
症例報告

Vater 乳頭部原発印環細胞癌の 1例
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Vater 乳頭部印環細胞癌の 1切除例を経験したので報告する．症例は 69 歳の女性で，嘔吐を
主訴に来院された．術前精査にて十二指腸下行部の著明な狭窄と総胆管，主膵管の拡張を認め，
Vater 乳頭部癌の診断にて膵頭十二指腸切除術が施行された．切除標本は十二指腸下降脚の高
度な壁肥厚および内腔の狹小化を認めたが，十二指腸，胆管とも粘膜面の異常を認めず，また
Vater 乳頭部は白色変化を認めるのみで腫瘤，潰瘍形成なく肉眼的には原発巣の同定は困難で
あった．病理組織学的にVater 乳頭部に粘膜の脱落および密な印環細胞癌の増殖を認めVater
乳頭部原発印環細胞癌と診断された．漿膜外浸潤，リンパ節転移を伴っており，術後補助化学
療法として第 42 病日よりTS-1 の投与を開始，術後 37 か月で無再発生存中である．Vater 乳頭
部印環細胞癌はまれな疾患で，国内外で自検例を含め 26 例の報告を認めるのみである．

はじめに
Vater 乳頭部癌は管状腺癌，中でも高分化型腺

癌がもっとも多く，未分化癌はまれであり報告例
は少ない１）．今回，我々はVater 乳頭部印環細胞癌
の 1切除例を経験したので報告する．

症 例
患者：69 歳，女性
主訴：嘔気・嘔吐
現病歴：2006 年 1 月中旬より嘔気・嘔吐が出

現し，同年 3月，近医を受診した．上部消化管内
視鏡検査では十二指腸下行部の高度狭窄を認め，
腹部CTでは肝内胆管の拡張が認められた．同年
4月精査・加療目的に当院当科へ転院となった．
既往歴：特記事項なし．
家族歴：特記事項なし．
入院時現症：身長 143cm，体重 40.4kg，血圧

120�60mmHg，脈拍 65 回�分整，眼瞼結膜に貧血
なし，眼球結膜に黄疸を認める．表在リンパ節は
触知せず．腹部は平坦軟で異常所見を認めず．
入院時検査所見：AST 247IU�l，ALT 430IU�l，

ALP 2,116IU�l，γ-GTP 573IU�l，T-Bil 1.87mg�dl

と肝胆道系酵素の上昇を認めた．腫瘍マーカーは，
CEA 2.0ng�ml，CA19―9 13.1U�ml と正常範囲で
あった．
上部消化管内視鏡検査所見：十二指腸下行部に

て著明な狭窄を認め，乳頭部の観察は困難であっ
た．
経皮経肝胆道造影検査所見：肝内胆管の著明な

拡張を認め，膵内胆管から十二指腸乳頭にかけて
の狭窄像を認めた．胆汁細胞診はClass IIIb で
あった．
腹部造影CT所見：肝内胆管から総胆管の拡

張，胆囊腫大，主膵管，副膵管の拡張を認め，乳
頭部に不均一な淡い造影効果が持続する病変を認
めた（Fig. 1）．
腹部MRI 所見：Vater 乳頭部に腫瘍性病変，周

辺十二指腸壁に肥厚像を認め，Vater 乳頭部癌お
よび十二指腸浸潤が疑われた（Fig. 2）．
FDG-PET検査所見：膵頭部から乳頭部に異常

集積は認められなかった．
以上より，Vater 乳頭部癌の診断にて，2006

年 4 月膵頭十二指腸切除術D2郭清を施行した．
切除標本肉眼検査所見：十二指腸下行部は

Vater 乳頭部を中心とした広範な全周性狭窄，壁
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Fig. 1 Contrast enhanced abdominal computed to
mography
a, b：Contrast enhanced abdominal computed tomo
graphy（CT）showed delayed enhancement of the 
ampulla of Vater, with duodenal wall thickness as
sociated with narrow lumen（black arrow）．The 
CT revealed marked dilatation of the common bile 
duct（white arrow）and main pancreatic duct 
（curved arrow）．

Fig. 2　Contrast enhanced abdominal magnetic reso
nance imaging
Contrast enhanced abdominal magnetic resonance 
imaging showed marked wall thickening of the sec
ond portion of the duodenum with delayed en
hancement（white arrow）．

