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リンパ節転移を伴った十二指腸 gangliocytic paragangliomaの1例
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今回,我 々は十二指腸の gangliocytic paragangliomaで,際 頭部前面 リンパ節に転移がみられた症

例を経験 した。症711は63歳の女性で主訴は上腹部痛であった。腹部超音波検査で総胆管拡張を認め,

さらに内視鏡,低 緊張性十二指腸造影で十二指腸に腫瘍を発見した。 こ の腫瘍は表面に多数の漬瘍を

伴 う粘膜下腫瘍様の所見を呈した。全胃幽門輪温存陣頭十二指陽切除を施行 した。腫瘍の組織像およ

び NSE,S‐100 protein,somatostatinなどの免疫組織化学的検索によりgangliocytic paraganglioma

と診断した。さらに際周囲の リンパ節にも小さな転移巣を認めた。これまでに gangliocytic paragang‐

liomaの リンパ節転移例は 6例報告されているが,再発の報告はなく予後は良好であった。本腫瘍に対

しては拡大手術は必要でないと考えられた。
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は じめに

十二指腸に発生 した gangliocytic paraganglioma

は Dahiら が1957年に報告 して以来1),約130例が報告

されている。 こ れらの報告で リンパ節に転移のみられ

た症例は 6例 にすぎない.今 回,我 々は gangliOcytic

paragangliomaの 1症 例で術後の病理学的検索で リ

ンパ節転移を認めた症171を経験 したので,若 子の文献

的考察を加えて報告する。

症  例

息者 :63歳,女 性

主訴 :上腹部痛

既往歴 ・家族歴 :特記事項なし,

現病歴 11983年頃,上 腹部痛を主訴に近医を受診し

投薬を受けたことがあった。1990年夏頃より再び上腹

部痛が出現した.同 年11月に当科を受診し,腹 部超音

波検査にて総胆管拡張を指摘され,精 査加療 目的で入

院した。理学的所見はとくに異常を認めなかった。

検査成績 :入院時血液生化学検査では血清アミラー

ゼが548U/dlと高値を示 し,胆 管系酵素 も軽度上昇

(Al,P12,7K A U, LAP 651U/L, γ 、GTP 1261U/L)

していた。

上部消化管内視鏡検査,お よび低緊張性十二指腸造

<1993年 5月 11日受理>別 掃」請求先 1高林 直 記

〒43131 浜 松市半口町3600 浜松医科大学第 1外科

影では,Vater乳 頭部から十二指腸第 3部 にかけて十

二指腸内側に,表 面に漬瘍を伴 う径約4cmの 腫嬉を認

めた(Fig.1)。この病変部を数回生検 したが,結 果は

漬瘍による炎症性変化のみで腫瘍細胞は証明されな

かった。

総胆管拡張の精査のために施行 した経皮経肝胆管造

Fig. l  The tumOr is identilled in the third portion

Of the duodenum. Its surface is covered with

multifocal uiceration
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Fig. 2 Percutaneous transhepatic cholangiogra-
phy shows dilatation of the common bile duct
(CBD) and the hepatic duct. Dilated pancreatic

duct is also seen. Anomalous joint of the CBD and

the pancreatic duct is suspected. Duodenal tumor

is observed (arrow).

影では,総 胆管と2次 分岐までの肝管の拡張 (総胆管

径3cm),そ れに膵管の拡張 (径1.3cm)を認めた (Fig.

