
はじめに

膵体尾部欠損症は肉眼的，あるいは画像診断で膵体

尾部に膵実質が認められない症例として報告されてき

た．今回われわれは膵頭部に solid cystic tumor（以下，

SCT）を合併した“いわゆる膵体尾部欠損症”1）と考え

られる 1例を経験したので報告する．

症 例

患者：28歳，女性

主訴：腹部X線写真上の異常陰影

家族歴：父．肝癌

既往歴：特記すべきことなし．

現病歴：1997年 9 月，感冒にて近医受診した．体重

減少があったため上部消化管造影が行われた．消化管

には異常を認めなかったが上腹部に石灰化を伴った陰

影を認めたため，腹部 computed tomography（以下，

CT）が行われた．膵頭部腫瘍を疑われ，精査加療目的

で1998年 1 月に当院に入院となった．入院時には体重

は1997年 9 月以前の体重に復していた．

血液検査：末梢血液検査，血液生化学検査，腫瘍マー

カーに異常を認めなかった．内分泌機能検査でガスト

リン，グルカゴンを測定したが異常を認めなかった．

PFD試験は65％と低下していた．空腹時血糖，HbA1C

は正常であったが，75gOGTTでは 2時間値201mg�dl
と糖尿病型であった．

腹部X線検査：第2～3腰椎右側に36×32mm大の

卵殻状石灰化を認めた．

CT検査：膵頭部に3.5×3.0cm大，辺縁が石灰化し

て内部が不均一な腫瘤を認めた（Fig. 1A）．膵体尾部は

認められず，脾静脈の腹側には脂肪組織と同程度の

low density area を認めた（Fig. 1B）．

Endoscopic retrograde cholangio-pancreatography

（以下，ERCP）：主膵管は短く，アーチ状に副膵管とつ

ながっていた．総胆管は腫瘤によって左側から圧排さ

れていた（Fig. 2）．

腹腔動脈造影X線検査：腫瘤は hypovascular で

あった．背膵動脈，横行膵動脈，大膵動脈を認めなかっ

た（Fig. 3）．

以上の所見から，先天性膵体尾部欠損症，あるいは

膵体尾部脂肪置換を合併した膵 SCTの診断で手術を

行った．

手術所見：膵頭部に鶏卵大の硬い腫瘤があり，膵前

面では露出しているが，後面は膵実質に被われていた．

通常，膵体尾部が存在する部位には脂肪組織があり，

膵体部では膵に類似する形態であった（Fig. 4）．腫瘤

の内側を膵組織から切離すると，腫瘤と門脈および膵
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頭神経叢の間に癒着を認めた．腫瘤の頭側は総肝動脈

と，前面は胃十二指腸動脈および上十二指腸動脈と，

右側後面では総胆管と接しており，これらを損傷しな

いように腫瘤を核出した．後膵十二指腸アーケードお

よび主膵管は剥離面に現れなかった．摘出後に膵管損

傷を確認するために術中逆行性膵管造影を施行した

が，主膵管損傷，明らかな膵液の漏出を認めなかった．

膵体部に相当する部位から，約3cm大の組織を切除

し，生検に供した．

標本所見：膵頭部腫瘤は大きさ40×35×30mm，重

さ28g で，表面は石灰化して硬かった（Fig. 5A）．割面

では大部分が茶褐色の凝血で占められていた（Fig. 5

B）．

Fig. 1 （A）：Plain CT revealed a mass in the head of
the pancreas which was calcified at the periphery

and heterogeneous in the inside.（B）：CT with con-

trast medium revealed that adipose tissue was pre-

sent on the ventral side of the splenic vein.

Fig . 2 Endoscopic retrograde cholangiopancrea-

tography revealed the short main pancreatic duct

connected in an arch form with the accessory pan-

creatic duct.

Fig. 3 Celiac arteriography revealed that the mass

in the head of the pancreas was hypovascular and

that no dorsal pancreatic arteries, transverse pan-

creatic arteries or great pancreatic arteries were

found.

