
Fig. 1 Enhanced abdominal CT showed a well cir-

cumscribed tumor, measuring 5.6 cm in diameter, 

which was located in the mesentery within the 

mid lower abdominal cavity. The tumor was het-

erogeneously enhanced. Flow void of a branch of 

the superior mesenteric artery（arrow）was seen 

around the tumor.
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症例は 77 歳の女性で，平成 16 年 1 月，腎盂腎炎・腎盂尿管移行部狭窄症にて当院泌尿器科
入院中，CTで腹腔内腫瘤を指摘され当科紹介となった．入院時軽度の貧血を認め，下腹部正中
に手拳大の腫瘤を触知した．腹部CTで下腹部正中に 5.6cm大の境界明瞭な腫瘤影を認め，内部
は不均一に濃染されていた．MRI では腫瘤の内部はT1強調像で筋肉と等信号，T2強調像では
不均一な高信号を示し，辺縁には栄養血管である上腸間膜動脈の分枝を示す flow void が複数
認められた．腸間膜腫瘍の診断で手術を施行したところ，小腸間膜内に表面平滑で被膜を有す
る腫瘍を認め，小腸部分切除を伴う腫瘍摘出術を施行した．腫瘍径は 7×5.5cm，重量 72g で弾
性硬であった．術中異常な血圧変動は認められなかった．病理組織学的検査で paraganglioma
と診断された．小腸間膜原発 paraganglioma は極めてまれな疾患であり文献的考察を加えて報
告する．

はじめに
Paraganglioma は副腎髄質以外の自律神経系の

神経節より発生するまれな腫瘍である．臨床的に
無症候な場合本症が術前診断されることは少な
く，また 70％以上が横隔膜以下の腹部大動脈周囲
に生じるといわれる．報告例の多くは後腹膜原発
で腸間膜原発の報告例は少ない．今回，我々は小
腸間膜原発の paraganglioma の 1 例を経験した
ので文献的考察を加えて報告する．

症 例
患者：77 歳，女性
主訴：腹部腫瘤
家族歴：母親が子宮癌で死亡．
既往歴：30 歳時に卵管結紮術
現病歴：平成 16 年 1 月，腎盂腎炎・腎盂尿管移

行部狭窄症で当院泌尿器科入院中，腹部CTで腹
腔内に腫瘤を指摘され当科紹介となる．
現症：身長 145.7cm，体重 40.4kg ，体温 36．8℃，

血圧 128�64mmHg，脈拍 84 回�分（整）．胸部聴

診上異常は認めなかった．腹部は平坦・軟で，下
腹部正中に 6cm長の手術瘢痕を認めた．創直下に
弾性硬・表面平滑・可動性良好な手拳大の腫瘤を
触知した．
入院時検査所見：軽度貧血を認める以外，腫瘍

マーカーを含め血液生化学所見に異常は認められ
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Fig. 2 T1-weighted MR image（A）shows a well defined iso intensity mass（arrow 

heads）. On T2-weighted image（B）, the mass（arrow heads）shows heterogeneous 

high intensity. Flow void（arrows）reflecting a branch of the superior mesenteric ar-

tery was seen around the mass（arrow heads）on sagittal T2-weighted image

（C）.

なかった．血中ホルモン測定は行っていない．
腹部CT：下腹部正中に一致して境界明瞭な径

5.6cmの腫瘤を認めた．内部は不均一に濃染，腫瘤
と接して腹側に上腸間膜動脈の分枝が走行してい
た（Fig. 1）．
腹部MRI：腫瘍の内部はT1強調像で筋肉と等

信号，T2強調像で不均一な高信号を示した．また
T2強調像で，腫瘤の腹側から両側を取り囲むよう
に上腸間膜動脈の分枝と思われる栄養血管の
flow void を認めた．さらにT2強調矢状断でも不
均一な高信号を呈する腫瘍の腹側に栄養血管を示
す腹部大動脈から分枝した上腸間膜動脈を flow
void として認めた（Fig. 2A～C）．
以上の検査所見より腸間膜腫瘍の診断で平成

16 年 2 月上旬に手術を施行した．
手術所見：下腹部正中切開で開腹．Bauhin 弁よ

り約 1m口側の回腸間膜内に表面平滑・弾性硬・
被膜を有する腫瘍を認めた（Fig. 3）．周囲との癒

着もなく容易に摘出可能であった．摘出時に一部
小腸に虚血を認めたため，小腸部分合併切除（切
除範囲 12cm，端々吻合にて再建）も施行した．な
お術中異常高血圧，頻脈などは認めなかった．
摘出標本：被膜を有する径 7×5.5cm大，重量

