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摘要

嗜鉻細胞 (chromaffin cells) 分佈在人體的腎上腺髓質 (adrenal medulla) 以及交感神

經節等部位，負責分泌腎上腺素 (epinephrine) 和正腎上腺素 (norepinephrine) 等兒茶酚

胺 (catecholamine) 激素，而嗜鉻細胞瘤 (pheochromocytoma) 為嗜鉻細胞不正常增生，

多數發生於腎上腺髓質，少數發生於腎上腺之外，稱為副神經節瘤 (paraganglioma)，

兒茶酚胺分泌不正常時會造成繼發性高血壓 (secondary hypertension)，血壓升高可能

是突發性或陣發性。嗜鉻細胞瘤危象 (pheochromocytoma crisis, PCC) 是危及生命的兒

茶酚胺分泌過多的內分泌急症，臨床表現包括：嚴重血液動力學不穩定而引起昏倒、

多重器官損傷、體溫過高以及腦病變。保持高度的懷疑有助於及早診斷嗜鉻細胞瘤

危象，初期以支持性療法和藥物治療為病人提供最大的存活機會。手術切除可以根

治，然而在危象時期必須先給予藥物控制，以達到術前的血壓穩定，α- 受體阻斷劑 

(α-blockers) 為首選的血壓穩定劑。

關鍵字： 嗜鉻細胞瘤、副神經節瘤、兒茶酚胺、嗜鉻細胞瘤危象、α-受體阻斷劑

壹、前言 2,3

嗜鉻細胞瘤會引起兒茶酚胺的不正常

分泌，嗜鉻細胞除了分佈於腎上腺髓質，也

分佈於交感神經節，腎上腺之外的嗜鉻細

胞瘤，也稱為副神經節瘤 (paraganglioma)，

其臨床表現典型的三聯症 (classic triad)：

盜汗、頭痛和心悸。嗜鉻細胞瘤危象 

(pheochromocytoma crisis, PCC) 或稱嗜

鉻細胞瘤多系統危象 (pheochromocytoma 
multisystem crisis, PMC) 是危及生命的兒茶
酚胺分泌過多的內分泌急症，臨床表現四聯

症 (classic tetrad)：嚴重血液動力學不穩定
引起昏倒、多重器官損傷、體溫過高和腦病

變。病人血壓非常不穩定，範圍可以從嚴重

的低血壓到嚴重的高血壓 ( 如：收縮壓範圍
60-250 mmHg)，如果沒有及時治療，有顯著
的死亡率。手術治療是目前根治嗜鉻細胞瘤
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危象的方法，為避免發生手術中相關的併發

症，病人通常先接受 10-14天的抗高血壓藥
物治療，待血壓穩定後再擇期住院手術，而

抗高血壓藥物以α-受體阻斷劑為首選。

貳、嗜鉻細胞瘤危象介紹

一、流行病學1

多數患者之嗜鉻細胞瘤位於腎上腺 (85-
90%)，腎上腺之外的嗜鉻細胞瘤患者佔少
數，該腫瘤位於交感神經內分泌系統，沿著

脊柱旁和腹主動脈旁分佈軸。嗜鉻細胞瘤在

美國的年發生率大約是每百萬人口中有 2至
8位，佔高血壓患者 0.2-0.4%。此病確診時
大多在 20至 40多歲左右，但也可能出現在
幼兒和老年人。大約 25% 至 33% 的嗜鉻細
胞瘤或副神經節瘤的人屬於遺傳症候群。一

項回溯性研究，137名接受病理組織檢查確
診的嗜鉻細胞瘤患者，有25名 (18%) 曾經發
生嗜鉻細胞瘤危象；另一研究顯示，81名接
受腹腔鏡腎上腺切除術的嗜鉻細胞瘤患者，