Fig. 4 The surgery revealed that the hen’s egg-

sized hard mass was present in the head of the pan-

creas（arrow head）with adipose tissue found at the

site corresponding to the body and tail of the pan-

creas（arrow）.
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病理組織検査：膵頭部腫瘤の大部分は凝血で，辺縁

のごく一部に腫瘍細胞を認めた．腫瘍細胞は淡明な胞

体と類円形の核を持ち，毛細血管周囲に充実性，偽乳

頭状の配列を示した（Fig. 6A）．PAS染色は一部の腫瘍

細胞に陽性で，grimelius，chromogranin 染色は陰性

であった．免疫染色では α1-antitrypsin が陽性であっ
た（Fig. 6B）．以上より SCTと診断した．膵体部に相

当する部位は脂肪組織であり，膵組織を認めず，線維

化も認めなかった．

術後，胃内容の停滞を認めたがその他に合併症を認

めなかった．術後に行われた75gOGTTは境界型，PFD

test は70％であり，手術後に膵機能悪化を認めず，膵機

能は温存されたと考えられた．術後 2年 2か月を経過

し健在である．

考 察

膵体尾部欠損症はまれな疾患であり，文献上われわ

れが調べえた範囲で本邦報告例は47例であった．画像

診断，手術，あるいは剖検にて膵体尾部に膵実質が認

められない症例が本疾患として報告されており，画像

上の大きな特徴は短小膵管を示すことである．その成

因から�副膵管と膵体尾部を認めず，背側膵の完全欠
損によるもの，�副膵管を認めるが，膵体尾部を認め
ず，背側膵の部分欠損によるもの，�後天的に膵体尾
部が脂肪に置換したものに分けられる．�，�は先天
性の病変であり，�は後天性の病変である．�は膵体
尾部脂肪置換の診断名で報告されているものが16例あ

り，これらを膵体尾部欠損症に含めると63例となる．

小根森ら1）は，画像診断，手術，あるいは剖検にて膵体

尾部に膵実質が認められず短小膵管を示す症例を“い

わゆる膵体尾部欠損症”とし，�を先天性膵体尾部欠
損症，�を先天性膵体尾部形成不全症，�を膵体尾部
脂肪置換と分類することを提唱している．�～�の診
断基準は確立されていない．本邦報告例では，成因に

ついて鑑別されたものと鑑別されていないものがあ

り，鑑別されたものでも診断基準は一定でなく，混乱

がみられる．先天性膵体尾部欠損症の報告例の中に膵

体尾部脂肪置換が含まれる可能性が指摘されてい

る2）3）．先天性膵体尾部欠損症の確実な所見は膵体尾部

Fig. 5 （A）：The hard mass in the head of the pan-
creas measured 40×35×30 mm with the surface

calcified .（B）：The cross sectional view showed

that the mass was mostly hemorrhagic.

Fig . 6 （A）：Histophathological examination re-
vealed that the tumor cells had small and oval nu-

cleus with clear cytoplasm and showed pseudopa-

pillary and solid configuration.（B）：Immunohisto-

chemical staining revealed that the tumor cells

were positive for α1-antitrypsin.
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に相当する部位に膵組織も脂肪組織も存在しないこと

