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食道内分泌細胞癌はまれな疾患で悪性度が高く予後は不良である．今回，その切除例を経験
したので報告する．症例は 56 歳の男性で，約 1か月前より出現した食後の心窩部痛にて当科を
受診した．食道造影および内視鏡検査で胸部中下部食道に 4cmにわたって中心陥凹を伴う隆起
性病変を認め，生検により未分化癌と診断された．遠隔転移，明らかなリンパ節転移，周囲組
織への浸潤を認めず，胸腹部食道切除，3領域郭清，胸骨後胃管再建を施行した．腫瘍細胞は免
疫染色でシナプトフィジン，クロモグラニンA，NSEに陽性であり，食道内分泌細胞癌，非小
細胞型と診断され，pT2pN2M0，pStage III であった．術後，シスプラチンとエトポシドによる
化学療法を 4クール施行して 37 か月の無再発生存が得られた．手術は侵襲が大きいため慎重に
選択しなければならないが，予後の向上には手術に加えて化学療法を中心とした集学的治療が
有効と思われた．

はじめに
食道内分泌細胞癌は，これまで小細胞型未分化

癌として報告されてきたまれな疾患で，悪性度が
高く予後は不良とされている１）．切除後に化学療法
を併用して 37 か月の無再発生存が得られた 1例
を経験したので報告する．

症 例
症例：56 歳，男性
主訴：食後の心窩部痛
既往歴，家族歴：特記すべきことなし．
嗜好歴：喫煙なし，飲酒は焼酎 600～800ml�日．
現病歴：約 1か月前より，食後の心窩部痛が出

現したため当院を受診した．
入院時現症：身長 167cm，体重 59kg．栄養状態

は良好．腹部は平坦・軟で，表在リンパ節，腫瘤
および肝・脾臓を触知しなかった．
入院時検査所見：血液，生化学，尿検査に異常

を認めず，腫瘍マーカーは SCC 0.7ng�ml，CEA
1.5ng�ml と正常範囲であった．

食道造影検査所見：Mt，Lt 領域，左壁に長径 4
cm，高さ 1.8cmの隆起性病変を認めた．
食道内視鏡検査所見：切歯列より 35cmから

39cmに中心陥凹を伴う 1型病変を認めた．急峻
な立ち上がりは正常粘膜で覆われ，粘膜下腫瘤様
の形態を呈していた（Fig. 1）．ルゴール染色では
周囲に不染はなく，隆起部分は淡染で中央の陥凹
面は不染であった．
生検材料の病理組織学的検査所見：類円形の異

型細胞が充実性に増生し，扁平上皮癌や腺癌への
分化を認めず未分化癌と診断された．
頸部，胸部，腹部CT所見：大動脈，左主気管支

など周囲組織への浸潤所見や明らかなリンパ節腫
脹を認めなかった．
骨シンチグラム所見：異常を認めなかった．
以上より，cT3cN0cM0，cStage II の術前評価

であった．
手術所見：病巣は胸部中下部食道に位置し，周

囲への浸潤および明らかなリンパ節転移を認めな
かった．右開胸により胸腹部食道切除，3領域リン
パ節郭清，胸骨後経路で胃管による再建術を施行
した．
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Fig. 1 Endoscopic findings showed elevated lesion 
with central depresion between 35 to 39 cm from 
the incisors. Elevated edge was covered with nor�
mal mucosa and appeared like a submucosal tumor.

Fig. 2 The resected specimen showed Type 1 tu�
mor with large central depression, mesuring 5×3 
cm in size.

