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横浜医学，₆₈，₅₀₅⊖₅₁₂（₂₀₁₇）

はじめに

　膵内分泌腫瘍は膵腫瘍のうち ₁～ ₂ %であり，日本で
の有病患者数は₁₀万人あたり₂．₂₃人と比較的稀な疾患で
ある．多血性の充実性腫瘍を呈するのが典型的であり，
嚢胞性病変が主体となる報告は少ないとされているが，
今回腫瘍径が ₆ cm以上の嚢胞様形態を呈した非機能性
膵内分泌腫瘍を ₂例経験したので報告する．

症例1

　患者：₇₀歳，女性

　主訴：なし
　既往歴：₄₁歳　 ₂型糖尿病，高血圧症，子宮筋腫
　現病歴：₂₀₁₅年 ₃ 月　当院糖尿病内科で ₂ 型糖尿病
フォロー中に肝胆道系酵素の上昇を指摘され，腹部CTで
胆管拡張と膵頭部腫瘤を認めた．ERCPでは膵頭部嚢胞
の圧排による下部胆管狭窄を認め，胆管ステントを留置
した．膵内分泌腫瘍（鑑別：膵頭部嚢胞腺癌）の疑いで
当院外科紹介受診となった．
　血液生化学所見は異常なく，ホルモンは insulin ₈．₈μ
U/l， gastrin ₁₂₆．₅pg/mlと正常範囲内であり，腫瘍マー
カーも CA₁₉- ₉  ₃₂．₆U/ml， Span- ₁  ₁₇U/ml， DUPAN- ₂  
₂₅>U/ml， CEA ₂．₁ng/mlと上昇を認めなかった（Table ₁）．
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症例報告

要　旨：膵内分泌腫瘍（pancreatic neuroendocrine tumor: 以下，PNET）は多血性の充実性腫瘍を呈す
るのが典型的だが，嚢胞性病変を主体とした ₂例を経験したので報告する．
　症例 ₁：₇₀歳，女性． ₂型糖尿病フォロー中に肝胆道系酵素の上昇を認め，腹部CT検査で膵頭部
に ₉ cm大の嚢胞性腫瘤を認めた．血液検査上ホルモン検査の異常なく，膵内分泌腫瘍または腺房細
胞癌の疑いで膵頭十二指腸切除術を施行した．切除標本では膵頭部に旧血性の内溶液を有する ₉ cm
径の嚢胞性病変を認め，免疫染色ではChromograninA，Synaptophysin，CD₅₆，NSE陽性，MIB-
₁ index ₃．₆%で，非機能性膵内分泌腫瘍（Grade ₂ ）と診断した．
症例 ₂：₂₀歳，女性．左季肋部痛と発熱で救急外来を受診し，腹部CTで膵体部に ₇ cm大の嚢胞性腫
瘤を認めた．腹痛と発熱症状が持続したため，診断的治療目的に膵体尾部切除を施行した．切除検体
では内部に壊死を認め，組織脱落による嚢胞変性を伴っていた．免疫染色ではChromograninA，
CD₅₆，NSE陽性，Synaptophysin弱陽性，MIB- ₁ index ₄．₆%，また術後に行ったホルモン検査は正常
であり，非機能性膵内分泌腫瘍（Grade ₂ ）と診断した．
　嚢胞性形態を主とする膵内分泌腫瘍は比較的稀であり，術前診断が比較的困難と考えられるが，膵
内分泌腫瘍の唯一の根治治療は手術であり，疑われた場合は積極的な切除が望ましいと考えられる．

Key words: 膵内分泌腫瘍（pancreatic neuroendocrine tumor），嚢胞性腫瘍（cystic tumor），
 膵臓（pancreas）