有8名 (10%) 曾經發生危象情形。

二、病理學2,3

嗜鉻細胞瘤合成兒茶酚胺的能力是一般

嗜鉻細胞的 27倍，而腫瘤大小與兒茶酚胺
分泌量相關，大量產生的腎上腺素與正腎上

腺素直接作用 α1接受器，引起血管收縮，
另外也作用於突觸前 α2接受器，抑制正腎
上腺素的釋放，減少週邊血管阻力，降低血

壓和心跳，引起低血壓；此外，兒茶酚胺也

作用於心肌細胞上的 β1接受器，引起強心
作用，升高血壓。需注意 epinephrine 也作
用於 β2接受器，引起平滑肌鬆弛而影響血
壓。

由於兒茶酚胺大量釋放，引起極度的

血管收縮，相對地導致血管內容量減少，影

響終端器官 (end-organ) 血液灌流，最後多
重器官因缺血而受損。另外，兒茶酚胺對

心肌細胞可能有直接毒性，引起心肌病變 
(cardiomyopathy) 或冠狀動脈血管痙攣。

三、誘發因子3

嗜鉻細胞瘤發作可能與兒茶酚胺釋放

突然增加有關，引起廣泛的全身性作用，

導致器官損傷。誘發因子包括：自發性原

因、身體的移動、手術、藥物以及含酪胺 
(tyramine) 的食物，相關誘發因子 (表一 )。

四、臨床表現2-4

嗜鉻細胞瘤發作時會表現典型的三聯

症：盜汗、頭痛和心悸；而嚴重的嗜鉻細

胞瘤危象臨床表現四聯症：嚴重血液動力

學不穩定引起昏倒、多重器官損傷、體溫

過高 (> 40°C) 以及腦病變。由於過量的兒
茶酚胺分泌，引起極度的血管收縮，而相

對地引起血容量不足 (intravascular volume 
contraction)，導致終端器官因缺血而灌流不
足，引起器官損傷，表二為嗜鉻細胞瘤危象

引起器官功能障礙可能的臨床表現。

五、診斷2,5,6

不明原因的高血壓危象引起休克、左

心室衰竭或多重器官損傷都應考慮可能是

嗜鉻細胞瘤危象，及時確診並治療可以提

高存活率，初步檢查包括 24小時尿液收
集，檢測 catecholamines、metanephrines、
vanillylmandelic acid (VMA)，或抽血檢
查 catecholamines 和 metanephrines，需注
意採血時間與併用藥物可能影響判讀，研

究顯示 catecholamines 檢驗值平均高於正
常上限值 23倍。影像學檢查例如 : 電腦
斷層掃瞄 (computed tomography, CT)、核
磁共振顯影 (magnetic resonance imaging, 
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表一  引起嗜鉻細胞瘤危象的原因3

自發性的 (Spontaneous) • 腫瘤壞死 (tumor necrosis)
• 腫瘤出血 (tumor hemorrhage)
• 情緒因素。例如：焦慮 (anxiety)、壓力 (stress)

運動相關

 (Related to movement)
• 身體姿勢變化。例如：在床上翻身
• 劇烈運動 (vigorous exercise)
• 創傷 (trauma)

處置中 (Procedure)/ 
手術中 (perioperative)

• 全身麻醉劑誘導 (induction of general anesthesia) 
• 膀胱導尿 (bladder catheterization)
• 手術皮膚切口 (surgical skin incision)
• 腹腔積氣 (pneumoperitoneum)
• 腫瘤手術操作 (surgical manipulation of the tumor)

藥物 (Medications) • β受體阻斷劑 (β-blockers)
• 糖皮質激素 (glucocorticoids)
• Metoclopramide
• 靜脈麻醉劑：ketamine、atropine ;  吸入麻醉劑：halothane、desflurane
• 肌肉鬆弛劑 (paralytics)：succinylcholine、pancuronium
• 抗憂鬱藥：三環抗憂鬱劑 (tricyclicagents)、單胺氧化酶抑制劑 (monoamine 

oxidase inhibitors)
• Methyldopa
• 尼古丁 (nicotine)
• 古柯鹼 (cocaine)

食物 (Food) • 含酪胺食物 (tyramine-containing)：起司、酒、啤酒、肉、魚、香蕉、巧克力
特殊情況

 (Special circumstance)
• 懷孕：胎動壓迫腫瘤
• 分娩時腹腔內壓力增加

表二  嗜鉻細胞瘤危象引起器官功能障礙之臨床表現2

心臟 (Cardiac) • 心肌病變 (cardiomyopathy)，如：takotsubo
• 心肌梗塞 (myocardial infarction)
• 心律不整 (arrhythmia)
• 心因性休克 (cardiogenic shock)