Fig. 3 Microscopic findings showed solid and trabe�
cular pattern of atypical cells similar to, but a little 
larger than, small cell carcinoma of the lung.（HE, 
×400）

Fig. 4 Tumor cells showed positive for synapto�
physin by immunohistochemical examination.
（×400）

切除標本検査所見：腫瘍は 5×3cm，中央に大
きな陥凹を有する 1型病変であった（Fig. 2）．
病理組織学的検査所見：肺小細胞癌に類似する

が，これよりやや大型の異型細胞が充実性索状に
増生していた（Fig. 3）．
免疫染色検査所見：シナプトフィジン（Fig. 4），

クロモグラニンA，NSEに陽性であった．
以上より，食道内分泌細胞癌，非小細胞型と診

断された．腹腔内のNo.1，No.3 リンパ節に転移を
認め pT2（MP）pN2（2a）M0，pStage III であっ
た．
術後経過：シスプラチン，エトポシドによる化

学療法を 4クール施行した．術後 37 か月の現在，
再発を認めず経過観察中である．

考 察
食道内分泌細胞癌は腺癌や扁平上皮癌などへの

分化を示さず内分泌細胞への分化を示すもので，
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Fig. 5 Survival curve of the operation alone 
treated cases（n＝8）and the both operation and 
radiotherapy/chemotherapy treated cases（n＝21）
among Stage I I and I I I.

腫瘍細胞が肺小細胞癌に似る小細胞型とやや大型
の非小細胞型に分類される２）．
Adrenocorticotropic hormone（ACTH），カルシ

トニン，カテコールアミンなどを分泌してそれに
伴う臨床症状を呈することがあるとされている３）．
確定診断には内分泌細胞を同定しなければなら

ない．Grimelius 法やMasson-Fontana 法により好
銀性顆粒を確認するか，電顕で神経内分泌顆粒の
確認が必要である．また，クロモグラニンA，シ
ナプトフィジン，neuron specific enolase（以下，
NSE），cluster of differentiation（以 下，CD）56
など免疫染色による内分泌細胞マーカーの確認も
盛んに行われている４）．
従来，多くが食道小細胞型未分化癌として報告

されており，内分泌細胞癌だけの集計は見あたら
ない．医学中央雑誌にて，「食道内分泌細胞癌」，「食
道小細胞癌」および「食道未分化癌」をキーワー
ドとして 1983 年から 2007 年 8 月までについて検
索した．
免疫染色検査などの所見により食道内分泌癌に

該当し，病期と転帰が明らかな症例は自験例を含
めて 53 例であった５）～４６）．
小細胞型は 47 例，非小細胞型は自験例を含めて

3例，両型の混在が 1例であった．
男女比は 38：15，平均年齢は 63.1 歳であった．

占居部位はCe 2 例，CeUt 1 例，Ut 3 例，Mt 29
例，MtLt 4 例，Lt 13 例，Ae 1 例であった．長径
の平均は 4.9cmであった．

肉眼型は 0型 11 例，1型 12 例，2型 19 例，3
型 7例，5型 1例であった．隆起型のなかで，粘膜
下腫瘤様の形態を呈したのは自験例を含めて 16
例，80％を占めた．
生検では 17 例が扁平上皮癌，疑いを含めて 16

例が小細胞癌，5例が未分化癌の診断であった．免
疫染色がなされて確定診断が可能であったのは
11 例で，診断率は 24％と低率であった．
粘膜下腫瘤様の形態を呈し本症が疑われたら，

治療法の選択のためにも生検時より免疫染色を考
慮すべきと思われる．
手術は内視鏡切除を含めて 44 例に施行され，そ

の 35 例に化学療法や放射線照射が併用されてい
た．
切除例はすべて進行癌で，リンパ節転移は 69％

に認められ，Stage II 以上が 80％であった．脈管
侵襲は ly（＋）73％，v（＋）54％と高率であった．
確定診断のためのGrimellius 法 やMasson-

Fontana 法は 23 例に行われ，7例で陽性であっ
た．電顕により神経内分泌顆粒が確認されたのは
3例であった．免疫染色は 50 例に施行され，
NSE，CD56，シナプトフィジン，クロモグラニン
Aの陽性率はおのおの 98％，93％，83％，61％で
あった．
切除例のうち Stage II または Stage III の，手術

単独群（n＝8）と化学療法などを併用した集学的
治療群（n＝21）を比較した（Fig. 5）．1年生存率
はおのおの 33％，63％，平均生存期間はおのおの
10 か月，38 か月で，有意に後者で良好であった
（Logrank，P＝0.04）．
36 か月以上の長期生存例は，自験例を含めて 7

