
はじめに

内分泌細胞癌は，従来カルチノイドの範疇であった

が，カルチノイドと異なり非常に悪性度が高く，早期

より多臓器へ転移を来たし極めて予後不良のため，カ

ルチノイドと区別して考えられるようになってきた．

今回，比較的まれな十二指腸原発の内分泌細胞癌の 1

切除例を経験したので報告する．

症 例

患者：60歳，男性

主訴：心窩部不快感

家族歴：特記すべきことなし．

既往歴：57歳時，横行結腸癌（well differentiated

adenocartinoma，IIc，m，n0，ly0，v0，stage I）にて横

行結腸部分切除術

現病歴：平成12年 4月検診にて胃の異常陰影を指摘

され，精査目的にて当科受診．上部消化管内視鏡にて

胃には病変はなかったが，十二指腸に潰瘍性病変を認

め生検にて腺癌が得られ，手術目的にて入院となった．

入院時現症：身長161cm，体重74kg，血圧160�100
mmHg，脈拍64�min，整，結膜に貧血や黄疸を認めず，
腹部理学的所見は上腹部正中切開創以外に異常はな

かった．

入院時検査所見：一般血液生化学検査で異常は認め

られなかった．血清 carcinoembryonic antigen（CEA），

carbohydrate antigen 19-9（CA19-9），Duke pancreatic

monoclonal antigen type 2（DUPAN2），エラスターゼ

1はすべて正常範囲内であった．

上部消化管内視鏡所見：十二指腸下行脚，Vater 乳

頭部より約 2cm肛門側に周堤を伴った潰瘍性病変が

認められた．生検にて中分化型腺癌が得られた（Fig.

1）．

腹部CT，超音波検査では，肝転移，リンパ節転移は

なく，腹部血管造影検査では，明らかな腫瘍濃染像は

認められなかった．以上より，原発性十二指腸癌と診

断し 5月31日開腹手術を施行した．

手術所見：腫瘍は十二指腸下行脚，膵臓側に示指頭

大，弾性硬に触知し，漿膜側への浸潤は認めなかった．

腹水，腹膜播種，肝転移，リンパ節転移も認められず，

膵頭十二指腸切除術（D2），Child 変法再建を施行した．

膵癌取り扱い規約にあてはめるとRP0，CH0，PV0，

A0，PL（－），P0，H0，N（－），M0であった．

切除標本：腫瘍は十二指腸下行脚，Vater 乳頭部よ

り約 2cm肛門側に存在し，大きさ15×20mm，粘膜下

腫瘍様で中心に陥凹を認めた（Fig. 2）．

病理組織学的所見：Hematoxylin eosin（HE）染色で

は，比較的均一小円形の細胞が間質で境された胞巣状

の増殖をしており，カルチノイドを疑う所見であった．

しかし腫瘍細胞は異型度が強く，N�C比も高く，核分
裂像も著明に認められ，悪性度が高いと判断した（Fig.

3）．また，腫瘍細胞は neuron specific enolase（NSE）

染色，Grimelius 染色，chromogranin A 染色いずれも

陰性であったが，endocrine granule component（EGC）

が強陽性であり内分泌顆粒の存在が認められ，内分泌

細胞癌と診断した（Fig. 4）．

術後経過は良好で第37病日に退院となった．現在術

後 1年であるが再発の徴候なく外来通院中である．
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考 察

カルチノイドとは，1907年にOberndorfer1）によりつ

けられた名で，一見腺癌様にみえるが，腺癌よりも緩

慢に進行し，比較的経過良好な内分泌細胞腫瘍として

扱われてきた．その中でも組織学的に高異型度を示し，

悪性度が高く，急速な発育・転移をきたす予後不良な

ものも存在し，1978年に Gould ら2）はそれらを内分泌

細胞癌と命名した．本疾患の発生母地は全身に広く散

在性に存在する内分泌細胞である．好発部位は，胃，

大腸であり，十二指腸原発の症例は，極めてまれで，

過去に本邦で報告されているのは14例3）～7）のみであっ

た（Table 1）．そのほとんどが乳頭部であり，下行脚発

生は自験例を含め 2例のみであった．組織学的特徴は

比較的症例数の多い胃，直腸と同様で，カルチノイド

と異なり，核は大型でクロマチンに富み円形～卵円形

で多数の分裂像を有し，腫瘍細胞は大結節状，シート

状，索状ないし充実性で脈管侵襲が高率に認められ

る8）．HE染色では，低・未分化癌の像をとるため，

chromogranin Aなどの免疫染色や電子顕微鏡により

内分泌顆粒の有無を確認することが必要で，自験例で

はEGC染色にて確定診断することができた9）．術前

に内分泌細胞癌と確定診断できたのは14例中 3例のみ

で，上里ら10）によると約11％と報告されており，自験例

でも腺癌と診断された．岩淵ら11）は胃と大腸の内分泌

細胞癌は腺癌と共存率が高く，腺癌が主に粘膜内にあ

り水平面で広く進展し，内分泌細胞癌は粘膜深層から

粘膜下層にのみ存在するという組織構築を示す例が多

Fig. 1 Endoscopic examination shows a ulcer with

surrounding elevation in the second portion of the

duodenum.

