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索引用語 :癌の家族内集積,cancer family syndrome

I.結   言             と より大腸癌家系として報告した11)。その後子宮内膜

癌が家族内に集積する場合,そ の発癌に関しては環   癌 症例を認めたことよりcancer family syndromeと

境要因とともに遺伝的要因の関与が強く示唆され,家   同 定された (図1).

族性大腸ポリポージス1ン)や家族性甲状腺髄様癌りにお   家 系 2(S家 系)

いて癌と遺伝との関連が研究されている。一方これら   発 端者とその父および父方おじに直腸癌を認め,発

以外の癌でも家族内集積の著明な家系が存在   端 者の弟に胃癌を認めた。また母にも直腸癌,母 方お

しり～1い,な かでもcancer famlly syndromeおよびそ   じ にも胃癌が認められた。発端者 (60歳,男 性)は P。

の類似家系516)1 ll-1めの報告は多く,臨 床的にはhigh  HOnl(十 )pm,stage IIIで中分化腺癌であった (図

risk groupの抽出,癌 の早期発見の面で注目されてい   2).

る.                          家 系 3(M家 系)

II.症  例              4人 の同胞のうち発端者を含む2人に大腸癌,長 兄

家族 1(N家 系)                 に 大腸ポリープ,父 に胃癌,母 に子宮癌を認めた。発

7人の同胞のうち発端者を含む5人およびその父に  端 者(52歳,男性)はS状結腸癌 POHOnl(十)pm,stage

大腸癌 (結腸癌)が 認められた。発端者は47歳時直揚  IIIで 高分化腺癌であった (図3).

癌 (POHon(―)m,stage I,高分化腺癌),54歳時S状    家 系 4(K家 系)

結腸癌 (PoHOn(一)m,stage I,高分化腺癌),59歳時    6人 姉妹のうち発端者を含む5人に胃癌が認められ

子宮内膜癌 (Ia期,分 化型腺癌)で それぞれ根治手術   た 。父は肝癌,母 は大腸癌で死亡している。発端者(58

が施行された異時性重複癌症例である。大腸癌の家系  歳 ,女 性)は POHOnl(十)se,stage IIIで高分化型管

内集積数が多く,若 年発症例,重 複癌症例を認めたこ  状 腺癌であった。 この家系は胃癌の集積数が多く,36
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歳という比較的若年症例も認めることより, 胃癌家系

と思われる (図4).

家系 5(T家 系)
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人の同胞のうち発端者を含む3人に胃癌が認めら

両親も胃癌で死亡している。発端者(58齢,男 性)

159(2321)

口 0  宙 忠 者

◎ 多宜宙

/  毎
モ 者

Og_酷卓書体.楚a

図 5 T家 系

はPlHinl(十)se,stage IVで中分化型管状腺癌で

あった (図5)。

家系 6(A家 系)

7人の同胞のうち発端者を含む2人 とその父に胃癌
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図 7 K家 系
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癌とは言い切れない。また家系 6に ついては偶然の所

産である可能性もある。 し かし癌の家族内集積を問題

にすることの臨床的意義は,そ の家系が遺伝的因子を

背景とするか否かを半Jずることではなく,家 系構成員

に対し癌スクリーニングをすることで癌の早期発見,

早期治療を計ることである。したがって教室では家系

6の ように,第 1度近親者 (親,子 ,同 胞)に 発端者

を含めて 2人 以上同種の癌が認められれば,家 系構成

員に対し積極的に癌スクリーニングを実施するように

している。家系 7に ついては,Lynchの criteriaに述

べられている腺癌以外の癌についても家族内集積がみ

られることを示し,臓 器特異性,診 断時年齢などより

食道癌多発家系が疑われる。

家族内集積を示す癌の生物学的マーカーとして

HLA2の 20ゃ cEA2〕 が報告 されているが特異性は低

く,家 系 1で もHLA,CEAお よび染色体の検査がな

されたが特異的所見は認められなかった1'.特 異性の

高い生物学的マーカーについては今後の課題と言える

だろう。

癌の家族内集積の臨床的意義は high risk groupの

抽出であるが,それが特定の家系に限られ,癌スクリー

ニングの範囲を結婚適齢期を合む若年層にまで広げな

ければならないことにおいて,そ の社会的影響を十分

考慮しなければならない。

IV。 結  語

大腸癌家系 3家 系, 胃癌家系 3家 系,食 道癌家系 1

家系を報告し,文 献的考察を加えた.癌 が家族内に集

積してみられた場合,家 系構成員の経時的な癌スク

リーニングを実施し,癌 の早期発見,早 期治療に努め

るべきである。
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癌が認められた。発端者 (75歳,男 性)は aO(mp)nl

(十)MoPlo,stage IIで中分化型扁平上皮癌であった
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IH.考   察

消化器癌の家族内集積については家族性大腸ポリ

ポージスがよく知られているが,ポ リポージスを伴わ

ない形態学的にはごく一般的な大腸癌の家族内集積に

ついては,1913年 Warthin4)が4家系を報告しており,

大腸ポリポージスによる大腸癌の記載1)よりも古い。

その後 Lynchは Warthinの 家系を追跡し, さらに類

似の癌多発家系をまとめてcancer family syndrome

という概念を提唱した'1分.そ の診断基準は,1)家 系

内の腺癌 (とくに結腸癌と子官内膜癌)の多発,2)若

年発症,3)重 複癌の頻度の増加,4)常 染色体優性遺

伝の4項 目をあげている。近年ではこれに類似の家系

が次々に報告されている1。
～19,

これら家族性大腸癌の臨床的特徴像については先に

著者らが家系 1を含め本邦報告例
10～2いを集計して報

告し11),Lynchと同様の結果を得た。しかし個々の大

腸癌についてみると肉眼的にも病理組織学的にも特果

性は認められていない。このことも家族性大腸癌の特

徴のひとつと言ってよいのかもしれない。

さて本邦においては悪性腫瘍のなかでは胃癌が最も

多いことは言うまでもない。したがって消化器癌多発

家系のなかには胃痛家系の報告も多いの2D2分。これらの

臨床的特徴は家族性大腸癌におけるのと同様,若 年発

症,重 複癌の存在などである。しかし発生部位的物徴

についてはいまだ検討されていない。

これら臓器特果性という点については,種 々の臓器

癌の存在から,単 に時相的差異しか存在しない場合の

あることも指摘されている2め.

本邦では高齢者の癌の顕在化が多く,死 亡者数の

25%を 癌が占めることを考慮すれば,家 系内に数人の

癌患者が集積する偶然性も存在する。しかし頻度の低

い臓器癌については同一家系内集積の期待率はずっと

低いものである。したがって癌多発家系の診断には,

癌集積数とその臓器特果性および発症年齢を考慮しな

ければならない。

教室経験家系についてみると,家系 2,3に ついては

発生部位,診 断時年齢などから,明 らかな家族性大腸
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