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CASE REPORT

15 歳で発見された高分化胎児型腺癌の 1例
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A Case of Well-differentiated Fetal Adenocarcinoma Diagnosed
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ABSTRACT ━━ Background. Well-differentiated fetal adenocarcinoma (WDFA) is a rare type of malignant lung
tumor resembling fetal lung tissue at 8 to 16 weeks of gestation. Case. A 15-year-old girl had a tumor shadow
pointed out on chest radiography during a physical checkup for admission to high school. Chest computed to-
mography showed a 55×45-mm well-defined solid tumor in the right lower lobe. The tumor was diagnosed as
adenocarcinoma on the basis of a transbronchial biopsy obtained from the right B9 orifice. The preoperative clini-
cal diagnosis was stage IIA (cT2bN0M0). A right middle and lower lobectomy with lymph node dissection was
performed via video-assisted thoracoscopy. The pathological diagnosis was WDFA, stage IIA (pT2bN0M0). Con-

clusion.We report a rare case of WDFA diagnosed in a 15-year-old girl. In order to establish effective therapy, it
is important to accumulate evidence of cases of this rare type of adenocarcinoma.
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要旨━━背景．高分化胎児型腺癌（well-differentiated
fetal adenocarcinoma：WDFA）は胎児肺の腺管に類似
する稀な肺原発悪性腫瘍である．症例．15 歳女性．高
校入学時の健康診断で胸部異常陰影を指摘された．
胸部CTで右肺下葉に境界明瞭な 55×45 mm大の充
実性腫瘤，また気管支鏡検査で右B9入口部に腫瘍性病
変を認め，生検で腺癌と診断された．臨床病期 IIA期

（cT2bN0M0）の診断で胸腔鏡補助下に右中下葉切除およ
びリンパ節郭清を行った．病理診断は，WDFA，病理病
期 IIA期（pT2bN0M0）であった．結論．15 歳で発見さ
れたWDFAの 1例を経験した．稀な腫瘍であり有効な
治療法の確立には症例の蓄積が重要である．
索引用語━━高分化胎児型腺癌，胎児型腺癌，肺芽腫，
若年者肺癌

はじめに

高分化胎児型肺腺癌（well-differentiated fetal adeno-

carcinoma：WDFA）は全肺原発悪性腫瘍の 0.1％と，非
常に稀な悪性腫瘍である．1 平均発症年齢は 30 歳代とさ
れており，10 歳代での発症例の報告は少ない．今回，我々

飯塚病院 1呼吸器内科，2呼吸器外科．
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ouyamaguchi@gmail.com）．
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Figure　1.　Chest radiography showing a 55×50-
mm mass shadow in the right middle and lower 
lung fields.

Figure　2.　Chest computed tomography scan 
showing a well-defined 55×45-mm mass in the 
right lower lobe with a heterogeneous areas.

Figure　3.　FDG-PET image showing marked accumula-
tion in the tumor (SUV max＝11.5).

は 15 歳で発見された 1例を経験したので若干の文献的
考察を加え報告する．

症 例

症例：15 歳，女性．
主訴：胸部異常陰影．
既往歴：特記すべきことなし．
家族歴：特記すべきことなし．
喫煙歴：なし．
現病歴：高校入学時の健康診断の胸部X線で右下肺

野に異常陰影を指摘され，精査目的に当科へ紹介受診と
なった．
初診時現症：身長 158.5 cm，体重 48.9 kg，意識清明，

血圧 110�60 mmHg，脈拍 70�分・整，体温 36.8℃，呼吸
数 16�分，SpO2 99％．心音異常なし．呼吸音正常．表在
リンパ節触知せず．
血液検査所見：血液生化学検査は正常範囲内であっ

た．腫瘍マーカーもCEA 0.8 ng�ml，SCC 1.0 ng�ml，
CYFRA≦1.0 ng�ml，αFP 6.7 ng�ml，HCG＜1.0 mIU�ml
と正常範囲内であった．
画像所見：胸部X線では右下肺野縦隔側に境界明瞭

