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気管・気管支に発生した腺様囊胞癌切除例の臨床病理学的検討

清水淳三1・小田 誠2・松本 勲2・荒能義彦1・
石川紀彦1・斎藤健一郎1・湊 宏3

要旨━━目的．気管・気管支原発の腺様囊胞癌（ACC）手術症例につき検討した．対象と方法．切除標本でACC
と病理診断された 5例を対象とした．年齢は 37～67（平均 50.8）歳，全例女性であった．発生部位は中枢：4，末梢：
1例であった．リンパ節転移はN2：1，N1：1，N0：3 例で，病理病期は IA：1，IIB：2，IIIB：2 例であった．術式は
肺全摘：2，葉切：2，気管分岐部切除：1例で，気管・気管支形成術を 3例に施行した．結果．N2 例は袖状右肺全摘術
後 15 ヶ月で遠隔転移により死亡した．N1例は袖状右中葉切除術後 9年 6ヶ月で局所再発し，残存右肺全摘術を施行，
さらに 4年 10 ヶ月健在である．N0例 3例のうち末梢発生の 1例は左上葉切除術後 7年 11 ヶ月で他病死した．他のN0
例は切除断端陽性例で，1例は気管分岐部切除・二連銃型再建術後に放射線療法を施行し 12 年健在，もう 1例は左肺全
摘術後に放射線療法を施行し 10 ヶ月健在である．結論．ACCは一般的には slow growing であり，転移することはま
れだが気管支壁に沿って進展するために根治切除が困難な症例も少なくない．手術では気管・気管支形成術が必要と
される症例も多い．断端陰性例に対する術後放射線療法については未だ controversial な問題である．（肺癌．2008;48:
261-265）
索引用語━━腺様囊胞癌，気管・気管支原発，気管支形成術，術後放射線療法

Clinicopathologic Study of Surgically Treated Cases
of Tracheobronchial Adenoid Cystic Carcinoma
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ABSTRACT━━ Objective.We conducted a clinicopathologic study of surgically treated cases of tracheobronchial ade-
noid cystic carcinoma（ACC）.Materials and Methods. Of the 1,909 patients with lung cancer who underwent resection
in our hospital and associated institutes during the 28-year period between 1980 and 2007, five（0.3％）were pathologi-
cally diagnosed as ACC of the trachea, bronchus and lung. All 5 patients were women aged from 37 to 67 years, with
an average age of 50.8 years. Four tumors were located in the larger airways（one in the carina, one in the right main
bronchus, one in the left main bronchus, one in the middle lobe bronchus）and one tumor was located in the peripheral
lung of left S4b. The following operations were done: bronchoplastic procedures in 3（carinal resection with double-
barreled carinoplasty in 1, sleeve right pneumonectomy in 1, sleeve middle lobectomy in 1）, left pneumonectomy in 1,
and left upper lobectomy in 1. Results. Three of 5 patients have survived for 172, 144, and 10 months after surgery, re-
spectively, but 2 of the patients died 15 and 95 months after surgery, respectively（The cause of death of one patient
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Table 1. Characteristics of Patients with Adenoid Cystic Carcinoma（n=5）

37-67（average 50.8）Age（years）
5Female0MaleGender
4Larger airwayLocation

1Carina
1Right main bronchus
1Left main bronchus
1Middle lobe bronchus

1Periphery
1IAPathological stage
2I IB
2I I IB
3Bronchoplasty Operative procedure

1Double-barreled carinoplasty
1Sleeve right pneumonectomy
1Sleeve right middle lobectomy

1Pneumonectomy 
1Lobectomy 

はじめに

気管・気管支原発の腺様囊胞癌（adenoid cystic carci-
noma：以下ACCと略）は気管支腺由来の低悪性度癌と
分類されており，比較的まれな疾患である．ACCの発育
は緩徐であるが，浸潤が壁内壁外へ広範囲に及ぶ症例も
あり，手術に際しては気管・気管支の適切な切除範囲が
問題となり，また補助療法として放射線治療の併用が要
求されることが多い．病理組織学的および発生部位にお
いて特殊な性格をもつ本腫瘍に関して，当院および関連
施設で手術した症例について検討し，若干の知見を得た
ので報告する．

