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十二指腸原発平滑筋芽細胞腫の 1例

谷脇  聡

伊藤由加志
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immunohistological examination

絡  言

1962年,Stoutl)は胃の非上皮性腫瘍のなかで,特 異

な組織像 を示 した69症例 を集め,平 滑筋由来 と考え

leiomyoblastoma(平滑筋芽細胞腫)と 命名 し報告 し

た。現在, この leiomyOblastOmaと いう名称はepith‐

elioid smooth muscle tumorとほぼ同義語で使用され

ているり31し かし,そ の細胞起原については種々の疑

問があ り,組 織学的診断が混乱する 1つ の要因にも

なっている。

本腫瘍は胃に発生する事が多 く,本 邦でも,胃 原発

症例に関しては,佐 藤 ら4)によると180例を越える症例

の報告がなされているが,十 二指腸原発の平滑筋芽細

胞腫はまれである。今回,我 々は十二指腸下行脚に原

発した平滑筋芽細胞腫の1例を経験したので報告す

る。

症  例

症例 :72歳,女 性

主訴 :体重減少,貧 血

既往歴 :36歳時子宮筋腫で手術.40歳 時肺結核で 6

か月間治療.

家族歴 :特記すべきことなし.
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平滑筋芽細胞腫は胃に発生する場合がほとんどで,十 二指腸原発例は少ない。今回,我 々は72歳の

女性の十二指腸下行脚に発生 した平滑筋芽細胞腫の 1例 を経験 した。十二指腸原発平滑筋芽細胞腫の

本邦報告例は過去に22例しかなく, このうち悪性症例は4例 で, 1例 のみ腫瘍死が確認されている.

本症例は,膵 頭十二指腸切除術を施行 し,手 術所見や組織学的検索で浸潤傾向や リンパ節転移など悪

性所見を認めなかったが,術 後約 4年 で,肝 転移,腹 水貯留をきたし死亡 した。また,本 腫瘍は通常,

類上皮性平滑筋腫瘍 と同義語 として取 り扱われている。しかし,HE染 色を中心 とした通常観察では,

神経原性腫瘍 との鑑別が困難な症例 もあり,本 症例でも,免 疫染色によりこの鑑別が可能であった。

本腫瘍の組織学的診断に際しては,通 常観察で典型例 と判断されても,免 疫染色や電顕を使用した多

角的検索により,平 滑筋由来であることを確認する必要があると考えられた。

epithelioid smOOth muscie tumOr of the duOdenum,

現病歴 :平成 4年 7月 29日,体 重減少を主訴に近医

を受診 した際,貧 血を指摘され, 8月 3日 ,当 院を受

診.精 査治療目的で,翌 日入院 した。

入院時現症 :身 長150cm,体 重48kg,血 圧132/88

mmHg,脈 拍90/分.理学所見で眼験結膜の著明な貧血

と右上腹部の圧痛を伴わない抵抗を認めた。

血液生化学検査 :白 血球数5,600/mm3,赤 血球数

329×104/mm3,ヘ モグロビン6.5g/dl,ヘマ トクリット

21.6%,血 小板数321× 104/mm3,総 蛋白5.3g/dl,ア

ルブミン30g/dl,血 清鉄15″g/dlと 著明な鉄欠乏性貧

血 と軽度低蛋白血症を認めたが,腫 瘍マーカーは正常

範囲内であった。

胸部単純 X‐pで は両側の上肺野に陳旧性肺結核 と

考えられる硬い結節影を,腹 部 X‐pで は右上腹部に径

約lcmの 石灰化像を認めた。

上部消化管造影および内視鏡検査では,十 二指腸下

行脚,Vater乳 頭の日側に潰場を伴 う隆起性病変を認

め,潰 瘍底 よりの生検では,カ ルチノイドが疑われた。

腹部 CTで は右腎の前方に内部が不均一な径約8cm

の腫瘤を認めたが,肝 に転移像はなく,周 囲リンパ節

の腫大 も認めなかった(Fig。1)。また,腹 部 Xp上 の

石灰化像が胆嚢内結石であることを確認 した。血管造

影検査では胃十二指腸動脈を栄養血管 とする濃染像が

腫瘤に一致して認められた。
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Fig. 1 Enhanced CT showed a mass (-) located
in front of the right kidney. The mass was enhan-
ced heterogeneously.

Fig. 2 Macroscopic finding showed the mass (-)

in the second portion of the duodenum. The mass
was appeared as a submucosal tumor with ulcer.

