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Primary signet ring cell carcinoma is a rare subtype of lung adenocarcinoma， but it is extremely 

invasive and has a poor prognosis. Diagnosis mainly requires immunohistochemical analysis of 

tissue biopsies and genetic mutations. It is important to exclude metastatic signet ring cell car-

cinoma from other organs. We describe a case of primary signet ring cell carcinoma of the lung 

with pleural dissemination， together with a review of the literature. 
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ケースの説明

症例は， 55歳女性 呼吸障害を主訴に来院した

胸部CTを施行したところ，左肺下葉に結節性病変が

見られ，左胸腔に胸水の貯留が認められた胸水穿

刺を行い，胸水のセルブロックを作製し病理診断を

行った (Fig.1.) 標本内には，多量のPAS陽性の癌

細胞が見られ，その多くは印鑑細胞様形態を示し，細

胞接着に乏しい孤在性パターンを示している. 一部に

数個の癌細胞からなる乳頭状構造が認められた Fig. 

2.に示すように，免疫染色では TTFlびまん性陽性，

EMAびまん性陽性， MUC5AC少数の癌細胞に陽性，
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Fig. 1. Morphology of signet ring cell carcinoma 
in the pleural e旺USlQn

Carcinoma cells showed a round shape with 

PAS-positive mucin of signet ring morphology 

HE. hematoxylin and eosin; P AS periodic acid-

Schiff. Scale bar. 50μm 

Fig. 2. Immu口ohistochemicalstudy of the 

carcinoma cells 

The carcinoma cells showed positive 

immunoreactivity for TTFl and EMA. A few 

carcinoma cells were positive for MUC5AC. 

In contrast. the carcinoma cells were negative 

for CK20. TTFl， thyroid transcription factor-l; 

EMA， epithelial membrane antigen; MUC， 

mucin; CK cytokeratin. Scale bar， 50μm 

および， CK20陰性であった このような所見から，

肺原発性印環細胞癌の胸膜転移と診断された

討 自命

肺原発性印環細胞癌は，しばしば低分化細胞を伴う

肺腺癌のまれなサブタイプであり，肺の全腺癌の約

0.5-1.5%に過ぎない k司 より一般的には，肺の印環細

胞癌は，胃癌，勝脱癌，前立腺癌，結腸癌や乳癌から

の転移病変として見られる M 肺原発性印環細胞癌

は，年齢の中央値は 64歳であり，肺腺全体 (67歳)

よりやや若年である 2/3には喫煙歴が認められた 21

IV期の患者の比率は， 肺原発性印環細胞癌の 49.2%

に対し肺腺がん全体では 36.8%である また， 5年

生存率は非印環細胞癌の 52.7%に対し印環細胞癌では

28.4%であり司'肺原発性印環細胞癌は他の腺癌より

悪性度が高いと考えられる 51 患者は，体重減少，咳，

胸痛，呼吸困難，略血の微妙で非特異的な症状を呈す

ることがあり，生命を脅かすl溶血は肺原発性印環細胞

癌に特徴的とされる 61

すべての癌と同様に 71の確定診断は，病理組織学

的検査と免疫組織化学的染色を伴う組織生検によって

行われる。組織学的には，印環細胞様の細胞は透明な

粘液を満たした細胞質と周辺に圧排された核を有して

いており，細胞接着は低下しているめ肺原発性印環

細胞癌の診断上重要なことは，他臓器癌の転移を否定

し!市原発であることを確認することである.そのため

に免疫染色が有用とされる 肺原発性印環細胞癌の

免疫組織化学的染色プロファイルは， TTFl， CK-7， 

Napsin Aなどの陽'全マーカーと， CK20， p63， 

synaptophysin， CDX2などの陰性マーカーが用いら

れる 7:9川本症例でも， TTFlに陽性， CK20に陰性

であった 特に TTFlの肺腺癌特異性は他臓器癌の

転移を否定する上で有用である 11:121 肺原発性印環細

胞癌のうち 82.4%が TTF-l陽性を示すが， 他の臓器

の印環細胞癌では TTF-l陽性を示すものは見られな

い 41 なお，本症例では PET検査では他の臓器の悪

性腫傷を示唆する異常な蓄積は認められなかった

肺原発性印環細胞癌では， EML4-ALK融合など

のALK遺伝子異常が見られるが， EGFR， KRASや

ROSlの遺伝子変異は認められない 1:131 ALK変異を

有する肺腺癌の細胞診上の特徴は，粘液性 (81.3%)

や出血性 (50%)の背景を示し，癌細胞は，管状乳頭

状または管状飾状 (93.8%)，クラスター形成 (56.3%)

とともに，印環細胞が87.5%に認められる 141 このよ

うに，日市腺癌における印環細胞癌成分は ALK遺伝子

変異を強く示唆する所見である 本症例では， ALK 

遺伝子変異を有するリンパ腫，肉腫や腎細胞癌で発現

を示す EMAが陽性であった 15-181. EML4-ALK遺伝

子転座を有する腫蕩は， ALK阻害剤クリゾチニブが

奏効することがあるため，これらの変異の検出は治療

上重要である叫.肺原発性印環細胞癌には，クリゾチ

ニブ以外にもシスプラチンやドセタキセルなどの化学

療法剤も使用されているが，その予後は依然として不

良である拘.
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