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症例は 56 歳の男性で，心窩部痛，左側腹部腫瘤自覚を主訴に受診された．腹部CTにて小腸
壁が肥厚した腫瘤像を認め，小腸造影X線検査では空腸を中心に多数の腫瘤圧排像がみられ多
発性小腸腫瘍が疑われた．入院経過中にイレウス症状がみられ，ショック状態となった．消化
管穿孔による汎発性腹膜炎と診断し，緊急手術を施行，術中所見ではトライツ靭帯より約 40cm
の空腸から小腸全体に至る，大小さまざまな十数個の腫瘍を認め，壊死穿孔を伴った．病理組
織学的には腫瘍は未分化細胞からなり，PAS染色にて粘液を証明しえず，神経内分泌腫瘍マー
カーや hCGも陰性であったため原発性小腸未分化癌と診断した．術後経過は良好であったが，
腫瘍出血のため状態が悪化し，術後 37 日目に死亡した．小腸未分化癌は極めてまれな疾患であ
る．今回，我々は多発性小腸壁内転移を伴った原発性小腸未分化癌の症例を経験したので文献
的考察を含めて報告する．

はじめに
小腸は長さにおいて全消化管の 75％を占める

が，悪性腫瘍の発生は少なく，さらに組織学的に
未分化を示す癌は非常にまれである１）２）．今回，我々
は腸閉塞を伴った多発性小腸腫瘍の形態をとった
原発性小腸未分化癌の症例を 1例経験したので文
献的考察を加え報告する．

症 例
患者：56 歳，男性
主訴：心窩部痛，右側腹部腫瘤触知
家族歴：特記すべきことなし．
既往歴：48 歳時，胃潰瘍．
現病歴：平成 16 年 10 月頃より心窩部痛，食欲

不振および右側腹部腫瘤触知を自覚し当院内科を
受診した．血液検査上貧血を認めたため，同日入
院となった．
入院時現症：身長 155cm，体重 52kg．体温

37.1℃．眼瞼結膜に貧血あり．眼球結膜に黄疸を認
めず．表在リンパ節は触知しなかった．胸部理学

所見に異常を認めず．腹部は軟であり圧痛は見ら
れなかった．右側腹部に径 4cm大の腫瘤を触知し
た．
入院時血液検査所見：白血球 13,100�ml，CRP

15.2mg�ml と高値を示した．Hb 8.7g�dl と軽度の
貧血がみられた．血清アルブミン値は 1.78g�dl
と低値を示した．腫瘍マーカーは正常範囲内で
あった．
腹部超音波検査：右側腹部の小腸に低エコーを

示す 4.5×3cm大の腫瘤像がみられ，またダグラ
ス窩に少量の腹水を認めた（Fig. 1）．
腹部CT：全体に腸管壁の肥厚が目立ち，特に

右側腹部の小腸壁に求心性で内部密度不均一な径
4cm大の腫瘤像を認めた（Fig. 2）．
これらの検査より，小腸腫瘍が疑われたため，

小腸造影検査を施行した．
小腸造影X線検査：空腸に 3か所以上，腫瘍に

よると思われる，壁不整像，圧排像，輪状狭窄像
を認め，多発性の小腸腫瘍と診断された（Fig. 3）．
さらなる精査のため小腸内視鏡検査を予定して

いたが，入院 10 日目に腹部膨隆，腹痛を認め，腸
閉塞の診断にて，イレウスチューブを挿入した．
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Fig. 1 Abdominal ultrasound examination showed 
4cm low echoic mass lesion at a right lower 
abdomen.

Fig. 2 Enhanced abdominal CT revealed wall thick
ening of small intestine（arrow）.

Fig. 3 A：Small bowel contrast examination showed several tumors with stricture in the 
small intestine（arrow）. B：Circular stenosis type. C：Polypoid type.
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同日夕方強い腹痛を訴えられショック症状を呈し
たため，緊急にて腹部単純写真および腹部CTを

施行した．
腹部単純X線検査：立位にて横隔膜下に遊離

ガス像を認めた．
腹部CT：腹部全体に著明な腹水の貯留がみら

れた．
以上の所見より，消化管穿孔による汎発性腹膜

炎と診断し，同日緊急手術を施行した．
手術所見：上下腹部正中切開で開腹，小腸内容

と思われる黄褐色の腹水が中等量みられたが，腹
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Fig. 4 Intraoperative photogragh：multiple tumors 
were found from 15cm anal side of the Treiz’ s liga
ment to terminal ileum. Invagination due to one of 
the tumors was identified 40cm oral side from ter
minal ileum.