対象と方法

1980 年より 2007 年 12 月までに当院および関連施設
において手術された肺癌症例 1,909 例のうち，病理組織
学的にACCと診断された 5例（0.3％）を対象とした．年
齢は 37～67（平均 50.8）歳で， 性別は全例女性であった．
発生部位は，気管から区域支までの中枢発生が 4例，亜

区域支以下の末梢発生が 1例であった．リンパ節転移は
N2が 1例，N1が 1例，N0が 3例であり，最終的な病理
病期は IA期 1例，IIB 期 2 例，IIIB 期 2 例となった．術
式については肺全摘 2例，肺葉切除 2例，気管分岐部切
除 1例で，気管・気管支形成術が 3例に施行された（Ta-
ble 1）．

結 果

術後成績は袖状右肺全摘を施行したN2例が遠隔転移
（皮膚，乳腺，肺転移）により術後 1年 3ヶ月で死亡した．
N1例では袖状右肺中葉切除術後 9年 6ヶ月で局所再発
したため，残存右肺全摘術を施行しさらに 4年 10 ヶ月生
存している．N0例の 3例のうち，末梢発生の 1例が左肺
上葉切除術後 7年 11 ヶ月で他病（大腸癌）死した．他の
N0の 2例は切除断端陽性の症例で，1例は気管分岐部の
ACCに対し肺切除を伴わない気管分岐部切除の後，二連
銃型に再建，術後に放射線療法が追加され 12 年健在，も
う 1例は左主気管支発生のACCに対し左肺全摘術を施
行し，術後に放射線療法が追加され 10 ヶ月健在である

was distant metastases to the skin, breast, and lung, and that of the other patient was colon cancer）. Conclusion. For
local treatment for ACC of the major airway, the best method is considered to be sleeve resection of the trachea or
bronchus in an area where airway reconstruction may not be disturbed and to add postoperative irradiation when
there is residual carcinoma at the stump. However, it seems controversial to recommend adjuvant radiotherapy in all
patients undergoing resection.（JJLC. 2008;48:261-265）
KEY WORDS━━Adenoid cystic carcinoma, Tracheobronchial origin, Bronchoplastic procedure, Postoperative radio-
therapy
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Table 2. Clinical Course and Prognosis of Patients with Adenoid Cystic Carcinoma（n=5）

Result（months）Operative procedurepTNMLocation of the tumorAge/Sex
（years）

Case 
no．

Alive（114）Sleeve rt. middle lob.T2N1M0Rt. middle br.54/F1
Alive（58）Completion pneumo.Local recurrence
Died from colon cancer（95）Lt. upper lob.T1N0M0Lt. S4b67/F2
Alive（144）Double-barreled

carinoplasty
T4N0M0Carina42/F3

Died of disease（15）Sleeve rt. pneumo.T4N2M0Rt. main br.37/F4
Alive（10）Lt. pneumo.T3N0M0Lt. main br.54/F5

F, female; Rt., right; Lt., left; br., bronchus; lob., lobectomy; pneumo., pneumonectomy．

Figure 1. A diagram of operative procedures of 5 patients 
with tracheobronchial adenoid cystic carcinoma.

