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症例は 49 歳の男性で，左上腹部腫瘤を主訴に受診した．腹部CTでは，左上腹部に 10 か月前
の検査では認めなかった長径 15cmの巨大腫瘤が存在し，空腸腫瘍の術前診断のもと横行結
腸＋空腸部分切除術を施行した．摘出された腫瘍は，空腸と横行結腸を巻き込んで存在し，全
体は最大径 15cm大であったが，空腸の 1.8cm径の病変が原発巣と考えられた．組織学的には原
発巣の一部に高分化腺癌を認めるが，大部分は充実性，胞巣状に増生する未分化な腫瘍細胞よ
りなり，免疫組織学的診断にて内分泌細胞癌と診断した．術後，補助化学療法を施行し，術後
1年無再発生存中である．空腸内分泌細胞癌の本邦報告例は自験例を含めて 13 例であり，極め
て予後不良な癌で，全例に遠隔転移か他臓器浸潤を認め，腫瘍成長速度の非常に速い癌と示唆
された．本疾患の診断法と治療法は確立されていないので，今後は症例の蓄積が必要であると
考えられた．

はじめに
小腸原発の悪性腫瘍は比較的まれであり，その

発生頻度は全消化管悪性腫瘍の 1～2％とされて
いる１）２）．また，小腸悪性腫瘍の多くは腺癌であり，
内分泌細胞癌の発生は極めてまれである．今回，
我々は短期間に著しい増大傾向を示した空腸原発
内分泌細胞癌の 1例を経験したので，若干の文献
的考察を加えて報告する．

症 例
患者：49 歳，男性
主訴：左上腹部腫瘤
既往歴：48 歳時に慢性C型肝炎と診断され，そ

の後定期的な経過観察を受けていた．
現病歴：平成 17 年 11 月に C型肝炎の定期検

査としてCTが施行されたが，画像的には異常所
見は認められなかった．平成 18 年 9 月になって左
上腹部腫瘤を自覚し，当院に受診後入院となった．
入院時現症：身長 160cm，体重 56kg．眼瞼結膜

に貧血を認めるが，眼球結膜には黄疸なし．胸部
には異常所見なし．腹部は比較的軟であるが，左

肋弓下に圧痛を伴う可動性不良な手拳大腫瘤が触
知された．
入院時検査成績：末梢血検査にてWBC 8,200�

µl，RBC 299×104�µl，Hb 6.2g�dl，Hct 22.5％，
Plt 96.8×104�µl と高度な貧血が認められた．血液
生化学検査ではHCV抗体陽性以外に異常所見は
なく，腫瘍マーカーもCEA 1.4ng�ml，CA19―9 9
U�ml と正常範囲内であった．
腹部CT所見：平成 17 年 11 月の CTでは腹腔

内に明らかな腫瘤性病変は認められなかった
（Fig. 1a）．しかし，10 か月後の平成 18 年 9 月の
CTでは，左上腹部のトライツ靭帯近傍に胃大彎
と膵尾部を圧排する 15cm径の腫瘍性病変が認め
られた．なお，他臓器に腫瘍性病変はなく，腹腔
内リンパ節の腫大も認められなかった（Fig. 1b）．
消化管造影検査所見：上部消化管造影検査で

は，トライツ靭帯直後の空腸に不整な狭窄像と口
側腸管の拡張像があり，胃大彎側の頭側への圧排
所見も認められた（Fig. 2）．下部消化管造影では，
横行結腸の圧排像と拡張不良はみられたが，粘膜
面への明らかな浸潤像は認められなかった．
血管造影検査所見：上腸間膜動脈造影による空
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Fig. 1 Abdominal enhanced computed tomography 
showed no tumor at the upper left of the kidney
（a），but showed the 150-mm-diameter intra-ab-
dominal hyper-dense mass after 10 months（b）．

Fig. 2 Upper gastrointestinal examination revealed 
that the irregular jejunum after Treitz’ s ligament 
was stenosed and dilated（white arrowheads）；the 
stomach was compressed to the upper side（black 
arrowheads）．

