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I. は じむう|こ

R e c k l i n g h a u s e n 病お よ び十 二 指 腸 乳 頭 部 c a r _

cinoid腫瘍は, ともにまれな疾患であ り,併 存頻度は

非常に少ない。

今 回 R e c k l i n g h a u s e n 病に十 二 指 腸 乳 頭 部 c a r ‐

cinoidお よび胆の う,総 胆管結石を併存 した症例を経

験 したので報告する。

II.症   例

患者 :51歳 ,男 性.

主訴 :黄疸,腹 痛.

既往歴 :特記すべきことなし.

表 1 入 院時生化学検査

<1987年11月18日受理>別 刷請求先 :江里口直文

〒830 久留米市旭町67 久留米大学医学部第2外科

T Bl1   3.Omg/dl

D.Bil   l.8mg/dl

GOT   60K.U/ml

CPT    37K.U/ml

LDH   477W.U/ml

A卜p    53K.A/ml

γ一GTP  64mIU/ml

TTT    llKu.U

ZTT    18Kuゃ U

ch―E   030ZpH

LAP    448G― RU

T―cho   94mg/dl

FBS    l19mg/dl

Amylase  1521U

T,P     7.9g/dl

Alb    3.4g/dl

BUN    18,61■ g/dl

Crea     O.79mg/dl

Na      138mEq/1

K      3.7mEq/1

C1        99nEq/1

現病歴 :小学校入学時に,左 側頭部の無痛性腫瘤に

気づき,近 医にて腫瘍切除を受けた。その後全身に大   低 緊張性十二指腸造影および経皮経肝胆道 ドレナー

小多数の腫瘤が出現してきた。特に自覚症状はなく,   ジ (以下 PTCDと 略す)的be造影 :低緊張性十二指腸

昭和60年9月高所より飛び降りて左睡骨骨折し,近 医  造 影では乳頭部に一致して腫瘤病変を認めた。また

入院す。入院後観血的整復術を受けた。入院中時々腹   PTCD造 影にて総胆管は拡張し,結 石を認めた (図

痛を覚えるようになったので,腹 部超音波検査施行さ   1).

れ,ま た経静脈性胆道造影にて総胆管結石の診断を受   内 視鏡所見 :十二指腸乳頭部に一致して表面平滑な

けた。                        隆 起性病変を認めた。生検では悪性を思わせる所見は

入院時現症 :身長148cm,体 重48kg,栄 養良,貧 血   得 られなかった (図2).

なし,眼 球強膜黄痘あり,全 身に大小の皮膚腫瘤およ   腹 部血管造影 :総肝動脈造影では, とくに異常所見

び色素斑を認めた。入院時肝機能では,総 ビリルビン  は 認められなかった (図3).

の上昇,GOT,Al‐ p,LAP,な どの上昇を認めた(表   腹 部超音波検査 :胆のう内結石および総胆管結石は

1).                         認 められるも,ほ かに明らかな異常所見は認められな

か っ た 。

手術所見 :開腹所見では胆の うは軽度腫大し結石触

知可能であった。また総胆管内にも結石を認めた。肝,
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図 1 低 緊張性十二指腸造影およびPTCD tubeに よ

る胆道造影.左 )乳 頭部に一致して腫瘤陰影を認め

た.右 )総 胆管内に2個 の結石像を認めた。

図2 内 視鏡像 !表面平滑で漬瘍形成は見られなかっ

た .

Vater乳 頭部Carcinoldを併存したRecklinghausen病 の1例

図 3 腹 部血管造影像
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特に異常所見は認めなかっ

胃,小 腸,大 腸には異常を認めなかったが,十 二指腸

には3～3.5cm大 の腫瘤を触知 した.腫 瘤は乳頭部に

位置し,写 真のように表面平滑で漬瘍形成は認めず,

深部への浸潤はないように思われた。腫瘍を切除し,

乳頭形成,8‐4管 口形成を行った(図4).切 除標本の大

きさは3×3.5×2cmで 重量は14gであった。割面は灰

白色で充実性であった (図5)。

組織所見 :粘膜固有層から一部粘膜筋板をこえて粘

膜下層に,比 較的単調均一な腫瘍細胞を認め,索 状,

リボン状の配列を呈 して増生 している。Grimerius,

Fontana‐Massonは 陰性だが形態的には carcinoidの

像を塁 している。また酵素抗体法による染色で insu‐

lin,glucagOn,VIP,sOnatOstatinなどは陰性であっ

図4 術 中写真.左 i総胆管よリブジーを乳頭まで挿入,右 :腫瘍切除後,

陣管口形成完成所見,
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図5 摘 出標本.35× 3×2cmの 大きさで境界明瞭な

腫瘍で割面は充実性であった。重量は14g

図 6 組 織所見 (H.E.×20).粘膜固有層から一部筋板

をこえて粘膜下層に腫瘍細胞を認めた.漬 瘍形成は

認めなかった。

た (図6).

