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索引用語 i十二指腸平滑筋肉腫

はじ8めに

十二指腸平滑筋肉腫はまれな疾患 とされている.

Wilsonl〉の集計によれば,小腸悪性腫瘍2,144例中十二

指腸に原発 したものは484例であ り,そ の内訳では癌

(399例 :82.4%)が 圧倒的に多 く平滑筋肉腫 (41例 i

8.5%)は その約10分 1の 頻度である。 し かしながら,

十二指腸に発生する肉腫の中では最 も多 くその80%以

上を占めり,本 邦では藤岡めの報告以来,わ れわれが検

索 しえた限 りでは,現在まで既に150例が報告されてい

る。

最近われわれが経験 した 1例 は巨大襲腫状発育を示

すもので,そ の発育様式および画像診断において興味

深い症例であった。今回われわれはこの症例を報告す

るとともに本邦報告例を集計検討し,若 子の文献的考

察を加えた。

症  例

症例 :66歳,女 性.

<1984年4月11日受理>別 刷請求先 1渕上  哲

〒606 京都市左京区聖護院河原町54 京都大学医学

部第 1外科

主訴 :嘔吐,腹 部腫瘤.

家族歴,既 往歴 :特記すべきことなし.

現病歴 !1983年1月初め頃より嘔気,嘔 吐がみられ

るようになったため近医を受診,そ の際右上腹部の腫

瘤を指摘され,精 査のため当科に入院した。

入院時現症 t体格中等度,栄 養良,眼 険結膜に軽度

貧血を認めるも黄痘はない。心肺の理学的所見には特

に異常は認めず.浮 腫はなく全身 リンパ節腫大も認め

られない。腹部は全体に軽度膨隆し,右 上腹部に成人

頭大の腫瘤を触知する。腫瘤に可動性はなく,表 面平

滑,弾 性軟であるが,波 動,圧 痛は認められない。腹

水は認めず.

入院時臨床検査成績 :末給血検査では軽度の貧血が

み られたが,肝 機能検査では特に異常は認め られな

かった。血清,尿 アミラーゼおよびエラスターゼ 1は

軽度高値を示したが,50g GTTは 正常であった。また

フェリチン値は100ng/mlと軽度上昇していたが,

CEA値 は正常範囲であった,また使潜血反応は陰性で

あった.

上部消化管透視 :胃が全体に左方へ圧排されていた
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図 1 超 音波像,

areaが みられ,

腫瘤の中央部に不整形のechogenic

その周囲にcystic areaが広がる。
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図 2 CT像 ,腫瘤は多房性襲胞として描出され,隔壁

および被膜は造影剤によりenhanceさ れる。

図 3 腹 控動脈撮影.上 膵十二指腸動脈 (矢印)は 右

方へ伸展され,そ の末精にて蛇行,壁 不整を示す。

以上の諸検査にて膵菱胞腺癌または十二指腸平滑筋

肉腫を疑い,1983年 3月17日手術を施行した。

手術所見 !上腹部正中切開にて開腹するに,腫 瘤は

成人頭大で右上腹部のほぼ全体を占め,嚢 腫状の外観

を呈し,十 二指腸下行部外側壁から管外性に発育した

ものと判明した。襲腫壁の術中迅速病理検査にて平滑

筋肉腫と診断されたため,解 頭十二指腸切除,横 行結

腸部分切除を施行,襲 腫を輸出した。また肝右葉に超
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ほか,十 二指腸球部は右方から圧排狭窄され著しく拡