腸動脈第 1分枝を主な栄養血管とする hypervas-
cular な腫瘍性病変が認められた（Fig. 3）．
以上より，空腸腫瘍の診断のもと手術が行われ

た．
手術所見：開腹すると，腹水はなく，肝転移や

腹膜転移などは認められなかったが，トライツ靭
帯より 10cm肛門側に空腸を巻き込む 15cm径の
腫瘍性病変が存在した．腫瘍塊は多血管性で，大
網および横行結腸漿膜面への直接浸潤を認めた
が，胃大彎と膵尾部に関しては圧排所見のみで
あった．手術としては，横行結腸切除を伴う空腸
部分切除術が施行された．
切除標本肉眼検査所見：腫瘍は空腸と横行結腸

を巻き込み，全体としては 15×10.5×6.5cmの大

きさであった．なお，病変の主座は空腸に存在し
粘膜面には最大で 12×8cmの全周性 3型腫瘍が
認められた（Fig. 4）．腫瘍はさらに肛側空腸に浸
潤し，同空腸には 2.5cm径の粘膜下腫瘍様ならび
に 1.8cm径の潰瘍性病変が認められた．また，腫
瘍内には出血，壊死性変化が著明であった．
病理組織学的検査所見：腫瘍は未分化な腫瘍細

胞よりなり，大部分は充実性増殖を呈していたが，
一部に胞巣状または索状の増生も認められた．ま
た，腫瘍細胞の核異型は強く核分裂像も多数認め
られた．腫瘍細胞はGrimelius 染色ならびに Syn-
aptophysin 染色が陽性であり内分泌細胞癌と診
断された．なお，多発する空腸粘膜病変のうち 1.8
cm大の病変には明らかな高分化腺癌の組織が存
在し，その深部に内分泌細胞癌への移行像が認め
られた．以上より，本腫瘍の組織学的な発生機序
としては，空腸の 1.8cm大の高分化腺癌を原発と
し，深部増殖部にて内分泌細胞癌に移行変化した
ものと考えられた（Fig. 5）．
術後経過：術後経過は良好にて第 21 日病日に

退院した．その後，外来にて補助化学療法として，
TS-1（100mg�day）を 28 日間連日投与後 14 日間
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Fig. 3 Digital subtraction angiography：Selective 
arteriography of the superior mesenteric artery 
showed that the intra-abdominal mass was well 
stained（white arrowheads），and mainly fed from 
the 1st jejunal artery（black arrowhead）．

Fig. 4 Macroscopic findings of the resected specimen.
 The tumor had internal necrosis and bleeding 
change. It was 15×10.5×6.5mm（arrowheads）；it 
was seen in the jejunum，infiltrating to the serosal 
layer of the transverse colon（arrows）．

Fig. 5 Microscopic findings of the removed specimen. 
The endocrine cell carcinoma component showed 
solid and nested sheets of spindle cells with irregu�
lar nuclei（a H.E.×200）．An adenocarcinoma com�
ponent that showed a tubular pattern of atypical 
columnar（white arrowhead）and an endocrine cell 
carcinoma component（black arrowhead）were ob�
served side by side（b H.E. ×100）．

休薬を 1クールとして 6クール施行し，術後 1年
の現在明らかな再発は認めていない．

考 察
小腸原発の悪性腫瘍は比較的まれであるが，そ

の中でも内分泌細胞癌は特にまれとされている．
一般に，消化管の内分泌腫瘍には，小細胞癌や

燕麦細胞癌とも表現される高悪性度の腫瘍群と，
比較的悪性度が低いカルチノイドがあるが３），本症
例は前者と考えられる．同腫瘍では組織学的に大
結節状やシート状増殖を主体として，核異型や核
分裂像が極めて著明であり，早期から脈管侵襲を
認めることが多い３）．また，確定診断にはGrimelius
染色で内分泌顆粒が確認されることや，免疫組織
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Table 1 Reported cases of endocrine cell carcinoma of small bowel in Japan

