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はじめに

　von	Hippel-Lindau病は，網膜や中枢神経系に多
発する血管芽腫を特徴とし，腎嚢胞や腎癌，褐色細
胞腫，膵腫瘍などを高率に合併する遺伝子疾患であ
る 1）,	2）．本疾患の 7～ 19％に見られる褐色細胞腫を
合併した患者に外科的手術が考慮された場合は 3），
まず内科的治療により循環動態を安定させることが
重要である 4）,	5）．
　しかし今回われわれは，術前に循環動態が適切に
コントロールされていない状態で，小脳血管芽腫に
伴う著明な脳浮腫による急激な頭蓋内圧亢進のため
緊急開頭手術が必要となったvon	Hippel-Lindau病
患者に対する麻酔を経験した．

Ⅰ　症　　例

　37歳，男性．身長 170cm，体重65kg．
　1ヵ月前から持続する後頭部痛と嘔気，嘔吐の悪
化を主訴に当院を受診した．頭部CTとMRIにて著
明な浮腫を伴う小脳血管芽腫を指摘された．眼底に
も血管芽腫が認められること，家族歴で母親と母方
の叔父に網膜小脳血管芽腫と腎癌があることから，
von	Hippel-Lindau病が疑われた．さらに全身検索
を行ったところ，腹部CTにて左副腎腫瘍と右腎嚢
胞，膵多嚢胞性病変を認めた．
　血中カテコールアミン濃度（アドレナリン129pg/
ml；基準値100pg/ml以下，ノルアドレナリン
4,885pg/ml；基準値100～450pg/ml），尿中カテコ
ールアミン濃度（アドレナリン49.2μg/day；基準
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値3.4～26.9μg/day，ノルアドレナリン 1,919.1μg/
day；基準値48.6～ 168.4μg/day）から，左副腎腫
瘍は褐色細胞腫と診断された．入院時の血圧は
222/94mmHgで，病歴を詳しく聴取したところ 3ヵ
月前から近医で高血圧を指摘されていたが未治療で
あることが判明した．
　褐色細胞腫による高血圧に対し，α1受容体遮断
薬であるメシル酸ドキサゾシン（入院 3日目4mg/
day，入院4日目以降 8mg/day）の内服治療を開始
し，循環動態が安定した後に脳外科手術を行う予定
とした．しかし，脳浮腫による頭蓋内圧亢進症状の
進行を認めたため，循環動態がコントロールされて
いない状態のまま，入院 5日目に緊急で腹腔鏡下副
腎腫瘍摘出術と脳腫瘍摘出術を行うこととなった．

Ⅱ　麻酔経過

　手術室搬入時，フェントラミン 4.0μg/kg/min，
ランジオロール 1.0μg/kg/min投与下で，血圧は
225/116mg，脈拍は 126/minであった．橈骨動脈カ
ニュレーションから得られる観血的動脈圧を注意深
く観察しながら，レミフェンタニル0.5μg/kg/min，
プロポフォール 2.2μg/ml（目標血中濃度	 target	
controlled	 infusion：TCI）で麻酔を導入し，ロクロ
ニウム50mgを投与後に気管挿管した．挿管直前の
血圧は148/76mmHg，脈拍は 98/minであり，挿管
の前後で循環動態に大きな変化はなかった．プロポ
フォールはBispectral	 Indexを 40～ 60に保つよう
に2.0～3.0μg/ml（目標血中濃度：TCI）で，またロ
クロニウムは7.0μg/kg/minで維持した．輸液は，
中心静脈圧や経食道心エコー所見（心拍出量や左室
拡張終期容積），フロートラックセンサー（エドワー
ズライフサイエンス社）から得られる心係数（cardiac	
index：CI）や1回 拍 出 量 変 化 率（stroke	volume	
variation：SVV）等を参考に，流量を調節した．血
管芽腫からの脳出血を避けるため，血圧は収縮期圧
が150mmHg以下であることを目標としたが，逆に
頭蓋内圧が亢進している状態では低血圧は脳血流低

下をきたす危険がある．脳灌流圧が70mmHg以上
で保たれるように開頭までの間，平均血圧は
90mmHg以上であるよう管理した．
　まずはじめに，腹腔鏡下に褐色細胞腫摘出術が行
われた．レミフェンタニルの投与量を1.0μg/kg/
minに維持し，その30分後に執刀となった．副腎
操作中はフェントラミン5.0μg/kg/min，ランジオ
ロール10μg/kg/min，ニカルジピン2.0μg/kg/
minの投与で，血圧は収縮期が90～120mmHg，拡
張期が50～80mmHg，脈拍は80～100/min，CIは
1.9～3.8L/min/m2と良好に管理することができた．
執刀開始後約1時間で褐色細胞腫は摘出され，以後
はフェントラミン，ランジオロール，ニカルジピン
はすべて中止し，レミフェンタニルを0.2～0.3μg/
kg/minに減量した．次に，側臥位から腹臥位に体
位変換した後，脳腫瘍摘出術が行われた．カテコー
ルアミンの投与は必要なく，脳外科手術の約6時間
の間，血圧は収縮期が90～110mmHg，拡張期が
45～55mmHg，脈拍は80～100/min，CIは4.5～
5.5L/min/m2と適切に管理することができた．手術
時間は7時間48分，麻酔時間は10時間29分，出血
量は 410mlであった．
　手術終了2時間前からフェンタニルを合計 800μg
投与した上で，術後はプロポフォール3mg/kg/hで
鎮静し，挿管のまま集中治療室に搬送した．集中治
療室でも循環動態は安定していて，血管作動薬は必
要としなかった．頭部CTにて脳浮腫の改善が認め
られたため，人工呼吸器を徐々にウィーニングし，
手術翌日に抜管した．神経学的合併症はなく，術後
5日目に集中治療室から一般病棟へ転棟し，術後28
日目に退院となった．
　高用量レミフェンタニルによる麻酔では，急性耐
性による痛覚過敏や術後のシバリングが問題となる
ことがあるが，本症例では認めなかった．

