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十二指腸乳頭部 gangliocytic paragangliomaの 1例

国府

彰

門根

はじめに

十二十旨ル易字L頭部 gangliocytic paragangliomaは,一十

二指腸にできるまれな腫瘍で1957年Dahlら 1)がgan‐

glioneuromaと して報告して以来海外での報告は多

いが本邦では剖検例 も含めてわずかに15例にすぎな

い。今回,こ のきわめてまれな十二指腸乳頭部 gang

liocytic paragangliomaの1例 を経験したので若千の

文献的考察を力日えて報告する。

症  例

忠者 :58歳,女 性

主訴 :特になし.

既往歴 ・家族歴 :特記すべきことなし,

現病歴 :平成 6年 10月会社の検診にて胃透視を施

行.前 庭部に隆起性病変を指摘され,当 院内科を紹介

され受診した。内視鏡検査にて胃に異常は認められな

かったが,十二指腸乳頭部に隆起性病変が認められた。

生検にて,病 変が非常に硬 く組織があまりとれず悪性

細胞は認められなかったが,乳 頭部癌疑いにて12月 5

日当科入院となった。

入院時現症 :身長151cm,体 重48kg。貧血,黄 疸を
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症例は58歳の女性。主訴は特になし,現 病歴は検診にて胃前庭部に隆起性病変を指摘され,当 院を

受診.内視鏡検査にて胃に異常を認めず,乳頭部に隆起性病変を認め乳頭部癌疑いにて入院となった.

上部消化管 X線 検査では,乳頭部に表面平滑な隆起性病変を認めたが,CT検 査,血管造影検査,ERCP

では特に異常は認められなかった。生検で悪性細胞は認められなかったが,carcinoidを強 く疑い,膵

頭十二指腸切除術を施行した。切除標本では乳頭部に約2cmの 病変が認められた。病理組織学的所見

ではepithelioid cellが胞巣状に配列し,こ れを囲むようにspindle cellが増殖していた。また,少 数

の ganglion like cellが認められた。免疫組織学的にはneuron specinc en。lase,S100,pancreatic

polypepddeな どに陽性を示し,gangliocydc paragangliomaと診断した。本疾患は本邦では自験例

も含めて16例であり,文 献的考察を力国えて報告した。

Key words: gangliocytic paraganglioma of the papilla of Vater, duodenal gangliocytic paraganglioma,

duodenal tumor

認めず,腹 部に異常は認められなかった。表在 リンパ

節は触知せず, また四肢に異常は認められなかった。

入院時検査成績 :肝機能,ア ミラーゼなど特に異常

は認められなかった。

内視鏡検査 :胃には,特 に異常は認められなかった

が十二指腸乳頭部からやや肛門側にかけて直径約2cm

の表面平滑な,潰 瘍形成を伴う隆起性病変を認めた

(Fig。 1).

上部消化管 X線 検査 :十二指腸乳頭部に表面平滑

な約2cmの 隆起性病変を認めた。

その他の検査 :腹部 computed tomography(以 下,

CTと 略記),内 視鏡的逆行性胆管膵管造影検査,腹 部

血管造影検査では,特 に異常は認められなかった。

以上より,黄 疸はなく,胆 管,膵 管に異常を認めず,

非露出型乳頭部癌は否定的であると考え,乳 頭部粘膜

下腫瘍,頻度的に平滑筋腫,平滑筋肉腫よりcarcinoid

を最も強 く疑い,12月 13日手術を施行した.

手術所見 :十二指腸下降脚に径約2cmの 弾性硬の

腫瘤を触知し,膵頭十二指腸切除術 (胃膵吻合,PD―G2‐

DlIVC)2)を 施行した。

切除標本 :乳頭部 より肛門側 に2.0×1.8×1.Ocm

の隆起性病変が認められ,表 面は平滑であるが,中 心

部に陥凹が認められた (Fig。2).
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Fig. 1 Endoscopic examination revealed an
vated mass measuring 2cm in diameter in
second portion of the duodenum, which
smooth surface and ulceration.
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Fig. 3 Microscopic findings: Epithelioid cells,
those nuclei were oval, were arranged in nests.
The cell nests were surrounded by spindle cells
with fascicular formation. (H.E. x200)
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neuron spechc enolase(以下,NSE と 田各言己),somatos‐

t a t i nにe p i t h e l i o i d  c e l l , g a n g l i o n‐l i k e  c e l lが陽
′
性を