Fig. 2 The resected specimen shows a submucosal

tumor-like lesion with ulceration（arrow）.（arrow

head：papilla of Vater）

Fig . 3 Microscopic examination shows trabecular

pattern , and much more atypia than carcinoid .

（HE：×50）

Fig. 4 Immunohistochemical staining for endocrine

granule component shows positive stain.（×100）
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Table 1　Reported cases of the endocrine carcinoma of the duodenum in Japan

PrognosisHistologyTreatmentSize（cm）LocationAge/SexAuther（Year）No.

unknownECC,
adenocarcinoma

partial
resection

6 × 5 × 63rd portion62/FInao（1989）1

dead（7 months）
rocal recurrence

ECC,
adenocarcinoma

PDunknownpapilla of Vater66/FNakanishi（1992）2

unknownECC,
adenocarcinoma

PD4 × 1.5papilla of Vater59/FMitsuya（1994）3

dead（1 months） stomach,
lymph node metastasis

ECC,
adenocarcinoma

chemo-
therapy

unknownbulb74/MNishida（1995）4

alive（20 months）ECCPD7bulb69/MMoriwaki（1995）5

dead（5 months）
liver metastasis

neuroendocrine
carcinoma

PDunknownpapilla of Vater61/FShibasaki（1995）6

alive（5 months）ECCPD2 × 1.5 × 0.7bulb55/MGomi（1996）7

unknownECC,
adenocarcinoma

PPPDunknownpapilla of Vater68/MInoue（1997）8

dead（6 months）
liver metastasis

ECCPDunknownpapilla of Vater71/MTamai（1997）9

unknownECC,
adenocarcinoma

PPPD1.4 × 0.8papilla of Vater66/FKamichi（1998）10

unknownECC, SCC,
adenocarcinoma

unknownunknownpapilla of Vater67/FNakayama（1998）11

unknownECC,
adenocarcinoma

PDunknownpapilla of Vater68/FYasunaga（1998）12

alive（18 months）ECCPPPD4.3 × 5.22nd portion28/FKomine（2000）13

alive（11 months）ECCPD1.5 × 22nd portion60/Mthis case（2001）14

PD : pancreaticoduodenectomy　PPPD : pylorus preserving pancreaticoduodenectomy　ECC : endocrine cell carcinoma

SCC : squamous cell carcinoma

いと述べている．十二指腸においても14例中 9例に腺

癌の共存を認め，術前の生検で内分泌細胞癌と診断す

るのは困難と思われた．

治療方針としては，早期に肝・骨・リンパ節転移を

おこすことが特徴で，全身状態が許す限り手術が施行

される．他に種々の化学療法を施行された症例も報告

されているが，まだ効果的な化学療法はなく，5年生存

率も15.9％と非常に予後不良である10）12）13）．十二指腸に

おいては，14例中11例に膵頭十二指腸切除が行われて

いるが，早期に肝転移，局所再発で死亡する症例もあ

り他臓器原発と同様に予後不良と考えられる．本症例

は術後 1年であるが，局所再発・遠隔転移は認められ

ず，他の症例と比較すると経過良好と思われる．その

原因として，本症例は比較的腫瘍の大きさが小さく，

またリンパ節転移・遠隔転移もない段階で発見され，

根治手術が得られていることが考えられる．しかし，

まだ十二指腸原発内分泌細胞癌の報告例が少なく，他

臓器との相違点，治療法などはっきりした見解が得ら

れていないのが現状であり，今後症例を重ねて，十分

に検討する必要があると考えられる．
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A Case of Endocrine Carcinoma of the Duodenum
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A 60-year-old man was admitted to our hospital with a diagnosis of duodenal tumor was found, on endo-
scopic examination to have an ulcer with surrounding elevation in the second portion of the duodenum. Bi-
opsy indicated adenocarcinoma. Diagnosing duodenal cancer, we conducted a pancreatoduodenectomy with
regional lymph node dissection. The resected specimen showed a submucosal tumor-like lesion in the second
portion of the duodenum. Histopathological and immnohistochemical examination revealed endocrine carci-
noma, which has a dismal prognosis due to rapid metastasis. Only 14 cases of endocrine carcinoma of the duo-
denum have been reported in the Japanese literature, so this case was very rare.
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