呼吸系統 (Respiratory) • 肺水腫 (pulmonary edema)
• 急性呼吸窘迫症候群 (acute respiratory distress syndrome, ARDS)
• 大量咳血 (massive hemoptysis)

神經系統 (Neurological) • 腦病變 (encephalopathy)
• 缺血性或出血性中風 (ischemic or hemorrhagic stroke)
• 椎動脈剝離 (vertebral artery dissection)
• 可逆性後腦病變症候群 (posterior reversible encephalopathy, PRES)

腎臟 (Renal) • 急性腎損傷 (acute kidney injury)
肝臟 (Hepatic) • 急性肝損傷 (acute liver injury)
胃腸道 (Gastrointestinal) • 腸阻塞 (ileus)

• 缺血性腸道疾病 (bowel ischemia)
• 穿孔 (perforation)

新陳代謝 (Metabolic) • 乳酸中毒 (lactic acidosis)
• 酮酸中毒 (ketoacidosis)
• 高血糖 (hyperglycemia)
• 低血糖 (hypoglycemia)

肌肉骨骼 (Musculoskeletal) • 橫紋肌溶解症 (rhabdomyolysis)
血管 (Vascular) • 血栓形成 (thrombosis)

• 腎上腺出血 (adrenal hemorrhage)
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MRI) 或 MIBG 腎上腺髓質掃描 (adrenal 

medulla scintigraphy)，此造影所使用的 

MIBG (Metaiodo Benzylguanidine) 為類似

正腎上腺素的藥劑，MIBG 會聚積在儲有 

catecholamine 的腎上腺髓質嗜鉻細胞或是交

感神經末鞘內，對於診斷嗜鉻細胞瘤有較高

的敏感度，如此透過全身掃瞄的技術能尋找

異位或轉移的嗜鉻細胞瘤。經手術切除的腫

瘤在病理組織切片下可知細胞分化情形，藉

以評估腫瘤良性或惡性。

參、嗜鉻細胞瘤危象之處置 2,3

對於沒有轉移的嗜鉻細胞瘤，手術切

除原發病灶是明確的方法，然而緊急的嗜鉻

細胞瘤危象，在手術前應努力控制不穩定的

血壓，待門診治療血壓穩定後再擇期住院治

療，以確保術中安全。有關術前嗜鉻細胞瘤

危象的處置，除了臨床環境監測及輸液復

甦 (fluid resuscitation)，使用不同機轉的抗
高血壓藥物是必要的，而對於極度血液動力

學不穩定的病人，可能需要主動脈內氣球幫

浦 (intra-aortic balloon pump, IABP) 或是葉
克膜 (extracorporeal membrane oxygenation, 
ECMO) 等機械性輔助循環系統，以幫助病
人脫離險境，相關術前處置介紹如下：