張 していた。これより肛門側へは造影剤が通過せず検

索は困難であった。

十二指腸内視鏡検査 1球部への挿入は可能であった

が,圧 排像以外の所見は得られず,逆 行性膵胆管造影

も施行できなかった。

点滴静注胆道造影 :胆襲,総 胆管はともに良 く造影

され,そ れぞれ上方および左方へ圧排されていた。 し

かし胆襲には腫大その他の異常はみられず,ま た総胆

管にも拡張,狭 窄,壁 不整などは認められなかった。

腹部超音波検査 :右上腹部は mixed pattemを呈す

る巨大な腫嬉によって占められ,周 囲臓器との関係は

明らかではなかった。腫瘤は全体 としては嚢腫状の概

観を塁し,被 膜の他隔壁様エコーも認められた.腫 瘤

の内部は,中 央 に存在す る不整形 の比較的均一 な

echogenic areaと,そ の周囲に広がるcystic areaか

らなっていた(図 1)。 また肝右葉には転移を思わせる

hypoechOic massが認められた。

腹部 CT検 査 :右 上腹部 に襲 腫 状 の 巨大 な low

density areaが認められ,肝 右葉,右 腎,膵 頭部に接

し,そ れぞれを著明に圧排していた。嚢腫は多房性で,

隔壁および被膜は造影剤によりenhanceさ れ,内 部は

ほぼ均一 なdensityを示 しCT値 は 7～ 9で あった

(図2)。

腹部血管撮影 :肝動脈が上方へ著 しく圧排伸展され

ていたほか,左 方に圧排された胃十二指腸動脈から分

枝 した上解十二指腸動脈が,右 方へ著明に仲展され,

その末裕において蛇行,壁 不整を示 し一部に p001ing

像が認められた(図3)。 また上腸間膜静脈および門脈

は左方へ著しく圧排されていたが,浸 潤,狭 窄像は認

められなかった。
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図 4 摘 出標本.

把指頭大の転移巣を認めたため,肝 部分切除により摘

出した。なお,肉 眼的には リンパ節転移は認められな

かった。

摘出標本肉限所見 :摘 出腫瘤は成人頭大で球形,害」

面は多房性嚢腫状で内部にには約1′の黒褐色装液性

の内容液 とそグサ様の壊死組織が満たされていた。嚢

腫壁は厚薄さまざまで内面には壊死組織が付着 し,十

二指腸筋層に連続 していた.十 二指腸粘膜には異常は

みられず,膵 臓など周囲組織への直接浸潤 も認められ

なかった (図4).

病理組織学的所見 |ク ロマチンの増量した精円形の

核を有する紡鍾形細胞が密な細胞索を形成し交錯 して

いる。核分裂像も多 くみられ,mitosis index(核 分割

指標)。は6.2であった(図 5).Van Gieson染 色では腫

瘍は黄色に染色され筋原性腫瘍であることが示 され

ブこ.

