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症例は 61 歳の男性で，腹腔内囊胞性腫瘤・腹膜偽粘液腫・早期胃癌の診断で開腹し，巨大脾
囊胞摘出術と偽粘液腫除去手術のみ施行した．免疫染色で腹水粘液は MUC1（－）MUC2（＋）
MUC5AC（＋），脾臓は mucinous epithelial cyst で囊胞壁細胞は CK-7（－）CK-20（＋）CEA

（＋）Vimentin（－）を示し，下部消化管に原発巣の存在が強く示唆された．7 か月後再開腹し，
胃局所切除術と虫垂切除術を施行，粘液性腹水と腹腔内粘液腫の消失が確認された．一方，虫
垂に粘液囊胞腺癌が見い出され，病理学的に虫垂原発腹膜偽粘液腫と最終診断された．虫垂は
外見上正常で病理学的に悪性度の低い病巣であるのに対し，2 次性脾病変が著明に巨大化した
本症例の特異な病態の機序につき文献を参考に考察した結果，虫垂の粘液囊胞腺癌の粘液細胞
が腹腔内に散布され，一部が脾門部に集積して脾内に侵入し，過剰生産された MUC2 ムチンが，
虫垂とは異なりドレナージ経路のない脾内に多量に貯留したものと考えられた．

はじめに
腹膜偽粘液腫（Pseudomyxoma peritonei；以

下，PMP）は虫垂原発説に落ち着いてきたが，卵
巣など他臓器発生も認められる．我々は脾粘液囊
胞を合併した PMP 症例を経験し外見的にほぼ正
常な虫垂と巨大な脾粘液囊胞に注目し，脾原発の
可能性も考慮して発生機序を検討した．

症 例
症例：61 歳，男性
主訴：腹部膨隆，緊満
既往歴：平成 8 年クモ膜下出血，VP シャント

術
家族歴：特記すべきことなし．
現病歴：平成 16 年 4 月頃から，腹部膨満と体重

増加に気づいていたが放置していた．5 月下旬に
当院受診し腹部超音波検査と腹部単純 CT で大量
の腹水貯留および腹部腫瘤を指摘されて入院した

（Fig. 1a，b）．

入院時現症：身長 163.5cm ，体重 74kg ．1 か月
半で 10kg 体重増加していた．腹部は著明に膨隆
して緊満状態のため，左腹部に腫瘤を触知する以
外は触診上詳細不明であった．

入院時血液検査所見：軽度貧血（Hb 9g�dl ）と
低蛋白血症（T-Pro 4.8g�dl ，Alb 2.2g�dl ）を認め
た．CEA（5.8ng�ml ），CA19―9（29.7U�ml ）はほ
ぼ正常であった．

腹部造影 CT：多量の腹水が貯留し，左側腹部
には多房性で隔壁に一部石灰化を伴う 25×20×
15cm の囊胞性腫瘤を認めた．膵尾部と一部膵体
部の脾静脈は同定不能で，囊胞壁と実質部分は淡
く描出された（Fig. 2a，b）．

腹水穿刺細胞診：粘稠なゼリー状腹水，Class
III，atypical cells with pseudomyxoma peritonei
と診断された．

胃内視鏡検査：胃角上部前壁に IIc 病変，生検
で adenocarcinoma，Group V と診断された．

大腸内視鏡検査：疼痛のため S 状結腸で中止
した．この範囲に異常所見を認めなかった．

その他の検査は本人の同意が得られず，平成 16

日消外会誌 ３８（12）：1828～1834，2005年

＜２００５年 6 月 22 日受理＞別刷請求先：高橋 裕
〒607―8062 京都市山科区音羽珍事町2 洛和会音羽
病院外科



Fig. 1 Abdominal sonography（a）and plain CT（b）
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Fig. 2 Enhanced CT shows massive ascites and 

large multicytic mass with calcification in septa. Pa-

thognomonic“scalloping”of the liver is not seen

（a）. The tumor occupied almost all the left abdomi-

nal cavity（b）.
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年 6 月中旬に手術を施行した．
初回手術所見：上腹部正中切開で開腹し，ゼ