Ⅲ　考　　察

　von	Hippel-Lindau病は，染色体 3p25癌抑制遺伝
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子の異常（VHL遺伝子）に起因する遺伝子疾患で 6）,	7），
発生頻度は35,000～ 40,000人に 1人 8），その約80％
が常染色体優性遺伝で，約 20％は突然変異による
孤発例であることが知られている．本疾患は主に網
膜や中枢神経系に血管芽腫が多数認められ，腎嚢胞
や腎癌，膵腫瘍などを高頻度に合併する 1）,	2）．中で
も7～19%の頻度で見られる褐色細胞腫が存在する
と 3）周術期の循環管理に難渋することがあり注意を
要する．褐色細胞腫を合併した本疾患患者に外科的
手術が考慮された場合は，まず内科的治療により循
環動態を安定させることが望ましい 4）．しかし，本
症例では，脳浮腫による頭蓋内圧亢進症状が急激に
悪化したため，循環動態のコントロールが不良のま
ま緊急手術となった．
　われわれは，副腎操作時の麻酔に複数の降圧薬を
併用し，レミフェンタニルは1.0μg/kg/minと高用量
で投与した．レミフェンタニルの context-sensitive	
half	 timeは常に 3～ 5分であるため 9），術中の高用
量投与が可能である．これまでにレミフェンタニル
は手術中のカテコールアミンなどのストレスホルモ
ンの分泌を抑制すると報告されているが 10），褐色細
胞腫症例でも降圧薬の併用に加え 1.0～ 5.0μg/kg/
minと高用量レミフェンタニルを使用することで，
術中の循環管理に有効であったという報告が近年散
見される 5）,	11）,	12）．しかし，術前のコントロールが不
十分な褐色細胞腫について述べた報告はなかった．
今回われわれは，術前にコントロールされていない
褐色細胞腫合併症例に対して，1.0μg/kg/minと高
用量のレミフェンタニルを使用し，かつ複数の降圧
薬を併用することで，副腎操作時の循環動態を安定
させることができた．
　また，高用量レミフェンタニルが血中カテコール
アミン濃度に与える影響を調べるため，挿管後から
執刀前にかけて手術侵襲がない状態で，レミフェン
タニルを1.0μg/kg/minで投与し，効果部位濃度が
安定した15分後に，血中カテコールアミン濃度を
測定した．なお，カテコールアミンの半減期は数分

で，この時点では挿管から 1時間以上経過しており，
挿管刺激による影響は除外される．結果，血中ノル
アドレナリン濃度は9,012pg/mlと依然として基準
値を大幅に超える高値であった．血中アドレナリン
濃度は42pg/mlであり，基準内であった．この結
果は，下山らの報告と同様で 12），レミフェンタニル
を高用量で投与しても，褐色細胞腫からのカテコー
ルアミン分泌過多を抑制することはできなかったと
考えられる．褐色細胞腫の手術時において，高用量
レミフェンタニルで得られる循環動態の安定性は，
カテコールアミンの分泌抑制から来るのではなく，
レミフェンタニルの循環抑制の結果であるのかもし
れない．
　今回，副腎と脳の手術を一期的に行うにあたり，
副腎操作に起因する急激な血圧上昇は，血管芽腫か
らの出血を招く危険があるため避けなければならな
かった．しかし降圧薬は，脳血流量や頭蓋内圧を変
化させる可能性がある．レミフェンタニルは脳血流
や頭蓋内圧に影響が少ないことが知られている
が 13），レミフェンタニルを高用量で用いることで，
褐色細胞腫を合併する手術の循環管理を容易にし，
また降圧薬を減量できたことで術中の頭蓋内圧の制
御に有効であったと思われる．

結　　語

　われわれは，褐色細胞腫の術前コントロールは不
十分ながら，小脳血管芽腫に対して緊急開頭手術が
必要となったvon	Hippel-Lindau病の麻酔を経験し
た．高用量レミフェンタニル（1.0μg/kg/min）によ
り副腎操作中の安定した循環管理を行うことがで
きた．
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　We present an anesthesia case of a 37-year-old male patient with von Hippel-Lindau syndrome 
who was complicated with uncontrolled pheochromocytoma and cerebellar hemangioblastoma. On the 
fifth day after admission, because the patient showed clinical signs of high intracranial pressure, 
emergency surgery was decided. First, under general anesthesia, pheochromocytectomy was per-
formed and then hemangioblastoma were removed on the same day. We initially were able to suc-
cessfully control the patient’s blood pressure with high dose remifentanil（1.0 µg/kg/min）and vasodi-
lators. Following pheochromocytectomy, we lowered the dose of remifentanil（0.2-0.3 µg/kg/min）and 
the patient’s blood pressure was able to be maintained in the normal range perioperatively. In conclu-
sion, we found that a high dose of remifentanil can adequately control hemodynamics in patients with 
uncontrolled pheochromocytoma. 
Key Words : �von Hippel-Lindau syndrome, Pheochromocytoma, Cerebellar hemangioblastoma, High 
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