一、臨床環境監測2

由於不穩定的血液動力學，嗜鉻細胞瘤

危象患者必須住進加護病房，密切監測生命

徵象，及時給予循環支持與護理照護。

二、輸液復甦2

嗜鉻細胞瘤危象患者因遭受極度的血

管收縮，導致血管內相對的低血容量，臨床

表現一開始雖不明顯，但是當給予具有血管

表四 嗜鉻細胞瘤危象之抗高血壓藥物2

藥物 建議劑量 說明

非選擇性 α- 受體阻斷劑

  Phenoxybenzamine • 起始劑量：10 mg bid • 副作用：反射性心搏過速

  維持劑量：20- 40 mg bid-tid

  Phentolamine • 起始劑量：5 mg IV • 使用第1個小時每10分鐘5 mg

選擇性 α1- 受體阻斷劑

  Doxazosin • 口服4-12 mg/day • 每日最大劑量24 mg

鈣離子通道阻斷劑

   Nicardipine • 起始劑量：5 mg/h  • 最大輸注速率：15 mg/h

β- 阻斷劑

   Esmolol • 起始劑量：0.5 mg/kg IV • 半衰期：2-9分鐘 

   Propranolol • 每日口服30 mg，分次服用。 • 手術前3天每日口服60 mg

Sodium nitroprusside • 0.3-2 mcg/kg/min • 輸注速率 < 2 mcg/kg/min

Magnesium sulfate • 起始劑量：1 g/h IVF;  最大劑量：4 g/h IVF • 副作用：熱、臉潮紅

兒茶酚胺合成抑制劑

  Metyrosine • 口服250 mg qd-bid • 副作用：嗜睡
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者手術中發生短暫低血壓機會較高，血壓波

動也較明顯，但並不會因此延長病人住院時

間或增加併發症7。

（二）β 受體阻斷劑 (β-blockers)

β 受體阻斷劑用於嗜鉻細胞瘤心搏過

速的病人，治療持續性的心跳過快，通常

在 α 受體阻斷劑後給予，因 β2受體具有
血管平滑肌鬆弛作用，如果給予 β 受體阻

斷劑，會抑制了血管擴張作用而加重血液動

力學不穩定，惡化高血壓危象，即使隨後加

上 α 受體阻斷劑也發揮不了明顯作用。此

外，嗜鉻細胞瘤危象病人，因血管內低血容

量，若給予 β 阻斷劑會阻斷反射性心跳增

加作用，發生低血壓，故臨床上應先給予α

受體阻斷劑以及輸液治療，待2至3天 α 受
體阻斷劑發揮作用後，再給予 β 受體阻斷

劑。Labetalol 因為 β 受體阻斷作用大於 α
受體，可能惡化高血壓危象，應避免使用。

如果臨床需要，建議使用短效低劑量的 β

受體阻斷劑，如：esmolol、propranolol，臨
床需密切監測心跳。

（三）鈣離子通道阻斷劑 (calcium-
channel blockers, CCB)

單獨使用 phenoxybenzamine 無法控制
血壓時，可加上短效的鈣離子通道阻斷劑，

如：nifedipine、verapamil 或 diltiazem，或
超短效的 nicardipine，雖然病人較能夠耐受 
CCB 的副作用，然而效果不及 α 受體阻斷
劑，故通常不作為第一線藥物治療。

（四）Metyrosine (α-methyl-para-
tyrosine)

M e t y r o s i n e  可抑制酪氨酸羥化酶
(tyrosine hydroxylase)，阻斷兒茶酚胺合成的
第一步驟，然而，metyrosine 有嚴重的不良

舒張的降壓藥物時，則可能發生明顯的低血

容，導致低血壓，因此在給予 α 受體阻斷

劑或其它抗高血壓藥物之前，應先給予晶體

輸液 (crystalloid fluid infusion)，以預防嚴重

的低血壓，然而病人若有嚴重的左心室衰

竭，則需要謹慎給予輸液。

三、藥物治療2,3,6

嗜鉻細胞瘤發作時應使用不同機轉的藥

物控制危急的高血壓和心跳過快，α- 受體

阻斷劑為第一線治療藥物，可作為手術前的

血壓穩定劑，相關藥物整理如表四，介紹如

下 :

（一）α- 受體阻斷劑 (α-blockers)

