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小腸原発悪性ラブドイド腫瘍の 1 例を経験したので報告する．症例は 74 歳の男性で，腸閉塞
の診断にて入院となった． 腹部 CT，MRI， 超音波検査では小腸に 6cm 大の腫瘤が存在した．
小腸造影検査では空腸に不整な隆起病変があり高度の狭窄を伴っていた．原発性小腸腫瘍と判
断し腹腔鏡下切除術を予定し手術に臨んだ．腫瘍の後腹膜との癒着が高度であり浸潤も疑われ
たため，小開腹を併施し小腸部分切除術を行った．病理組織学的診断では，偏在した大型の核
を持つ異型細胞が増殖し，核小体明瞭で細胞質には好酸性で小球体を有する rhabdoid な細胞が
存在した．免疫染色検査では，vimentin，cytokeratin および EMA が陽性であり，desmin，
chromogranin および SMA は陰性だった．小腸原発悪性ラブドイド腫瘍は極めてまれであり，
若干の文献的考察を加え報告する．

はじめに
腹腔内原発の筋原性悪性腫瘍は平滑筋肉腫が一

般的であり，横紋筋の存在しない消化管において
横紋筋肉腫の報告はほとんど認められない．また，
小腸腫瘍は他の消化管腫瘍に比較してまれである
が，近年画像診断の向上とともに報告例は増加し
ている１）．今回，我々は腸閉塞で発症し腹腔鏡補助
下に切除した小腸原発悪性ラブドイド腫瘍の 1 例
を経験したので報告する．

症 例
患者：74 歳，男性
主訴：腹痛，嘔吐
既往歴：高血圧症．腹部手術歴なし．
現病歴：2007 年 5 月初旬より腹痛，嘔吐が出

現．近医を受診し腸閉塞の診断にて紹介となった．
入院時現症：身長 159.7cm，体重 46kg，血圧

140�63mmHg，脈拍 77 回�分，体温 36.8℃，貧血，
黄疸を認めず．腹部は軽度膨満し，腸蠕動音はや
や亢進していた．明らかな腫瘤は触知しなかった．

入院時血液検査所見：白血球 11,400�µl，CRP
5.2mg�dl であった．腫瘍マーカーは CEA 1.0ng�
ml，CA19―9 1.8U�ml と正常だった．

腹部造影 CT：空腸は拡張し，骨盤内右側の小
腸に隆起性病変を認めた（Fig. 1）．

腹部超音波検査：膀胱右側の小腸に 5cm 大の
充実性腫瘤を認めた（Fig. 2）．

腹部 MRI 検査：骨盤内右側の小腸内に腫瘤が
存在し，口側腸管の拡張を認めた（Fig. 3）．

イレウス管造影検査：小腸造影検査を行うと，
空腸に不整な隆起病変があり高度の狭窄を伴って
いた（Fig. 4）．

明らかな播種性病変や遠隔転移がないことを確
認し，原発性小腸癌を最も疑い 2007 年 5 月下旬に
腹腔鏡下手術を行った．

手術所見：腹腔内を観察すると，空腸に小児手
拳大の腫瘍が存在した．腹水や腹膜播種の所見は
認められなかった．腫瘍の後腹膜との癒着が高度
であり浸潤も疑われたため，小開腹を併施し小腸
部分切除術を行った．

切除標本：腫瘍は 10×6cm 大，漿膜浸潤を伴う
弾性硬の隆起病変で中心に潰瘍を生じていた
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Fig. 1 Abdominal computed tomography showed 
the tumor in the small intestine（arrows）.

Fig. 2 Abdominal ultrasonography showed the tu
mor about 5cm in diameter at the small intestine
（arrows）.

Fig. 3 Abdominal magnetic resonance imaging 
showed the dilated small intestine and the tumor 
in the small intestine located at the right side of 
pelvic space（arrows）.

Fig. 4 The long tube enterogram showed the ir
regular mass in the small intestine with stenosis
（arrows）.