Prognosis 
（month）

Chemo 
therapy

Metastasis 
（invasion）

Tumor size 
（cm）OperationLocationChief complaintsAge 

Sex
Author 
（Year）No

1 dead　　jejunal resectionjejunumepigastralgia67
M

Naka10）
（1987）  1

　　lymph node1.2/multipleileum70
M

Miyazaki11） 
（1990）  2

4.5 deadCHOP（retroperitoneum）19×12×10jejunal resectionjejunumlumbago 
epigastralgia

49
M

Kato12） 
（1990）  3＊

　　lymph node5×4jejunal resectionjejunumabdominal pain22
M

Tanaka13） 
（1995）  4

3.5 aliveCBDCA
VP-16lymph node　rt. hemicolectomyileummelena60

M
Okamoto14） 
（1997）  5

11 aliveCDDP
5-FUlymph node8×3.9jejunal resectionjejunumanemia60

M
Takenaka15） 
（1997）  6＊

8 aliveFAMliver8×5ileal resection 
liver resectionileumabdominal pain41

F
Uesato8） 
（1998）  7＊

5 dead5-FUlymph node 
intramural metastasis3.5×2.5jejunal resectionjejunumabdominal bulding73

F
Nakamura16） 
（1999）  8＊

4 alive（＋）lymph node4×3jejunal resectionjejunummelena52
F

Yamamoto17） 
（1999）  9＊

9 alive（－）dissenination10.5×7 
10.5×6jejunal resectionjejunumabdominal pain71

M
Taira18） 
（2001）10＊

　liver　jejunumabdominal pain 
back pain

61
M

Hara19） 
（2004）11

5 deadCDDP
CPT-11dissenination8×7ileal resectionileumlt. abdominal pain48

F
Tashiro20） 
（2005）12＊

12 aliveTS-1（colon）15×10.5×6.5jejunal resection 
colon resectionjejunumabdominal mass49

MOur case13＊

＊the case was described to the detailed data

学的染色にて内分泌細胞のマーカーであるChro-
mogranin A，Synaptophysin，Endocrine gran-
ule constituent，Leu7 などが陽性であること，あ
るいは各種ホルモンやNeuron specific enolase の
検出，さらには電顕での内分泌顆粒の検索などが
必要になる３）４）．なお，自験例ではGrimelius 染色と
Synaptophysin の免疫染色により陽性像が認めら
れたことを診断根拠とした．
また，内分泌細胞癌の組織発生には，①一般腺

癌から発生，②カルチノイド腫瘍から発生，③多
分化能幹細胞から発生，④幼若内分泌細胞からの
発生の 4経路が想定されており，①と③が主経路
とされている３）．自験例では病変の一部に高分化型
腺癌があり，その深部に内分泌細胞癌への移行部
が認められたことより，①の経路による組織発生
と推測されたので，内分泌細胞癌との診断とした．
消化管悪性腫瘍の中で内分泌細胞癌は極めてま

れであり，その発生頻度として全小腸癌での検討
はないが，他臓器では全胃癌の 0.1～0.2％，全大腸

癌の 0.2～1.9％，全Vater 乳頭部癌の 2～3％とも
されている５）～７）．また，上里ら８）は神経内分泌細胞癌
と診断された 81 症例の集計から，その原発巣は産
婦人科領域に最も多く，小腸原発は 3.7％と極め
てまれであるとしている．小腸原発の内分泌細胞
癌は 1974 年に Toker９）による空腸の oat cell car-
cinoma の報告が最初とされているが，医学中央雑
誌で 1983～2007 年の検索（牽引用語：「小腸癌」
「内分泌細胞癌」）では，学会抄録を含め本邦では自
験例が 13 例目であった（Table 1）８）１０）～２０）．
年齢は 22～73 歳（平均年齢 55.6 歳）と幅広く，