リー状腹水 10lを吸引除去した．左横隔膜下の胃
の側方に巨大な囊胞性腫瘤を認め，一部囊胞が破
裂し粘稠な内容液が漏出していた．脾腫瘤と診断
し，後腹膜臓器と剥離困難なため膵尾部と左副腎
を合併切除する方針で腫瘍摘出を行った．摘出後
腹腔内に散在する粘液腫を極力除去し 10lの生食
で洗浄した．胃・腸管壁の浮腫が高度なため，胃
癌と虫垂の切除および抗癌剤腹腔内投与も中止し
た．

切除標本：脾腫瘤は 25×20×15cm ，3,420g で
脾門側は多房性囊胞に占められ，割面で囊胞周囲
に圧排され薄層となった脾組織を認めた（Fig. 3
a，b）．

病理所見：mucinous epithelial cysts of the
spleen，隔壁には胞体に粘液を貯留した円柱上皮
細胞（Goblet cells）を認めた．部分的に核腫大や
核小体が見られ，異形性があると診断された（Fig.
4a，b）．切除標本に副腎組織は認められ腫瘍とは

離れていたが膵組織は認められず，膵尾部と思わ
れた部分は炎症性瘢痕組織であり，腫瘍と膵臓と
には連続性がなかったことが判明した．

免疫染色結果：CK（cytokeratin）-7 は胃・膵
臓・卵巣では陽性で大腸・虫垂で陰性，CK-20 陽
性率は虫垂で 100％，胃・膵臓で約 30％，MUC2
陽性率は虫垂 100％，胃 30％，膵臓 9.3％，MUC6
陽性率は胃・膵臓は 30％，虫垂は 0％ とされる１）．
CEA は通常の検査法では膵疾患で陰性とされ
る２）．CK-7（－），CK-20（＋），CEA（＋），MUC2
（＋）の染色結果から，胃および膵臓原発は否定
的で下部消化管原発巣が強く疑われた（Table 1）．

初回手術から 4 週間後，その後の治療を一切拒
否して退院した．術後 7 か月後，胃癌の治療と虫
垂切除術にようやく同意して平成 17 年 1 月上旬

2005年12月 45（1829）



Fig. 3 Resected splenic tumor（a）. The cut surface 

shows the multilocular cysts of variable sizes dis-

placing the parenchyma of the spleen（b）.
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Fig. 4 Microscopic figures of the spleen（a，b）and 

the appendix（c，d）. H.E. stains original magnifica-

tion a - ×100, b - ×200, c - ×40, d - ×200

aa bb

cc dd

Table 1 Immunohistochemical findings

Splenic cystsAscites

（－）CK-7（－）MUC1

（＋）CK-20（＋）MUC2

（＋）CEA（＋）MUC5AC

（－）Vimentin（－）MUC6

MUC-muchin core protein　　CK-cytokeratin

再手術となった．
再開腹所見：上腹部正中切開．ダグラス窩に約

10―20ml 程度の漿液性腹水を認めたが，ゼリー状
粘液性腹水と偽粘液腫の残存はなかった．虫垂は
軽度腫張のみでほぼ正常，周囲との癒着や表面の
裂隙は認めなかった．胃の病理所見は Adenocar-
cinoma（tub1），m，ly0，v0，Stage I であり，漿
液性腹水の細胞診で Class III b Atypical cells が
認められた．虫垂の病理所見は異型性が低く良性
の可能性もあったが最終的に mucinous cystade-
nocarcinoma，m，ly0，v0 と診断された（Fig. 4
c，d）．

考 察
腹膜偽粘液腫は 1884 年 Werth３）が卵巣の muci-

nous carcinoma に伴った病態を pseudomyxoma

peritonei と呼んだのが最初とされる．1901 年
Frankel４）が虫垂の cystadenoma に合併した PMP
例を報告し，原発巣や良悪性の論争が始まった．
PMP は独立の疾患名ではなく臨床的にゼリー状
腹水が多量に貯留した病態を示し，良性と悪性の
複数の疾患を含みその定義にいまだ議論も多く，
Ronnet ら５）の よ う に 虫 垂 の mucinous cystade-
noma に伴った adenomucinosis のみを PMP とす
るとの意見もある．開腹術 1 万例に 2 例，平均年
齢 53 歳，男女比 1：3 で女性に多く６），女性例では