以上の所見より十二指腸原発カルチノイ ドを疑い,

平成 4年 9月 21日,手 術を施行 した。

手術所見 :十二指腸下行脚背側に,径 約8cmの 可動

性良好な弾力性に富む柔らかい腫瘤を認め,膵 頭十二

指腸切除術を施行 した。腫瘤周囲には多 くの新生血管

の増生が見られた。

切除標本では十二指腸下行脚に7×4cmの 潰瘍 を伴

う9×8×8cmの 粘膜下腫瘍を認めた(Fig。2).境 界は

明瞭で膵への浸潤 も見られなかった。割面は薄い線維

性被膜で覆われた黄白色の充実性腫瘍で,中 心部に一

部出血,壊 死が認められた。

組織所見 :HE染 色所見では,紡錘形から類円形の,

やや好酸性の胞体を有する腫瘍細胞が細い血管結合織

を軸 として比較的密に乳頭状に増殖し (Fig。3a),一

部にrossete様構造 も散見され,上 皮性分化を示す筋

十二指腸原発平滑筋芽細胞腫の 1例 日消外会誌 30巻  5号

Fig. 3 A : (hematoxylin and eosin staining, x 25).
Round cells with slightly eosinophilic cytoplasma
formed papillary arrangement. Cell -cell border
were ill-defined. Although the nuclei was hyper-
chromatic, no mitosis was seen. B: ( immunohis-

tologic staining for smooth muscle specific
myosin x50). Most of cel ls ware stained for
smooth muscle specific myosin.

原性ないしは神経原性腫瘍が疑われた。核はクロマチ

ンに富むが比較的均一で分裂像はわずかにみられる程

度であった。境界部は線維性被膜に覆われ明陳で,膵

実質への浸潤はなく, リンパ節転移 も認めなかった。

電顕による観察では腫瘍細胞内に細線維が認められた

が,こ れ以外に平滑筋の特徴的な所見は見られず,神

経起原を否定することは困難であつた。

免疫染色ではビメンチン,平 滑筋 ミオシンが強陽性

(Fig。3b),平 滑筋アクチンが陽性であった。また,従

来血管系のマーカーとされていた CD34(QB/END‐

10)が 強陽性を示 した。S-100蛋白や NSEは 陰性で,

ケラチン,EMA,α l‐アンチキモ トリプシンやカルチ

ノイ ドで認められるクロモグラニンも陰性であった。

以上より,上 皮様分化を示す,平 滑筋由来の腫瘍 と

して,平 滑筋芽細胞腫 と診断した.

術後経過は順調で,平 成 4年 11月 3日 退院し,以 後,

外来で経過観察していた.平 成 8年 3月 4日 ,症 状は

無かったが,定 期的検査 としての腹部 CTで 多発性肝

転移を認めた。同年 5月 1日 ,肝 動脈よリマイ トマイ

シンC10mg, リ ピオ ドール10mlを 動注した。その後

も腫瘍は増大し,腹 水貯留も認めるようになり,同 年

9月 5日 に死亡 した。剖検は行っていない。

考  察

平滑筋芽細胞腫は約80%が 胃原発であ りり,十 二指

腸発生例はまれで,本 邦では本症例を含め23例が報告
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Table 2 1nlmunohistological observation of leiomyoblastoma originated in the duOdenum in Japan

Author

Epithelial
marker

Mesenchymal
marker N15'ogenic nrarker ,leurogenic marker Histiocytic marker

Others

Keratin Viment in Desmin Actili \ lvosin S100 protein NSE al antichymotrypsin

Ftllimorilり

〃

H i n o i 1 7 )

Iizuka19) ( ― )

( 一 )

( 一 )

( 十 )

(十)

( 十)

( 十)

( ― )

( 十 )

( 一 )

( ― )

( ― )

( 十)

( 一 )

( 十 )

十
　
　
　
十

十
( 一 )

( 一 )

( ― )

( ― )

( ― )

( 一 ) CD 34(杵 )

されているにすぎない。～19)(Table l)。その年齢は27

歳から72歳で平均52歳。男女比は11:12で ,発 生部位

としては2nd pordonに 多 くみられた。潰瘍を形成する

ものは10例43%存 在 したが,術 前,生 検により確定診

断が得られたとする報告は2例 のみであった。手術は

術前,術 中の所見で悪性を強 く疑った症例ではリンパ

節郭清を含めた拡大切除を,小 腫瘤や浸潤傾向がない

症例では核出術ないしは腫瘤摘出術がなされていた.