であり，脂肪置換の確実な所見は脂肪組織が存在して

その中に膵組織が存在することと考えられる．

膵体尾部欠損症の報告例63例では画像診断のみのも

の29例，手術や剖検で膵体尾部に相当する部位が観察

されたもの34例であった．観察された34例では，膵体

尾部に相当する部位に脂肪組織が存在しないことが記

載された症例が 3例4）～6），脂肪組織を認めたと記載さ

れた症例が18例1）3）7）～18）であり，その他の症例では膵実

質を認めなかったと述べていて脂肪組織の有無につい

て明瞭な記載がなく，明らかな先天性膵体尾部欠損症

の検討は困難であった．先天性膵体尾部欠損症は，画

像診断では主に，膵体尾部に膵実質を認めず，短小膵

管を示し，膵体尾部に分布する血管が欠如した症例と

して報告されていた．

膵体尾部に相当する部位に脂肪組織を認めた18例の

うち，12例1）3）13）～18）に脂肪組織中にラ氏島が証明されて

おり，これら12例を確実な脂肪置換として検討を行っ

た．脂肪置換の原因としては膵頭部腫瘍3）13）16）～18），膵

炎3）14）15），膵�胞16），腹部外傷疑い1）が報告されており，

膵管閉塞の原因が明らかな症例がほとんどであった．

ERCP検査が行われた症例では途絶と記載された症例

が多い1）3）14）～17）が，滑らかに収束した症例18）も報告され

ている．血管造影検査では 6例に膵体尾部血管の記載

があり，4例3）14）～16）で膵体尾部に分布する血管が認めら

れ，2例1）18）では認められなかった．なお，脂肪組織中

のラ氏島が確認されておらず脂肪置換と診断された症

例では血管造影で膵体尾部に分布する血管が認められ

ること2）19）20），CTでの脂肪組織中の線状影21）22），形態

が膵に類似した脂肪組織10）から診断されていた．

本症例は，術中所見では膵体部に相当する部位に形

態が膵臓に類似した脂肪組織が認められ，脂肪置換が

考えられた．しかし，血管造影で膵体尾部に分布する

血管が認められなかったこと，生検組織でラ氏島など

の膵組織が確認されなかったことは先天性膵体尾部欠

損症を示唆する所見であった．膵体尾部の脂肪組織内

にラ氏島が認められ血管造影で膵体尾部血管が認めら

れなかった症例が 2例1）18）報告されていること，前田

ら23）の膵脂肪置換に関する動物実験モデルでは脂肪置

換組織内にラ氏島が認められないことがありえること

を報告していること，膵に形態が類似した脂肪組織が

みられたことから，われわれは本症例は脂肪置換の可

能性が高いと考えているが，成因の分類が困難とすべ

きであろう．

�～�の鑑別は確立されていないが，�は，1）副膵
管の欠損，2）膵体尾部への血管の欠如，3）膵体尾部

に相当する部位に脂肪組織が存在しないの 3条件を満

たすもの，�は，1）副膵管が存在，2），3）は�と同様
の条件を満たすもの，�は，膵体尾部に相当する部位
に脂肪組織が存在し，脂肪組織内に膵組織が認められ

るもの，と定義し，これらの条件を満たす症例を�～
�に細分類すると厳密な定義と思われる．この分類で
は本症例は小根森ら1）の“いわゆる膵体尾部欠損症”で

ある．�，�は先天的であるが�は原疾患が存在する
ものであり，�，�と�の鑑別診断を確立していくこ
とが今後，重要である．

本症例は膵頭部に SCTを認めた．本症例を含めた本

邦の“いわゆる膵体尾部欠損症”の報告例64例では膵

胆道系疾患を合併した症例が32例（50％）と高頻度で

あった．その内訳は膵頭部腫瘍が12例，胆石や総胆管

結石が10例，膵炎が 6例，膵胆管合流異常が 3例など

であった．SCTを合併した症例は本例以外に 1例の

み24）であり，本症例はまれと考えられた．
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A Case of So Called“Deficiency of the Body and Tail of the Pancreas”with
Solid Cystic Tumor in the Head of the Pancreas

Naoki Futamura, Atsuyoshi Onitsuka, Takuya Yamada, Ken-ichi Sakamoto,
Mikio Yasumura, Hajime Hirose and Kuniyasu Shimokawa＊

First Department of Surgery and Department of Labolatory Medicine＊,
Gifu University School of Medicine

A 28-year-old woman diagnosed with abdominal calcification in radiologic examination of the upper gas-
trointestinal tract was found by abdominal computed tomography to have a mass calcified at the head of the
pancreas and adipose tissue on the ventral side of the splenic vein. Endoscopic retrograde cholangiopancrea-
tography found the short main pancreatic duct connected in an arch formed with the accessory pancreatic
duct. Celiac arteriography showed the mass in the pancreatic head to be hypovascular and free of dorsal,
transverse and great pancreatic arteries. She underwent surgery based on a diagnosis of solid cystic tumor
（SCT）with deficiency of the body and tail of the pancreas. Surgery showed a hen’s-egg-sized hard mass in
the head of the pancreas and that adipose tissue morphologically similar to the pancreas was present at the
site corresponding to the body and tail of the pancreas. The mass in the head of the pancreas was enucleated
surgically and adipose tissue was biopsied. Histopathologically, the mass in the head of the pancreas was SCT,
and no pancreatic tissue was found in adipose tissue. The patient was diagnosed as having SCT in the head of
the pancreas with deficiency of the body and tail, in which it was difficult to differentiate congenital hypopla-
sia of the body and tail of the pancreas from their fatty replacement.
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