫瘍だけとればホルモンの
産生量は下がり、血圧もコントロール
できるようになり、自覚症状が緩和さ
れていきます。これが一般のがんであ
れば、１回目、２回目と手術して、そ
れでも腫瘍が残ってしまうとなると、
かなり悪い状態といえるので、それと
は対照的ですね。
──長い付き合いになることも覚悟し
たほうがいいのでしょうか。
方波見　そうですね。手術で取りきれ
なかった場合に、放射線療法や化学療
法などで長く治療を続ける患者さんも
いらっしゃいます。しかし、このよう
な場合は、治療を続けながら10年、15
年と元気で暮らしている方もいます。
──腫瘍を持ったまま日常生活を送る
方は、どのような治療を行うのですか。
方波見　大きく分けて、投薬によって
カテコラミンの合成を抑えるか、作用
をブロックするかの二つの方法があり

ます。今、日本で保険適用があるのは
作用をブロックする方法だけなので、
その方法でできるだけ症状を緩和して
いきます。もちろん、骨転移などがあ
り痛みが強い方は、麻薬や鎮痛剤を併
用することもあります。海外にはカテ
コラミンの合成阻害薬があるので、こ
れが使えるようになれば、患者さんは
さらに元気に暮らせることでしょう。
今後はそういった薬も保険の適用にな
ってほしいと思います。
──褐色細胞腫は、どこの科を受診し
たらよいのでしょうか。
方波見　現状では、一般内科、内分泌
内科、高血圧内科、循環器科、場合に
よっては精神科等、色々な科にまず受
診し、腫瘍が発見されたら、外科や泌
尿器科などで手術することが多いよう
です。この病気はホルモンの病気です
から、内分泌内科にかかっていただく
のが一番お勧めです。内分泌内科で褐
色細胞腫の診断をしてもらい、そこか
ら褐色細胞腫の手術の経験の多い診療
科で手術してもらうのがベストですね。
褐色細胞腫の治療経験は施設によって
大きく違います。行くなら、経験の豊
富なところを選んでください。
──内分泌内科以外でも診断・治療は
できるのですか。
方波見　医師は皆、褐色細胞腫につい
ては学生時代に勉強していますし、腫
瘍も大きいので、他の副腎腫瘍と比べ
見つけやすいと思います。ただ、一度
手術した後に再発した場合は、内分泌
内科に行くのが良いのですが、内分泌
内科の中でも、悪性褐色細胞腫の治療
をしている施設と、していない施設が
あるので、褐色細胞腫の治療経験の多
い施設の先生に診てもらったほうがよ
いでしょうね。
──やはり早期発見が大事と言うこと
ですよね。
方波見　それはもちろんです。腫瘍が
大きくなり過ぎると、手術で全部取る
ことが難しくなります。手術が終わっ
た後も、定期的に通院したほうがよい
でしょう。定期的に通ってくださった
患者さんの中には、再発した腫瘍が１
cmのときに見つけることができました。
これくらいの大きさなら十分治療効果
が期待できます。
──先生は、手術後にも定期的に検査
を行っているのですか。
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方波見　はい。私は行っています。通
常は手術すると症状が劇的によくなる
んです。血圧も薬は全くいらないほど、
正常に戻ります。それで、患者さんに

「術後に症状が改善したので、治療は
終わりです」と言ってフォローアップ
をしない場合がまだあるようです。再
発する人は、術後のカテコラミンが完
全に正常化せず、徐々に上昇する例が
多くあります。ですから、私は半年以
内にもう一回検査し、患者さんのフォ
ローを継続しています。

難治性疾患に指定され、
治療も大きく前進
──ところで、褐色細胞腫の全国の患者
数というのは、どのくらいなんでしょうか。
方波見　最近、「厚生労働省科学研究
費補助金難治性疾患克服研究事業「褐
色細胞腫の実態調査と診療指針の作成」
の研究班（班長：京都医療センター・成
瀬光栄先生）では、全国の2万3,761か所
の診療科に対して疫学調査を行ったこ
とがあります。2008年～2009年に受診
した患者さんの数をアンケート調査し
て、統計処理で推定患者数を出したと
ころ、全国には約3000人の患者さんが
褐色細胞腫で医療機関にかかっている
ことがわかりました。
──3000人となると、随分と少ないで
すね。
方波見　患者数が５万人未満ですので、
稀少疾患にカテゴライズされます。し
かも、難治性疾患でもあります。難治
性疾患の要件は、全部で四つあります。
まずは稀少疾患であること。次に原因
不明であること。三つ目は効果的な治
療法が未確立で、四つ目が生活面でも
長期にわたる支障があるということで
す。全国にはだいたい6000以上の難治
性疾患があり、その中でも一部の疾患
が、「特定疾患」として厚生労働省の臨
床調査研究の対象になり、自治体によ
っては医療給付金の対象にもなります。
褐色細胞腫は、2009年度に難治性疾患
として指定されましたが、2012年度に
外れました。しかし、その後は褐色細
胞腫の研究は、副腎ホルモン産生異常
症の研究班（班長：福岡大学　柳瀬敏彦
先生）へと引継がれています。
──「難治性疾患」に指定されたことで、
褐色細胞腫を取り巻く環境はどのよう
に変わりましたか。

