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緒 言

原発性アル ドステロン症(Conn症 候群)はConn

に より初めて記載 された症候群1)で,主 として

副腎皮質腺腫,稀 に結節性過形成,皮 質癌か ら,

アル ドステロンが過剰に分泌されるため,高 血

圧,低 カ リウム血症,血 漿 レニ ン活性の抑制 を

伴 うものである.我 々は,著 明な全身随意筋の

筋力低下 により発症 した低 カ リウム血性(1.7

mEq/l)ミ オパチーをきたした原発性アル ドステ

ロン症 を経験 した.本 症例は左副腎腫瘤の摘出

後,低 カリウム血性 ミオパチー,高 血圧 ともにこ

緩解 している.低 カ リウム血症 を伴う高血圧症

の場合には,原 発性アル ドステロン症を鑑別診

断の一つ として考慮す ることが重要であると考

え,本 症例 を報告する.

症 例

患者: 59歳,女 性.

家族歴:特 記事項 なし.

主訴:筋 力低下.

現病歴: 1978年 よ り,高 血圧症 として近医に

て降圧剤を投与 されていた. 1988年4月6日,

四肢の筋力低下 を起 こし北川病院を受診した.

四肢の筋力低下は経過観察のみですぐ軽快した.

脳CTに よ り脳萎縮 と診断された.β-プ ロッカ

ー(塩 酸 カルテオロール)を 病初期にこ,そ の後

カルシウム拮抗剤(ニ フェジピン),ア ンギオテ

ンシン変換酵素阻害剤(マ レイン酸エナラプ リ

ル,ア ラセプ リル)を 投与 していた. 1988年11

月14日 よ り,降圧利尿剤 メフルシ ド50mg/日 を追

加投与 していた. 1989年 に なって,家 事を行 う

ことが困難 とな り, 7月9日,歩 行中急にこ全 く

動けなくなり,起 床で きな くなったため翌10日

入院 となった.テ タニー,多 飲多尿,下 痢は認

めなかった.

入院時現症:身 長145cm,体 室45kg,意 識 清明

であった.脈 拍66/分,不 整,血 圧152/104mmHg,

心 音不整で,心 尖部にこ収縮期雑音(Levine 2)

が聴 取された.肺 ・腹部には異常 なく,軽 度の

下腿浮腫 を認め た.長 谷川式知能 テス トは9点

であった.筋 萎縮はな く,筋 力テス ト(MMT)

は,上 肢1,下 肢0で あった.上 下肢 とも腱反

射は亢進 し,両 足 クローヌス陽性,病 的反射 も

陽性 であった(図1).

入院 時検査成績(表1):蛋 白尿(+)で 顕微

鏡的血尿 を認め た.便 潜血は陰性 で,貧 血は認

め られなかった. glutamate oxaloacetic tran

saminase (GOT), lactate dehydrogenase

 ( LDH), creatine phosphokinase (CPK),ア

ル ドラーゼの筋原性酵素は,す べて上昇 し, CPK

ア イ ソザ イムはMM型 が99%と 優位 であ り,

血 中 ミオグロビンが陽性 であった, C-reactive

 protein(CRP)2.2mg/dl,血 沈15/42mmと 中等度
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亢 進 し て い た.血 清 補 体 価 正 常,抗 核 抗 体 陰 性,

抗J0-1,抗 体 陰 性,ク レア チ ニ ン ・ク レア チ ン比

は38,5%と 正 常 で あ っ た. N-acetyl-β-D-

glucosaminidase (NAG)は19.9u/lと 上 昇 し,

尿 細 管 の 障 害 に よ り腎 機 能 が,軽 度 低 下 し て い

た.血 清 カ リウ ム は1.7mEq/lと 著 明 に 低 下 し,

血 清 ナ ト リ ウ ム は150mEq/lと 高 値 で あ っ た.コ

レ ス テ ロー ル は249mEq/lと や や 高 値 で あ った が

, thyroid stimulating hormone (TSH),

 triiodothyronine(T3), thyroxine(T4)は 正 常

で あ っ た.動 脈 血 ガ ス 分 析 で, pH 7.517, HCO3-

33.9mEq/l, baseexcess+0.8mEq/lと 著 明 な代

謝 性 ア ル カ ロ ー シ ス を 呈 して い た.血 清 ア ル ド

ス テ ロ ン は, 220pg/mlと 上 昇 し, 24時 間尿 中 ア

ル ドス テ ロ ン も上 昇 して い た.血 漿 レ二 ン 活 性

は著 明 な 低 値 で, 24時 間 尿 中17-ketosteroid(17

-KS)
, 17-hydroxycorticosteroid (17-OHCS)