嚢胞様の形態を呈した非機能性膵内分泌腫瘍の ₂例
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　腹部造影CT検査（Fig. ₁ ）：肝内胆管，総胆管の拡張
と，膵頭部に ₉ cm大の腫瘤を認めた．腫瘍内部は単房性
で液面形成があり，背側の濃度がやや高吸収にみられた．
腫瘍の壁は不整に肥厚し，辺縁のみが造影された．主膵
管の拡張は認めず，また周囲リンパ節腫大や他臓器への
遠隔転移は認めなかった．
　内視鏡的逆行性胆管膵管造影（ERCP）検査：膵管造影
で腫瘍は造影されず，膵管と腫瘍は交通していないこと
を確認した．下部胆管は圧排性に狭窄しており，総胆管
頂部と肝内胆管の拡張を認めた．
　以上の所見より，嚢胞性膵内分泌腫瘍，または膵頭部
嚢胞性腺癌を疑い，₂₀₁₅年 ₅ 月，膵頭十二指腸切除術，
₂群リンパ節郭清を施行した．
　切除標本（Fig. ₂ a, b）：膵頭部に₉₀×₉₀×₆₅mm大の腫
瘤を認め，内部は壊死と出血が目立ち，嚢胞形成を認め
た．
　病理組織学的所見（Fig. ₂ c, Fig. ₃ ）：嚢胞壁の外側に
既存の膵組織を認め，内側にはリボン状ないし索状～胞
巣状配列をとり増殖する異型細胞を認めた．免疫染色で
はChromogranin A，Synaptophysin陽性，MIB ₁ index ₃．₆%
であった．腫瘍は嚢胞壁に限局し，脈管浸潤や胆管・胆
嚢，十二指腸・胃への浸潤・転移は認めなかった．以上
より，NET G ₂ と診断した．
　術後経過：術後は胃内容排出遅延のため食事摂取が進
まず，胃管挿入し絶食補液管理としたが，徐々に軽快し，
術後₁₇日目に流動食再開，術後₂₅日目に退院となった．
現在術後 ₁年 ₃ヶ月，無再発生存中である．

症例2

　患者：₂₀歳，女性
　主訴：左季肋部痛，発熱
　既往歴：なし
　現病歴：₂₀₁₃年 ₉ 月， ₅日前から持続する左季肋部痛
と発熱を主訴に当院救急外来を受診．血液検査では炎症
反応の軽度上昇を認め，腹部CT検査で膵体尾部に ₆ cm
大の嚢胞性腫瘤を認め，外科に紹介となった．
　血液生化学所見に異常なく，CA₁₂₅の軽度上昇のみを
認めた（Table ₂ ）．
　腹部造影CT検査（Fig. ₄ ）：単純CTでは石灰化を伴う
腫瘤影として認められ，動脈相では腫瘤の辺縁のみが造
影された．他臓器に有意な所見は認めなかった．
　超音波内視鏡（EUS）検査：膵体部から膵尾部に₄₉×
₃₈mmの境界明瞭，周辺はhigh echo，内部は不均一な腫
瘤影を認めた．
　若年女性に発症し，石灰化を伴う膵体部の腫瘍であっ
たため，第一に充実性偽乳頭腫瘍 （solid-pseudopapillary 
neoplasm：以下，SPN）が疑われた．一方で，発熱や炎
症所見を伴っており，膵仮性嚢胞の炎症性変化も否定で
きなかったため，絶食，抗生剤投与，蛋白分解酵素阻害
薬投与等の膵炎に準じた治療を行った．しかし，腹痛と
₃₈℃台の発熱が持続したため，入院₂₀日目に診断的治療
目的に膵体尾部切除術を施行した．
　切除標本（Fig. ₅ a, b）：体尾部の ₂ / ₃ を占める， ₇ cm
大の腫瘤を認め，内部は壊死が目立ち，組織の脱落によ
る嚢胞形成を認めた．
　病理組織学的所見（Fig. ₅ c, Fig. ₆ ）：類円形腫大核を
有し，淡明な胞体を有する細胞がシート状に増殖してい