（Table 2）．
次に各症例の概略を示す（Figure 1）．
症例 1は 54 歳女性で，右中葉支原発のACCに対し袖

状中葉切除術を施行，9年 6ヶ月後に残存右肺に再発を
認めた．他に遠隔転移を認めないため，再手術を施行し
た．再発巣は S6 に存在し，肺門部リンパ節転移が肺動脈
に浸潤していたため，残存右肺全摘術となった．患者は
初回手術より 14 年 4 ヶ月（再手術より 4年 10 ヶ月）を
経過し健在である．
症例 2は 67 歳女性で，5症例中唯一の肺野型のACC

である．左肺上葉の coin lesion に対し，左肺上葉切除術
を施行し，ACCと病理診断された．肉眼的には腫瘤と太
い気管支との間には明確な関連性は見られなかったが，
組織像において腫瘤の辺縁部に軟骨を欠く細気管支が存
在したことから，5ないし 6次分岐の細気管支より発生
したものと推定された．術後 7年 11 ヶ月に大腸癌で死亡
した．
症例 3は 42 歳女性で，咳嗽を主訴に当科に紹介され

た．気管支鏡とCTスキャンで気管分岐部に 10×10 mm
大のACCを認めた（Figure 2）．手術は肺切除を伴わない
気管分岐部切除・二連銃型再建を施行した（Figure 3）．
永久標本の病理検査で右主気管支の切離断端陽性と診断
されたため，術後に 50 Gy の放射線照射を追加し，12
年健在である．
症例 4は 37 歳女性で，右主気管支発生のACCの症例

である．腫瘤は右主幹を中心に，その内腔をほぼ閉塞す
る形で増生し，主気管支周囲の肺門リンパ節や気管分岐
部リンパ節も大きく腫脹し，壁内壁外浸潤型であった．
en bloc で切除するために，袖状右肺全摘術を施行した
が，術後 1年 3ヶ月で，皮膚，乳腺，左肺転移を認め癌
死した．
症例 5は 54 歳女性で，左主気管支発生のACCの症例

である．腫瘤は左主気管支の内腔をほぼ閉塞し，腫瘤よ
り末梢に気管支鏡の挿入は不可であった．左肺全摘術を
施行したが，腫瘍は気管支壁内から外方に浸潤しており，
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Figure 2. Bronchoscopy on admission revealed the pres
ence of a tumor at the carina measuring 10×10 mm（Case 3）. Figure 3. Bronchoscopy 24 months after surgery showed 

double-barreled carinoplasty with smooth and patent bilat-
eral orifices（Case 3）.

永久標本の病理診断で気管周囲の剝離部の一部と左主気
管支切離断端が陽性と診断され，術後に 50 Gy の放射線
照射を追加した．術後 10 ヶ月健在である．

考 察

上部気道の原発性腫瘍は比較的まれな疾患であり，そ
の出現頻度は 100,000 人に 0.2 人以下�年と低く，剖検例
でも 15,000 例に 1例の割合でしか見られないとされて
いる．1 気管腫瘍の中では扁平上皮癌が最も多く，ACC
はその次に多い組織型である．2 性別に関しては，Clough
ら3 は男性 4例に対し女性 9例，Albers ら4 は男性 5例
に対し女性 9例，Prommegger ら5 は男性 9例に対し女
性 7例のACC症例を報告しており，他の組織型の肺癌
と異なり男性優位ではないと言える．われわれの症例も
5例全例が女性であった．
腫瘍の進展様式から切除の対象となる気管腫瘍として

はACCが最も多いとされている．6,7 このようにACC
は気管から葉気管支までの比較的太い気管支に発生する
ことが多く，近年の気管・気管支形成術の技術的進歩と
相まって，積極的に手術されるようになり，その報告例
が増加してきた．1 しかし，気管の広範囲切除とその再建
には自ずから限界があり，発見時に既に気管の長軸方向
への病巣の広がりが高度で，根治的な気管の切除・再建
が困難なことも少なくない．気管原発ACCの特徴とし
て，肉眼的または触診上腫瘍を認める部位から上下とも
1 cm離して気管を切断しても，断端陽性となる症例も存
在する．このような症例に対しては，術後の放射線治療
は必須と思われる．Toronto Group の報告1 でも術後の
adjuvant radiotherapy は生存率によい結果をもたらし
ていると報告している．このようにACCには放射線感
受性があるという生物学的特性を有することから，