は 正 常 で あ っ た.眼 症 はKeith-Wagener Iで

あ っ た.心 胸 比 は58.1%で あ った.心 エ コー で,

左 室 肥 大 を認 め た.心 電 図 は, QT延 長, U波

出 現 し,心 室 性 期 外 収 縮 も散 発 して お り,低 カ

リウ ム 血 症 と 診 断 した.

図1　 腱 反 射

経過(表2):入 院後, KCI(40～120mEq/日)

の投与と,減 塩食(7g/日)で 血清カ リウム2.8

mEq/lと 上昇 した.入 院8日 目になって首が座 り,

 9日 目には寝返 り可能 とな り, 10日 目には座位

可能, 12日 目には起立・伝い歩 き可能 となった.

局時に, CPKは850IU/lか ら漸次100IU/l, 40IU/

lと下降 し,筋 力テス ト(MMT)で は,上 下肢と

も5と なった.

表1　 検 査 結 果

腹部エ コーで,左 副腎腫瘤 と胆嚢腫瘤が認め

られた.腹 部computed tomography(CT)で,

左副腎に直径1.6cmの 腫 瘤が認め られた(図2).

腫 瘤 の中心は低電位で周囲の副腎が造影されて
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い た.右 副腎には病変 を認め なかった.胆 嚢造

影 で,胆 嚢腺筋症 と診断された.血 管造影では,

腫瘤陰影は認められなかった.

表2　 入院後経過

図2　 腹 部CT.矢 尻 は副 腎腫 瘍 を示 す. 1目 盛=1㎝.

以上の症状,経 過ならびに検査結果 より,低

カリウム血性 ミオパチーを伴った原発性アル ド

ステロン症 と診断 し, 7月26日 に左副腎摘出術
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図3　 摘 出 副 腎割 面.腫 瘍 は黄 色充 実性 で あ る.ス ケ ー ル バー=1cm.

図4-6　 摘 出副 腎 の光 顕 写真. H-E染 色

図4　 中央 の 円形 部 分(A)が 腫 瘍 で,そ の 両側 の副 腎 皮質 に過形 成 性小 結 節 を認 め る.ス ヶー ルバ ー=

1cm.図5　 腫瘍 部 分 の 強拡 大.ス ケー ルバ ー=50μm.図6　 過 形 成部 分.ス ケー ルバ ー=200μm.
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と胆 嚢摘出術 を施行 した.な お,内 視鏡検査で

胃ポリープが発見され,腎 ポリープ切除術を施

行 した.

病理学的所見:左 副腎腫瘍は類円形(径1.5×

1.3cm)充 実性黄色で,周 囲組織 とは肉眼的に明

瞭に境界されていた(図3).組 織 学的に,腫 瘍

細胞には小型類円形核 と淡明な胞体 よりなる多角

形のいわゆる明細胞(clear cells)が 不 明瞭な束

を形成 して充実性に増殖 してお り,好 酸性胞体

を有する充実性細胞(compact cells.)は少 数にこ

とどまっていた.腫 瘍の大部分が薄い線維性被

膜様構造によって周囲と境界されていた.大 型

核 を持つ腫瘍細胞 も少数見 られたが,核 分裂像

は認め られなかった(図4, 5).腫 瘍 以外の皮

質組織では萎縮は見 られず淡明な胞体 を有する

細胞よりなる過形成性結節が散見された(図4).

これ らの結節は被膜 を持たず周囲組織 との移行

を示 していた(図6).

術後 経過:血 清カリウムは4.7mEq/lと 上昇 し

た.高 血圧 も改善 され,血 中アル ドステロンも

正常範囲内となった.心 胸比は変化 しなかった

が,腎 機能は正常下限 となった.歩 行可能で

,降圧剤の投与 を受 けることもな く,普 通の生活

を送っている.