脾 mucinous epithelial cysts を合併した腹膜偽粘液腫46（1830） 日消外会誌 38巻 12号



Table 2 Reported cases of mucinous cystic tumors  of spleen associated with pseudomyxoma peritonei

Pathology
of ovary

Pathology
of

appendix

Append-
ectomy

Pathology of
spleen

Lesion of 
spleen 

PathogenesisOriginSexAgeYearAuthorNo.

unknownnot donewell differenti-
ated mucinous 
cell

several cystsmetastasisappendixm471977Mets22）1

cancer××MCACmulticystic tu-
mor

metastasisovaryf731986Hagiwara2

×MCACdone×cystmetastasisappendixf711987Tano3

××××3―5cm, some 
cysts

invasionunknownf771987Sugiyama4

MCACdone×intra-splenic 
cyst

metastasisappendixm691989Higuchi5

pseudo-
myxoma

done×multicystic tu-
mor

metastasisappendixm771989Muramatsu6

×MCACdoneMCACmulticystic, 
15cm, 1,302g

metastasisappendixf381989Holder23）7

s/o can-
cer

××s/o cancerintra-splenic 
cyst

invasionovaryf401991Karak.8

pseudo-
myxoma

7 years 
before

×cyst, 14×11×
9cm

metastasisappendixm461993Ogasawara9

MCACdonepseudomyxomasplenomegary, 
990g

metastasisappendixm691997Ii10

×MCAdone×8cm, extra-
splenic tumor
（＋）

metastasisappendixf711997Miyamoto11

s/o can-
cer

normal 
appendix

doneborder-line ma-
lignancy

cyst, 20×11×
8cm, 960g

invasion ovaryf521999Du Plessis13）

case 1 
12

unknownalready 
done

well differenti-
ated mucinous 
cancer

cyst at splenic 
hilum

unknownunknownm611999Du Plessis13）

case 2 
13

unknownnot doneborder-line 
MCAC

multicystic tu-
mor, 18×11×
11cm 

primaryspleenm682000Kaneko14

adeno-ca-
rcinoma    
          

MA7 months 
before

MAcyst, 2cmmetastasisappendix 
or ovary

f632000Shibata15

MCA×doneMCACmultinodular 
tumor

metastasisovaryf592001Shimoyama15）16

MCA6 years 
before

mucinous se-
creting colum-
nar epithelium

multicystic, 
27×22×8cm, 
2,800g

metastasisappendixm422001Tatsumi17

unknownnot doneMCA×primaryspleenm772003Touyama18

MCACdoneMCACcyst, child 
head gross 

metastasisappendixm612004Miyamoto19

MCACdoneMCACmulticystic tu-
mor 
25×20×15cm, 
3,420g

invasion?appendixm612005Our case20

MCA：mucinous cystadenoma　MA：mucinous adenocarcinoma　MCAC：mucinous cystadenocarcinoma　×：not described

卵巣が原発と考えられてきた．近年，虫垂・卵巣
同時腫瘍を伴う PMP 女性例で，遺伝子の異型接
合性消失（LOH）や c-Ki-ras mutation の相違の解
析から，遺伝子学的に虫垂原発説が支持されるよ
うになってきた７）８）．免疫組織化学染色法も取り入

れられ，Guerrieri ら９）は卵巣腫瘍では陽性となる
CK-7 が，PMP 10 例中 6 例に陰性で PMP の 2�3
は虫垂原発であるとした．O’Connell ら１０）は粘液
のムチンコアタンパク質を分析し，PMP と虫垂粘
液腫では MUC2 と MUC5AC が，卵巣腫瘍では

2005年12月 47（1831）



Table 3 Reported 6 cases of splenic mucinous epithelial cysts not associated with pseudomyxoma peritonei

Pathogenesis PathologySize of cystsSexAgeYearAuthorNo.

