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症例は 62 歳の女性で，前医で膵囊胞を指摘され当院紹介受診となった．腹部CT上，膵頭部
に径 9cmの囊胞性腫瘤を認め，膵体尾部は欠損していた．Positron emission tomography�CT
にて腫瘤に一致して，18F-fluorodeoxyglucose の異常集積亢進認められたため，悪性の可能性も
否定できず手術施行した．術中腫瘤内溶液を穿刺吸引し迅速細胞診断に提出したところ悪性所
見は認められなかった．腫瘤を切開すると，内腔には泥状物質が認められたため一部摘出した．
迅速病理組織学的診断の結果，充実性腫瘍であり核異型が認められ癌の可能性が否定できな
かったため根治術を施行した．術後の病理組織学的検査では solid-pseudopapillary tumor の診
断であり，腫瘍は静脈侵襲，膵後面リンパ節転移を認めた．悪性所見を示す solid-
pseudopapillary tumor，とりわけ膵体尾部欠損症に合併することは極めてまれであり，文献的
考察を加えて報告する．

はじめに
Solid-pseudopapillary tumor（以下，SPT）は膵

腫瘍の中でもまれな組織形態である．低悪性度で
あり若い女性に多いのが特徴であるが，その病因
や臨床的特徴はいまだ不明な部分が多い．また，
膵体尾部欠損症に合併した悪性所見を示す SPT
は検索しうるかぎりこれまでに報告例がなく，本
症例に対して根治術を施行したので，若干の文献
的考察を加えて報告する．

症 例
症例：62 歳，女性
主訴：上腹部痛
家族歴：叔父；膵癌．
既往歴：22 歳時；他院にて膵囊胞に対して囊

胞空腸吻合術施行（詳細不明）．
現病歴：10 年程前より時に上腹部痛自覚して

いたが，自然軽快していた．平成 19 年 8 月中旬，
急激な上腹部痛自覚，前医にて施行された腹部
CTで膵頭部に囊胞性腫瘤を指摘，また膵体尾部

は欠損していた．腹部症状持続するため精査加療
目的で平成 19 年 8 月下旬当院紹介受診となった．
入院時現症：上腹部に手術創を認めた．また，

38℃台の発熱および上腹部を中心として中等度
疼痛の訴えを認めた．
入院時検査所見：WBC 13,320�µl，CRP 2.60

mg�dl と上昇していたが，血清アミラーゼ 52ng�
ml と正常範囲内であった．また，腫瘍マーカーは
CEA 2.5ng�ml，CA19―9 3.00U�ml，DUPAN-2 25
以下 U�ml，SPAN-1 10 以下 U�ml といずれも正
常範囲内であった．
腹部CT所見：膵頭部の実質はわずかに残存し

ていたが，体尾部の実質，主膵管同定不能．肝尾
状葉の足側，下大静脈右前面に膵頭部由来の囊胞
性腫瘤（径 90×82×64mm）を認めた（Fig. 1）．腫
瘤の内部には囊胞成分と充実成分が混在してい
た．
Magnetic resonance cholangiopancreatogra-

phy 所見：膵頭部腫瘤は壁が厚く，充実成分が比
較的豊富な多房性囊胞性病変であった．腫瘤に
よって総胆管が圧排されていた（Fig. 2）．
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Fig. 1 Abdominal enhanced CT revealed absence 
of the dorsal pancreas and presence of a cystic tu�
mor, 9cm in size, in the head of the pancreas（white 
arrows）.

Fig. 2 Magnetic resonance cholangiopancreatog�
raphy showed an aberrant common bile duct due 
to the giant cystic tumor（white arrows）.

Fig. 3 Endoscopic retrograde cholangiopancreatography 
showed  an   aberrant  and  short  major  pancreatic  duct 
（white arrow）.

Fig. 4 FDG-PET revealed hot spots in the cystic tu-
mor of the pancreas（black arrows）.

上部消化管内視鏡検査所見：十二指腸球部～下
行脚にかけて管外性圧排所見を認めた．
ERCP所見：巨大な腫瘤により膵管は圧排され

ていた．主膵管は短小であり，副膵管の存在も認
められた（Fig. 3）．
Positron emission tomography�CT（以下，PET�

CT）所見：囊胞性腫瘤の辺縁部に一致して 18F-
fluorodeoxyglucose（以下，FDG）の強い集積亢進
を認めた（Fig. 4）．
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Fig. 5 Intraoperative findings showed the giant 
cystic tumor in the atrophic pancreatic head
（white arrows）. Pancreatic parenchyma of the 
body and tail was not identified.

Fig. 6 Photograph of gross specimen showed het-
erogeneous appearance of the mass consisting of 
solid, cystic and necrotic-hemorrhagic component.

