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格  言

家族性大腸癌は 1913年 Watthinに よる痛多発家系の

報告
め以来 Familiares COlonkarzinomりなどいくつかの

呼称のもとに報告されており, 近年は Lynchら によつ

て CanCer famuy syndromeと ぃぅ名称で論じられてい

る
3)‐け.著 者らは最近この概念に合致する大腸癌多発家

系を経験したので報告するとともに,本 邦報告大腸痛多

発家系症例を文献的に収集し,家 族性大腸癌の臨床像に

ついて考察を加える。

症  例

54歳,女 性.主 訴は下痢,血 便.S状 結腸癌にて結腸

部分切除術施行.肉 眼的には I型 ,2.5x2.5cm.組 織学

的には高分化腺癌 で深達度はmで ぁった (写真 1)。 こ

の症例は7年 前の47歳時,直 陽 (Rs)癌 にて直腸前方切

除術を受けた。 I型 ,1・5×1.5cm)高 分化腺癌で深達度

はmで あった。この時の来院動機は血便および家系内大

腸癌多発を気にしての精査希望であつた。この症例は異

時性重複大腸癌と判断された。

この症例を発端者として,大 腸癌が家系内に多発して

いるため家系調査が実施され,発 端者をとり囲み2世 代

にわたる6名 の大腸癌患者が確認された (図1).こ の

家系にみられた大腸痛7症 例を表 1に示した,平 均発症

年齢は47.6歳と若年性の傾向がみられ,発 生部位につい

ては横行結腸までの近位側大腸に7例 中5例 が発生 して

おり,組 織伴的には全て腺癌であつた.ま たいずれにも

ポリポージスの所見は認められなかつた (表1).

考  察

腫瘍と遺伝性の問題については家族性大腸ポリポージ

写真 1 発 端者,54歳 時 の S状 結腸癌 の摘出標本

(上)と 組織像 (HE loo倍)(下 )

ス,Cardner症候群など以前から論じられ,そ の遺伝形

式も明らかにされてきた。また近年では胃癌
り
,乳 痛

り
,

甲状腺癌
り
などの悪性腫瘍の家族発生の問題が注目され

つつあり, 遺伝形式は未だ 明確ではないものの, 複合
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手大陽痛取扱い規約による組織学的進行程度

図 l N家 系とスクリーニングの現況
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遺伝子による常染色体優性遺伝と推定されている,大 腸

癌についてみると, ポ リポージスの癌化する P01ypotic

tyPCと は異なる, S01itary cancerヵヽ家系内に多発する

nontp01ypotic typeの家族性大腸癌があり, 著者らが文

献的に集計し得たものではWarthinの報告以来37家系の

報告に接し得るにすぎない1)‐Dり` 31)。
その後 Lynchら

ヤまWatthinの家系を追跡しさらに6家系の癌多発家系

をまとめて Cancer family syndromeの概念を提唱する

に至りめ
~め

, その Criteriaとして, 1)家 系内の腺癌

(特に近位側大腸癌と子官癌)の 多発,分  若 年発症,

表 l N家 系における大腸癌症例

個人番号 年 齢 性 発生部位 進行期中
手  術 組織診 転  帰

I - 1 64演長 6 横行結陽 V 結腸部分切除術 腺 鷹
癌 死

(術後4カ月)

I l l - 1 37病霊 ♀ 上行結腸 V 右半結腸切除術 粘 液  鷹
癌 死

(術後 1年 2カ月)

Ill-2 49歳 ♀ 横行結腸 I V 結陽部分切除術 腺 癌
癌 死

(術後7カ月)

５
者

一
端

Ⅲ
発

47歳
7年後
54黄長

早

醜   (Rst) I 直陽前方切除術 高分化腺癌 健 在
(術後 1年 6カ月)S状 結陽 I 精陽部分切除術 高分化腺癌

lll-6 47歳 6 上行結陽 lll 右半結陽切除術 中分化腺薦 死第
題
篠

lll-7 35歳 ♀ 盲  陽 Ⅳ 右半結陽切除術 腺 癌
癌 死

(術後 1年 1カ月)
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3)高 頻度の重複悪性腫瘍の存在,4)常 染色体優性遺

伝の4項 をあげている
2ゆ.Lynchら は第 1項で大腸癌

と子官癌に注目しているがその両者の関連性は未だ不明

である。 しかし本邦では 胃癌が大腸痛に比べはるかに

高頻度であり, したがって本邦における Cancer family

syndrOmeの報告には 胃癌家系の報告
3り3め

などが含まれ

ている。その中でLynchらのいうCriteriaにょく合致す

る本邦報告の大腸癌多発5家系を文献的に収集し2ケ3り
,

著者らの家系を合めてその臨床的特徴 を 明らかにすべ

く, 教室経験大腸癌症例 と対比しつつ考察を加えてみ
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齢,性 ,発 生部位について検討してみると対照の大腸癌