本腫瘍は,低 悪性度の腫瘍 とされており,多 くは良

好な経過をたどるが,一 部に転移,再 発 といつた悪性

の転帰をとる症例がある。良悪性の鑑別 について,

Stoutl)は核分裂の頻度を,Applemanら のは,こ れにカロ

え,腫 瘍の大きさや,細 胞の小型化などの組織学的変

化に注目しているが,今 日,組 織学的に良悪性の判断

する方法はまだ確立されていない. また,Lavinら 。,

佐藤 ら4)は
胃に比べ小腸で悪性例が多いなど臓器によ

る悪性度の差がみられることを報告している.

本邦の十二指腸平滑筋芽細胞腫23症例で悪性所見の

記載のある症例は本症rllを含め 5例 (21.7%)で あっ

たが, 5年 以上の長期予後はほとんど不明で,明 らか

な腫瘍死例は,藤 田ら1めと本症例の 2例 のみであった

(Table l)。しかし,本 症例でも,術 中所見や組織学的

検索では,浸 潤傾向や リンパ節転移を認めず,核 分裂

像 もわずかで,腫 瘍径が約8cmと やや大きい以外は,

悪性を疑 う所見に乏しく,術 後約 3年 6か 月後に多発

性肝転移を確認するまで,悪 性例 と判断することが困

難であったことから,こ れらの他にも,長 期の経過観

察により,悪 性例が増加する可能性があると考えられ

る。

本腫場の細胞起源については,ま だ,種 々の推測が

なされている段階であり,組 織学的診断にも若子の混

乱が見られる。消化管では,粘 膜筋板や固有筋層では

なく,血 管性の平滑筋や pericyteをその起源 として推

測する報告が多いのう2の.最 近,血 管系のマーカーとし

て考えられていた CD‐34が高率に陽性を示すという報

告があるがめ,本 症例 において も強陽性 を示 してお り

興味深い点である。

本腫瘍 は,従来,HE染 色 を中心 とした通常観察によ

り診断されることが多 く,Table lに 示 した23例の う

ち,免 疫染色記載例 は 5例 14ルの1めのみであった (Table

2)。Stoutが 本腫場組織像の特徴的所見 として強調 し

た核周囲の透明帯 は,通 常観察による診断で,有 力な

根拠 とされてきたが,電 顕的観察 (固定法)や 凍結標

本 による観察所見の結果か ら,ホ ルマ リン回定による

ardfactの 可能性 を指摘 されてお り,現 在,決 定的な証

拠 とは考 えられていない。20。_方
,本 腫瘍 は eptth‐

elioid smooth muscle tumorと 同義語 として扱われる

ことが一般的であるが,通 常観察のみでは,神 経原性

腫瘍 との鑑別が困難なこともまれではな く,本 症例 に

おいて も,免疫染色で平滑筋由来 と確認できるまでは,

両者の判断はつかなかった。また,Table 2に 示 した症

例の中にも,HE染 色で典型的な所見 を示 しなが ら,免

疫染色で神経原性 を疑 う症例がみ られる。

本腫瘍の組織学的診断に際 しては,HE染 色所見で

典型例 と判断されて も,電 顕や,免 疫染色などの多角

的検索 により,平 滑筋由来であることを確認する必要

があると考 えられた。
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A Case of Leiomyoblastoma Originated in the Duodenum

Satoshi raniwaki, Makoto Kataoka, Hironori ranaka, yoshihiko Hunato,
Yukashi Itoh, Nobuhiro Haruki and Akimitsu Konishi
Department of Surgery, Nagoya City Higashi Hospital

Most leiomyoblastomas originate in the stomach, and rarely in the duodenum. A case of leiomyoblas-
toma originated in the second portion of the duodenum of a 72-year-old woman is presented. 22 cases of
the duodenal leiomyoblastomas have been reported in Japan. 4 cases of them showed malignant behavior
and only one proved fatal. In our case, pancreatoduodenectomy was performed. No invasion and no
metastasis of the lymph node were found on the macroscopic and the histologic examination. However,
she was died with multiple metastasis of the liver and the retention of ascites 4 years later since the first
surgery. The term "leiomyoblastoma" 

is commonly used for the epithelioid smooth muscle tumor. There
are some cases in which it is to difficult to distinguish leiomyoblastoma from the neurogenic tumor in the
ususal microscopic examinaton using hematoxylin and eosin staining. Immunohistological examination is
indispensable for the differential diagnosis in our case. It must be proved that the tumor was smooth
muscle origin on the diagnosis of leiomyoblastoma by the measns of various method, electron-microscopic
or immunohistological examination, even though it showed typical findings on the usual microscopic
examination.
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