Fig. 5 Resected specimen showed 10×4.8 cm in di
ameter elevated tumor accompanied necrotic 
change in this center, caused the rupture of the 
intestine.

膜播腫や肝転移は認めなかった．トライツ靱帯か
ら 40cm肛門側の空腸に径 5cm大の全周性，狭窄
性の柔らかい腫瘤を触知し，以下回腸末端に到る
まで大小さまざまな 20 個の同様の性状を示す腫
瘤を認めた．腫瘍をさらに検索するに，トライツ
靱帯からそれぞれ約 140cm，230cm肛門側にみ
られる 2か所の腫瘍に穿孔がみられた．また，回
腸末端より約 100cm口側に腫瘍を先進部とする
約 8cmにわたる腸重積がみられた（Fig. 4）．同部
の閉塞により腸閉塞を来し，結果腫瘍の脆弱部よ
り穿孔を起こしたものと考えられた．小腸間膜を
検索するにピンポン大のリンパ節腫脹を数個認
め，転移と考えられた．肝臓や他臓器への転移は
認められなかった．患者がショック状態であった
ため，根治手術は困難であると判断し，穿孔した
腫瘍を含めた，約 100cmにわたる小腸部分切除術
を施行，断端をそれぞれ左側腹部より腸管をひき
だし，2連銃式空腸瘻を造設，さらに腸重積整復術
を施行した．
切除標本肉眼検査所見：10×4.8cm大の 1型の

隆起性病変を認め，中心部は壊死性変化が強く菲
薄化しており，一部穿孔を認めた（Fig. 5）．
病理組織学的検査：主細胞は腺管構造がほぼ消

失しており，腺上皮，扁平上皮いずれにも分化を
示さない細胞異型の強い腫瘍細胞が，充実性に配
列していた（Fig. 6a）．また，一部に巨細胞を認め
た（Fig. 6b）．深達度は ss，ly0，v0 であった．特

殊染色の結果では，パス染色およびアルシアンブ
ルーにては粘液は明らかでなく，神経内分泌マー
カーもすべて陰性であった．HCG染色も陰性で，
カルチノイドも否定され原発性小腸未分化癌の診
断であった．
術後経過は良好で，一時的に経口摂取可能と

なったが，急激に増大した残存腫瘍からの出血と
考えられる大量下血のため状態が悪化した．手術
を行ったとしても出血源の同定は容易ではなく，
患者の体力が手術の侵襲に耐えられない可能性が
高いこと，また家族が非手術的治療を希望された
ことから手術は行わず対症療法のみを行ったが，
状態は除々に悪化し，術後 37 日目に死の転帰をと
られた．死亡当日，診断確定のため剖検を行った．
剖検所見：小腸腫瘍については，存在した腫瘍

はすべて粘膜下腫瘍の形態を示した．また，計 20
個みられた腫瘍の組織学的検索を一つ一つ行った
結果，組織型，進展形式ともまったく同一であっ
た．肝臓，肺など他臓器転移はなく，腹腔内に多
数のリンパ節転移を認めた．また，結腸への直接
浸潤がみられた．酵素抗体法にて上皮系の
EMA，CAM 5.2，絨毛癌系のHCG，胎盤性Alp
に 陽 性 で あ っ た が，間 葉 系 のVimentin，
Desmin，CD34，c-kitは陰性であった．副病変と
しては，軽度の慢性膵炎を認めたほか，小腸結腸
間の著明な線維性癒着および胃内血性内容物がみ
られたが，胃・大腸に腫瘍性病変は認められな
かった．
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Fig. 6 A：Histological examination revealed ana-
plastic malignant tumor with spindle and rhabdoid 
cell features of small intestine（HE stain, ×100）. B：
Focally, giant cells were present.
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以上の所見と臨床経過より，小腸原発未分化癌，
多発壁内転移と診断した．