WBC ₅₉₀₀/μ l Na ₁₄₅mEq/l

neutro ₅₉. ₃ % K ₄.₃mEq/l

RBC ₄₀₄/μ l Cl ₁₀₅mEq/l

Hb ₁₂. ₃ g/dl Ca ₈.₉mEq/l

Ht ₃₇. ₃ % CA₁₉-₉ ₃₂.₆U/ml

Plt ₂₈. ₁ /μ l Span-₁ ₁₇U/ml

T-Bil ₀ . ₄ mg/dl DUPAN-₂ ₂₅>U/ml

AST ₄₇U/l CEA ₂.₁ng/ml

ALT ₆₂U/l insulin ₈.₈μU/l

LDH ₂₅₈IU/l gastrin ₁₂₆.₅pg/ml

ALP ₇₉₅U/l

γ -GTP ₇₄₀U/l

CK ₉₆U/l

BUN ₁₄mg/dl

Cre ₀ .₇₃mg/dl

Table ₁ 　症例①入院時検査所見

WBC ₇₁₀₀/μ l Na ₁₃₉mEq/l

neutro ₇₃. ₀ % K ₄.₀mEq/l

RBC ₄₄₂/μ l Cl ₁₀₃mEq/l

Hb ₁₂. ₂ g/dl CA₁₉-₉ ₃₁.₀U/ml

Ht ₃₆. ₆ % Span-₁ ₁₀U/ml

Plt ₁₆. ₄ /μ l DUPAN-₂ ₂₅>U/ml

T-Bil ₀ . ₆ mg/dl CEA ₀.₉ng/ml

AST ₁₇U/l Amylase　₁₃₈IU/l

ALT ₈ U/l Lipase　₅₁U/l

LDH ₂₁₃IU/l

ALP ₁₇₈U/l

CK ₃₂U/l

BUN ₁₅mg/dl

Cre ₀ .₆₉mg/dl

Table ₂ 　症例②入院時検査所見
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膵内分泌腫瘍の 2例

Fig. ₁ 　症例 ₁　腹部造影CT

Fig. ₃ 　症例 ₁　病理組織標本（H.E.染色、免疫染色）

Chromogranin A Synaptophysin

CD56 NSE

a b c

d e

Fig. ₂ 　症例 ₁　切除標本、病理組織標本

a b c
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た．免疫染色ではChromogranin A ，N-CAM，NSE陽性，
Synaptophysin弱陽性，MIB ₁ index₄．₆%であり，NET G ₂
と診断した．
　術後経過：術後経過は良好で，術後₁₁日目に退院となっ
た．現在術後 ₂年₁₀ヶ月，無再発生存中である．

考察

　膵内分泌腫瘍は本邦において人口₁₀万人あたり有病患
者数₂．₂₃人と稀な疾患である．NET Work Japanにより施

行された日本における膵・消化管NETの全国実態調査
（₂₀₀₂年～₂₀₀₄年までの ₃ 年間に受療した症例を対象に
行ったアンケート調査）₁）によると，PNET₅₁₄例中，
₄₉．₈%が機能性，₄₇．₇%が非機能性，不明（分類不能）
が₂．₅%であった．機能性NETの中では，インスリノー
マが₃₁．₇%と最も多く，次いでガストリノーマ₈．₆%，グ
ルカゴノーマ，ソマトスタチノーマ，VIPomaと続いた．
悪性頻度はPNET全体で₃₅．₀%であり，非機能性PNETに
おいては₄₆．₀%であった．切除率は PNET全体では
₈₂．₁%，インスリノーマ₈₉．₆%，非機能性₈₃．₃%と高率