考 察

本症は血清力リウムの著明な低下と,筋型CPK

の上昇 を特徴 としてい る。カ リウム製剤の投与

で,筋 力低下が改善 し, CPKも 正常 となったこ

とか ら,筋 生検は施行 していないが,低 カリウ

ム血性 ミオパチー と考えられた2).原発性アル ド

ステロン症は高血圧症患者の1%以 下の頻度で

発生すると言われてい るが3),起床が困難 となる

程の著明なミオパチーを伴 うものは稀である4-7).

本症例の著明な ミオパチーは,副 腎腫瘍から分

泌されるアル ドステロンによる血済カリウムの

低下 と相 まって,降 圧利尿剤の投与も関係 して

いた と考 えられる6,7).なお,加 藤8)に よれば原発

性アル ドステロン症で,血 清カ リウムが2.0mg/

似 下 の ものは10.9%,筋 力低下 の出現頻度 は

40.7%で あった.

原発性 アル ドステロン症では,高 ナ トリウム

血症があっても浮腫を来さないと言われている9),

本症例で認められた軽度の下腿浮腫は,軽 度の

腎障害 と高血圧性心疾患により生 じた もの と考

えられる.

副 腎皮質に限局する病変 としては,腺 鍾 と過

形成性腺腫様結節があ り,前 者は線維性被膜を

持ち,後 者は被膜 を持たず,周 囲に移行す ると

されている10).本症側の腫瘍は,肉 眼的に周囲と

明瞭に境 界され,光 顕的に も大部分が被猿で覆

われてお り,腺 腫 と診断 した.腺 腫の場合,非

腫瘍部が萎縮す るという報告があるが10),土山に

よれば, Conn症 候 群において,本 症例のように

非腫瘍部 に過形成性結節が しばしばみられ ると

しており11),この事実から腺腫が過形成性結節よ

り移行する可能性 を示唆 している10,11).一方,機

能的には,腺 腫外実質のアル ドステロン産生能

は,過 形成があっても,む しろ低下 していると

報告 されている12).これ らの点にこついては,症 例

を集積 し,な お検討 を要すると考える.

癌 による源発性アル ドステロン症は,稀 に報

告されているにすぎない13,14).組織 学的に腺腫 と

癌の判別は困難 とされている,本 症例 では,腫

瘍細胞の中に大型核を持つ ものが散見されるが,

核分裂像 もな く,現 在のところ術後の再発 ・転

移はな く,悪 性の証拠は得 られていない.

本症例についてご教示 くださいました黒田重利助

教授(岡 山大学医学部精神神経科)と 橋本浩三講師

(同第三内科)に 深謝いたします.
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A case of primary aldosteronism 

with severe hypokalemic myopathy

 Yuko OHTANI1), Tadashi YosHINO1), Tadaatsu AKAGV, 

and Takashi KITAGAWA2)1)

Department of Pathology, Okayama University Medical School, 

and 2)Kitagawa Hospital, 

Okayama 700, Japan

(Director: Prof. T. Akagi)

We report a rare case of primary aldosteronism with severe hypokalemic myopathy in a 

59-year-old female who had suffered from hypertension since 1979. Because of severe muscle 

weakness, especially of extremities, she became unable to rise from her bed and was admitted 

to the Kitagawa hospital on July 10, 1989. Symptoms such as tetany, polyuria, and diarrhea 

were not observed. Her consciousness was clear. The blood pressure was in the range of 152
mmHg systolic and 104mmHg diastolic. Systolic heart murmur (Levine II), cardiac arrythmia, 

and slight edema on the legs were noticed. She did not have any sign of muscular atrophy. 

Serum aldosteron level was 220pg/ml, and plasma renin concentration was less than 0.5ng/

ml/h. The serum level of potassium was 1.7mEq/l, sodium 150mEq/l, GOT 47IU/l, LDH 507

IU/l, CPK 850IU/l (MM type 99%), and aldolase 9.2mIU/ml. Computed tomography (CT) 

after intravenous contrast injection revealed a round low density mass (1.6cm in diameter) in 

her left adrenal gland. CT also revealed the gallbladder adenomyomatosis. Her left adrenal 

gland and gallbladder were surgically removed on July 26, 1989. After the operation, the blood 
pressure and laboratory data including serum potassium returned to normal, and she became 
able to pursue her ordinary life. Endoscopy revealed a gastric polyp which was hyperplastic. 

Histopathologically the removed adrenal gland showed an adrenocortical adenoma consisted 

of clear cells and nodular hyperplasia of the glomerular zone.