な 55×50 mmの腫瘤影を認めた（Figure 1）．胸部造影
CTでは右肺下葉 S9・S10肺門側に境界明瞭な 55×45
mmの充実性腫瘤を認め，内部はやや不均一な淡い低吸
収を伴っていた．肺門・縦隔リンパ節の腫大はなかった
（Figure 2）．FDG-PETでは同部位に SUV（max）11.5
の高集積像を認める以外，他の部位に異常集積はなかっ
た（Figure 3）．

気管支鏡所見：右B9を閉塞する結節状の腫瘤を認め
た（Figure 4）．同部の生検で腺癌と診断された．
以上より，右肺下葉原発の肺腺癌，臨床病期 IIA期

（cT2bN0M0）の診断で手術を施行した．
手術所見：胸腔鏡補助下に 10 cmの側方切開，第 4

肋間開胸を行った．腫瘍は下肺静脈心嚢流入部近くまで
進展していたが，心嚢外で血管処理は可能であった．中
下葉間リンパ節（＃11i）の腫大を認めたため，完全切除
を目的として右中下葉切除と第 2a-2 群までの縦隔・肺
門リンパ節郭清を行った．
肉眼標本所見：右下葉に 55×45 mm大の境界明瞭な

白色充実性腫瘍を認めた．腫瘍内部に壊死・出血は認め
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Figure　4.　Bronchoscopic findings showing the tu-
mor obstructing the right B9 orifice.

Figure　5.　Resected specimen showing a well-defined 
55×45-mm solid tumor in the right lower lobe.

なかった（Figure 5）．
病理組織所見：弱拡大像では，乳頭状を示す高円柱上

皮が複雑に分岐，腺管を形成し，境界明瞭な圧排性増殖
を呈していた（Figure 6a）．強拡大像では，明るい細胞質
を特徴とする円柱状細胞を認めた．円柱状細胞内部には
核上および核下空胞を認め，同部位は PAS染色陽性であ
り，グリコーゲン貯留が示唆された（Figure 6b）．また，
異型腺管および連続するmorule（桑実胚）形成を認めた
（Figure 6c）．免疫染色ではmorule 内に synaptophysin，
NCAM（CD56）が陽性を示す部位を認め，神経内分泌へ
の分化が示唆された．EVG染色では脈管侵襲を認めた
（Figure 6d）．以上の所見からWDFAと診断した．リン
パ節転移は認めず，病理病期 IIA期（pT2bN0M0）であっ
た．
術後経過：術後経過は良好で，術後 7日目に退院

となった．術後補助化学療法として cisplatin および
etoposide の併用療法を計 4コース施行した．術後 8ヶ月
現在，再発は認めていない．

考 察

肺の胎児型腺癌は，胎児肺の腺管に類似した構造を基
本的な病理組織像とする稀な肺腫瘍である．1952 年に
Barnard が組織学的に胎児肺に類似する肺腫瘍を“em-
bryoma of lung”と し て最初に報告 し，2 1961 年 に
Spencer が腎の nephroblastoma との発生学的な類似点
より“pulmonary blastoma（PB）”と命名した．3 1982
年に Kradin らが肉腫成分を伴わない PBを pulmonary
endodermal tumor resembling fetal lung（PET）として報
告，4 さらに 1991 年に Koss らは PBのうち肉腫成分を

伴うものを biphasic pulmonary blastoma（BPB），PET
をwell-differentiated fetal adenocarcinoma（WDFA）と
して両者を区別した．BPBが 5年生存率 30％と予後不
良であるのに比べ，WDFAは 5年生存率 80％と比較的
予後良好な肺悪性腫瘍としている．5 しかし，症例が蓄積
されるに従い，過去に PETあるいはWDFAとして報告
された症例の中には，臨床像が異なり低悪性度のものと
高悪性度のものがあることが指摘されてきた．1998 年に
Nakatani らは予後の良好な群を low-grade fetal adeno-
carcinoma（L-FLAC），PETに類似するが予後の悪い群
を high-grade fetal adenocarcinoma（H-FLAC）と分類
し，WDFAは L-FLACに相当するとしている．6