（Fig. 5）．
病理組織学的検査：偏在した大型の核を持つ異

型細胞が充実性ないし索状に増殖し，核小体明瞭
で細胞質には好酸性で小球体を有する rhabdoid
な細胞が存在した（Fig. 6a）．免疫染色検査では，
vimentin ， cytokeratin およびepithelial mem-
brane antigen が陽性であり，desmin，chromo-
granin および α-smooth muscle actin は陰性だっ
た（Fig. 6b～d）．以上より，小腸原発 malignant
rhabdoid tumor と診断した．また，空腸間膜リン
パ節に転移を認めた．

術後経過：経過良好にて術後 14 病日に退院し
た．術後 10 か月を経過したが現在無再発生存中で
ある．

考 察
本邦における原発性小腸悪性腫瘍の頻度は，八

尾ら１）の報告によると，小腸癌が 32.6％，悪性リン
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Fig. 5 Macroscopic findings of resected specimen 
showed a 10×6cm in diameter elevated tumor ac
companied ulceration in this center.

パ腫が 30.4％，平滑筋肉腫が 29.1％ であり，残り
の 10％ のうち 1～2％ をカルチノイドが，その他
を悪性黒色腫，悪性線維性組織球腫，脂肪肉腫，
血管肉腫など極めてまれな腫瘍が占めている．ま
た，消化管原発の筋原性悪性腫瘍は平滑筋肉腫が
一般的であり，横紋筋由来の腫瘍はほとんど報告
がない．

悪性ラブドイド腫瘍（malignant rhabdoid tu-
mor；以下，MRT）は，1978 年，Beckwith ら２）に
より横紋筋肉腫に似た細胞形態を示す腎臓の Wi-
lims 腫瘍の一亜型として報告された．1982 年，
Gonzalez-Crussi ら３）により腎外性の MRT が報告
され，それ以降 MRT は軟部組織を中心に多数の
報告が存在する．小腸原発 MRT に関しての詳述
した報告は，1983 年から 2007 年 12 月の期間で

「rhabdoid tumor」のキーワードにて検索すると，
医学中央雑誌で 1 例，PubMed で 5 例であり，自
験例を含めわずかに 7 例の報告があるのみであっ
た（Table 1）４）～９）．50～70 歳代の男性に多く，腫瘍
径は平均 7.9cm であった．既報告例はすべて開腹
術が施行されており，腹腔鏡下手術を応用した報
告は自験例が最初であった．

組織学的には，類円形の腫大した核と好酸性細
胞質封入体を有する円形の rhabdoid 細胞，すなわ
ち横紋筋芽細胞に似た細胞がシート状や胞巣状に
配列した像を呈する．光顕上は横紋筋肉腫様であ
るが，電顕上では細胞質内に筋線維を認めず，細
胞質封入体は直径 10nm の中間径フィラメントの

集簇を示す１０）．免疫組織化学的に，細胞内の好酸性
封 入 体 で は 間 葉 系 由 来 で あ る こ と を 示 す
vimentin に陽性であると同時に，上皮系由来であ
ることを示す cytokeratin や epithelial membrane
antigen に陽性である特徴を有するとされてい
る１１）．しかし，神経系や組織球系マーカーが陽性で
ある症例も報告されており多様な腫瘍形態を示し
ている１２）．このことは，MRT があらゆる分化能を
示す，極めて未分化な段階で発生した腫瘍である
可能性と，未分化な肉腫あるいは癌腫から発生し
た多段階発生的な腫瘍である可能性を示唆してい
ると考えられる．実際，消化管原発 MRT の報告例
において，腺癌の一部に MRT が混在していた症
例もあり，未分化な腺癌の一表現型である可能性
も考えられる１３）．