発表年 著者 年齢 性別 部位 大きさ（cm） 術前診断 術式 嚢胞型 grade

₂₀₀₀ Araki ₅ ） ₄₉ M body ₄．₃ PNET PPPD Pure cyst ？
₂₀₀₅ Nishiya ₆ ） ₅₀ M body ₁．₅ PNET segmental Solid and cyst G ₁
₂₀₀₅ Aimoto ₇ ） ₇₃ F head ₃．₅ PNET PPPD Solid and cyst G ₁
₂₀₀₆ Osawa ₈ ） ₄₃ F head ₃．₅ PNET PD Solid and cyst G ₂
₂₀₀₇ Kajiwara ₉ ） ₄₆ F head ₇．₅ PNET  ? Solid and cyst ？
₂₀₀₉ Hayashi₁₀） ₆₅ F head ₃ SCN/PNET PPPD Solid and cyst G ₁
₂₀₀₉ Saito₁₁） ₅₇ M body ₁₈ PNET DP Pure cyst G ₃
₂₀₀₉ Aizawa₁₂） ₆₈ F body ₇．₇ pancreatic cancer DP Solid and cyst ？
₂₀₁₀ Seki₁₃） ₆₁ F body ₅．₃ Acinar cell carcinoma PD Solid and cyst G ₃
₂₀₁₀ Hisai₁₄） ₆₁ F body tail ₅ PNET/MCN DP Solid and cyst G ₁
₂₀₁₀ Fujimoto₁₅） ₄₉ F head ₁．₇ IPMN/MCN/PNET PPPD Pure cyst G ₁
₂₀₁₀ Kawakami₁₆） ₇₀ M tail ₄ PNET DP Solid and cyst G ₁
₂₀₁₀ Kawakami₁₆） ₅₀ M tail ₄ PNET DP Solid and cyst G ₁
₂₀₁₀ Kaneko₁₇） ₅₇ M tail ？ Pseudocyst DP Pseudocyst G ₂
₂₀₁₀ Kaneko₁₇） ₄₅ M body tail ₇ PNET DP Solid and cyst G ₂
₂₀₁₀ Yoshizaki₁₈） ₃₄ F tail ₁₁ SPN DP Solid and cyst ？
₂₀₁₁ Hosokawa₁₉） ₄₀ M body ₃ SPN/PNET SPDP Solid and cyst G ₁
₂₀₁₂ Yamamoto ₄ ） ₃₃ F body ₄ IPMN/MCN DP Pure cyst G ₁
₂₀₁₂ Yamamoto ₄ ） ₆₂ F tail ₄ SPN/MCN DP Pure cyst G ₁
₂₀₁₂ Hashimoto₂₀） ₆₈ F head ₄ PNET PPPD Solid and cyst G ₁
₂₀₁₃ Inagaki₂₁） ₆₀ F body ₁．₄ PNET ？ Solid and cyst G ₁
₂₀₁₃ Yuzawa₂₂） ₇₁ M tail ₂ PNET DP Solid and cyst G ₁
₂₀₁₄ Okada₂₃） ₅₄ F head ₁₀ MCN/PNET PPPD Pure cyst G ₂
₂₀₁₄ Okaniwa₂₄） ₇₆ M body ₄ PNET DP Solid and cyst G ₂
₂₀₁₃ Our case ₂₀ F body tail ₇ SPN/Pseudocyst DP Solid and cyst G ₂
₂₀₁₅ Our case ₇₀ F head ₉ PNET/pancreatic cancer PD Pure cyst G ₂
略語解説
　head：膵頭部，body：膵体部，body tail：膵体尾部
　
　SCN：漿液性嚢胞腫瘍，MCN：粘液性嚢胞腫瘍，PNET：膵神経内分泌腫瘍，Acinar call carcinoma：腺房細胞癌，IPMN：膵
管内乳頭粘液腫瘍，Pseudocyst：仮性嚢胞，SPN（Solid-pseudopapillary neoplasm）：充実性偽乳頭腫瘍
　
　Solid and cyst：結節性病変を含む嚢胞，Pure cyst：完全な嚢胞，Pseudocyst：仮性嚢胞
　
　PD：膵頭十二指腸切除，PPPD：幽門輪温存膵頭十二指腸切除，DP：膵体尾部切除，SPDP：脾温存尾側膵切除，segmental：
膵部分切除

Table ₃ 　本邦における嚢胞様形態を呈したPNETの報告
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膵内分泌腫瘍の 2例

Fig. ₄ 　症例 ₂　腹部造影CT

Fig. ₅ 　症例 ₂　切除標本

a b c

Fig. ₆ 　症例 ₂　病理組織標本（H.E.染色、免疫染色）

Chromogranin Aa b c Synaptophysin

d CD56 NSEe
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に切除されていた．
　機能性PNETはインスリノーマによる低血糖やガスト
リノーマによる難治性消化性潰瘍，水様性下痢などといっ
たホルモン過剰症状により発見されることが多いが，非
機能性は特異的症状を起こさず，腫瘍増大による周囲へ
の圧迫や浸潤，肝転移による肝機能障害や黄疸，検診な
どで発見される場合が多い．₂）本症例においても， ₂例
とも特異的症状はなく，肝胆道系酵素上昇や腫瘍の増大，
周囲組織への炎症波及による発熱と疼痛により発見され
た．
　PNETの多くは多血性の充実性腫瘍を呈するのが典型
的であるが，本症例のように内部に嚢胞変性を伴うよう
な非典型的な画像所見を呈するものは，膵癌や嚢胞性膵
腫瘍など他の膵腫瘍との鑑別が困難である．Bordeianou
らの報告によると，嚢胞性PNETはPNET全体のうちの
₁₇%であり，切除された嚢胞性膵腫瘍のうち₅．₄%を占め
る．充実性のPNETと比較すると，嚢胞性PNETは充実性
よりも大きく，症候性で，非機能性の割合が多い．₃）本
症例の ₁症例目においては，腹部造影CTで膵頭部に₉ cm
大の境界明瞭な腫瘍を認め，腫瘍は壁に造影効果を伴い，
内部に液面形成を有する嚢胞変性を伴っていた．術前診
断としては，膵内分泌腫瘍もしくは腺房細胞癌が疑われ
た． ₂ 症例目においては，若年女性に発症した石灰化を
伴う嚢胞性膵腫瘍であり，内部に一部充実性成分を認め
た．第一に嚢胞変性を伴うSPNが疑われたが，膵炎によ
る仮性嚢胞や粘液性嚢胞腺腫，膵内分泌腫瘍も術前には
否定できなかった．
　膵内分泌腫瘍が嚢胞化する機序として，腫瘍径増大に
伴った腫瘍内部の乏血，壊死によるとするものや，もと
もと多血性腫瘍であるため，血管の破綻による腫瘍内出
血が考えられる．₄）切除検体から，本症例では ₁症例目
は壊死と出血の両方を認め， ₂症例目は壊死を認めたこ
とからも，上記の機序により嚢胞化したものと考えられ
る．
　本邦における嚢胞様形態を呈したPNETの報告は，医
学中央雑誌で「膵」「嚢胞」「内分泌腫瘍」をkey wordと
すると₁₉₉₈年～₂₀₁₅年までの期間で₂₄例であった．自験
例の ₂例を合わせた₂₆例をTable. ₂ に示す．平均年齢₅₅．₁
歳，男性₁₀例，女性₁₆例であった．最大腫瘍径の中央値
は ₄ cmであった．NET G ₁ は₁₃例で，最大腫瘍径の中央
値は₃．₂₅cm，G ₂ は ₇ 例で，最大腫瘍径の中央値は ₇ cm，
G ₃ は ₂ 例であり，最大腫瘍径は₅．₃cmと₁₈cmであった．
これらの結果から，比較的腫瘍径が大きい症例が，
WHOgradeが高い可能性が推察された．
　また，嚢胞性PNETの予後について，Adrendtら₂₅）は ₅
年生存率₉₆%，Hamiltonら₂₆）は外科切除後のPNETG ₂ の
₅ 年disease-free survival（以下DFS）は₆₀%， ₅年overall 