肥厚を認め腫瘍浸潤による硬化を疑わせたが，び
らんや潰瘍形成など十二指腸粘膜面の異常は認め
られなかった．胆管粘膜面も異常を認めなかった．
Vater 乳頭部は硬く，粘膜面は白色に変色してい
たが明らかな腫瘤，潰瘍形成を認めず，肉眼的に
原発巣の同定は困難であった（Fig. 3）．
病理組織学的検査所見：Vater 乳頭部の粘膜は

脱落し，密な印環細胞癌の増殖を認めた．印環細
胞癌の浸潤は線維化を伴いながらOddi 筋を越

え，胆管粘膜下，十二指腸粘膜下，膵内に広範囲
に認められた（Fig. 4）．以上よりVater 乳頭部原
発印環細胞癌と診断した．胆道癌取扱い規約第 5
版に基づく記載：pat A（Ac Ad Ab Ap）D Ph Bi，
特殊型，5.3×3.0cm，sig，sci，INFγ，ly1β，v1β，
pn1β，H0，pPanc2（11mm），pDu3，P0，pN1
（＃13a），M（－），pT4N1M0，fStage IVa，膵頭
十二指腸切除術，D2，EM1，fCurB
術後経過：第 42 病日から術後補助化学療法と

してテガフール・ギメラシル・オテラシルカリウ
ム配合剤（TS-1）の内服を開始した．TS-1 は 80
mg�日，1日 2回分服，4週連続内服，2週休薬の
スケジュールで 1年間継続．治療期間中に重篤な
有害事象を認めなかった．術後 37 か月の現在無再
発生存中である．

考 察
Vater 乳頭部癌の発生頻度は全剖検例の約

0.1～0.2％，全癌症例の 1％前後，胆道癌の約 10％
とされる１）～４）が，Vater 乳頭部癌における印環細胞
癌の頻度は 0.5％程度とされ１），まれな疾患であ
る．医学中央雑誌で，「Vater 乳頭部癌」，「印環細胞
癌」もしくは「十二指腸乳頭部癌」，「印環細胞癌」
をキーワードとして，また PubMed で「Vater」，
「signet」をキーワードとして 1979 年から 2009
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Fig. 3 Macroscopic findings of resected specimen
a：The resected specimen showed the stenosis of the 
duodenal lumen around the ampulla with marked 
duodenal wall thickening（white arrows），without 
erosion or ulceration. The mucosal surface of the 
common bile duct was almost normal（curved 
arrow）．Grossly, the mucosa of the ampulla was 
neither tumorous nor ulcerative（arrowheads）．
b：The cut surface of the longitudinal section 
through the common bile duct. The color of the 
mucosa of the ampulla of Vater changed to white
（arrowhead）． This whitish tissue infiltrated the 
submucosal layer of the duodenum and common 
bile duct（curved arrow），the pancreas（asterisk），
and beyond the serosa of the duodenum（white 
arrow）．

Fig. 4 Histopathological findings of resected specimen
a：Dense accumulation of the carcinoma cells was seen 
at the ampulla of Vater（arrowheads）．Submucosal 
region of the duodenum was markedly thickened 
with fibrosis（black arrow）．The bile duct was kept 
without erosion, but with subserosal invasion of can-
cer cells（curved arrow）．［a：H&E staining,×5］． 

b, c：Higher magnification of the ampulla. The carci-
noma cells had clear cytoplasm that was positive 
for AB-PAS staining and had ‘crescent’ nuclei.［b： 
H&E staining,×100　c：AB-PAS staining,×100］．

年 5月までの期間で検索しえた範囲では，会議録
を除き 26 例（和文 10 例，英文 16 例）の報告を認
めるのみである（Table 1）５）～２９）．自験例を含めた
Vater 乳頭部原発印環細胞癌の診断時年齢は，中
央値 59 歳（25～83 歳），男女比は男性 17 例：女性
10 例であった．初発症状は黄疸がもっとも多く
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（10 例），ついで腹痛（4例）であった．肉眼的形
態分類は，腫瘤型 13 例，混在型 7例，潰瘍型 4
例，特殊型 1例，不明 2例であった．自験例は
Vater 乳頭部に明らかな腫瘤，潰瘍を形成せず腫
瘍の局在が不明瞭で，Vater 乳頭部周辺の十二指
腸壁の高度な伸展不良を示し特殊型と分類した．
この肉眼的形態はスキルス胃癌に類似していると
おもわれたが，今回検索可能であったVater 乳頭
部印環細胞癌報告例中自験例以外では同様の肉眼
所見は認められなかった．乳頭部周囲進展度にお
いては，今回検討したVater 乳頭部印環細胞癌切
除症例 20 例中，十二指腸，膵臓への浸潤を認めな
いT1症例は 1例のみで，日本全国登録調査で
Vater 乳頭部癌切除例 515 例中 pT1 症例が 141
例であった３０）のに比較して低率であり，他の組織
型に比べ早期より周辺へ浸潤する傾向が強いこと
が推察された．
Vater 乳頭部原発印環細胞癌の発生機序につい