2).共 通管は2.8cmと 長 く胆管解管合流異常を疑っ

た。共通管は腫場のす ぐ口側に開口していた。

以上 より十二指腸 Vater乳頭部の粘膜下腫瘍の診

断と,胆 管膵管合流異常を伴 う総胆管拡張症の疑いに

て1991年1月 10日手術を施行した。

手術経過 !まず十二指腸を切開して,腫 場を観察し

た (Fig。3).Vater乳 頭の肛門側に卵形をした弾性硬

の腫瘍を認めた。その表面は多数の潰場を伴 う十二指

腸粘膜におおわれていた.腫 瘍は,周 囲の粘膜が伸び

ているため十二指腸内陸に垂れ下がるように突出して

いた。字と頭開田部から腫瘍縁までは約lcmで 同部への

浸潤はみられず,ま た十二指腸壁外への浸潤もなく,

肉眼的には良性の粘膜下腫易 と思われた。腫瘍を核出

して術中迅速病理診断に提出したところ腺癌が疑われ

た。しかしながら腫瘍は十二指腸下行脚に限局 してお

り胃周囲 リンパ節の腫脹も認めなかったため,全 胃幽

門輪温存膵頭十二指腸切除を施行した。

原発巣の所見 (91-0074)il)肉眼所見 ,大きさは,

32× 2.4×2.8cmで ,被 覆粘膜には大小多数の漬瘍が

みられた。割面は黄色で分葉状であった (Fig。4).

2)病 理組織学的所見 ;腫瘍は粘膜下層にあ り,国右
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Fig. 3 Intraoperative findings reveals polypoid

lesion which locates about 1cm distal from the

ampulla of Vater. (The catheter is inserted in the

ampulla of Vater.) The tumor is covered with

duodenal mucosa with ulceration.

筋層に浸潤 し,粘膜まで至っていた。腫瘍組織は epith‐

elioid cellが胞巣状に配列し,こ れを囲むように spin‐

dle cellが増殖していた(Fig.5a)。またところどころ

に大型 の細胞で大 きな核 と明瞭な核小体を持った

ganglion‐like cellを認めた (Fig. 5b).

3 ) 免疫 組 織 学 的 検 索 ; e p i t h e l i o i d  c e l l では,

chromogranin,somatottatin,KL‐1が陽性であった。

spindle cellでは,S‐100 proteinが陽性であった(Fig.

6)。 ま た両者で, neuron specmc enolase(NSE),

synaptophysinが陽性であった,

転移巣の所見 :膵周囲 リンパ節 (胆道癌取扱い規

約
2)によるNo.17b)の 辺縁 リンパ洞 に epithelioid

cenか らなる小さな腫瘍巣を認め,免 疫組織学的検索

では,NSE,chromogranin,synaptophysinが陽性で

あった (Fig.7).

以上とよりgangliocytic paragangliomaと その リン

パ節転移 とした。なお,病 理組織学的には胆管陣管合

流異常とは診断されなかった。
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Fig .4  The tumor  i s  3 .2x2 .4x2.8cm in  s ize
(above). Cut surface presents yellow solid and
lobular pattern (below).

術後経過 :約 1か 月ほど胃の停滞症状が持続 したほ

かは合併症もなく,術 後50日目に退院した。現在術後

24か月で再発の兆候はない。

考  察

十二指腸の gangliocytic paragangliomaはまれな

腫瘍であるが,い くつかの特徴を持つ興味深い腫瘍で

ある.

まず,発 生部位はほ とん どが十二指腸第 2部 で,

Vater乳頭の近傍にみられることである。まれに十二

指腸第 3部 ,第 4部 ,空 腸にみられるゆり。臨床症状は

腹痛,消 化管出血,貧 血などで特徴的なものはなく,

他疾患精査中や著J検時に発見されることも多い。～5).

Vater乳頭近傍に好発する腫瘍ながら,胆 道閉塞症状

の報告は少ない。.本 症例での際管・胆管の合流異常様

の形態や拡張所見は,腫 瘍が腸管の嬬動運動により

引っ張られるため,周 囲の粘膜 とともに共通管が次第

に伸びたことによる2次 性の変化かもしれない.

次に,本 腫瘍では病理組織学的に 3種類の異なった

細胞成分がみられるとい う特徴をもつ.す なわち,1)

胞巣状あるいは偽腺管状をなす epttheliOid cellと,2)

それを囲むように索状に配列するspindle cell,それ

″こ, 3)ganglion.1lke cell‐で″うる314).