治療経過：入院時，囊胞内感染による上腹部痛，
発熱が疑われたため絶食点滴抗生物質投与を施行
し，約 10 日後には症状改善した．これまでの治療
経過と画像検査所見より仮性膵囊胞への出血，感
染，または悪性化した囊胞性腫瘤である可能性を
否定できず，腹部症状軽快した約 1か月後に手術
施行した．
手術所見：開腹時，腹水，腹膜播種，肝転移は

認めず．膵頭部に長径 9cm大の固い囊胞性腫瘤を
認め，エコーで確認すると内部構造が不均一で
あった．膵実質は腫瘤の十二指腸頭側に菲薄膵頭
部が認められるのみで，体尾部は欠損，ごく薄い
脂肪組織が認められたが膵頭部との連続性は認め
られなかった（Fig. 5）．結腸後経路による囊胞空
腸吻合部を認めた．腫瘤内溶液を穿刺吸引すると
茶褐色の粘液が認められたが，迅速細胞診断では
悪性所見は認められなかった．さらに，腫瘤壁を
約 3cm切開し内腔を確認，泥状物質が充満してい
たため一部摘出した（Fig. 6）．迅速病理組織学的
診断にて組織型の確定には至らなかったが，充実
性腫瘍であり核異型が認められ悪性の可能性が否
定できなかったため膵全摘術（膵頭十二指腸切除
術）（D2）を施行した．定型的に 2群リンパ節まで
郭清したが，肉眼的に明らかな腫大リンパ節は認

められなかった．手術時間は 7時間 7分，出血量
は 1,051ml であった．
病理組織学的検査所見：Solid-pseudopapillary

tumor，med，INFα，ly0，v2，ne0，mpd（－）．
腫瘍は充実性に増殖，脈管を中心に pseudopapil-
lary 様の配列を呈した． 腫瘍細胞は均一であり，
多角型で比較的豊富な細胞質と円形核を有した．
核分裂像はほとんど認めなかった（Fig. 7a）．静脈
侵襲，周囲組織への浸潤性増殖を認め悪性所見を
呈しており（Fig. 7b），膵後面＃13b リンパ節に転
移を認めた（Fig. 7c）．免疫染色検査ではNSE，ビ
メンチン，PgR陽性，CEA，ER陰性であった．
術後経過：術後耐糖能異常を認めず，インスリ

ン投与は不要であり，血清C―ペプチド値も保たれ
ていた．下痢症状が認められたものの，内服薬に
より徐々に改善し，術後 30 日目に軽快退院となっ
た．術後 6か月現在再発の所見を認めていない．

考 察
膵臓の SPTは 1959 年 Frantz によって初めて

報告され，かなりまれな腫瘍として考えられてい
たが，近年画像診断の普及に伴いその症例数も
徐々に増加してきた１）２）．全膵腫瘍の約 2％を占め，
30 歳台までの若年女性に好発する．無症候性に経
過し健康診断により発見されることもあるが，心
窩部痛，上腹部痛などの腹痛を主訴とするものが
多い３）．SPTは発生起源など未解明な点も多いが，
悪性度の低い腫瘍として知られ，95％以上の症例
で治癒切除可能であり，予後良好な腫瘍として考
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Fig. 7 Microscopic finding showed the characteris�
tic pseudopapilla（a）（H.E. ×100）, vascular invasion
（b）（×40）（white arrow）, and lymph node metasta�
ses（c）（×40）（white arrow）.
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えられている４）．しかし，その 15％には肝臓や腹
膜転移を認めると報告されており，特に高齢女性
例や男性例では悪性化傾向が強いといわれてい

る５）．本症例においては 22 歳時に膵囊胞空腸吻合
術が施行され，今回手術時に SPTと空腸の吻合部
を認めたことから，約 40 年前から SPTが存在し
ていたと考えられる．すなわち，腫瘍発育速度に
関しては今回の SPTは非常にゆるやかであった
と推測されるが，どの時点から悪性化傾向を有し
たのかという点に関しては全く不明である．
術前画像検査としては造影CTおよびMRI が

用いられる．SPTは充実成分と囊胞成分が混在す
る境界明瞭な腫瘤として描出されるが，内部の出
血および壊死性変化の診断においてはMRI のほ
うがより優れているといわれている６）．確定診断に
は超音波内視鏡下の腫瘤穿刺細胞診が有効である
という報告もあるが７），その診断の困難さ，また腫
瘍播種の可能性を考えると適応は慎重となるべき
である．過去においては，膵囊胞性腫瘍の悪性度
診断として PET�CTの感度が 94％にも達してお
り，その有用性が報告されている８）．これまで，SPT
に関して多数例集計した報告はないが，本症例に
おいては PET�CTがその悪性度診断に有効で
あったと考えられ，今後術前検査として有用なも
のになる可能性がある．治療は外科的手術による
腫瘍除去が第 1選択であるが，低悪性度の腫瘍で
あるため，被膜で境界明瞭にカプセル化されてい
る場合には，膵機能を温存した腫瘍摘出術も行わ
れる９）．しかし，初回手術時に転移を認めた場合で
も切除によって良好な予後が期待できることか
ら，転移巣も含めた拡大手術が施行されている１０）．
肉眼的に腫瘍内部には壊死や出血による泥状物