117例と有意差はなく, 家族歴はあつても家族性大腸癌

とは明らかに異なるものであつた。 したがって著者らが

経験した家系は,単 なる偶然性の発症によるものと解析

するにはあまりにも際立つており,同 様の家系が同地域

に存在しないこと,家 系構成員が各々異なつた社会環境

で生活していることを考慮すれば,大 腸癌の家族性発生

は偶然性および環境因子によるものよりも遺伝的因子,

とくに同胞発生が多く性差に有意差を認めないことから

常染色体優性遺伝が示唆されるものである.

さて, 家族性大腸癌が大陽癌 の家系内多発を特徴と

し, しかも若年性であることを考慮すれば,前 述した臨

床的特徴を Chnical markerとして少しでも家族性の疑

いが持たれる大腸癌患者の家族に対しては大腸癌のより

早期の発見に意を向けるべきであることは言うまでもな

い。このような観点から著者らはより有効な bi010gical

markerを設定すべく,少 数例ではあるが染色体,HLA,

CEAの 検討を行つた (図1).し かし従来これらのma―

rkerと大腸癌の遺伝,家 族性との関連性を示唆する報告

もあるが
3D3ゆ‐3つ

, 著者らの家系においては特異的な関

連性は見出し難く,こ れら biOlogical markerについて

は今後検討を要する問題である。
一方,家 族性大腸癌の臨床的意義については,本 疾患

と診断することは家系構成員に対して経時的なスクリー

ニングを実施する必要性を示唆するものであり,さ らに

は大腸癌の早期発見,早 期治療を可能ならしめるもので

あり,こ の点にその意義を見出し得るものである.

結  論

1.nOn‐polypotic typeの大腸癌多発家系が存在し,

これを著者らは家族性大腸痛と呼んでおり,Lynchら の

いう CanCer family syndromeの概念にも合致するもの

である。

2。 その特徴は次のようである。

i)大 腸癌が家系内に多発する。 (ただし大腸ポリポ

ージスは含めない。)

il)若年発症の傾向がある.

lit)近位側大腸に多い。

iV)重複癌が高頻度で存在する。

V)常 染色体優性遺伝を疑わせる。

3.以 上のような特徴を Clinical markerとして家系

構成員に対し一般的な経時的スクリーニングをする必要

がある.こ れにより大腸癌の早期発見,早 期治療が可能

となる.
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( まず本邦報告 6家 系の家族性大腸癌40例と,対 照 とし

て1971年～1980年の 教室における大腸癌125例のうち大

陽癌の家族歴のある8例 を除いた117例 とについて検討

した。発症年齢については対照の大腸癌では平均58.6歳

で50～60歳代にピークがあ り,49歳以下は117例中28例,

23.9%で あるのに対 し,家 族性大腸癌では平均47.4歳で

49歳以下は33例中21例,63.6%と 明らかに若年発症の傾

向にあることが認められた.し かし性差については有意

差はなかつた。発生部位については対照ではS状結腸,

直腸が117例中89例, 76.1%と 圧倒的に多く盲腸から横

行結腸までの近位側大腸は22例,18.8%を 占めるにすぎ

ない。これに対し家族性大腸癌では近位側大腸が40例中

23例,57.5%と 対照に比べ明らかに近位側大腸に好発し

ている (図2).

また対照とした大腸癌では他臓器との重複癌を 1例認

めたのみであつたのに対し,家 族性大腸癌40例のなかに

は7例 の重複大腸癌を含んでおりその頻度の高いことを

うかがわせる.

次に家族発生の問題について考察を加える.1971年～

1980年の教室における大腸癌125例のうち大腸癌の家族

歴があるものは8例 ,6.4%で あり, その7例 までが症

例を含めて2名 のみであつた。 これら8例 について年

”れ中
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4. bi。logical markerとしては,HLA,CEAな どの

報告 もあるが今後 さらに検討を要する。

本論文の要旨は第17回日本消化器外科学会総会 (長崎

1981年)で 報告 した な お症911の追跡調査,家 族の呼び

出し調査で御協力いた だ ヽヽ た 本学第 2内 科栗原陽一先

生,五 十嵐勤先生,粕 川礼司先生、公立刈田病院外科伊

勢重男先生,教 室の六角玄一先生に感謝する.
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