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抄　　録

　症例は��歳の男性で下痢を主訴に近医を受診した．触診・腹部超音波検査にて腹部腫瘤を指摘され，
精査・加療目的に当院紹介となった．上部消化管内視鏡，上部消化管造影，注腸，腹部��などにより
十二指腸巨大���������	�����
�������
�����（����）と診断し，手術目的に入院となった．手術時所見
では明らかな肝転移，腹膜播種は認めなかった．膵への浸潤および横行結腸への浸潤が疑われたため，
十二指腸局所切除および膵部分切除，横行結腸部分切除術＋���������再建を施行した．最大腫瘍径は
�����，重量�����の横行結腸を基部としたダンベル型で暗赤色の腫瘍であった．��染色で腫瘍細胞は
紡錐形で束状に交錯しており，免疫染色では�����陽性で，����が陰性であり，十二指腸����の診断
を得た．膵被膜への浸潤を認めたが，横行結腸への浸潤は認めなかった．��������	
�������
�は����％
であり，核分裂像は�������であった．また，腫瘍壊死を伴っていた．リスク分類では���������に分
類された．術後経過に問題無く，術後�年が経過しているが無再発生存中である．十二指腸����の中
でも�����を超える症例は非常に稀であり，合併症の多い膵頭十二指腸切除術を避け，低侵襲な局所切
除により長期無再発生存中の症例を経験したので報告する．

キーワード：十二指腸，���������	�����
������
������（����），局所切除．
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 緒 言

　���������	�����
�������
������（����）はあ
らゆる消化管，稀に大網や腸間膜に発生する．
その発生部位別の頻度は，胃（��～��％），小
腸（��～��％），大腸（�％）とされているが，
十二指腸に発生するのは約�％と比較的稀であ
る．また，十二指腸����は他の部位と比較し
て径の小型なものの報告が多く，本症例の様な
�����を超える症例の報告は本症例を含めて�
例のみであった．今回，我々は十二指腸原発の
巨大����に対して，十二指腸部分切除を施行
し，�年以上の無再発生存例を経験したため，
若干の文献的考察を加えて報告する．

 症 例

　患　者：��歳，男性
　主　訴：腹部腫瘤
　既往歴：��歳時に胃潰瘍
　家族歴：特記すべきことなし
　現病歴：平成��年�月中旬頃，下痢を認めた
ため近医受診したところ，触診，腹部超音波検
査で腹部腫瘤を指摘されたため，精査目的に当
院紹介となり，手術目的に入院となった．
　入院時現症：身長������，体重�����，眼瞼
結膜に貧血認めず，眼球結膜黄染認めない．右
上腹部に手拳大の無痛性で，可動性不良，弾性
硬な腫瘤触知した．その他，明らかな異常所見
は認めなかった．
　入院時血液生化学検査：���，生化学検査と
もに明らかな異常所見認めず，腫瘍マーカーの
上昇も認めなかった．
　上部消化管内視鏡検査：十二指腸球部から下

行脚，�����乳頭まで観察したが異常所見は認
めなかった．
　上部消化管造影検査：十二指腸下行脚が壁外
性に左側へ圧排され，水平脚は尾側へ偏位して
いた（図��）．
　注腸検査：横行結腸が下方に圧排されていた
（図��）．
　腹部��検査所見：十二指腸から膵頭部の腹
側に，長径約�����で容積が約������の境界明
瞭で比較的早期から造影効果を伴う腫瘍を認め
た．十二指腸下行脚，膵頭部との境界は一部不
明瞭となっていた．腫瘍内に��シャントを認
め早期より門脈が造影されていた．
　腫瘍により右尿管は圧迫され，その近位では
拡張していた（図�）．
　腹部���：肝尾側に��で���，��で�������，
造影効果を伴う長径約�����の腫瘤を認めた．
大腸の拡張および，明らかな消化管への浸潤は
認めず，十二指腸は背側へ圧排されていた．
　大きさの割に周囲への浸潤傾向が弱く，消化
管の通過障害も認めなかったために，十二指腸
原発管外型����と考えた．可能であれば局所
切除を，�����乳頭を腫瘍が巻き込んで浸潤し
ていれば膵頭十二指腸切除術を行う方針で手術
を施行した．
　手術所見：上腹部正中切開にて開腹した．明
らかな腹水，腹膜播種，肝転移は認めなかった．
腫瘍は十二指腸下行脚から水平脚にまで達し，
主に壁外性に発育していた．一部膵への浸潤お
よび横行結腸への浸潤が疑われたため，十二指
腸部分切除術，横行結腸部分切除・膵部分切除
術施行した．再建は十二指腸欠損部が大きく
なったため十二指腸空腸側々吻合による�����

��� 村　山　康　利　ほか
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����法にて行った．また，術中膵管損傷が否定
できなかったため乳頭切開を施行し，主膵管を
確認．膵管チューブ，胆管チューブを挿入し，
完全体外ドレナージとした（図�）．
　切除標本：大きさ��×��×����，重さ約����
�の横行結腸を基部としたダンベル型の腫瘍で
あり，割面所見は一部に壊死・出血を伴う白色
調の充実性腫瘍であった�（図�）．
　病理組織学的所見：膵被膜へ一部浸潤してい
たが，横行結腸への浸潤は認めなかった．��

染色では，腫瘍細胞は紡錐形で束状に交錯して
おり，細胞異型は弱かった．また，腫瘍細胞は
十二指腸筋層を巻き込んでおり，十二指腸原発
の腫瘍を支持する所見と考えた．免疫染色では
�����陽性で，����と������が陰性，α����
は部分的に陽性を示した．��������	
�������
�
は����％であり，核分裂像は�������であった
（図�）．
　以上より十二指腸原発管外性����と診断確
定した．

十二指腸巨大����の�例 ���

図��　（�：水平断）十二指腸から膵頭部の腹側に，直径約�����で容積
が������の境界明瞭で比較的早期から造影効果を伴う高吸収域と壊
死を示唆させる低吸収域の混在した腫瘍を認める．腫瘍により右尿
管は圧迫されその近位では拡張を認める．

　　　（�：冠状断）肝下面から腸骨に至る巨大腫瘤を認める．

�　　　　　　　　　　　　　��

図�　　�　十二指腸下行脚が壁外性に圧排され水平脚は尾側へ変異している．
　　　�　横行結腸が下方に圧排されている．

�　　　　　　　　　　　　　　�



　術後経過：術後は順調に経過し，��病日に退
院した．術後外来で�年半以上を経過し，再発
なく経過観察中である．

 考 察

　���������	�����
�������
������（����）�はそ

の原因遺伝子である�����が同定され，消化管運
動のペースメーカーとして機能するとされる
�����の介在細胞�（�����������	
��		
�
����	�
���）
由来の腫瘍である１）．本邦では，����年�月に
����研究会のガイドラインが作成され，���の
特異的マーカーである���免疫染色陽性のも
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図�　　�，�腫瘤は十二指腸下行脚から水平脚に認め，一部膵および横行結腸との
境界は不明瞭であった．�横行結腸部分切除を施行した．�再建は十二指腸空
腸側々吻合による��������	法にて行った．

図��　大きさ��×��×����，重さ約�����の横行結腸を基部としたダンベ
ル型であり，弾性軟，暗赤色であった．割面所見は一部に壊死・出血
を伴う白色調の充実性腫瘍であった．
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の，および���陰性で����陽性の腫瘍の一部
は����と診断される２）．����はあらゆる消化
管に発生し，��～��％と胃が最多であるが，十
二指腸原発の����は�～�％と比較的稀であ
る３）４）．また，本症例のように径�����以上の報
告例は医学中央雑誌で我々が検索し得た限り，
現在の����の概念が定着したと考えられる
����年以降で本症例を含めて�例のみであっ
た５）６）．
　����の診断法として上部消化管内視鏡，��，
���，�������などが用いられるが，いずれも
確定診断に有効とはされていない．ただ，��
は存在診断や病期診断には有用である．超音波
内視鏡下穿刺吸引生検法（����������	
��������
���������	
�
��	����
������	���	����������

��������）は術前に確定診断をつけられる唯
一の検査法であり２），本症例でも施行していれ
ば術前に確定診断がついた可能性があった．
　����の鑑別診断として挙げられるのは，非臓
器由来腫瘤として悪性リンパ腫，脂肪肉腫，悪
性線維性組織球腫，�������腫瘍，����������
など，臓器由来腫瘤として����，平滑筋肉腫な
どであった２）．本症例の場合，大きさの割に通
過障害を認めず，浸潤傾向の強い脂肪肉腫，悪
性線維性組織球腫，平滑筋肉腫，�������腫瘍
は否定的であり，また，血管拡張を伴わず，他
にリンパ節腫大がないことより悪性リンパ腫も
否定的であった．大きな����������では��
で円形あるいは類円形で境界明瞭，内部に嚢胞

変性を伴う腫瘍として描出されることが多く，
否定的と思われた．以上より本症例は第一に
����と考え手術を施行した．
　転移を伴わない原発����の治療法は外科切
除が基本である．本邦の����診療ガイドライン
でも外科治療の原則として，以下の�項目が挙
げられている．①切除可能����の治療の第一
選択は外科的完全切除．②偽被膜を損傷するこ
となく外科的に安全なマージンを確保，肉眼的
断端陰性とする．③原則として臓器機能温存を
考慮した部分切除が推奨される．④予防的ある
いは系統的リンパ節郭清術は不要である．⑤肉
眼的断端が陽性の場合，追加切除を考慮すべき
である．⑥イマチニブの術前使用にあたって
は，病理組織学的に����であること，�ヶ月前
後での早期イマチニブ有効性の確認が必要であ
る２）．十二指腸下行脚を発生部位とする����
に対する術式は膵頭十二指腸切除術を選択され
ている報告が多いが７‐９），本症例のように十二指
原発の巨大����に対しても，上記の原則に基
づき，低侵襲である局所切除が可能であった．
また，局所切除に伴った十二指腸壁欠損に対す
る再建法は本邦では��������	十二指腸小腸吻
合術の報告が多く１０）１１），本症例でもこの再建法
を用いた．この方法を用いることにより，膵臓
への浸潤を一部認めていても，過大侵襲となる
膵頭十二指腸切除術などの手術を避けることが
できると考えられた．
　����のリスク分類としては，腫瘍径と核分裂

十二指腸巨大����の�例 ���

�　　　　　　　　　　�　　�

図�　　�；��染色では腫瘍細胞は紡錐形で束状に交錯し，細胞異型は
弱く，核分裂像は�������と明らかではなかった．（×���）

　　　�；免疫染色で�����陽性であった．（×��）



数１２‐１６），��������	
�������
�１４）１６）１７）�や腫瘍壊死１４）�

などで分類される．��������分類１１）�は，腫瘍径
と核分裂像という�項目を用いており，わが国
の����診療ガイドラインにも採用されてい
る．一方，近年よく用いられるリスク分類とし
て���������分類１８）�がある．この分類では腫瘍
径，核分裂像に加えて原発腫瘍の発生部位（胃・
小腸・十二指腸・大腸）もパラメーターとして
いる．いずれの分類でも，本症例は腫瘍径が大
きい事により，高リスクに分類された．����年
�月にイマチニブの使用上の注意が改訂された

ため，わが国でもアジュバント療法およびネオ
アジュバント療法に用いる事が可能となった．
本症例のように転移を認めない十二指腸原発巨
大����の治療方針は局所切除およびイマチニ
ブのアジュバント療法が今後主流となると考え
られた．

 結 語

　十二指腸巨大����に対して，低侵襲な局所
切除および��������	再建術を施行し，長期無
再発生存中の症例を経験したため報告した．
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