survivalは₈₀%と良好な予後が報告されており，切除可能

な嚢胞性PNETであれば充実性と同様に良好な予後が期
待できると考えられる．
　PNETの唯一の根治治療は外科的切除であり，切除す
ることができれば良好な予後が期待されるため，診断さ
れた時点で積極的な切除が望まれる．嚢胞様の形態を呈
するPNETは稀な疾患であり，術前検査からは他の嚢胞
性膵疾患との鑑別が困難なことが多いが，他の疾患との
鑑別を念頭に置きつつ，治療方針を決定していく必要が
ある．
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Abstract

TWO CASES OF NON-FUNCTIONING PANCREATIC  
NEUROENDOCRINE TUMORS WITH PURE CYST

Chisaki Yokoyama ₁ ）, Ryo Takagawa ₁ ）, Yuko Shimada ₁ ）, Takuo Watanabe ₁ ）,  

Kazuhiro Shimada ₁ ）, Hitoshi Murakami ₁ ）, Shouhei Hirakawa ₁ ）, Seiji Hasegawa ₁ ）,  

Takashi Nakayama ₂ ）, Hideyuki Ike ₁ ）, Tadao Fukushima ₁ ）, Toshio Imada ₁ ）

₁ ）Department of Surgery, Saiseikai Yokohamashi Nanbu Hospital 
₂ ）Department of Pathology, Saiseikai Yokohamashi Nanbu Hospital

　We report two cases of non-functioning pancreatic neuroendocrine tumors with pure cyst.
　Case ₁: A ₇₀-year-old woman was found to have a ₉-cm cystic tumor at the head of the pancreas on abdominal CT 
during follow-up for type ₂ diabetes. We suspected pancreatic neuroendocrine tumor or acinar cell carcinoma, and 
performed pancreatoduodenectomy. The resected specimen showed a cystic tumor in the head of the pancreas, ₉ cm 
in size and containing bloody liquid. Immunostaining showed positive results for chromogranin A, synaptophysin, 
CD₅₆ and NSE. MIB-₁ index was ₃.₆%. The diagnosis was non-functioning pancreatic neuroendocrine tumor G₂ 
according to the WHO ₂₀₁₀ classification.
　Case ₂: A ₂₀-year-old woman experienced left-side abdominal pain and fever, and was found to have a ₇-cm cystic 
tumor in the body of the pancreas on abdominal CT. We suspected solid pseudopapillary neoplasm or pancreatic 
pseudocyst, and performed distal pancreatectomy and splenectomy. Immunostaining showed positive results for 
chromogranin A, CD₅₆ and NSE, and weak positive results for synaptophysin. MIB-₁ index was ₄.₆%. Hormone 
tests were normal after surgery, so the diagnosis was G₂ non-functioning pancreatic neuroendocrine tumor according 
to WHO ₂₀₁₀ classification. Because cystic pancreatic neuroendocrine tumor is relatively rare, preoperative 
diagnosis is difficult. As the only curative treatment for pancreatic neuroendocrine tumor, we should not hesitate to 
perform surgery.


