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I. 1まじめ|こ

近年,大 腸腺腫症に上部消化管や消化管外に高頻度

に腫瘍状病変が出現することが明らかになり,本 症が

全身性の疾患であるとの概念が確立 してきたll―。.本

症の大腸外病変としては胃,十 二指腸 polyposis,十二

指腸乳頭部腺腫,Gardner兆 候である骨腫,軟 部組織

腫易のほか甲状腺腫などの併存が多いとされるが',

胆嚢病変を併存 したとする報告はきわめて少ない。今

回われわれは大揚に多数 (約30個)の 線腫を有 し,家

族歴より大腸腺腫症 と考えられる症711に,胆 襲癌,十

二指腸乳頭部腺腫を併存 した症例を経験 したので報告

する。

II.症   例

患者 !62歳,男 性.

主訴 :右季肋部痛.

現病歴 :20歳ごろより下痢,便 秘を繰 り返 していた

が,58歳 時に姉が大腸腺腫症 と診断されたため呼び出

し調査を受け,大 腸に多発性の pOlyp(約30個)を指摘

され,以 後定期的に follow upを受けていた。一方40

歳ごろより年に 1～ 2度 右季肋部痛があったが, 1年

前ごろより頻回に同症状が出現するようになったため

当料へ入院となった。

家族歴 :第 3姉 (59歳時)が他院にて大腸腺腫症 (横
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行結腸,下 行結腸に進行癌合併,腺 腫数約160個)と診

断され,呼 び出し調査にて長兄 (55歳時)長 姉 (63歳

時ルこも大腸腺腫症を認めた(腺腫数それぞれ約500個,

約300個,癌 化なし)。父系,母 系についても調査され

たが詳細は不明である。次世代には現在まで大腸腺腫

症の発症はない (図 1).

入院時現症および入院時検査所見 !特記すべきもの

はなく,体 表の色素沈着や腫瘤形成,骨 腫,歯 牙異常

を認めず,carcinOembryonic antigen,2-fetOprotein

などの tumor markerも異常はなかった。

上部消化管透視 お よび内視鏡所見 :食道,胃 に

ulcer,pOlypなどの異常所見を認めなかった。

注腸造影 X線 検査および大腸内視鏡所見 :S状 結

腸,上 行結腸を中心に散在性に約30個の有茎性～亜右
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図 2 注 腸造影 X線 検査 (左),大 腸内祝鏡 (右上)お

よび大腸 polyp組織像 (右下):山 口II～III typeの

p o l y p で異 形 性 の 強 い 組 織 像 を 呈 す。

(Ha e m a t O x y l i n‐Eo s i n染色,×250 )

茎性の直径5(mm)程 度の p01ypを認めた。一部を内

視鏡的に切除したところ,腺 管腺腫の病理組織診断を

得た.一 部は図 2に 示すように粘膜内癌 と表現しても

良いと思われる組織像もみられた。

Uitrasonography(以 下 US)お よ び computed

tomography(以 下 CT)所 見 t USでは胆嚢内に不整

形あるいは茸状隆起を示す 3個 の acoustic shadow

を伴わない実質性エコー像を認め,最 大のものは約

2.5×2.5(cm)で あった.ほ かに acoustic ttadowを

伴 う直径約5(mm)の 結石エコー像も存在 した。CTで

も同様の所見を得,大 きさ,形 状より癌を疑った (図

3).

Endoscopic retrograde cholangiopancreatogra‐

phy所 見 :十二指腸乳頭部は母指頭大の腫瘤状を呈

し,前 壁側側面に一部 ビラン状の不整を認め,生 検の

結果 adenOmaと 診断された。乳頭開田部は腫瘤中央

部にあった。他には十二指腸に異常はなかった。胆管

造影では総胆管に拡張はなかったが,結 石を示唆する

7(mm)の 透亮像を認めた.ま た胆襲内には US,CT

と同様の腫瘤状陰影を認めた。陣管に異常はなかった

(図4).

以上より,大腸腺腫症に併存した胆嚢癌(胆石併存),

十二指腸乳頭部腺腫 と診断した。この症例に対し,胆

嚢,十 二指腸病変が大腸病変より予後に強 く関与する

であろうこと,患 者の主訴などを考慮すると,早 期の

胆嚢,十 二指腸病変の処置が先決と考え,拡 大胆裏摘
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図 3 US(上 )お よびCT(下 ):胆 嚢内に隆起性病変

を認める.

図 4 ERCPi乳 頭部に一致して母指頭大腫瘤を認め

(左),造 影にて胆襲内,総 胆管内に陰影欠損を認め

る (右).

出術(肝床部を含む胆襲摘出術),十二指腸乳頭部切除,

十二指腸乳頭形成,総 胆管切開術を施行した。

切除標本肉眼所見 :胆嚢体部～頭部に 2個 の相連な

る亜有茎性のカリフラワー状を呈する隆起性病変を認

めた.大 きさは2.5×2.0(cm),3.0×4.0(cm)であっ

た。胆嚢管にも同様の1.2Xl.2(cm)の腫瘤病変があっ

た。腫瘤は非常にもろく出血を伴っていた(図5).ま

た胆裏,総 胆管にそれぞれ 1個 のビリルビンカルシウ

ム石が存在していた。十二指腸乳頭部は母指頭大の腫

瘤状を呈し,粘 膜は浮腫状でところどころに乳頭状の
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図 5 切 除胆嚢標本

病変を認める.

