
はじめに

小腸腫瘍は比較的まれで，全消化管腫瘍に占める割

合は 6％といわれている1）．その中でも小腸原発神経

原性腫瘍の頻度は低く，全消化管腫瘍の 1％以下であ

るといわれている1）．今回，我々は非常にまれな小腸原

発悪性神経鞘腫（malignant shchwannoma）を含む，

異時性四重複悪性腫瘍の 1例を経験したので報告す

る．

症 例

患者：79 歳，女性

主訴：腹痛と腹部膨満

既往歴：65 歳時に S状結腸癌に対し S状結腸切除

術．Well differentiated adenocarcinoma se，n0，P0，

H0，H0，M（－），stage II，治癒切除（根治度A）であっ

た．

また，77 歳時に甲状腺癌に対し右葉切除術．papil-

lary carcinoma，手術時すでに上縦隔転移を認め非治

癒切除であった．

家族歴：特記すべきことはなかった．

現病歴：平成 12 年 6月はじめより，腹部膨満感を自

覚していたが放置していた．6月 13 日から腹痛が増悪

し，6月 14 日当科入院となった．

入院時身体所見：身長 150cm，体重 40kg．体温 38.7

℃．頻脈・頻呼吸を認める以外 vital sign に異常はな

かった．

腹部所見：腹部は膨満が著しく，全体に反跳痛・筋

性防御を伴う圧痛を認めた．腸蠕動音は低下していた．

血液学的所見：白血球数，CRPの上昇，貧血を認め

た．腫瘍マーカーはCEA，CA19-9 とも正常範囲内で

あった（Table 1）．

画像所見：腹部単純X線では niveau 像を伴う小腸

ガスを認め，腹部単純CT検査では大量の free air や

腹水貯留と著しい腸管拡張を認めた（Fig. 1）．

以上より消化管穿孔による汎発性腹膜炎の診断で，

緊急開腹術を施行した．

手術所見：上中腹部正中切開で開腹．腹腔内に多量

の膿汁を認めた（細菌培養：Escherichia coli）．Treitz

靭帯より 260cmの回腸に腫瘍を認め，その 30cm肛側

の小腸と癒着・穿通しており，癒着部位から腸内容物

が腹腔内に漏出していた（Fig. 2）．また，腸間膜リン

パ節は腫大していた．癒着した部位を含めて小腸切除

術を施行した．

切除標本肉眼所見：腫瘍は長径 47mm・全周性で円

形の潰瘍病変で腸管外へ穿孔・穿通していた．また，
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Table　1

g/dl ↓5.5T-P/μl↑10,600WBC

mg/dl0.74T-bil% ↓22.0Ht

mg/dl13.8BUN/μl38.3×104Plt

mg/dl0.47Cre

mmol/l↓135Namg/dl ↑9.74CRP

mmol/l3.8KIU/dl14GOT

mmol/l98ClIU/dl11GPT

mg/dl93GluIU/dl171LDH

IU/dl50CK

ng/ml1.4CEAIU/dl44Amy

U/ml35CA19-9

腫瘍の内部は壊死・出血を一部でおこしていた（Fig.

3）．

病理組織学的所見：HE染色では，筋層部分を中心

に多形性をもった腫瘍細胞が増生していた．腫瘍細胞

は一部では柵状に配列しているが概して不規則に存在

しており，細胞の大小不同・異型性・壊死出血像を含

んでいた（Fig. 4）．免疫染色では S-100，neuron spe-

cific enolase（以下，NSE），vimentin が陽性で（Fig.