考 察
原発性小腸悪性腫瘍の発生頻度は全消化管悪性

腫瘍のうち約 1～3％２）と少なく，さらに小腸癌の
発生頻度は 0.1～0.3％３）と報告されている． また，
組織型別の頻度としては，ほとんどが腺癌で分化
度の高いものが多く，未分化癌は極めてまれな疾
患であるといえる１）４）．
小腸原発未分化癌の報告例は，医学中央雑誌で

1983 年から 2005 年まで「小腸癌」，「未分化」を
キーワードとして我々が検索したかぎり，本邦で
は本症例を含めて 13 例であった（会議録除く）
（Table 1）５）～１６）．主訴は腹痛，嘔吐などのイレウス
症状が多く，13 例中 6例（46.2％）がイレウスの診
断で手術を受けている．本症例は腫瘍の一つが先
進部となった腸重積がイレウス症状を引き起こ
し，さらに消化管穿孔を合併するという特異な経
過を示し興味深い．深達度は ss 以上の進行例が多
く，リンパ節転移は本症例を含め，9例（69.2％）が

陽性であった．転帰については記載のある 9例が
死亡症例であり，予後は不良であるといえる．
一般に，小腸癌の診断は困難とされる．未分化

癌報告例でも 13 例中 2例のみが癌と診断されて
いるのみで，いずれの症例も正診には至っていな
い．小腸腫瘍の診断の第 1選択は，バリウムによ
る造影X線検査であることは周知のごとくであ
る．CTも撮影が簡便であり，腫瘍の局在を特定す
るうえで有用とされるが１７），いずれも質的診断に
は至らず，内視鏡の開発・普及の遅れが診断を困
難にさせる大きな理由の一つとされていた１７）１８）．近
年，小腸内視鏡検査の普及，および技術は著しく
進歩しており，これにより診断率の向上がおおい
に期待される１９）．
腫瘍の個数に関しては，集計例では 5例

（38.5％）が多発性であったが，算定されたもので
は当症例の 20 個が最も多かった．また，通常小腸
癌は空腸上部と下部回腸に多いとされるが，当症
例のように小腸全域にわたったことは特筆され
る．報告例の検討では，多発性腫瘍の成立機序は，
壁内転移であるとされているものがほとんどで
あった．本例でも臨床経過からは壁内転移が疑わ
れるが，ly 因子は陰性であり，病理組織学的検査
所見も転移性腫瘍とは診断しえず，多発性小腸原
発腫瘍の可能性も否定できない．
小腸癌では，転移癌の頻度が原発癌の 10 倍高い

とされており，原発癌か転移癌かの鑑別がしばし
ば問題となる．牛尾ら２０）は多発性や発育形式，粘膜
下腫瘍様の所見を有することなどを考慮すると，
原発癌か転移癌かの鑑別は困難ではないとしてい
る．本症例では小腸腫瘍はいずれも粘膜面に細胞
を認め，壁浅層から深部へ浸潤性増殖をしていた
こと，また臨床的に他臓器に悪性腫瘍を認めない
ことよりいずれかが原発と考えられ，さらに多発
癌の可能性も否定できなかった．一般的に，消化
管の壁内転移は原発巣が粘膜下層や漿膜下層のリ
ンパ管網や静脈網を介して原発巣と離れた粘膜下
や漿膜下に転移巣を形成するもので，原発巣，転
移巣は組織学的に同一であり，病巣間に連続性が
あってはならない．さらに，肉眼的に粘膜下腫瘍
様に隆起するものとされている２１）．これをもとに
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Table 1 Reported cases of anaplastic carcinoma of small intestine in Japan

PrognosisDepthMetastasisNumberPreoperative DianosisC.C.Age,
SexYearAuthorNo.

