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症例は 51 歳の女性で，イレウスの診断にて当院に入院した．保存的療法にて軽快と再燃を繰
り返すため，原因不明のイレウスにて手術を施行した．開腹したところ，トライツ靭帯から約
170cm肛門側の空腸に腫瘍性病変による閉塞を認め，2.6×2.2cm大の腫瘍を含めた空腸部分切
除術を施行した．病理組織学的検査にて，Heinrich III 型の異所性膵から発生した高分化型管状
腺癌と診断した．術後の腹膜再発に対して塩酸ゲムシタビンの投与を行い，患者は初回手術後
約 28 か月後に死亡したが，原発性膵癌と同様に異所性膵癌に対しても塩酸ゲムシタビンが有効
である可能性が示唆された．空腸における異所性膵癌はまれであり，文献からの症例を総括し
たものを加え報告する．

はじめに
空腸における異所性膵（迷入膵）の癌化の報告

はまれである１）～７）．今回，我々は空腸に異所性膵癌
が発生し，その腹膜再発に対して塩酸ゲムシタビ
ンが有効であったと考えられる症例を経験したの
で報告する．

症 例
患者：51 歳，女性
既往歴：25 歳時，腰部椎間板ヘルニア手術
家族歴：特記事項なし．
現病歴：2002 年 7 月末頃から上腹部痛あり，近

医にて慢性胃炎と診断され投薬を受けていたが症
状が改善しないため当院消化器科を受診した．そ
の後も内服治療を受けていたが 9月中旬に下部腹
痛および嘔気・嘔吐あり，腹部超音波検査にてイ
レウスと診断され入院となった．
入院時現症：腹部にやや膨満あるも弾性軟で腫

瘤を触知しなかった．
入院時検査所見：CA19―9 が 72.0U�ml（基準値

37.0 以下）と上昇していた．
入院後経過：絶食にて軽快，食事開始にて再燃

を繰り返した．小腸造影検査で骨盤内の小腸に高
度の狭窄を認めたが，腹部CTでは腫瘍などの明
らかな病変を指摘できなかった（Fig. 1）．繰り返
すイレウスにて外科転科となった．
手術：原因不明のイレウスにて 2002 年 10 月開

腹手術を施行した．Treitz 靭帯から約 170cm肛門
側の空腸に径 2～3cm大の腫瘤が存在し，それに
よる狭窄からイレウスを来していた．腫瘤を含め
た約 20cmの小腸を切除し，術前に良悪性を含め
た確定診断が得られていなかったため術中迅速病
理検査を施行したところ，腫瘤は異所性膵（疑い）
と診断された．
切除標本肉眼所見：2.6×2.2cm大の弾性硬で白

色調を呈する半球状の粘膜下腫瘍が存在し，その
腫瘍の口側腸管は著明に拡張していた．
病理組織学的検査所見：ルーペ像では，一部の

固有筋層が結節状に肥厚して粘膜を押し上げ，腸
管の内腔は三日月状に狭窄していた（Fig. 2A）．筋
層の肥厚部は異常に走行する筋線維束，線維化，
動静脈の集簇などを伴っており，ところどころに
膵管に類似した，粘液性上皮からなる管腔が存在
していた．これらの管腔組織は膵腺房細胞やラン
ゲルハンス島を伴っておらず，膵導管組織のみか
ら成るHeinrich III 型の異所性膵と思われた．ま
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Fig.　1　Enterography showing the stricture of the 
small bowel （arrow）.

Fig.　2　Histopathological findings of the jejunum. 
（A） H.E. stain. MP：muscularis propria, GL：gut 
lumen, ＊ mesenteric adipose tissue （B） Schema 
of （A）. The area of adenocarcinoma spreading is 
stained gray.

Fig.　3　Microscopic fi ndings revealed aberrant pan-
creatic tissue with adjacent transition to tubular 
adenocarcinoma （H.E. stain）.