示し,S‐1 0 0 , v i m e n t i nにs p i n d l e  c e l lのみが陽′性を示

し, pancreatic p01ypeptide(以
~下
, PPと 略記),

chromOgranin A,serOtoninにepithelioid cellが陽性

を示し,insulin,glucagon,gastrin,desminな どに

すべての細胞が陰性を示した (Table l).以上より十

二指腸乳頭部 gangliocytic paragangliomaと診断し

た。なおリンパ節転移は認められなかった。患者は,

術後 1年 2か 月再発なく健在である。

e l e ‐

the

had

Fig. 2 Macroscopic appearance of the resected

specimen: An elevated mass, 2cm in diameter.

covered in the normal mucosa with deprression

at the top. Arrow indicates the papilla of Vater.

病理組織学的所見 :腫瘍は粘膜下層を中心として,

固有筋層には達せず,内腔狽1に膨張性に発育していた。

胆管,膵管に異常はなく,l■
~組
織 とは全 く関係がなかっ

た。大部分は十二指腸粘膜で覆われていたが一部に潰

瘍形成が認められた。橋円形あるいは類円形の核をも

つ epithelioid cellが胞巣状に配列し,こ れをとり囲む

ようにspindle cellが増殖していた (Fig.3)。 また少

数であるが大型の ganglion‐hke cellも認められた。組

織化学的には,G拭 melius染色,Bodian染 色はすべて

の細胞で陰性であり,Fontana‐Masson染 色はeptth

elioid cenの一部で陽性であった。免疫組織学的には,



Table 2 Reported cases of duodenal ganglioytic paraganglioma in Japan

Age Chief complaint Locat ion Size (cm) Operation
ＬＮ

ｍｅｔａ

l Maruoka    (1981) M not part icular 3rd port ion OX1 5

2 Katayama (1984) M r hypochondralgia 2nd portion PD + ?

3 Aeba     (1985) M upper abdominal  pain 2nd portion 5×35X15

4 Kawaguchi (1985) M

not part icular 2nd-3rd portion
×

Ｘ

×

PD?

5 Kimura   (1986) F tarry stool ,  anemia Znd portion 30X30× 25 excisioh

6 0bana    (1988) M not part icular 2nd port ion 10× 07× 05

7 Inai        (1989) 1 7 M hematemesis 2nd portion 20X20× 15 excision - PD

8 Imai        (1990) F tarry stool 2nd portion 6 5

9 Sugai      (1990) F epigastralgia 2nd port ion 15X15

1l Nakamura  (1990) M 2nd portion 60× 40× 20 PD

L0 Igarashi  (1991) M epigastralgia znd port ion 1 5

12 Hashimoto (1992) M not part icular 2nd port ion 65× 20 PD

13 Takabayashi(1993) F upper abdominal  pain 2nd portion 32× 28× 24 PD 十

14 Nagasako (1994) M anemia, bleeding 2nd portion 25X20× 10

15 Hayashi  (1994) M tarry stool, anemia 2nd portion polypectomy

16 present case (1996) F not part icular 2nd portion 20X18× 10 PD

PD : pancreaticoduodenectomS'

60(2286)