72g の腫瘍で，割面は灰白色充実性で一部に赤褐
色な部分を認めた（Fig. 4）．
病理組織学的所見：H.E 染色では，卵円形～多

角形の腫瘍細胞が毛細血管に囲まれて胞巣状に増
殖し，いわゆる Zellballen 配列を形成し，核分裂
像，被膜浸潤を認めた（Fig. 5）．リンパ節には転
移は認められなかった．免疫組織化学的染色では
Table 1に示すごとく chromogranin 染色，NSE
染色，S-100 染色に陽性像を示した．以上よりma-
lignant paraganglioma と診断した．
術後経過：術後経過良好で第 12 病日に退院．現

在，術後 9か月無再発生存中である．
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Fig. 3 Intraoperative finding. The tumor, 7cm in di-

ameter, was located in the mesentery of the ileum. 

The surface of the tumor was smooth and well cap-

sularized.

Fig. 4 The resected specimen was well encapsula-

ted（7×5.5 cm in diameter，72 g in weight）.

Fig. 5 Pathological findings（HE stain×400）. The 

tumor cells showed honeycomb proliferation, giv-

ing a characteristic“Zellballen”pattern.

Table 1 Imunohistochemistry

－Vimentin＋Chromogranin A

－desmin＋NSE

－EMA＋S-100

－CAM5.2－C-kit

－AE1/AE3－α-SMA

－HHF35

考 察
Paraganglioma は，クロム親和性である傍神経

節細胞に由来する腫瘍で，1943 年に Goodof ＆
Lischer１）によって初めて報告された．クロム親和
性細胞は，発生学的に neural crest 由来で傍神経
節と副腎髄質を形成し，神経分泌顆粒をもち細胞
質内にカテコールアミンを含む．Glenner と
Grimley２）によると，カテコールアミンの分泌活性
の有無で機能性と非機能性とに分類され，副腎髄
質に生じるものは褐色細胞腫（pheochromocy-
toma），副腎以外に生じる機能性腫瘍は function-

ing paraganglioma（ectopic pheochromocytoma），
副 腎 以 外 に 生 じ る 非 機 能 性 腫 瘍 は non-
functioning paraganglioma と定義される．この分
類によると，自験例は術前に内分泌学的検査は
行っていないが，高血圧などの典型的な臨床症状
もなく，non-functioning paraganglioma と考えら
れた．
佐藤ら３）の報告によると，本邦では副腎外褐色細

胞腫は全褐色細胞腫の 19.4％を占め，発生部位と
しては左右腎動脈や腹部大動脈周辺，Zuck-
erkandl 小体からのものが多く 73％，膀胱部が
16％，頸部，縦隔などの腹部以外が 6.5％である．
Paraganglioma の多くは後腹膜原発で腸間膜原

発の報告は少なく，医中誌（期間：1987 年 1 月～
2004 年 10 月，キーワード：paraganglioma，腸間
膜），Pub Med（期間：1960 年 1 月～2004 年 10
月，キーワード：paraganglioma，mesentery）で
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Table 2 Reported case of mesenteric paraganglioma

PrognosisSizeHTChief complaintLocation
Age/
Sex

Author（Year）

Not documented3.2cm＋nausea, vomit, back painSmall bowel62/FCarmichael et al.4）（1970）

32 month alive without 
recurrence

10×9cm, 460g－nausea, vomitDescending colon29/FTanaka et al.5）（1991）

Not documented15×15cm－
lower abdominal pain, 
dysuria

Sigmoid colon33/FIshikura et al.6）（1996）

24 month alive without 
recurrence

4.5×3.2cm－noneSmall bowel38/FOnoue et al.7）（1999）

Not documented8.5×8cm＋
abdominal mass, vomit, 
diarrhea

Small bowel76/MJaffer et al.8）（2002）

15 month alive without 
recurrence

20×15cm－abdominal massSmall bowel76/FMuzaffar et al.9）（2002）

24 month alive without 
recurrence

5.5cm＋
abdominal mass, 
headache

Small bowel35/FPonsky et al.10）（2002）

Not documented15×10cm－abdominal massSmall bowel53/MNobuyama et al.11）（2004）

9 month alive without 
recurrence

7×5.5cm－noneSmall bowel77/FOur case

HT：hyper tension

検索したところ（抄録を除く），腸間膜原発 para-
ganglioma は自験例を含め 9例であった４）～１１）（Ta-
ble 2）．うち小腸間膜原発例は 7例（77.8％）であ
り，術前高血圧を認めたものは 3例（33.3％）で
あった．9例中 1例で術前に後腹膜原発 paragan-
glioma と診断されていたが，残り 8例は術前に確
定診断はされていなかった．
Paraganglioma の画像診断に関しては，超音波

