
【解　答】

1．膵神経内分泌腫瘍の多発，多
発内分泌腫瘍症 1型

2．膵全摘術

解説：
　腹部造影 CT で，膵に 1～4cm 大の囊胞性病変
を多発して認める．囊胞性病変の辺縁には造影効
果をともなう充実性部分を認め，多血性で囊胞化
をきたす腫瘍として膵神経内分泌腫瘍（pancre-
atic neuroendocrine neoplasm；PNEN）が疑われ
る．
　追加で行った検査の結果を示す（Figure 2）．
MRCP で膵囊胞性病変の多発を認めた．EUS では
いずれの膵病変も囊胞と充実性部分の混在した低
エコー性腫瘤として認められた．ソマトスタチン
受容体シンチグラフィでは膵病変に一致して異常
集積を認め，PNEN が疑われた．EUS-FNA を病
変の充実性部分から行い，PNEN の組織診断が得
られた．臨床的に膵ホルモンの異常な過剰分泌は

なく，非機能性 PNEN の多発と診断した．また，
膵腫瘤が多発していること，intact-PTH が高値で
副甲状腺機能亢進症が示唆されたことから，多発
内分泌腫瘍症 1 型（multiple endocrine neoplasm 
type 1；MEN1）が疑われた．
　MEN1 に合併した PNEN に対しては，できるだ
け膵を温存する術式が推奨されるが1），本症例では
膵頭部から尾部の膵全体にかけて径 1～4cm 大の
腫瘤を多数認めて膵を温存する術式の適応が困難
と判断し，膵全摘術を行った．摘出標本の組織所
見では（Figure 3，4），膵頭部から順に，45mm，
12mm，12mm，17mm，32mm，14mm の，10mm
以上のPNENを計6病変認め，いずれもG1であっ
た．
　囊胞と充実性部分の混在する膵囊胞性病変の鑑
別では，囊胞化をともなうPNENのほかに，IPMN

（intraductal papillary mucinous neoplasm），
MCN（mucinous cystic neoplasm），SPN（solid 
pseudopapillary neoplasm），腺房細胞癌，未分化
癌，膵癌に合併する病変近傍の貯留囊胞・仮性囊
胞を治療適応の疾患として念頭におく必要があ
り2）3），それぞれの疾患の好発年齢，性差，好発部

Figure　2.　a：MRCP，b：EUS，c・d：ソマトスタチン受容体シンチグラフィ．
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位，囊胞の形態（多房性か単房性か），被膜の厚
さ，膵管との交通の有無などの特徴を考慮して鑑
別を行う．多発する膵囊胞性病変では，IPMN の
分枝型が高齢者に好発し多発することが多く2），ま
た MEN1 に合併する PNEN は多発しやすい1）.
　囊胞化をともなう PNEN では，囊胞が主体の病
変は鑑別が難しいが，囊胞の辺縁に早期濃染をと
もなう充実性部分を認めることが特徴的である3）．
診断には，ソマトスタチン受容体シンチグラフィ
が囊胞性 PNEN にも有用で4），また充実性部分を
標的とした EUS-FNA も有用である．
　囊胞性 PNEN は充実性 PNEN と異なる特徴を

有する可能性が指摘され，近年注目されている．
PNEN の 10～30% が 囊 胞 性 PNEN と 報 告 さ
れ4）～9），囊胞化の機序は出血や壊死が考察されてい
るが詳細は明らかではない．囊胞性 PNEN は充実
性 PNEN との比較では G1 が多く，悪性度が低い
可能性があることが複数の研究で報告されてお
り，その取扱いと最適な治療戦略について，今後
の研究が期待される7）～9）.
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Figure　3.　摘出標本所見．

Figure　4.　病理組織所見．
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