このようにWDFAの病理組織分類には歴史的変遷が
みられ，WHOの分類でも腺癌の特殊型として 1999 年に
は分類されていたが，2004 年には高悪性度と考えられる
H-FLACも含めて fetal adenocarcinoma として腺癌の特
殊型に分類されている．7

L-FLAC�WDFAは肉眼的には境界明瞭な円形腫瘤
で，分葉状の形態もみられる白～黄白色充実性腫瘤であ
り，壊死は稀である．5,8 組織像は胎児期の気道上皮に類
似しており，細胞質がグリコーゲンに富み淡明な円柱状
細胞からなる，複雑に分枝する乳頭腺管構造が基本であ
る．6

L-FLAC�WDFAの組織学的な特徴的所見はmorule
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Figure　6.　Histological findings showing: (a) complex neoplastic glandular structures (HE stain, ×12.5), (b) columnar 
epithelium with clear cytoplasm including subnuclear and supranuclear vacuoles (HE stain, ×200), (c) the nodules 
consisted of small solid nests of tumor cells (HE stain, ×100), and (d) vascular invasion of the tumor cells (EVG stain, 
×100).

形成であり，H-FLACではmorule 形成はみられない．ま
た L-FLAC�WDFAと H-FLACの鑑別においては β-
catenin が有用なマーカーである．9 免疫組織染色では，
β-catenin は L-FLAC�WDFAでは核・細胞質発現優位，
H-FLACでは細胞膜発現優位の染色パターンを示す．ま
た L-FLAC�WDFAでは β-catenin 遺伝子変異がしばし
ばみられ，L-FLAC�WDFAに特徴的なmorule 形成は β-
catenin が関与するWnt シグナル伝達系の亢進と密接に
関係することが示されている．9

Sato らはWDFAの本邦報告 25 例を検討している．8

平均年齢は 37 歳（19～62 歳），男女比は 2：3（男性 10
例，女性 15 例），腫瘍径は平均 3.5 cm（1.4～12 cm），76％
が健康診断の胸部X線異常が診断契機であった．またリ
ンパ節転移は肺門リンパ節のみに 2�24 例（8％）に認め
られた．予後をみると平均観察期間 36 ヶ月（5～120 ヶ
月）で，再発は 3�20 例（15％）に認め，死亡（原病死）

は 2�23 例（9％）と報告されており，比較的予後は良好
である．WDFAの発症年齢は比較的若年であるが，本症
例のような 15 歳での発症は極めて稀であり，DiFurio
らは 20 歳以下のWDFAは，世界で 8例の報告があるの
みとしている．10

稀な腫瘍であることから，治療に関しては手術療法が
第一選択であるということ以外は，確立された治療法は
存在しない．進行例に対する化学療法や手術後の補助化
学療法は有効ではないとする報告も多いが，11,12 Cutler
らは肺芽腫の非完全切除後に放射線照射と cisplatin お
よび etoposide の併用療法を行い有効であった症例を報
告している．13 本症例では 15 歳と若年ではあったが，病
理病期 IIA期であったこと，静脈侵襲を認めたこと，病
理組織学的に神経内分泌への分化が示唆されたことか
ら，インフォームドコンセントを得た上で，通常の小細
胞肺癌に準じCutler らと同レジメンによる術後補助化
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学療法を行った．

結 語

15 歳で発見された稀な肺原発悪性腫瘍であるWDFA
の 1例を経験した．稀な腫瘍であり，有効な治療法の確
立には，症例の蓄積が重要である．
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