質が充満し，病理組織学的には脈管を中心に
pseudopapillary 様の配列を示す．また，SPTの診
断として免疫組織化学的な特徴も重要であり，本
症例でもNSE，ビメンチン，PgR陽性，CEA，ER
陰性と過去の報告に合致するものであった１１）１２）．
画像上膵体尾部を認めないものをいわゆる膵体

尾部欠損症と呼称しているが，先天性と後天性の
2種類に分けられる．さらに，先天性の中には，背
側膵原基の完全欠損（副膵管が認められない）で
ある膵体尾部形成不全症と，発達障害（副膵管が
認められる）である膵体尾部低形成症が含まれ
る１３）．後天性なものとしては膵小葉の萎縮，線維化
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を伴った広汎な膵脂肪置換のことを指し，成因と
しては膵血流障害，膵管閉塞などが報告されてい
る１４）．ともに，特に腹部症状がなく糖尿病に関連す
る症状で発見されることが多く，画像診断では
CTでの診断率が高率であり，さらに最も有用な
検査はERPで描出される短小な膵管像である１５）．
しかしながら，近年の画像診断の進歩にもかか

わらず，膵体尾部脂肪置換と先天性膵体尾部欠損
症（形成不全，低形成）の鑑別は困難なことが多
い１６）．本症例では術前CTにおいて膵体尾部は認
められず，またERPでも主膵管は短小であった
が，副膵管の存在は認められた．さらに，手術所
見でも膵体尾部は欠損し，膵頭部との連続性をも
たないごく薄い脂肪組織が認められるのみであっ
たため，本症例が膵体尾部脂肪置換もしくは膵体
尾部低形成症のいずれであるかという明確な鑑別
は困難であった．
膵全摘術後は無膵性糖尿病と消化吸収障害が必

発となり，術後の quality of life が著しく制限され
ることからその適応は極めて慎重でなければなら
ない．本症例においても膵体尾部低形成症であれ
ば膵頭部切除することにより膵全摘術となる．し
かしながら，術前画像診断および術中迅速病理組
織学的診断から今回の SPTは悪性所見を呈して
いると考えられたため，定型的リンパ節郭清も含
めた根治術を施行した．結果的に術後耐糖能異常
を認めず，膵内分泌機能が保たれていたことから
考えると，本症例は膵体尾部脂肪置換であった可
能性が高い．
発症から約 40 年間経過しており，病理組織学的

検査所見では静脈侵襲および膵後面リンパ節転移
を認める悪性所見を呈する SPTであったが，根治
術を施行したことによって良好な予後が期待でき
ると考えられた．
なお，文献は医学中央雑誌にてキーワードを「膵

体尾部欠損症」「solid-pseudopapillary tumor」「悪
性」として，PubMed にて「dorsal agenesis」「solid-
pseudopapillary tumor 」「 malignant 」 として
1998～2007 年までの期間で検索し，さらに検索文
献より引用文献を検索した．
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A Case of Malignant Solid-Pseudopapillary Tumor of the Pancreas Associated with Dorsal Agenesis

Hideki Ijichi, Takahiro Terashi, Takeshi Shiraishi, Ikuo Takahashi,
Hiroya Wada, Takashi Nishizaki, Yuichi Kobayashi１）, Kouji Joko１）,

Shigetoshi Murata２）and Yumi Oshiro３）

Department of Surgery, Department of Center for Liver and Biliary Diseases１）, Department of Radiology２）and
Department of Pathology３）, Matsuyama Red Cross Hospital

A 62-year-old woman seen for a cystic tumor of the pancreas was found in abdominal computed tomography
（CT）to have an absence of the dorsal pancreas and the presence of a 9cm cystic tumor in the head of the pan-
creas. PET�CT for tumor FDG uptake indicated high malignant potential, although intraoperative cytological
diagnosis by fine-needle aspiration was benign. Because malignancy could not be completely ruled out by fro-
zen section diagnosis of solid components, we conducted pancreatic resection with lymph node dissection.
Subsequent pathological examination showed a solid-pseudopapillary tumor（SPT）with vascular and lym-
phatic invasion. Reports of malignant SPT of the pancreas associated with dorsal agenesis are extremely rare,
and we discuss the relevant literature.
Key words：solid-pseudopapillary tumor, pancreas, dorsal agenesis
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