方波見　まずは、先ほどお話した、疫
学調査を比較的大きな規模で行うこと
ができたことでしょうか。これで、最
近の全国の患者数や、悪性の割合がわ
かるようになってきました。また、医
療機関によってバラバラだった褐色細
胞腫の診断指針や管理方法も示すこと
が出来ました。さらに稀少疾患の患者
さんはともすると孤立しがちになるの
ですが、難治性疾患に指定されたこと
が患者さんの会である「褐色細胞腫を
考える会」発足の契機となりました。
この会では患者さん向けに手帳を作り、
褐色細胞腫の病気について理解を深め
たり、その手帳の内容に基づいて診療
してもらえたりするようにもなりまし
た。また、全国的なメーリングリスト
を作って、医師同士で情報交換ができ
るシステムもできました。
──難治性疾患に指定されると、ずい
ぶんと治療を取り巻く環境が整備され
るのですね。
方波見　患者さん同士で集まって情報
交換できる体制ができたのも大きいで
す。患者さんの会が厚生労働省に働き

かけ、保険診療としてあらたに認めら
れた治療もありましたから。国と医療
機関、そして患者さんが三位一体とな
ることで、病気の認知が進んでいき、
治療体制も進歩していくのではないで
しょうか。
──今、褐色細胞腫の治療の課題は何
なのでしょうか。
方波見　ひとつは、先ほど申し上げた、
カテコラミンの合成を抑える薬の保険
適用がまだ得られていないことですね。
もうひとつは、すごく効果的な、手術
以外の治療法の確立です。現在の化学
療法でも、かなり腫瘍が小さくなった
患者さんも確かにいらしたのですが、
効果がなかった方や、続けていくうち
にあまり効かなくなってきたという方
もおられます。内照射治療も、進行が
ゆっくりの方にはよいのですが、急激
に腫瘍が大きくなった方には効果が不
十分だったり、承認された以上の照射
量が必要になってしまうという問題が
あります。その他、早期診断や良悪性
の鑑別など、課題はたくさんあるのが
現状ですね。

難病とは？

　「難病」は、医学的に明確に定義された病気の名称ではありません。いわゆる
「不治の病」に対して社会通念として用いられてきた言葉です。そのため、難病
であるか否かは、その時代の医療水準や社会事情によって変化します。例えば、
かつて日本人の生活が貧しかった時代には、赤痢、コレラ、結核などの感染症
は「不治の病」でした。その当時は有効な治療法もなく、多くの人命が奪われた
という点で、これらの疾病はまぎれもなく難病でした。しかし、その後日本人
の生活が豊かになり、公衆衛生の向上、医学の進歩および保健・医療の充実と
共に、これらの感染症は、治療法が確立され不治の病ではなくなりました。し
かし、治療がむずかしく、慢性の経過をたどる疾病もいまだ存在し、このよう
な疾病を難病と呼んでいます。
　一方、昭和47年の難病対策要綱において、難病は、⑴原因不明、治療方針未
確定であり、かつ、後遺症を残す恐れが少なくない疾病、⑵経過が慢性にわた
り、単に経済的な問題のみならず介護等に著しく人手を要するために家族の負
担が重く、また精神的にも負担の大きい疾病｣と定義されています。

（難病情報センターのホームページより／http://www2.nanbyou.or.jp/1360_B.html）

「稀少疾患」の概念

　日本の稀少疾患に対する取り組みとして、その医薬品開発を促す「希少疾病用医薬品等の研究
開発促進制度」が進められています。薬事法（※１）第７７条の２に基づき、希少疾病用医薬品等と
して厚生労働大臣の指定を受ける要件の一つに、「国内対象患者数５万人未満」が挙げられてお
り（※２）、これが日本の稀少疾患の概念になっています。ただし、世界には7,000以上あるとい
われる稀少疾患ですが、日本では該当する疾患の全容やその数は明確になっていません。

（ 稀少疾患情報サイト「稀少専家」より；http://kishosenka.jp/about/effort/effort_jp.html ）

※１ 「薬事法」　医薬品、医薬部外品、化粧品および医療用具の製造、取扱いなどに関する日本の法律

※２ 平成5年8月25日付薬発第725号厚生省薬務局長通知