5a～c），muscle specific actin（以下，MSA），desmin

が陰性であることから，神経原性と考えられた．また，

CD34，c-kit は陰性であった．以上より，小腸原発の神

経鞘腫（schwannoma）と考えられ，肉眼形態や組織学

的な腫瘍細胞の大小不同・異型性などから小腸悪性神

経鞘腫（malignant schwannoma）と診断した．

術後経過：術後数日間は順調に経過，術後 6日目よ

り経口摂取開始するも，唾液内の血液混入や誤嚥・咳

嗽を認めた．頸部・胸部CT上，平成 10 年に非治癒切

除におわり残存していた甲状腺癌縦隔転移巣の増大

と，上部消化管内視鏡で胸部上部食道癌（poorly differ-

entiated squamous cell carcinoma）を認めた．その後も

全身状態は徐々に増悪，8月 15 日（術後 63 日目）死亡

Fig. 1 Abdominal CT showed the free air, accumula-

tion of ascitic fluid, and the dilated small intestine.

a

b

Fig. 2 Intestinal tracts were adhered at the site of

the tumor.

Fig. 3 a）The tumor was ruptured and adhered to

the nearby intestinal tract. b）The tumor had ul-

ceration in the center, with bleeding and necrosis.
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した．剖検は施行しなかった．

考 察

原発性小腸腫瘍は頻度としては比較的まれで，19

万例の剖検例中 0.45％2），また全消化管腫瘍に占める

小腸腫瘍の割合は 6％といわれている1）．そのなかで

も神経鞘腫・神経線維腫といった非上皮性神経原性腫

瘍は，良悪性を問わずさらに少なく，Sivak ら3）は 1,481

例の小腸腫瘍中 44 例と報告，また本邦の集計では小腸

良性腫瘍 214 例中 21 例（うち神経鞘腫 8例）4），小腸悪

性腫瘍 678 例中 5例（うち悪性神経鞘腫 1例）5）などと

報告されており，症例報告も非常に少ない．

小腸悪性神経鞘腫の臨床症状として特異的なものは

なく，全身倦怠，体重減少や腹部膨満，腫瘤触知，腹

痛などの腹部症状を訴えることが多い6）7）．小腸悪性神

経鞘腫を術前に診断することは困難で，特に他の小腸

腫瘍との鑑別は難しいとされている6）7）．治療法として

は手術のみが有効で化学療法，放射線療法は無効であ

るとされており，予後は一般に不良で肝，肺，骨，中

枢神経系への転移や腹膜播種を来すことが多いとされ

ている7）．

神経鞘腫は病理組織学的には，HE染色で�紡錘形
の細長い細胞が柵状に配列したAntoni-A 型と，�類
円形の細胞が粗く浮腫状に配列したAntoni-B 型の 2

通りがみられる8）9）が，HE染色のみでは他の非上皮性

腫瘍と鑑別することは困難で，免疫組織学的染色が行

われることが多い．神経鞘腫の場合，神経原性をしめ

す S-100，vimentin，NSEが陽性で，筋原性をしめす

MSA，desmin などが陰性であるといわれてい

る6）10）～12）．また，CD-34，c-kit も陰性であるといわれて

いる11）～14）．

鑑別を要する非上皮性腫瘍としては� gastrointes-
tinal stromal tumor（以下，GIST）や，� leiomyoma
などが挙げられる．これらの非上皮性腫瘍との鑑別は

免疫組織学的染色によることが多く，GISTでは CD-

34，c-kit が陽性であり12）13）15），S-100 が陰性であると

されている15）．また，leiomyoma では筋原性をしめす

MSA，desmin などが陽性で12）13）15），S-100 が陰性であ

るとされている14）．

Fig. 4 HE stain : The tumor cells showed a loose and

irregular pattern with anisocytosis , pleomorphism

and mitoses.（×400）

Fig. 5 Immunohistochemical stain : The tumor cells

were positive for S-100（a）, NSE（b）, and vimentin

（c）（×400）, but negative for MSA, desmin, CD34,

and c-kit.
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神経鞘腫の良悪性の鑑別点として，悪性神経鞘腫の