例であった．手術例は 6例で，そのうち 5例に集
学的治療が併用されていた（Table 1）．
手術例は局所コントロールの一手段であるが，

早期に血行転移を来しやすいことを考慮すると化
学療法の併用が重要である．
また，生検により確定診断がなされたときは，

化学療法を中心にして手術適応はさらに慎重にす
べきと思われる．
現在のところ，食道内分泌細胞癌に対する化学

療法は確立されていないが，食道扁平上皮癌に準
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Table 1 Reported cases of endocrine cell carcinoma of the esophagus which had a long survival（more than 36 
months）in Japan

PrognosisSurvival（M）StageTreatmentTypeSize（cm）LocationSexAgeYearAuthorNo

Alive48 I VaR?12CeF831996Ohno15）1
Alive56I I IOpe＋Ch26LtM612002Takada24）2
Alive42I ICh＋R＋Ope27.5MtM632004Kato31）3
Alive36I I ICh19MtM642004Watanabe33）4
Alive40IEMR＋Ch＋R0-Is1.9MtF702007Hashimoto44）5
Alive74I I IOpe＋Ch22MtM512007Hashida45）6
Alive37I I IOpe＋Ch14MtLtM56Our case7

じてCDDP＋5Fu３）１２）１６）１７）２５）２６）２９）３１）３２）３４）３８）４０）～４２）や肺小細
胞 癌 に 準 じ て CDDP＋VP16（EP 療
法）６）８）１１）１４）１９）２７）２８）３３）３９）４４）４５）や CDDP＋CPT11（IP 療
法）２３）３５）３６）４１）４４）４６）が施行されている．肺小細胞癌に対
して本邦では IP療法が EP療法を凌駕する成績
が示されているが４７），海外を中心としてEP療法
が依然として標準的である４８）．
自験例は切除不能となる要素がなく，まず手術

を選択した．腹腔内にリンパ節転移を認め，手術
単独では治療効果が不十分と思われ化学療法を併
用した．非小細胞型であったが，根治度Aの術後
療法であり，CPT11 による胃腸障害を避けるため
にEP療法を選択した．
食道内分泌細胞癌は，未分化癌から独立して分

類され，治療法や予後に差異を認める可能性があ
り，症例の集積による今後の検討が必要と思われ
た．
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A Resected Case of Endocrine Cell Carcinoma of the Esophagus

Atsushi Sano, Junko Kikuchi, Yoshiteru Kobayashi,
Hiroshi Taguchi and Munehiro Yokoyama＊

Department of Surgery, Nishi-Tokyo Metropolitan Police Hospital
Department of Pathology, Tokyo Metropolitan Police Hospital＊

Endocrine cell carcinoma（ECC）of the esophagus is a rare form of esophageal carcinoma having a dismal prog-
nosis due to its aggressive malignancy. We report the case of a patient with ECC managed by resection and
adjuvant chemotherapy. A 56-year-old man, suffering one month of postprandial epigastralgia, was found in
esophagography and esophagoscopy to have an elevated 4cm lesion of the middle and lower thoracic esopha-
gus. Biopsy specimens were histologically diagnosted as undifferentiated carcinoma. We judged the man to be
a candidate for curative surgery after preoperative examination found no distant organ metastasis, lymph
node metastasis, direct adjacent tissue invasion. We conducted thoracic esophagectomy with three-field
lymph node dissection and retrosternal reconstruction by gastric tube. Immunohistochemically, the tumor in
the resected specimen stained positive for synaptophysin, chromogranin A, and NSE, yielding a definitive di-
agnosis of nonsmall-cell ECC, pT2pN2M0 pStage III. Postoperatively, he underwent 4 courses of adjuvant che-
motherapy with CDDP and VP-16. He remains alive without evidence of recurrence in the 37 months as of this
writing. Operative indications should be carefully determined due to the high risk of invasiveness. Multidisci-
plinary treatment such as chemotherapy could bring relatively long survival even after radical resection.
Key words：endocrine cell carcinoma of the esophagus, undifferentiated carcinoma of the esophagus, small-

cell carcinoma of the esophagus
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