Fig. 5 Microscopic findings of original duodenal
tumor.
a) Epithelioid cells arrange in nests. They are
surrounded by spindle cells. (Hematoxylin and
eosin, X 10), b) Ganglion-like cells are scattered
throughout the lesion. These cells have large
nuclei and distinct nucleoli. (Hematoxvlin and
eosin. x50)

Fig. 6 Immunohistochemical study of original
duodenal tumor shows that staining for 5-100
protein is restricted to spindle cells- (x50)

免疫組織学的検索では,種 々の抗原が陽性となる。

多数例の検討によるとりり,spindle cellでS‐100 pro‐

teinが, epithelioid cellでpancreatic polypeptide,
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Fig. 7 Microscopic and immunohistochemical
findings of the metastatic lesion.
a) Tiny tumor nest (arrow) is seen in the periph-
eral sinus. (Hematoxylin and eosin, x50), b)
Tumor cells are immunoreactive for chromo-
granin. (x50)

s o m a t o s t a t i nが,また両者で N S E , s y n a p t o p h y s i nが

高率に陽性となる。そのほか, n e u r o n l a m e n t  p r o t e i n

(spindle ce11), cytokeratin(epitheliOid cell)などの

陽性率が高い。.chromograninは高率に陽性になると

す る報告 とり,ほ とんど陰性であるとす る報告があ
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る3).

本腫場の組織発生についてはこれまでのところ定説

はなく, さまざまな仮説がたてられている。これらを

列挙すると腹側膵芽由来説0,瞬 島組織由来説,胎生期

腹腔神経節の多分化能細胞由来 とする説の,腸 腺の基

底部にある多分化能を有する幹細胞由来 とする説ゆ,

paraneuron系腫瘍説りなどである。

従来 この腫瘍は良性と考えられていたが,1992年 ま

でに リンパ節転移を示した症allが6例報告されている

(Table lン1い
～l。

。これらの報告では,際頭部の腫大し

た リンパ節に転移を認め,組 織学的に転移巣は epith、

elioid cell成分からなると述べられている.こ のこと

から,本 腫瘍の epithelioid cell成分にのみ malignant

potentialがあるとの推論も出されている。1分.ただし,

転移例の原発巣の組織所見で悪性像がみられたとの報

告はない。

本腫瘍の転移は膵周囲 リンパ節への報告のみで,遠

隔転移や再発の報告はない。腎血管筋脂肪腫や良性過

誤腫でもときに局所 リンパ節の病巣がみられることを

例にあげ,本 腫瘍は本質的には悪性ではないと考える

報告もある。.いずれにせよ,これまでの報告からは リ

ンパ節転移があっても郭清を行えば根治できると考え

られる。その際,本 腫易の悪性度を考慮すれば,一 般

の悪性腫瘍におけるような拡大手術の必要はないと思

われる。
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A Case Report ol Duodenal Gangliocytic Paraganglioma with Lymph Node Metastasis

Naoki Takabayashi, Taizo Kimura, Masayuki Yoshida, Shunji Sakuramachi, Yukio Harada and Isamu Kino*

First Department of Surgery, First Department of Pathology*, Hamamatsu University School of Medicine

A case of duodenal gangliocytic paraganglioma with lymph node metastasis is reported. The patient was a

63-year-old woman who complained of epigastralgia. Sonographic examination showed biliary dilatation, and a

tumor was found in the third portion of the duodenum by endoscopy and hypotonic duodenography. The tumor was

covered by duodenal mucosa with multifocal ulceration. Pylorus-preserving pancreatoduodenectomy was per-

formed. The diagnosis of gangliocytic paraganglioma was made histologically and by immunohistochemical

findings (positivity for NSE, 5-100 protein, somatostain and others). These examinations also revealed micro-

metastasis in a regional lymph node. In the literature, 6 cases of gangliocytic paraganglioma with lymph node

metastasis have been reported. The postoperative course was gd in these cases, and no recurrence was

documented. It is thoryht that extended resection is not necessary for this lesion.
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