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症例は 80 歳の女性で，平成 16 年 5 月に軽度の下痢・腹痛・右下腹部腫瘤のために近医を受
診した．腹部CT，X線検査にて右下腹部に手拳大の腹壁浸潤を疑う囊胞性腫瘤を認めた．腫瘤
は充実性成分を持ち，CT・MRI・FDG-PET・腫瘍マーカーなどより「虫垂癌・腹膜播種」と考
えた．手術時診断も同様であったが，病理組織学的診断は乳頭状腺癌が clear cell carcinoma
成分を持つ非常にまれな原発性腹膜囊胞性腺癌であり，中腎傍管（paramesonephric duct�mÜ-
llerian）由来であると考えられた．文献的には非常に予後の悪い癌であるが，本症例においては
外科的切除に加えてCDDP＋TS-1 の術後化学療法にて再発腫瘍の縮小を認め，手術後 17 か月
で外来通院治療中である．

はじめに
原発性腹膜腺癌はまれな疾患であり，中腎傍管

（paramesonephric duct�mÜllerian）に由来する．
発生頻度が低いため他の癌との鑑別診断が困難で
あり，標準的治療法も確立していない．本症例は
初回手術時に腹水細胞診陽性で腹膜播種を認めた
が，腹腔内腫瘍再発後にCDDPと TS-1 の併用療
法を行い腫瘍縮小を認めた．今回，経験した症例
に関してCT，MRI，FDG-PETを含む術前画像
診断・病理学組織像・治療法の検討とともに文献
的考察を加えて報告する．

症 例
患者：80 歳，女性
主訴：下痢，腹痛
家族歴・既往歴：特記すべきことなし．妊娠・

出産は計 2回．
現病歴：平成 15 年 5 月に下痢，腹痛のため近医

を受診した．腹部CT，X線検査で右下腹部腫瘤
（手拳大）を指摘され，治療目的で当院を受診した．
入院時現症：身長 155cm，体重 63kg ，手拳大で

可動性に乏しい弾性硬の腫瘤を右下腹部に触知す
るが，圧痛や腹膜刺激症状もなく，血圧・脈拍・
体温などは異常を認めなかった．また，表在リン
パ節は触知せず，直腸指診でも腫瘤を触知しな
かった．
血液生化学所見：貧血なし，肝機能・腎機能な

どに異常はなかった．腫瘍マーカーはCEA（6.0
ng�ml ），CA19―9（0.2U�ml ），CA125（111.5U�ml），
IL2receptor（715U�ml ）と CA125 のみ異常高値を
認めた．
胸，腹部単純X-P：異常所見なし．
腹部CT，X線検査：右下腹部に腹壁浸潤を疑

う囊胞性腫瘤を認め，腫瘤内部には造影効果のあ
る充実成分を含んでいた．病変部位は回盲部から
上行結腸部に一致し，肝・胆囊・膵臓・卵巣には
異常所見はなかった（Fig. 1）．
腹部MRI：右下腹部に粘液を貯留する多房性

の腫瘤を認めた．両側卵巣は正常であり，上行結
腸・骨盤内にも大小の類似した囊胞性腫瘤が多発
していた．主病変は頭側に向かう虫垂先端から連
続しており，虫垂癌が腹膜播種を来したと判断し
た（Fig. 2）．Douglas 窩には少量の腹水を認めた．
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Fig. 1 Abdominal computed tomography revealed 

cystic tumor of right lower abdominal cavity

（white arrow head）. Direct invasion to abdominal 

wall was suspected.

Fig. 2 T2 weighted MRI shows multiple high inten-

sity cysts（white arrow head）.

Fig. 3 Fluorodeoxyglucose-Positron Emission To-

mography indicate ring-shaped signal in main tu-

mor（black arrow head）and mesenteric dissemi-

nation（white arrow head）.

上部・下部内視鏡検査，注腸造影X線検査：異
常所見はなかった．
FDG-PET：右下腹部前方の腫瘤に一致して明

瞭なリング状の集積を認めた．腎下部レベルの椎
体右前方にも 2個の集積があり，囊胞成分を持つ
虫垂癌の腹膜播種と考えた（Fig. 3）．しかし，左
腋窩に淡い取り込みがあったために形態と分布か
らはmalignant lymphoma も否定できなかった．