た，異所性膵の一部は，核クロマチンに富み好酸
性胞体を有する異型上皮によって置換され，管状
腺癌の像を呈していた．この腺癌は小型異型腺管
の形で周囲に浸潤し，筋層を中心として粘膜の一
部や粘膜下，漿膜下，腸間膜脂肪組織にまで広範
囲に拡がっていた（Fig. 2B，Fig. 3）．間質には線
維化が顕著で組織間隙やリンパ管への侵襲も見ら
れた（se，ly1，v0）．以上より，Heinrich III 型の異

所性膵から発生した高分化型管状腺癌と診断し
た．
術後経過：術後第 10 病日に退院したが，再検査

の結果異所性膵癌であったことを外来で告知し，
術後約 2か月目の 2002 年 12 月から術後補助化学
療法としてテガフール・ウラシルE顆粒（UFT-
E）400mg�日の内服を開始した．翌年 4月初め頃
から腹痛あり，CA19―9 が 127.1（U�ml）と再上昇
し，腹部CTにて腹水を認め腹膜再発が疑われた．
十分なインフォームドコンセントの下，同年 5月
より塩酸ゲムシタビン（Gemcitabine hydrochlo-
ride，以下，GEMと略記）の投与を開始した（1,000
mg�m2�week，3 週投与後 1週休薬のスケジュー
ル）．1コース目の途中でGrade2 の白血球および
血小板減少を認めたため，2コース目から投与量
を 1,000mg�body�week に減量して化学療法を継
続した．その後は副作用を認めず，2004 年 4 月ま
で計 12 コースを施行した（途中，患者の都合で 1
か月の休薬期間あり）．この時点でCA19―9 はほぼ
正常化し，画像上も再燃を認めないため，患者の
希望もあり化学療法は一時休止となった．3か月
後の 2004 年 7 月，CA19―9 が 5,000 以上（U�ml）に
急上昇したため 8月から GEMの投与を再開し
た．しかし，その後まもなくしてイレウスを発症
し，9月に再手術を施行したところ，広範な腹膜播
種病変により小腸の狭窄と通過障害を来してお
り，バイパス手術を施行した．腹膜以外には明ら
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Table　1　Reported cases of aberrant pancreatic cancer in the jejunum in Japan

No Author/year Age Sex Main symptoms Location（cm）＊1
Size
（cm） Type＊2 CA19―9（U/ml）

Cancer 
histology n m Chemo-

therapy Prognosis

1 Fujiki1）
1990

54 M none  50 2.3 × 1.5 I 1,300 por ＋ liver MTX/5-FU death：7 months

2 Sato2）
1993

64 M right fl ank pain 110 2.0 × 1.5 I n.d. mod ＋ ― unknown 
regimen

recurrence
（PC）：3 months

3 Miena3）
1995

76 F vomiting  40 2.5 × 2.0 I n.d. well － ― n.d. no recurrence：
14 months

4 Arao4）
1999

63 M abdominal pain 
constipation 
vomiting

 20 4.0 × 2.0 II 6,100 well ＋ liver 
peritoneum

n.d. n.d.

5 Uemura5）
2001

72 M abdominal pain 
vomiting

130 3.0 × 2.0 II   70 well ＋ ― n.d. no recurrence：
6 months

6 Matsubara6）
2004

79 M vomiting  30 2.0 × 1.0 n.d. n.d. well － ― none recurrence
（PC）：6 months      
death：9 M

7 Sato7）
2007

78 F abdominal pain 
vomiting

 50 3.0 × 2.0 II n.d. mod n.d. ― n.d. n.d.

8 Our case 51 F abdominal pain 
vomiting

170 2.6 × 2.2 III   72 well n.e. ― UFT
GEM

recurrence
（PC）：7 months
death：28 months

＊1 distance from Treitz’s ligament　＊2 according to Heinrich’s classifi cation　n：lymph node metastasis　m：distant metastasis　
M：male　F：female　n.d.：not described　n.e.：not examined　PC：peritonitis carcinomatosa
well/mod/por：well/moderately/poorly diff erentiated adenocarcinoma
MTX：methotrexate　5-FU：fl uorouracil　UFT：tegafur-uracil　GEM：gemcitabine hydrochloride