なお,摘 出した肝腫瘤は径約2c mの 充実性腫瘍で

巨大襲腫状発育を示した十二指腸平滑筋肉腫の 1例     日 消外会誌 17巻  7号

Panci解 頭部,Du:十 二指腸 あったが,組 織学的には原発巣 と同様の所見を呈する

ものであった。以上よにより本腫瘍は肝転移をともな

う十二指腸平滑筋肉腫 と診断された。

考  察

腸管平滑筋腫瘍はその発育形式より,一般に,① 腸

管外発育型,② 腸管内発育型,お よび③ 混合型に分

類される")。この内,腸 管外に発育するものが最 も多

く,McBrienのは十二指腸平滑筋肉腫51例について,①

63%,② 23%,③ 14%で あったと報告 してお り,本

邦報告例においても,① 63.7%,② 261%,③ 102%

(N=881Nは 本邦報告711150例中明確な記載のある症

例数を示す。)と 同様の傾向を示している。

大きさについては,腫 瘤径5cm以 上のものが約80%

(N=119)を 占め,十 二指腸平滑筋腫ではその約60%

が5cm末 満ゆであることと対照的である。

十二指腸平滑筋肉腫は血行に富む腫瘍で比較的緩徐

に発育する一方,良 性の平滑筋腫に比べて腫瘤の中心

部が壊死に陥る傾向が強 く,出血性壊死,襲腫状変性,

痩孔,空 洞形成などの二次的変化がみられることが多

いとされている。1い。実際,本 邦報告例においても約

70%(N=74)と 高頻度にこれらの二次的変化が認めら

れ,本 症の発育様式の特徴であると思われる。

一方本症は肝転移の頻度が高 くの,本 邦報告例にお

いては33,1%(N=124)に 認められている。また管外

性に発育するものが多いにもかかわらず,十 二指腸粘

膜に漬瘍形成をみることが多 く,消 化管出血を主徴 と

して発見されることが多い一因となっているの。この

潰瘍形成は増大した腫瘤の圧排による阻血性変化ある

いは直接 浸潤 に起 因す る もの と考 え られ て い る

が'10,さ らに進行 した場合には中心壊死巣 との間に

交通がみられ,痩 孔ないし空洞が形成されるものと思

われる。

著者例では腫瘤は管外性に巨大嚢腫状発育を示し,

害J面は多房性で内部には多量の黒褐色装液性の内容液

と壊死組織が認められた。このような腫瘤の巨大襲腫

化をきたす成因として,Lmbの は,管 外性に発育する

平滑筋腫瘍は中心部の液化壊死による嚢腫状変性が進

行しやす く,腫 瘤は巨大化する傾向にあり,そ の際腫

瘤壁の厚さは壊死の程度が進むにつれ非薄化すると述

べている。本邦報告pll中,わ れわれが検索した範囲で

は,中 心壊死が進行しいわゆる嚢腫状形態を呈する症

例は散見されるものの,著 者例のごとく高度に液化壊

死が進行し巨大襲腫を形成するに至った症例はまれで

あ り121,またその多 くは漬瘍を有する十二指腸粘膜 と

図 5 病 理組織像.H‐ E染 色 (×200)
せ
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の間に痩孔を形成するものであった。著者例では十二

指腸粘膜には全 く変化が認められなかったが,腫 瘤の

増大にともなう中心壊死の進行 とともに痩孔形成の右

無が巨大嚢腫化に関与 している可能性が考えられた。

これまで本症の診断には,低 緊張性十二指腸造影,

内視鏡 検査,血 管 撮影 が有 用 で あ る とされ て い

る1め～1".著
者例ではこれらの検査法において本症に特

徴的な所見は得られず,解 頭領域に発生した悪性腫瘍

が示唆されるにとどまった。

本症の超音波像およびCT像 についての報告はいま

だ散見されるにすぎないlω～1ゆ
。これらの検査法では,

腫瘤 と周囲臓器 との関係のみならず,肝 転移巣の検索

も容易であ り,前 述のごとく本症には腫瘤内に二次的

変化をみることが多いことからも,そ の内部性状まで

含めて検索しえる点で本症の診断における有用性は高

いと思われる,著 者例の超音波像では,巨 大な cystic

massの 中央に不整形の echogenic areaが広がる奇異

な所見を呈 したが, これは襲腫内容液中に存在する多

量の壊死組織が描出されたものと思われた。一方 CT

像では,嚢 胞性腫瘤像 として被膜および隔壁が明瞭に

描出され, ともに本腫瘤の内部性状が良 く反映されて

いた。

本症はまれな疾患ではあるものの,そ の術前診断は

困難な場合が多 く,本 邦報告例における術前正診率は

32.9%(N=76)と 低い。著者例の場合,特 異な発育様

式を示 したことから肝襲胞腺癌 も強 く疑われ,術 前に

両者を鑑別することは困難であった。しかしながら,

従来の検査法に加えて本症の超音波像,CT像 を詳細

に検討することにより,本 症の診断率がさらに向上す

るものと思われる.

おわりに

最近経験 した巨大嚢腫状発育を示 した十二指腸平滑

筋肉腫の 1例 を報告するとともに,本 症の発育様式お

よび診断について文献的考察を加えた。
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