10M A＊（－）1ileocaecal tumorabd pain62F1974Ikeda5） 1
 5M D＊LN1ileusabd pain vomitiong73F1977Nakagami6） 2
＊ssLN4（i.m. 3）small intestinal cancerabd pain68F1986Ogoshi7） 3

 5M D＊＊multiplemal tumorabd pain64M1987Matsuo8） 4
 9M DseLN1jejunal cancerabd pain anemia37M1988Sasaki9） 5
19M DseLN1carcinoid of the small 

intestine
abd pain76F1988Sasaki16） 6

36M Ass（－）1ileusabd pain vomitiong63M1993Ikeguchi10） 7
14M Dmp（－）1mal tumor of the small 

intestine
abd pain70M1994Mikami11） 8

26D DsiLN1mal tumor of the small 
intestine

abd pain81M1998Amano12） 9

 5M AssLN1mal tumor of the small 
intestine

abd pain73F1999Yagi13）10

 5M DssLN4（i.m. 3）small intestinal tumor, 
ileus

abd pain73F2000Nakamura14）11

55D DsiLN17（i.m. 16）mal lymphoma of the 
small intestine

abd pain57M2002Kadoya15）12

37D DssLN20（i.m. 19）mal tumor of the small 
intestine

abd pain56MOur case13

Abbreviation：abd, abdominal；mal, malignant；i.m., intramural metastasis；LN, lymph node；A, alive；D, dead

本症例を検討した場合，摘出標本の組織学的検索
ではリンパ管侵襲は認められず，上記の基準を完
全に満たすとは言えない．しかし，剖検所見から
それぞれの腫瘍の組織が同一であること，さらに
それぞれの病変には組織学的にも連続性がなく，
リンパ節転移が存在したことからリンパ管浸潤も
示唆され壁内転移に矛盾しないと考えた．
治療法は切除可能なものに対しては，リンパ節

廓清を含む小腸切除が原則であるが，実際には進
行例が多く本症のように姑息手術に終わることも
少なくはない．化学療法に関しては，TS-1，CPT-
11，LVやこれら薬剤との併用療法の報告が最近
みられ２２）２３），現時点では大腸に準ずるレジメンを選
択すべきではないかと考える．原発性小腸癌の治
療成績の向上のためには，特異的なスクリーニン
グ方法の開発が望まれるが，腹痛や嘔吐の愁訴が
あり，上部および下部の検索において異常を指摘
されなかった症例においては，小腸造影X線検査
や小腸内視鏡検査による小腸腫瘍の存在も念頭に
おいた検索を積極的に行う必要があると考えられ
た．
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A Case of Small Bowel Anaplastic Carcinoma with Multiple Intramural Metastases

Tasuku Matsuoka, Kei Katsuragi, Taro Matsuzaki,
Sumio Takashima, Kenichi Wakasa＊ and Masahiro Okuno

Yukawa Gastrointestinal Hospital
Department of Diagnosed Pathology, Osaka City University Graduate School of Medicine＊

A 56-year-old man reporting abdominal pain and showing palpation of a right lateral abdominal mass was
found in laboratory tests to be severe anemia. A small-bowel contrast examination showed several tumors
with stricture in the small intestine, and a computed tomography showed an intestinal tumor with thickened
walls, suggesting that multiple small intestinal tumors. Emergency surgery was conducted under a diagnosis
of peritonitis due to gastrointestinal tract perforation. Upon laparotomy, we found multiple tumors 40cm from
the anal side of Treiz’ ligament to the terminal ileum, two of which had ruptured due to necrosis, necessitat-
ing small-intestinal resection and peritoneal lavage. Histopathologically, the tumor was identified as anaplastic
carcinoma infiltrating the serosal membrane. Further immunohistochemical studies showed the tumor to be
positive for EMA and CAM 5.2. No staining for vimentin, desmin, or CD31 was found. The patient recovered
to where he began eating solid food, but died 37 days after surgery due to massive hemorrhaging from a resid-
ual bowel tumor. An autopsy showed no evidence of malignancy at other sites, excluding multiple mesenteric
lymph node metastases, yielding a definitive diagnosis of anaplastic carcinoma arising in the small intestine.
Anapastic carcinoma of the small bowel is rare. We report the present case in detail and discuss it in light of
the literature.
Key words：small bowel tumor, anaplastic carcinoma, invagination
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