図 6 胆 襲腫瘤組織像 !一部に粘膜内癌の混在した粘

膜 上 皮 の過 形 性 か ら成 る組 織 像 を呈 す る,

( H a e m a t O x y l i n‐E O s i n染色,×1 0 0 )

凹凸不整を認めた。

病理組織学的所見 i胆嚢腫瘤の組織像は大部分軽度

の異形性を有する粘膜上皮の過形成から成 り,そ の一

部には図 6で 示すような粘膜内癌の混在を認めた。十

二指腸乳頭部腫瘤の組織像は中等度の異型を有する腺

管腺腫から成 り(図7),一 部には鋸歯状を塁し粘膜内

癌 とも考えうる組織像を呈した。

III.考  察

大腸腺腫症は大腸にビマン性に多数の腺腫が発生し

放置すればほぼ全例が癌化をきたす常染色体優性遺伝

の疾患である。.腺 腫の数に関して宇都宮りは全国調査

にて500個以下のものは非常にまれであるとし,Bussy

ら。も本症の多 くは300～3,000個の腺腫を有 し最低の

ものは150個であったと報告している.一 般的には100

個以上を大腸腺腫症 とし,そ れ以下のものは多発性大

腸 polypと して異なった範ちゅうの疾患 と考 えられ
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カリフラワー状を呈する隆起性 図 7 乳 頭部腫瘤組織像 :中等度の異型を有する腺管

腺腫像を呈す。(Haematoxylin‐Eosin染色,×100)

表 1 胆 嚢腫瘍併存大腸腺腫症報告例

ているがい,多 発性大腸 polypの中にも家族性を示す

ものがあ り,遺 伝形式は分性遺伝 とされるが,優 性遺

伝を示したと考えられる家系や,大 腸腺腫症 との混在

家系の報告。いもある。このような多発性大腸 polypと

大腸腺腫症の異同については遺伝子 レベルの病因解朔

が必要 と思われるが,少 なくとも一部は同一疾患の表

現形式の差によるものと考えられる。特に今回のよう

に家族に明らかな大腸腺腫症が存在 し,比 較的多数の

腺腫を有する例は大腸腺腫症 としてさしつかえないと

考 える。一方大腸腺腫症には家族性大腸 polyposis,

G a r d n e r 症候 群 な どが 含 ま れ る が, 従 来 大 腸

polyposisと呼ばれたものは大腸に限局 した疾患 と考

えられ,骨 腫,軟 部組織腫瘤を合併するCardner症候

群 とは別個の疾患 と考えられてきた11)121。
 し かし本邦

を中心 とする多数の研究者によって両疾患 ともに上部

消化管さらに消化管外に腫瘍状病変が合併することが

わかってきてお り,両 者は同一疾患 として全消化管ひ

いては全身性の疾患であるとの概念が確立 して き

たlj~。.本 症の大陽外病変として冒に約60%力
～",十 二

指腸に約90%の p01yp病変が合併するとされる.ま た

[ 2 報 告 者 「偉性 胆 車 病 変 胆 石 他の合併病蜜 大旧腺腹所環 家 族 歴
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十二指腸乳頭部腺腫の報告は少ないが,生 検にて約

50%に 腺腫像を認めた との報告 もあ り1り
,ま た per‐

iampullary carcinomaとしては比較的古 くより報告

があるIめ～1。.し かし本症に胆嚢,胆 道系に腫瘍を併存

したとする報告は非常にまれで1ゆ～2い
,胆嚢腫瘍状病変

の併存報告例は著者 らの渉猟した範囲では現在までに

4例 1つ～2のぁるにすぎない。宇都宮 ら21)は
本症を消化管

(特に大腸)に発現傾向の強い多様性腫瘍素因を有する

遺伝疾患 ととらえ,大 腸に発現傾向の強い原因の 1つ

に環境要因をあげている。このことは本症患者は胆嚢

にも腫瘍素因を有し,胆 石など何 らかの外的要因と関

連し胆嚢腫瘍を発生する可能性を示唆する。本症の腫

瘍発生機序 と胆汁組成の関連性を指摘する報告 もあ

り221,本症例でも胆襲,十二指腸乳頭部 と胆汁通過経路

に腫瘍を発生しており,何 らかの胆汁組成の変化が大

腸のみならず これらの部位に共通の腫瘍発生要因 と

なっていることも想像される。

近年のめざましい USや CTな どの診断技術の進歩

により胆嚢病変はより詳細に検討され報告例も増加し

ている。これに伴い本症における胆嚢病変併存例が増

加する可能性もあり,今 後本症においては胆嚢,胆 道

系病変に十分注意する必要があると考える。また本症

例のような非典型的な大腸腺腫症についても詳細に合

併病変を検討し,多 発性大腸 polypとの異同について

の解決の緒 としたい.

IV.お わりに

胆嚢癌,十 二指腸乳頭部腺腫を併存 した大腸腺腫症

と思われる症例を経験したので若子の文献的考察を加

え報告した,
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