III.考   察

Recklinghausen's disease(VRD)は比較的まれな

疾患で,皮 膚末精神経に発生す る神経線維腫,cafe

auleit spotなどを特徴 とする遺伝性疾患である.VRD

では, しばしば悪性腫瘍の合併を見ることがあり,近

年その報告pllを散見するようになった。しかし今回経

験 した carcinold腫瘍の併存例 はきわめてまれであ

る。
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表 2 Vater乳 頭部 Carcinoidの症例

PD:Pancreaticoduodenectomy

表 3  Recklinghausen's diseaseと Vater乳 頭割;

CarcinOidの併存例

症 例 年齢 性 術   式 報告年次 報告者

Ｆ

Ｆ

Ｍ

Ｍ

Ｆ

Ｍ

Ｍ

Ｆ

Ｍ

PD

非手術

腫場切除

Blllary diversionⅢ

Blliary diversion'

PD

PD

PD

腫瘍切除

Weichert

Takanarl

吉 本

Barber

Johnson

DOuglas

Kapur

町  田

自験f//1

PD:Pancreaticoduodenectomy
=   i Choledochoduodenostomy

ⅢⅢ  I CholecystOduodenostomy

Carcinoid腫瘍 は1907年Oberndorferl)が癌腫 と類

似した腫瘍組織に対して,carcinoidと命名して以来,

報告f/11は近年徐々に増加 し,そ の組織学的特徴も解明

されている。消化管 carcinoidの発生頻度については

諸家の報告を見てみると,Godwin分 は2,837例中86%

が消化管で十二指腸には554/11,1.4%と報告しSanders

らりも十二指腸に発生する頻度は2.5～37%と 報告 し

ている。本邦では棺垣 ら命によると11～8.2%と 欧米に

比較 してやや高率 となっている。しか し十二指腸の

carcinOidの中 で もVater乳 頭 部 に発 生 した car‐

cinoidは非常にまれで,1983年丸田D,1985年内田ら6)

が,本邦例を集計し11例を報告 しているにすぎない(表

2)。さらに VRDと Vater乳頭部 carcinoidとの併存

例は文献的にみると本邦では自験例を含めて 4例 つゆ

にすぎず,欧 米でも 5例 り～11)をみるにすぎない (表

3)。両者 ともその発生母地が神経系由来の細胞に起因

N o 年 齢 主 訴 術式 報告年次 報告者

便

瘤

疸

疸

痛

疸

痛

感

疸

疸

疸

疸

ウ

離
　
　
　
　
　
　
　
　
飽

夕

皮

黄

黄

腹

黄

腹

腹

黄

黄

黄

黄

腫場切除

腫瘍切除

PD

?

?

PD

PD

PD

PD

PD

PD

腫場切除

本

本

川

山

　

山

田

田

田

田

田

例

岡

　

　

　

　

　

　

験

橋

吉

黒

村

　

下

丸

佐

中

内

内

自
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するにもかかわ らず,併 存例は非常にまれである。本

症例ではさらに胆の う,総胆管結石を合併 していたが,

術前の十二指腸 carcinOidの診断は生検にては診断で

きなかった。carcinoidの診断はその発生部位が粘膜

固有層の深部より発生し,粘 膜下層で腫瘤を形成する

ことが多 く,そ のため表層は正常粘膜で覆われている

ことが多い。存在診断は容易だが,性状診断は borling

biopsyなどにより,深 部層よりの生検が必要である。

臨床症状 としてはVater乳 頭部 carcinoid 12例中 7例

に黄痘を認め,腹 痛 2例 , タール便 1例 であった。本

症例では黄痘の出現を認め,術 前 PTCD施 行後,乳 頭

部の造影剤の通過は比較的保たれていた。 こ のことよ

り本症例における黄痘の原因は結石によるものと考え

た。治療方針は本質的に carcinOid腫瘍は悪性腫瘍の

範ちゅうにはいると考えられているので, リンパ節郭

清も考慮にいれた根治術が望ましいが,大 きさ,深 達

度,年 齢,息 者の全身状態などを考えて手術術式の選

択を行 うべきであると考える。

IV.結  語

今回,Recklinghausen's diseaseに担のう,総 胆管

結石,十 二指腸乳頭部 carcinoidを併存 した非常にま

れな症例を経験 したので報告 した。
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