術前診断：「虫垂癌・腹膜播種」
鑑別疾患としては悪性リンパ腫，原発性腹膜囊

胞腺癌（上行結腸間膜），腹膜中皮腫を考えた．
手術所見：平成 15 年 6 月に手術を行った．腹部

正中切開で開腹したところ，20cm大の囊胞性病
変が右下腹部にて腹壁に癒着しており腹壁浸潤も
疑われた．病変は透明および出血と思われるチョ
コレート様の内容を持ち，大小の多房性で壁の薄
い部分と充実性の部分が混在していた．肉眼的に
は虫垂先端と主病変の連続性が認められた．また，
腹水細胞診は class V，大網に 3cm×3cmの結節
があり術中迅速病理検査を行ったところ carci-
noma の診断であった．その他にも大小の囊胞性
病変が右半結腸間膜上に多発していたために，最
終的な手術時診断は「虫垂癌腹膜播種」とした．
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Fig. 4 Specimen of ascending colon, cecum, appendix（black arrow head）, 

and terminal ileum：upper row. The specimen was cut on the line A and 

line B.（A）Macroscopic finding of main tumor. Tumor invades to muscu-

laris propria of ascending colon.（B）Appendix adhere to the tumor（black 

arrow head）, but appendiceal mucosa was normal.

Fig. 5 （A）Histopathological examination of clear cell carcinoma（a）, papillary adenocarci-

noma（b）, and mucous（c）.（H.E.×100）（B）High power view of clear cell carcinoma shows 

vacuolated tumor cell in cluster.（H.E.×400）

肉眼的には両側卵巣は正常であり，病変が右半結
腸に限局していたため，右半結腸切除術および
201，202，211，212，221 番リンパ節郭清術を
行った．
組織病理診断：乳頭状腺癌（粘液を含む囊胞性

成分と硬い充実性の乳頭状腺癌からなる）

（Fig. 4）．腫瘍細胞は乳頭状増生を示し，一部に
clear cell carcinoma を含んでいた（Fig. 5）．組織
像としては卵巣癌に類似し，リンパ節転移と腹膜
播種を認めた．腫瘍は上行結腸，盲腸，虫垂先端
部と癒着しており上行結腸漿膜面から固有筋層へ
の浸潤を認めたが（Fig. 4A），虫垂先端部とは炎症
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性癒着のみを認めた（Fig. 4B矢印）．組織学的には
結腸および虫垂粘膜との連続性は認めなかった．
術後経過：術後経過は良好であり，第 22 病日に

退院した．高齢であり，化学療法を拒否したため
に当初は外来での補助化学療法は行わなかった
が，術後 9か月目に腹部CT，X線検査を行ったと
ころ腹腔内に 5cmの囊胞成分を持つ充実性腫瘍
の再発病変を確認した．CA125 は術前 111.5（IU�
ml ），術後 15.1（IU�ml ），手術 1年後 40.7（IU�ml ）
と再上昇の傾向を認めた．その後，TS-1 内服 80～
100mg�body（1.25～1.60mg�m 2隔 日）お よ び
CDDP 25mg（月 1回）の併用療法を開始して腫瘍
の縮小とCA125 の低下傾向を認めている．現在，
手術後 17 か月であるが元気に外来通院中である．

考 察
腹腔内に発生する腺癌のうちで囊胞状増殖を示

すものは卵巣・膵・虫垂・肝・胆道などに由来す
る 2次的病変がほとんどを占めるが，原発性腹膜
囊胞腺癌は非常にまれである．本症例は上部・下
部消化管粘膜には病変を認めなかった．骨盤内に
おいては両側卵巣には異常所見がなく，虫垂先端
に連続していたために手術時診断は虫垂癌・腹膜
播種とした．しかし，病理学的診断は中腎傍管
（paramesonephric duct�mÜllerian）由来の原発性
囊胞腺癌であると考えられた．中腎傍管は中腎の
外側にある中胚葉性上皮の縦走陥入部から両側に
発生し，中腎管の腹側で癒合して女性においては
Y字型の子宮膣原基や子宮膣管となり，成人にお
ける卵管・子宮・膣の線維筋性壁などを形成す
る．一方，男性成人においては痕跡的器官として
精巣垂などになる．
原発性腹膜腺癌に対しては標準的治療法も確立

していないが，「primary」，「peritoneal」，「carci-
noma」の keyword で 1956 年から 2005 年までの
PubMed 検索を行うと，extra-ovarian mÜllerian-
type cystic tumor としてはKondi ら１）の 6 例の症
例報告があり，年齢は 27～71 歳，発生部位は腸間
膜 4例・後腹膜 2例である．その内，4例はmu-
cinous type，2 例は serous type である．本症例は
MRI よりmucinous type と診断され，病変部位は
右半結腸腸間膜に存在していた．これまでに，