Sayar ら8 は術後に病理学的切離断端が陽性とされて
も，ACCに限っては臨床的にはあまり重要な問題ではな
いとまで述べている．
一方，Toronto Group1 や Boston Group9 は気管・気

管支のACCに対しては癌遺残の有無にかかわらず術後
の放射線治療をルーチンに追加するべきであると強く主
張している．何故なら，断端陰性ということで放射線治
療を追加しなかった症例の中に最長で 18 年後に局所再
発が出現した例があったというGrillo 自身の経験から，
1984 年以後は癌遺残の有無にかかわらず術後は全例に
放射線治療を追加し，局所制御率を上げようとするねら
いからの主張である．しかし術後に放射線治療を追加す
ることで，どれくらい局所制御率が上がったかという具
体的な数値は報告されていない．これに対し，Regnard
ら10 は 64 例のACCの解析から断端陰性例では術後放
射線治療を行っても長期生存率に有意差はなかったと述
べており，ACCの切除症例全例に放射線治療を追加する
という件は controversial な問題であると思われる．
ACCに対する治療法の第一選択は，外科的に腫瘍を完

全切除することであるが，ACCは気道の長軸方向に進展
するという特性を有しており，術前評価を超えて切除限
界以上に癌細胞が浸潤している症例が多いことも事実で
ある．したがって，手術では多くの症例で気管・気管支
形成術が必要とされ，われわれの症例においても気管分
岐部切除・二連銃型再建術（症例 3）や袖状右肺全摘術
（症例 4）などの極めて高度のテクニックを必要とする術
式が施行された．このことからACCの手術は習熟した
呼吸器外科医が施行すべきであると考えている．
一方，ACCには症例 2の如く末梢肺組織に発生する症
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例も存在し，少数の報告例がある．11 末梢肺組織発生の
ACCが少ない理由としては，腺細胞の分布と密接に関連
していると思われる．気管支腺の構造は，第 5次気管支
以降は末梢型となり分布密度も低下し，6次気管支では
中枢側気管支の 11.3％と低下し，7次気管支以降ではほ
とんどなくなるとされている．このことがACCの末梢
発生が少ない理由と考えられる．12 末梢発生ACCは気
管支形成術の手技を駆使することなく比較的容易に完全
切除が可能である場合が多いため，良好な予後が期待で
きると思われる．しかし，末梢発生ACCの一部の症例に
は巨大な腫瘍径，急速な発育，局所浸潤的特性を有した
症例も存在するので，慎重な経過観察が必要と思われ
る．13

化学療法に関しては，明らかに有効とされる薬剤につ
いての報告はないが，われわれの症例 4では遠隔転移が
認められたことから，進行症例に対しては化学療法が不
可欠と考え，cisplatin（CDDP）を base とした多剤化学
療法を術後に施行している．最近，Suemitsu ら14 は気管
原発ACCで切除後の縦隔・肺門リンパ節再発および肺
内転移症例に対し，uracil-tegafur（UFT），CDDPと放射
線治療による chemoradiotherapy が有効で長期生存が
得られた症例を報告した．今後検討していきたい regi-
men であると考えている．
気管・気管支原発のACCは晩期になって局所再発や

遠隔転移を起こす症例も多いとされている．5 したがっ
て治療の根治性の評価については 5年生存率ではなく，
さらに長期間の観察が必要であり，10 年生存率で評価す
るのが妥当であると思われる．すなわちACCは一般的
には slow growing であり，転移することはまれで，気管
支壁に沿って広範に進展する症例が多いと言える．

おわりに

ACCは slow growing tumor と呼ぶのがふさわしいと
考える．断端陽性例には術後放射線療法を追加して長期
生存を得る症例も多い．多くの症例で気管・気管支形成
術が必要とされ，中には気管分岐部切除などのリスクの
高い手術が必要となる症例もあり，手術には高度のテク
ニックが要求される．
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