ては統一した見解を見ていないが，異所性胃粘膜
からの発癌９）２４），消化管潰瘍に関連した十二指腸胃
型上皮から発生した印環細胞癌が乳頭側に浸潤す
る２４），共通管付属の粘液腺組織から発癌する１０），な
どの仮説が考えられている．胃印環細胞癌の予後
は進行癌において他の組織型のものより有意に不
良であるとされ，その 5年生存率はおよそ 30～
40％と報告されている３１）～３４）．また，大腸印環細胞
癌は他の組織型の大腸癌に比べ予後が悪く，5年
生存率は 9.4％と報告されている３５）３６）．Vater 乳頭
部原発印環細胞癌の予後については報告されてい
る症例数が少なく検討は困難と思われるが，今回
我々が検索しえた切除症例の中でも 5年以上生存
を示す例が 2例見られ２７）２８），治癒切除にて長期予後
が得られる可能性があると推測される．報告例中
約 20％の症例にリンパ節転移を認めており，術式
としては 2群郭清を伴う標準的膵頭十二指腸切除
術が妥当と思われる３７）３８）．現在，進行胃癌では術後
補助化学療法の有用性が示されているが３９）～４１），胆
道癌では，いくつかの後ろ向き研究が報告されて
いるのみで４２）４３）術後補助化学療法の有用性は明ら
かにはなっていない４４）．印環細胞癌は，消化器癌の
中では胃癌に多いが，胃癌においてTS-1 を用い

た術後補助化学療法の有用性が報告されてい
る３９）．また，切除不能胃印環細胞癌に対するTS-
1 の治療効果も報告されている４５）～４８）．自験例では
漿膜外浸潤，膵頭部背側リンパ節転移を認めたた
め再発の高リスク群と考えられ，患者本人，家族
の同意のもとTS-1 を術後補助化学療法として施
行し，術後 37 か月の現在，無再発生存中である．
Stage IV 乳頭部癌切除例の予後は 5年生存率
19％とされているが２），自験例は術後 3年以上無
再発生存中であり，補助化学療法が有用であった
可能性が示唆される．
一般に進行した消化器印環細胞癌は予後不良の

疾患とされるが，本例においては根治切除と術後
補助化学療法により術後 3年以上無再発であっ
た．術後補助化学療法の有効性については今後症
例の蓄積による検討が期待される．
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Signet-Ring Cell Carcinoma of the Ampulla of Vater：A Case Report

Yuji Uchikawa, Takenari Nakata, Shiro Miwa,
Akira Kobayashi, Takeshi Uehara＊ and Shinichi Miyagawa

Department of Surgery and Department of Pathology＊, Shinshu University School of Medicine

We report a case of signet ring cell carcinoma of the ampulla of Vater. A 69-year old woman seen for vomiting
was found in abdominal computed tomography and magnetic resonance imaging to have wall thickening of
the second portion of the duodenum and marked dilation of the common bile duct and main pancreatic duct.
Based on a preoperative diagnosis of carcinoma of the ampulla of Vater, we conducted pancreaticoduodenec-
tomy with D2 lymph node dissection. Macroscopic findings of resected specimen revealed stenosis of the duo-
denal lumen around the ampulla of Vater with marked duodenal wall thickening, but without any erosion or
ulceration of duodenum and bile duct. Histological studies showed signet ring cell carcinoma at the ampulla of
Vater widely disseminated around the ampulla and infiltrating the pancreas and duodenum, together with in-
filtration beyond the serosa and lymph node involvement. After undergoing adjuvant chemotherapy with S-1
oral administration for one year, the woman has remained disease-free in the 3 years and 1 month since sur-
gery. Signet ring cell carcinoma of the ampulla of Vater is rare and we review 26 cases in the Japanese and
English literature.
Key words：ampulla of Vater, signet ring cell carcinoma, adjuvant chemotherapy
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