検査やCTで内部に囊胞状変化を伴った充実性腫
瘤像として描出されることが多い．CTでの造影
効果は良好であり，また血管造影検査で 90％は
hypervascular tumor として描出される１２）．MRI
像では肝と比較してT1強調像で低から等信号，
T2強調像で高信号を示し１３），131I-MIBG が有用との
報告１４）もあるが，副腎外発生で，内分泌症状がない
際は術前画像検査での確定診断は困難であると思
われる．
Paraganglioma のうち 20～30％が悪性と言わ

れている１２）１５）．組織学的悪性の評価はmitosis の程
度，血管侵襲の有無によるが，その判定は困難で
ある１２）１５）１６）． 組織学的に良性と診断されても再発，
転移をきたしたり１７），不完全摘出で悪性と診断さ
れた後も長期間生存している症例がある１８）など，

病理組織学的所見が必ずしも臨床的悪性度を反映
しない場合がある．したがって，腫瘍浸潤，再発，
転移といった臨床所見を重視すべきと考えられて
いる．
Remine ら１９）は褐色細胞腫手術症例 138 例につ

いてまとめ，非クロマフィン組織への浸潤を悪性
と定義し悪性は 13.1％で，うち初回手術より悪性
と診断されていたものは 3.6％であった．再発率
は初回手術時に良性と診断されたものは 9.8％
で，初回手術時より悪性と診断されたものでは
100％であった．5年生存率でも良性全体の 96％
と比べ，悪性全体では 44％であり，褐色細胞腫で
も良性と悪性ではその再発，予後に大きな違いが
あるとしている．
術後再発部位としては，骨，リンパ節，肝，肺

などに認められており，特に肺転移がほかの転移
と比べ有意に予後が不良であるとしている１９）．
術後再発の原因として，鈴木ら２０）は 1）多発性褐

色細胞種の異時発生，2）偶発性，3）初回手術の
腫瘍の播種，4）初回良性腫瘍の悪性転化の 4点を
挙げており，さらに良性褐色細胞腫の再発の診断
を下すには 1）同時多発性褐色細胞腫の取り残し
ではない，2）一定期間褐色細胞腫の自他覚的症状
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を欠いている，3）明らかな悪性褐色細胞腫の転移
ではない，以上 3点が必要条件とされている．
Paraganglioma の治療についてはCVD療法

（cyclophosphamide，vincristine，dacarbazin）が
有効であったとの報告２１）もあるが，一般に化学療
法は有用でないといわれている．良悪性を含め完
全切除された後腹膜 paraganglioma の 5 年生存
率が 75％，非完全切除例で 19％であることより，
外科的切除が治療の第 1選択となる２２）．
術式に関しては，本症例も含め血行の問題もあ

り腸切除を施行した症例もみられるが，ほとんど
の症例で術前診断がつかず腫瘍摘出術のみの症例
もある．後腹膜原発 paraganglioma 再発例の 9％
でリンパ節再発を認めているが２２），腸間膜原発例
の転移・再発に関しては，同時肝転移例は 1例報
告あるも７）再発例の報告はない．本症例でもリンパ
節郭清をすべきであったか疑問に残るところであ
り，今後さらなる検討を要すると考えられる．
小腸間膜原発 paraganglioma は極めてまれで

報告例が少ないため，予後について言及された報
告はない．また，本症例は臨床的には悪性所見は
認めないが組織学的に悪性であり，今後厳重な経
過観察が必要であると考えられた．
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A Case of Mesenteric Paraganglioma
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An asymptomatic 77-year-old woman was admitted to our hospital for evaluation of an intraabdominal tumor
which was incidentally found during a CT examination. The physical examination indicated a fist-sized ab-
dominal mass in the lower abdomen. CT also revealed a well circumscribed heterogeneously enhanced tumor,
measuring 5.6cm in diameter, within the mid lower abdominal cavity. T2-weighted MRI showed a heterogene-
ous high intensity tumor with flow voids in a branch of the superior mesenteric artery around the tumor. Un-
der the diagnosis of a mesenteric tumor, surgical resection was performed. The tumor had a smooth and well
capsularized surface, and was located in the mesentery of the ileum. The resected specimen was an elastic
hard tumor, 7×5.5cm in diameter, 72g in weight. No change in blood pressure was recorded during the sur-
gery. The tumor was confirmed to be a paraganglioma by histological examination.
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