MRT の治療法は腫瘍組織の完全切除が第一義
であり，放射線治療や化学療法の有効性は認めら
れていない１４）１５）．自験例では原発性小腸腫瘍の術前
診断で腹腔鏡下手術を行った．一般に，小腸病変
の質的診断は困難であり，術前確定診断に至らな
い場合が多い．そのため，腹腔内を広範囲に観察
しうる腹腔鏡手術を応用することは，病勢診断か
ら治療までを一貫して行うことができる利点があ
る．すなわち，腹腔鏡下手術は，開腹術で見落と
しがちな術野から可視困難な部位の詳細な観察が
可能であり，病巣の部位，進展度，さらには画像
検査で捉えにくい転移巣などを確認することがで
きる．また，至適開腹位置の決定が可能であるた
め，必要最小限の創で手術が完遂でき整容性に優
れる，術後消化管機能が維持できるなどの有用性
も挙げられる．

MRT の予後は極めて悪く，急速な進展，転機を
示すとされている．腎原発 MRT の死亡率は 80％
以上と報告されているが，消化管原発 MRT も 1
年以内に急速な経過をたどり遠隔転移や腹膜播種
を起こして死亡している１１）１６）．小腸原発 MRT の報
告例によると，自験例と同様にすべての症例でリ
ンパ節転移を生じていた．また，再発形式はリン
パ節転移のみならず血行性転移も生じていた４）～９）．
よって，MRT の治療は癌に準じたリンパ節郭清
を伴う切除術が必要と考えられる．最近，上皮増
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Table 1 Reported cases of rhabdoid tumor of the small intestine

SMAChromograninDesminEMAVimentinCytokeratinSize
（cm）SexAgeYearAuthorCase

（－）/（－）（＋）（＋）（－）11M541998Chen5）1
//（－）（＋）（＋）/8M641999Al-Nafussi6）2

（－）/（－）/（＋）（＋）8F702002Amrikachi7）3
（－）（－）（－）（－）（＋）（＋）4.5M522007Kunze8）4
（－）（－）（－）（＋）（＋）（＋）3M522007Sheikh9）5
（－）/（－）/（＋）（＋）11M612007Hattori4）6
（－）（－）（－）（＋）（＋）（＋）10M74Our case7

Fig. 6 Microscopic findings of resected specimen. Hematoxylin-eosin staining of the tumor 
revealed the rhabdoid cells characterized by homogeneous lateralized nuclei and acidophil-
lic cytoplasm（a）. Immunohistochemical staining of the tumor showed positive for vimentin
（b）and cytokeratin（c）, negative for desmin（d）.（each×200）

殖因子受容体チロシンキナーゼ阻害剤である ge-
fitinib が MRT に対して抗腫瘍効果をもたらした
との報告がある１７）．Gefitinib は MRT に対する外
科的手術以外の治療法あるいは adjuvant therapy
の 1 方法として期待される．消化管原発 MRT は

報告例が少なく，いまだ疾患概念として不明な点
も多く，また治療法も確立されていないため，今
後症例の蓄積とともにその病態の解明が望まれ
る．

本論文の要旨は，第 20 回日本内視鏡外科学会総会（2007
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年 11 月，仙台）において発表した．
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AMalignant Rhabdoid Tumor Originating from the Small Intestine：A Case Report
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We report a case of laparoscopic surgery for a malignant rhabdoid tumor originating in the small intestine. A
74-year-old man admitted for ileus was found in abdominal computed tomography, magnetic resonance imag-
ing and ultrasonography to have a tumor 5cm in diameter at the small intestine. Long tube enterography
showed an irregular stenotic mass at the jejunum. We diagnosed it as a tumor of the small intestine. Based on
potential tumor invasion of the retroperitoneum, we conducted laparoscope-assisted partial resection of the
small intestine. Histologically the tumor consisted of rhabdoid cells with homogeneous lateralized nuclei and
acidophillic cytoplasm including microspheres. Immunohistochemical staining showed, the tumor cells to be
positive for vimentin, cytokeratin, and EMA and negative for desmin, chromogranin, and SMA. We report this
rare case of a malignant rhabdoid tumor originating from the small intestine.
Key words：malignant rhabdoid tumor, primary small intestinal tumor, laparoscopic surgery
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