性別は男性 9例，女性 4例と男性優位であった．
主訴は腹痛や貧血，下血などといった腫瘍増大に
伴う狭窄症状や出血に起因したものが多く，本腫
瘍の早期発見の困難性が推測される．なお，腫瘍
の発生部位は空腸 9例，回腸 4例と空腸に多い傾
向があった．臨床病理組織学的情報が明らかな手
術症例の 8例について検討すると，遠隔転移は初
回手術時に 8例中 6例で認められ，2例では他臓
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器浸潤が認められた．また，転移症例では腫瘍径
に関係なく高度なリンパ節転移を認めたものが多
く，本腫瘍が生物学的悪性度の高いことが推測さ
れる．摘出標本の腫瘍径は 3.5～19cm（平均 9.5
cm）と比較的大きく，自験例でも 10 か月という短
期間に腫瘍径が 15cmに急速増大を呈したことか
らも，本腫瘍の成長速度が速いことが示唆される．
治療としての手術方針に関しては，消化管癌に

準じた腫瘍切除とリンパ節郭清が基本とされてい
る２１）．また，化学療法について 8例中 7例で施行さ
れているが，その内容は一定しておらず，標準的
レジメは確立していないと思われる．ただし，小
腸以外の消化管内分泌細胞癌では，食道小細胞癌
でCBDCA＋VP-16 療法に放射線療法を追加して
CRが得られた症例や２２），肝転移を伴う胃小細胞癌
にTS-1＋CDDP療法で原発巣CRが得られた症
例もあり２３），小腸内分泌細胞癌でも肺小細胞癌治
療に準じたCDDP＋CPT-11 療法が奏効したとの
報告もある２０）．いずれにせよ，症例数が少ないこと
もあり，現状では補助化学療法を含め化学療法に
ついては一定の見解が得られていない．なお，自
験例では腫瘍の発生母地を高分化型腺癌と考えて
TS-1 による補助化学療法を施行した．
予後に関しては，全小腸癌の平均生存期間が

26.9～52 か月，また食道内分泌細胞癌の平均生存
期間が 8～16.7 か月との報告１）２）２４）などから考えて，
小腸癌としても内分泌細胞癌としても予後不良で
あると考える．実際，小腸内分泌細胞癌の長期成
績については記載が乏しいものが多いが，腫瘍摘
出術を施行した中で少なくとも 8例中 3例は 6か
月以内に死亡していることから考えて，極めて予
後不良な高悪性度の腫瘍と思われる．
小腸内分泌細胞癌は極めて予後不良な消化管悪

性腫瘍ではあるが，いまだ症例数は少なく診断・
治療法は確立していない．今後は症例数の集積を
待って，より有効な診断・治療法の確立が期待さ
れる．
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A Case of Endocrine Cell Carcinoma of the Jejunum

Takahiro Shimamura, Takeshi Kawamura, Tadaaki Noguchi, Kuniaki Sasaki,
Hisao Matsuda, Muneo Kawamura and Masahiro Ikegami＊

Department of Surgery, Syuhoukai Kawamura Hospital
Department of Pathology, Jikei University School of Medicine＊

Abdominal computed tomography in a 49-year-old man admitted for a left abdominal mass showed a mass 15
cm in diameter not seen 10 months prior and necessitating partial excision of the jejunum with the transverse
colon. The jejunal tumor had invaded the transverse colon. Histologically, the main tumor consisted of solid
and nested sheets of spindle cells, but the primary tumor was 1.8cm after partial adenocarcinoma. The defini-
tive diagnosis with immunohistological study was endocrine cell carcinoma. He has remained disease-free in
the year since surgery, with adjuvant chemotherapy. An analysis of 13 cases in the Japanese literature
showed that endocrine cell carcinoma has extremely high malignancy and a dismal prognosis with distant me-
tastasis or other organ invasion in all cases. To establish effective diagnosis and therapy for this disease, fur-
ther cases must be accumulated.
Key words：endocrine cell carcinoma, jejunum, carcinoma of the small bowel
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