FDG-PETを診断に用いた報告はないが，特徴的
なリング状の集積像から主病変と播種性病変を診
断できた．しかし，微細な病変に関しては同定困
難であった．血液生化学的特徴としてはCA125
が高値であった．また，病理組織学的には papil-
lary carcinoma と clear cell carcinoma が 混 在 し
ていた．膀胱癌においても clear cell carcinoma
はまれであるが，Oliva ら２）の検討ではmÜllerian
由来の 4例と尿道上皮由来と思われる 9例の
clear cell carcinoma のうち，すべての症例におい
てCA125 と cytokeratin20 が高値であり年齢は
22～83 歳（平均 57 歳）であった．組織型を推測す
るうえでこれらの結果は重要である．原発性腹膜
腺癌の予後解析はいまだ十分ではないが，これま
での報告からは組織像によって大きな差がある．
類似した組織型を持つ卵巣癌の場合，clear cell
carcinoma 全体の 5年生存率は約 50％であるが，
腹膜播種を伴う場合（stage III）は 30％以下であ
り予後は不良である．また，primary peritoneal
carcinosarcoma（malignant mixed mÜllerian tu-
mor）の予後はさらに不良である．「carcinosar-
coma」，「peritoneum」を keyword にした PubMed
による 1963 年以降の英語文献検索では最初の報
告は 1984 年であり，それ以降 2005 年 12 月までに
31 例の報告がある．特徴としては閉経後女性の腹
膜・後腹膜・骨盤腔・大網などに発生している．
組織学的には heterogenous な sarcoma 成分を含
んでおり予後は著しく不良である．80％は 1年以
内に死亡しており，5年生存の報告は潰瘍性大腸
炎による手術後にたまたま発見されて paclitaxel�
carboplatinumによる術後化学療法を行った症例
と，手術後に放射線治療と化学療法が奏功した症
例の計 2例のみである３）４）．その他，骨粗鬆症予防の
ためにRaloxifeneⓇ（selective estrogen receptor
modulator）を内服していた症例でmalignant
mixed mÜllerian tumor が発生したとの報告もあ
り，estrogen との関連も推測されている５）．これま
での報告では原発性腹膜腺癌に対する化学療法に
はCDDPが用いられていることが多い．これは組
織学的に類似している卵巣癌の標準治療として，
手術による切除とCDDPを中心とした多剤併用
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化学療法が行われることに根拠があると思われ
る．一方，腹膜播種を伴う場合はCDDPやカルボ
プラチンの腹腔内投与とパクリタキセルの経静脈
投与による併用療法なども試みられている６）．最
近，胃癌・大腸癌など分化型腺癌に対してTS-1
は良好な成績をあげており，本症例では当初，患
者本人が抗癌剤治療を強く拒否していたために，
骨盤内再発を認めた後に外来で可能な化学療法と
いうことでCDDP・TS-1 併用療法を開始して再
発腫瘍の縮小を認めている．今後，CDDP・TS-1
併用療法は，外来通院で可能な化学療法の選択肢
の一つとして考えてよいのではないかと思われ
る．
原発性腹膜囊胞腺癌は腹腔内に多発・転移傾向

が強い腫瘍であるが，適切な治療によりQOLの
改善と生存期間延長が望める可能性が示された．
細胞生物学的には胃癌・大腸癌などよりも卵巣癌
に近いと考えられ，消化器外科医がよく経験する
腺癌の腹膜播種と比較すると化学療法に対して治
療効果はよい．したがって，閉経後女性に多い疾
患ではあるが，高齢であってもQOLの維持が可
能であれば，あきらめずに化学療法を含めた積極
的な治療の適応であると考えられる．
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A Case of Primary Peritoneal Cystadenocarcinoma：Diagnosis, Treatment, and Clinical Course
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Peritoneal adenocarcinoma in peritoneum is rare, originating in the paramesonephric duct. An 80-year-old
woman seen for diarrhea and abdominal pain was found in computed tomography（CT）to have a large in-
traabdominal mass. Preoperative diagnosis by CT, magnetic resonance imaging（MRI）, and fluorodeoxyglu-
cose-positron emission tomography（FDG-PET）indicated appendiceal cancer with peritoneal dissemination.
The pathological diagnosis of the resected specimen was papillary adenocarcinoma of the ascending colon
with mucinous cystadenocarcinoma and clear cell carcinoma. The woman underwent combined chemother-
apy with CDDP�TS-1 for local recurrence. The prognosis of adenocarcinoma with clear cell carcinoma is gen-
erally dismal due to the poor response to chemotherapy. In this case, surgical resection and chemotherapy
brought the recurrent tumor under control, thus indicating a new way of potentially managing such tumors.
Key words：cystadenocarcinoma, clear cell carcinoma, peritoneal
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