かな転移再発を認めなかった．その後は best sup-
portive care を行い，初回手術から約 2年 4か月
後に永眠された．

考 察
異所性膵（aberrant pancreas，heterotopic pan-

creas，ectopic pancreas）は迷入膵や副膵などとも
呼ばれ，本来の膵臓とは解剖学的にも血行的にも
離れて異所性に膵組織が存在するものをいう．剖
検例における異所性膵の頻度は 0.37～1.87％と報
告され，男女比はほぼ 2：1で男性に多いとされ
る８）～１２）．臨床的には主として消化管の粘膜下腫瘍
として認められ，胃十二指腸に発生することが多
く，そのほか空腸，回腸，Meckel 憩室，胆囊など
での発生が報告されている１３）．異所性膵の組織分
類としては，その構成成分から分けたHeinrich
の分類が用いられる１４）．I 型は膵導管，膵腺房細胞，
ランゲルハンス島から成り，II 型はランゲルハン
ス島を欠くほかは I型と同様のもので，III 型は膵
腺房細胞，ランゲルハンス島を欠き膵導管組織の
みから成るものである．III 型については十二指腸

腺，幽門腺，胆管にも類似した組織であり，adeno-
myoma と呼ばれることがある．異所性膵が悪性
変化することは以前から報告されており，異所性
膵癌の診断基準は，癌巣の主座が粘膜下層以下に
あり粘膜穿破以外に粘膜と関連を持たないこと，
他からの転移性病変でないこと，異所性膵組織が
癌と共存し癌への移行が認められるか，少なくと
も組織像が膵癌に似ていること，である１５）．本症例
では前述の病理組織学的検査所見がこの基準に合
致し，異所性膵癌と診断した．空腸における異所
性膵癌の発生はまれであり，医学中央雑誌にて「異
所性膵（あるいは迷入膵）」，「空腸（あるいは小
腸）」，「癌」をキーワードとして 1983 年から 2009
年までについて検索した結果，空腸に発生した異
所性膵癌の報告（会議録を除く）は，本症例を含
めて本邦で 8例のみであり，これらを総括して
Table 1に示した１）～７）．開腹時に偶然に発見された
1例を除き，他の 7例すべてにおいてイレウスに
伴う腹痛や嘔吐といった症状を呈していた．また，
遠隔転移・再発に対して術後補助化学療法が施行
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Fig.　4　Serial changes in serum CA19―9 levels. Du-
ration of chemotherapy is also shown.

された症例は，記載のあったもので 2例であった．
1例は遠隔リンパ節転移に対してMethotrexate�
5-FU療法を施行され，さらに放射線療法も行われ
たが効果なく，術後 7か月で死亡している１）．1
例は腹膜再発に対して多剤併用療法を行ったとの
記載があるが，具体的な regimen やその効果，予
後についての記載はなかった２）．今回，我々は原発
性膵癌に対しての有効性が示されているGEMを
異所性膵癌の腹膜再発に対して投与した．CA19―
9 値の推移を見るかぎり，GEMが腫瘍制御に有効
であった可能性が示唆される（Fig. 4）．惜しむら
くは，投与期間が長くなったことと明らかな再燃
がなかったことから患者の希望もありGEM投与
を休止したことである．しかし，休止後 3か月で
CA19―9 が急上昇し，その後短期間で急激に病状
が悪化したことが，それまでのGEMの有効性を
証明する結果となったのも事実である．その他の
化学療法も含め，異所性膵癌の化学療法に関して
は今後の症例の蓄積が待たれる．
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A Case of Adenocarcinoma of Aberrant Pancreas in the Jejunum
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A 51-year-old woman admitted for intestinal obstruction had her symptoms ameliorated in conservative ther-
apy but they recurred after eating. Based on a diagnosis of idiopathic intestinal obstruction, we conducted la-
parotomy, finding a jejunal obstruction 170cm distal from Treitz’s ligament. We resected the part of the jeju-
num containing the 2.6×2.2cm tumor. Histopathological findings showed well-differentiated tubular adenocar-
cinoma originating from a Heinrich type III aberrant pancreas. Gemcitabine hydrochloride administered for
peritoneal recurrence delayed her demise until 28 months after initial surgery, suggesting that gemcitabine
hydrochloride may be promising in treating aberrant pancreatic cancer as well as primary pancreatic cancer.
Aberrant pancreatic cancer in the jejunum is rarely encountered, and we review cases reported in the litera-
ture.
Key words：aberrant pancreas, jejunum, gemcitabine hydrochloride
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