考  察

Gangliocytic paragangliomaは―卜三二十旨ル易子し豆頁者円ヤこ

好発するまれな腫瘍で,海 外での報告例は多いが本邦

では自験例も含めわずか16例にすぎない
3ド1つ(Table

2)。本邦での報告例では,年 齢は17歳から75歳で中年

に多く平均は53歳であり,海 外での50歳代に好発する

という報告と
一致している。性別では,男 性が11例,

女性が 5例 であり,男 性が多い傾向にある。初発症状

としては腫場の潰瘍化による吐血,下 血などの消化管

出血が 5例 ,腹 痛が 5例 であった。しかし,自 験例の

ような無症状のものも5例 あった。Imaiら
1いは海外報

告例をまとめ,消 化管出血が47%,腹 痛が33%と 報告

している。中高年の消化管出血の際には本疾患も考慮

にいれ精査を行うべきであろう。また本疾患は乳頭部

付近に発生するが,胆 道閉塞症状の報告はきわめて少

なく1め,ま た剖検時に発見されることもあるゆ.部位で

は,胃 ,空 腸などの報告例もあるがほとんどが十二指

腸でありしかも下行脚の乳頭部付近に発生している。

大きさでは,1 0cmか ら6.5cmで 平均3 3cm.海 外例

では10cmを 越 える報告例 もあるが平均2.9cmで あ

り,ほ とんどが単発例である。内視鏡検査では,粘 膜

十二指腸乳頭部 gangliocytic paragangliomaの 1例 日消外会誌 29巻  12号

下腫瘍として指摘されることが多く,海 外では大きさ

が大きくなるとその40%が 潰瘍化していると報告され

ている1。.Smithlineら
1りは,超音波内視鏡検査が術前

の鑑別診断に有用であると述べている。上部消化管透

視では,隆 起性病変として指摘されるが,潰 瘍が指摘

されることはまれである。血管造影検査では,本 邦で

は 2例 が hypervascular, 2例 が異常所見なしであっ

たが,海 外ではhypervascularになるという報告が多

い1の.腹 部 CT検 査ではsoft tissue densityになると

報告されている
1".

本疾患の病理組織学的特徴として 3種類の異なった

分化を示す細胞成分がみられることである。すなわち,

1)円 柱状あるいは多形性で,胞巣状,リ ボン状配列を

示す epitherOid cell,2)それらを取 り囲むように索状

に配列する神経性由来を思わせるspindle cell,3)散

在性にみられるganglion‐like cellの3種類である。こ

れら3つ の細胞成分がさまざまな割合で混在するため

に, ganglioneuroma, non‐chromattn paragang‐

lioma,paragangliomaなどとさまざまな名称で報告

されてきたが現在ではKepesら
2のが提唱した gang‐

liocytic paraganghomaの名称が
一般的に用いられて



AntibOdy

No. positive/total

Epithelioid

cell

Sanglion.
like cell

Spindle
c e l l

Neuron specific enolase

Chromogranin

Neurofilament protein

s-100
Pancreatic polypetide

Somatostatin

Serotonin

Vasoactive intestinal
peptide

Calcitonin

Gastrin

Glucagon

Insulin
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Table 3 1mlnunohistochemical indings (litera_

ture review)
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お り,膵 頭十二指腸切除術 を行 うことは必ずしも

oversurgeryではないと思われる. リンパ節転移例は

いずれも膵頭部の所属リンパ節のみで遠隔の転移例は

なく,病理組織学的にはeptthelioid cellのみであり,

再発例 も大半が eptthelioid cellでごく一部にのみ

ganglion‐1lke cellが混在している。 これらのことよ

り, Inaiら
9)も技述べて↓ゝるようヤこepithelioid cell成分

のみにmalignant potentialがある可能
′
性が考えられ

るが,遠 隔転移や死亡例は報告されていない。本疾患

は粘膜下腫場の形態をとるために術前に診断されるこ

とはきわめてまれであり,手術に際しては入念に腫瘍,

所属リンパ節の検索を行ったのちに術式の決定をすべ

きであると思われる。

なお,本論文の要旨は第47回日本消化器外科学会総会(大

阪)に おいて発表した。
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A Case of Gangliocytic Paraganglioma of the Papilla of Vater

Ikuo Kokufu, Katsumi Yamada, Masayuki Yamamoto, Mitsugu Kobayashi,
Hidemine Ho, Yosuke Akiyama, Hirofumi Hirai,  Hidetake Kitano,

Kensuke Kadone and Motomu Tsuji*
Departments of Surgery and Pathology*, Itami City Hospital

A S8-year-old woman was found to have an asymptomatic elevated lesion in the antrum of the
stomach. Endoscopic examination revealed no elevated lesion in the stomach but rather an elevated mass
in the second portion of the duodenum. Upper gastrointestinal series showed a smooth edged filling defect
in the second portion of the duodenum. Abdominal CT, angiography and ERCP findings were negative.
An endoscopic biopsy showed no malignancy. Under a possible diagnosis of carcinoid, pan-

creaticoduodenectomy was performed. The tumor was located in the papilla of Vater and measured 2 cm
in diameter. Histopathologically, epithelioid cells were arranged in nests and ganglion-like cells were
scattered diffusely and surrounded by spindle cells. Immunohistochemical staining for neuron specific
enolase, 5-100 and pancreatic polypeptide showed positive results. Thus, the tumor was diagnosed as a
gangliocytic paraganglioma. A case of gangliocytic paraganglioma has been presented and only 16 cases
have been reported in Japan, including our case, to date.
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