場合，肉眼的には被膜を有することが多く，出血・壊

死を来している部分や，潰瘍形成がみられるなどとさ

れている8）．また，病理組織学的には細胞の大小不同性

・核分裂像の多少などから判断される．

本症例ではMSA，desmin が陰性であることから

筋原性の非上皮性腫瘍は否定的で，S-100，NSE，

vimentin が陽性であることから神経原性腫瘍と考え

られた．また，CD-34，c-kit がともに陰性であることか

らGISTも否定的であると考えられた．以上から

World Health Organization（WHO）の消化器腫瘍病理

分類12）15）を基に検討した結果，典型的な紡錘形細胞の

柵状配列は乏しいものの神経鞘腫の診断で矛盾はない

と考えられた．さらに，腫瘍の壊死・出血像や，細胞

の大小不同性，不整分裂像などから悪性神経鞘腫と診

断した．

次に本症例は，� S 状結腸癌，�甲状腺癌，�小腸
悪性神経鞘腫，�食道癌（�，�は同時性）を合併し
ており，まれな症例であると考えられた．重複癌の発

生には遺伝・体質・環境（発癌物質）など種々の素因

が考えられている．本症例でも家族歴・生活歴の詳細

な聴取を行ったが明らかな因子は不明であった．悪性

神経鞘腫と他癌の合併について Sordillo ら16）は悪性神

経鞘腫（小腸以外も含む）100 例中 18 例に他癌を重複

したと報告している．その 18 例の内訳は，悪性リンパ

腫 6例（うちHodgikin 病 1 例），基底細胞癌，悪性黒

色腫，前立腺癌，子宮頸癌が各 2例，皮膚類表皮癌，

神経芽細胞腫，神経節細胞腫が各 1例となっており，

高齢であるほど悪性腫瘍を重複する頻度は増すとされ

ている．しかし，本症例のような異時性に大腸癌・甲

状腺癌・食道癌（同時性）と小腸悪性神経鞘腫を重複

した例はまれであると考えられた．

また，悪性神経鞘腫をはじめとする悪性神経原性腫

瘍には von Recklinghausen 病（以下，R病）を基礎疾

患として高率に合併することが知られており，その頻

度は 40～52％といわれている16）17）．Nozu ら6）は本邦

における小腸悪性神経鞘腫 7例中 2例に R病を合併

していたと報告している．しかし，本症例には他の神

経原性腫瘍の存在を疑わせる所見や，いわゆる cafe-

au-lait spot も認めず，R病の合併はないと考えられ

た．

本論文の要旨は第 56 回日本消化器外科学会総会（2001.

7. 26．秋田）において発表した．

なお，本稿を終えるにあたり御協力を頂いた国立奈良病

院検査科松山友彦氏に謝辞を申し上げます．
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A Case Report of Metachronous Quartet Malignant Tumors Including
Primary Malignant Schwannoma of the Small Intestine
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Hiroshi Koyama, Atsuhiro Ogino and Eiji Yamada＊
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Neurogenic tumors of the small intestine are rare. We present a case of metachronous quartet malignant
tumors including primary malignant schwannoma of the small intestine. A 79-year-old woman admitted for se-
vere abdominal pain and abdominal fullness, had a history of sigmoidectomy for sigmoid colon cancer and thy-
roid lobectomy for thyroid cancer. Peritonitis was clinically suspected, so emergency laparotomy was con-
ducted, showing a ruptured tumor in the small intestine necessitating resection of the small intestine. The tu-
mor was mesenchymal, consisting of cells with anisocytosis, pleomorphism, and mitoses. Immunohistochemi-
cally, cells were positive for S-100, NSE, and vimentin, but negative for MSA, desmin, CD-34, and c-kit, so the
tumor was diagnosed as malignant schwannoma originating from the small intestine. The patient was found
to have esophageal cancer during the postoperative course and died of an exacerbated general condition. This
is a very rare case of metachronous quartet malignant tumors involving the sigmoid colon, thyroid, small in-
testine, and esophagus（sequential）. Immunohistochemical staining was useful for accurately diagnosing ma-
lignant schwannoma.
Key words : malignant schwannoma, small intestine, quartet cancer
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