1.非選擇性α-受體阻斷劑
Phenoxybenzamine (POB) 是具有較長半

衰期的非選擇性不可逆的 α-blocker，除了

阻斷 α1受體，也阻斷 α2受體，引起神經

末梢釋放正腎上腺素，因而刺激心臟的 β1

受體，引起心跳加快，所以 POB 雖然減少

血壓升高風險，但也可能引起心跳過快。

POB 口服起始劑量為10 mg 一天兩次，每隔

2-3日慢慢增加劑量到 20-40 mg，一天二次

或三次，手術前使用 10-14天，血壓控制目

標為130/80 mmHg。Phentolamine 為短效的

非選擇性可逆的 α-blocker，可控制手術中

的高血壓，副作用為反射性心搏過速、鼻充

血和姿勢性低血壓。

2.選擇性α1受體阻斷劑
選擇性 α 1 - 受體阻斷劑  ( 如：

doxazosin)，發生反射性心跳過快之機率較

非選擇性 α- 受體阻斷劑低。研究顯示，關

於手術前嗜鉻細胞瘤的血壓控制，非選擇性

α- 受體阻斷劑和選擇性 α1受體阻斷劑效

果相當，然而使用選擇性 α1- 受體阻斷劑
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肆、結論

危及生命的嗜鉻細胞瘤危象是兒茶酚

胺分泌過多的內分泌急症，如果沒有及時治

療，有顯著的死亡率，手術治療是根治的方

法，術前接受 10-14天的 α-blocker，待血
壓穩定後，另外擇期住院手術。在危象時

期，藥物治療先給予 α-blocker，待2至3天
α-blocker 發揮作用後再給予 β-blocker，
若病人血液動力學不穩定，可以使用短效

β-blocker 和短效 calcium-channel blocker 以
控制心跳和血壓，而 labetalol 應避免使用，
如果能及時發現並治療，嗜鉻細胞瘤危象經

過適當的治療一般是可逆的。
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反應，包括精神障礙、錐體外症狀和鎮靜。

（五）硝普鈉 (sodium nitroprusside)

Sodium nitroprusside 為強有力的血管擴
張劑，作用迅速持續時間短，用於術中控制

高血壓發作，以0.3-2 mcg/kg/min 靜脈輸注
給藥，為了避免發生氰化物中毒，輸注速率

應小於2 mcg/kg/min。

（六）硫酸鎂 (Magnesium sulfate)

由於鎂離子可以減少細胞內鈣離子的

濃度，故硫酸鎂可作為鈣離子拮抗劑，抑制

嗜鉻細胞釋放兒茶酚胺，也可引起小動脈血

管擴張，校正高血壓，促進手術中血壓的穩

定，預防或改善心律不整。

四、手術治療5,8

手術切除腫瘤是根治嗜鉻細胞瘤危象

的方法，手術前先接受藥物治療，待血壓穩

定後擇期住院手術，倘若在血液動力學不穩

定時切除腫瘤，可能增加死亡率及併發症風

險。Anouk Scholten 作者等人回溯性研究嗜
鉻細胞瘤切除手術之最佳時機，分析 1993
至2011年手術切除嗜鉻細胞瘤患者之預後，
共有 25名為嗜鉻細胞瘤危象患者，其中 15
人住院中藥物治療穩定後出院，另外擇期住

院手術，10人於住院中藥物治療後緊急手術
切除，結果顯示，相較於緊急手術者，非緊

急手術的嗜鉻細胞瘤危象患者之術後住院天

數較短、住進加護病房人數較少且手術併發

症發生機率較低。作者另外回顧 1944-2011
年有關嗜鉻細胞瘤危象患者在不同時機下之

手術預後相關文獻，結果顯示，不論是手術

中或手術後，非緊急手術患者併發症較少且

死亡率較低。由以上證據，患者先接受藥物

控制，待血壓穩定後再擇期住院手術，可以

有效降低手術死亡率及併發症。
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Abstract

Chromaffin cells are distributed in the adrenal medulla and sympathetic ganglia, 
and responsible for the secretion of catecholamine hormones such as epinephrine and 
norepinephrine. Pheochromocytoma is the abnormal proliferation of chromaffin cells 
and most of which occurs in the adrenal medulla. Moreover, extra-adrenal chromaffin 
tumors are called paraganglioma. Abnormal catecholamine secretion may cause secondary 
hypertension and elevate blood pressure.  The pheochromocytoma crisis (PCC) is a life-
threatening endocrine emergency with excessive secretion of catecholamines. The clinical 
presentation is often paroxysmal and some present with characteristic symptoms such as 
severe hemodynamic instability, multi-organ dysfunction, hyperthermia and encephalopathy. 
Maintaining a high degree of clinical suspicion will facilitate prompt diagnosis of PCC, 
and utilizing the best available supportive treatments will give the patient the best chance 
of survival. Emergency surgery should be discouraged as an initial treatment of PCC. 
Medication therapy and elective surgery should be the preferred management. Furthermore,   
α-blockers are the drug of choice for blood pressure control.