heterotopialow-grade MCAC12×8×5cm, 248gf421976Shuman18）1

heterotopiaMCAC1,650gf741984Issa 121）2

heterotopiaMCAC23×19×7cm, 1,540gf801984Issa 221）3

heterotopiaMCA12×12×13cm m721986Miracco20）4

metaplasia low-grade MCAC20×13×9.5cm, 1,935gm691992Morinaga16）5

heterotopiaMCAC15×9×9cm, 540g  f211998Zanetti19）6

MCA：mucinous cystadenoma, MCAC：mucinous cystadenocarcinoma   

MUC5AC のみ陽性であったとして虫垂原発説を
支持した．さらに，PMP とは，1）MUC2 goblet
cells の細胞数増加による MUC2 の過剰生産と，
2）多量分泌された MUC2 をドレナージできない
病態であるとした注目すべき病因論を報告した．
一方，Sugarbaker１１）は PMP が虫垂から卵巣へ波
及しやすい原因は，虫垂から漏出した粘液細胞が
骨盤腔・右横隔膜下腔・左結腸窩およびトライツ
靭帯周囲に特別に集積しやすいためであるとした
redistribution 説を提唱した．このように，最近で
は虫垂に粘液性病変が存在すれば虫垂原発と診断
される状況となっていると考えられるが，Moran
ら１２）は虫垂原発説では PMP の性差や巨大卵巣腫
瘤を説明困難で一部は卵巣原発であろうとし，
Sherer ら６）は 5％ 程度実際にみられる PMP の他
臓器原発例（結腸・直腸，胃，胆囊・胆管，小腸，
膀胱，肺，乳腺，卵管，膵臓など）を詳述し，Du
Plessis ら１３）の報告を引用して脾原発例や脾囊胞が
主症状や前駆症状となる症例があるとした．

PMP に脾病変を合併した症例は自験例も含め
て 20 例が確認できた（Table 2）（医中誌：腹膜偽
粘液腫＋脾・1983―2005，PubMed：PMP＋spleen）．
男女比 11：9 で性差なく，平均 60.3 歳で PMP の
53 歳よりやや高齢であった．20 例中 12 例は虫垂
からの転移とされ，報告者の多くが PMP を虫垂
原発と認識していることがうかがわれたが，女性
9 例中 4 例は卵巣原発としていた．脾臓は，1）
流入リンパ管が少ない，2）律動的収縮がある，3）
網内系組織で免疫学的抵抗性がある，ことなどか
ら血行性やリンパ行性転移は生じがたい１４）とされ
るが，転移とした 12 例に明確な診断根拠は不明で

あった． 浸潤とした報告は 3 例（Table 2）（No. 4，
8，12）あり，Du Plessis ら１３）は脾周囲の粘液腫と
脾内腫瘍とが脾門部で連続していた（No. 12）こと
から，粘液細胞が脾門部から直接浸潤したと考え
ることが妥当であるとした．逆に，Shimoyama
ら１５）（No. 16）は脾周囲に粘液腫を認めず浸潤を否
定している．脾原発とした例は 2 例（No. 14，18）
認めたが，ともに虫垂切除が未施行であった．Du
Plessis ら１３）は脾粘液性腫瘍は文献上大部分が
PMP 合併例であったとする一方，PMP を伴わな
い Morinaga ら１６）の脾病変が彼らの原発巣不明例

（No. 13）とほぼ同一なことから脾原発の可能性を
示唆した．その傍証に Lauder ら１７）が脾粘液囊腫を
胃切除術中に破裂させて術後に PMP を発症した
とする例を引用していたが，未発表例のため虫垂
切除の有無など詳細は不明であった．

脾粘液性腫瘍で PMP を伴わない症例は文献上
6 例を認めた（Table 3）（医中誌・脾＋粘液囊腫・
1983―2005，PubMed・spleen＋mucinous cyst）．
上皮性腫瘍が脾臓に発生する機序として，1）内胚
葉性上皮組織の脾内異所性迷入説と，2）脾被膜中
皮の嵌入により形成された囊腫壁内皮の化生説，
とが提唱されている．Shuman ら１８）は脾内迷入膵
から発生した low grade malignant mucinous cys-
tadenocarcinoma の第 1 例目を報告し，PMP
様変化を伴っていたと記載した．Zanetti ら１９）も膵
組織を確認し，迷入膵からの発生とし，Miracco
ら２０）は，1）囊腫壁内皮は非絨毛性円柱状粘液細胞
のみ，2）CEA 陽性，3）脾摘後 2 年間再発病変が
ない，ことから Issa ら２１）と同様に脾内迷入腸管組
織からの発生としたが，ともに PMP に関する考

脾 mucinous epithelial cysts を合併した腹膜偽粘液腫48（1832） 日消外会誌 38巻 12号



察はなかった．Morinaga ら１６）は脾粘液囊胞に
PMP 病変とも考えられる脾外粘液貯留を認めた
ため，Mets ら２２）（No. 1）や Holder ら２３）（No. 7）の
PMP 合併例と比較して，1）虫垂切除は 36 年前に
施行済みで，2）異所性組織遺残はなく，3）囊腫
壁線維組織が脾被膜に類似し，4）囊腫内皮に脾被
膜中皮細胞類似の立方上皮が存在する，ことから
中皮細胞の化生による脾原発粘液腫の可能性が高
いとしながらも脾原発と断言せず，虫垂腫瘍から
の遅発性 2 次性脾病変も否定できないとしてい
た．

以上の文献的考察から，自験例につき検討する
と，1）CK-7（－）CK-20（＋）MUC2（＋）CEA

（＋）の結果は腸管由来を示して胃や膵起源を除外
し１）２），2）病理学的に迷入や化性を示す所見がな
い，ことから脾原発の可能性は否定的と考えられ
た．虫垂に囊胞性腫瘍が形成されなかった機序は，
1）病理所見や MUC1（－）２４）の結果から虫垂腫瘍
の悪性度は低く，2）虫垂は破裂しやすいが裂隙は
容易に修復され１２），3）粘液が過剰に分泌されても
虫垂内腔を通して肓腸内にドレナージされるた
め，と考えられた．脾病変については，1）虫垂か
ら漏出した粘液細胞がトライツ靭帯周囲に多量に
集積し１１），2）脾門部から脾内へ浸潤し１３），3）過剰
生産された MUC2 ムチンが脾外へドレナージさ
れる経路がないため１０），脾内に貯留して巨大な囊
胞性腫瘤を形成した可能性が高いものと思われ
た．
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A Case of Mucinous Epithelial Cysts of the Spleen Associated with Pseudomyxoma Peritonei
― A Clinical Study on the Diagnosis of the Primary Organ ―

Hiroshi Takahashi, Tetsuya Yamaguchi, Ryoji Takeda,
Shingo Sakata and Michihiro Yamamoto

Department of Surgery, Rakuwakai Otowa Hospital

A 61-year-old man was preoperatively diagnosed with early gastric cancer and pseudomyxoma peritonei asso-
ciated with an idiopathic intraperitoneal giant cyst was found at the first laparotomy to have a cyst of splenic
origin. Splenectomy and debulking of pseudomyxoma implants was done. The mucin-core-protein expression
of acsites was MUC1（－）, MUC2（＋）, MUC5AC（＋）, and epithelial cells of the mucinous cyst of the spleen
expressed CK-7（－）, CK-20（＋）, CEA（＋）, Vimentin（－）. These results strongly suggested the existence
of lower primary intesitinal tumor. Partial gastrectomy and appenndectomy done 7 months later confirmed
that both mucinous ascites and pseudomyxoma implants disappeared and the presence of mucinous cystade-
nocarcinoma of the appendix, diagnosed as psuedomyxoma peritonei of primary appendiceal. Considering the
peculiar clinicopathological features of this case, the huge splenic cyst versus the almost normal appendix, we
assumed from the literature that mucin- secreting cells of the appendix, which spilled out into the abdominal
cavity, redistributed around the splenic hilum, and invaded the spleen, then excessively secreting MUC2 mu-
cin massively accumulated in the spleen, which had no way to drain, unlike the appendix.
Key words：cysts, pseudomyxoma peritonei, spleen
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