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腸間膜平滑筋腫を併存した家族性大腸ポリポーシスの 1例

市立江別総合病院外科

日下 貴 文  島 崎 孝 志  川 鳴  旭

腸間膜平滑筋腫を併存した家族性大腸ポリポーシスの 1例を経験した.症 例は34歳の女性で, 2年

前に家族性大腸ポリポーシスにて全結腸直腸切除兼回腸痩造設を受けていた。手術後17か月日に腹部

腫嬉を指摘され,腫 瘤摘除を試みたが単開腹に終わった。生検の結果は腸間膜の平滑筋腫であった。

Gardner症候群は,消 化管以外にも全胚葉由来の種々の臓器に種々の病変が併存することが知られ

ているが,腸 間膜平滑筋腫が併存することはまれである。Gardner症候群に随伴する良性腫瘍性病変

の発生原因として確定的なものはないが,組 織の修復機転のどこかに先天的異常があり,そ のために

組織の異常増殖が生じるとの推論がある。本症例では,手術操作により腸間膜に機械的刺激が加わり,

組織の異常増殖が生じ,腸 間膜平滑筋腫が発生した可能性が考えられる。
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はじめに

家族性大腸ポリポーシスには,骨 腫や軟部組織腫瘍

を併存しやすく,Gardner症 候群と定義されている1)。

Gardner症候群は,消 化管以外にも内胚葉,中 胚葉,

外胚葉起源の種々の臓器に種々の病変が併存しやすい

ので,多 腫瘍性素因を有した全身性疾患とみなされて

いる。今回われわれは,腸 間膜平滑筋腫を併存した家

族性大腸ポリポーシスの 1例を経験したので,文 献的

考察を加えて報告する。

症  例

症例 :34歳,女 性.

主訴 :腹部腫瘤.

既往歴 :19歳時,急 性虫垂炎にて虫垂切除術を受け

た.32歳 時,家 族性大腸ポツポーシスにて全結腸直腸

切除兼回腸慶造設を施行された。病理所見は腺管腺腫

であったが,一部に carcinoma in adenomaを認めた。

家族歴 :母親が大腸ポリポーシスにて大腸全摘術を

受けているが,他 に特記すべきことはない。

現病歴 t前回の手術後より当科外来にて経過観察さ

れていたが,昭 和63年 7月 に腹部腫瘤を指摘された。

その後,外 来にて精査が進められていたが,腫 瘤の増

大傾向がみられるため,平 成 1年 4月 19日,摘 出目的

で入院となった。

現症 :体格中等,栄養良好。血圧132/80mmHg,脈
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拍72/分・整,体 温36.7℃.貧 血,黄 疸を認めず。皮膚

に色素沈着はなく,表 在 リンパ節を触知せず.頸 部触

診では甲状腺を触れず,胸 部は聴打診上異常なし。腹

部には手術疲痕と回腸慶が認められた。肝牌腎は触知

されなかった。脂の左下方に径約7cmの 可動性のある

表面平滑で辺縁明瞭な腫瘤を触知したが,圧 痛はな

かった (Fig. 1).

入院時血液検査所見 :一般血液検査,尿 検査は正常

であった。生化学検査では,血 清ビツルビンが軽度高

値であった他は異常を認めなかった。腫瘍マーカーは,

carcinoembryonic atttigen(以下 CEA)<0.5ng/ml,

carbohydrate antigen 19,9(以T CA19‐9)<6U/mlと
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WBC      5200/111n13

RBC   378× 107mm3

Hb     13 5gβ l

Ht     38 2%

Pit   13 6× 107mm3

GOT       171U

GPT       10 1U

LDH      262 1U

ALP      131 1U

γ―GTP     ll IU

CPK       89 1U

TP     72gだ 1

T Bl    1 73 mgβ l

D B1  0 38 mgttl

T Chol  162 mg湾 1

TG    42 mg湾 1

Amy― S      85 somogyi

F e      1 3 9 / d l

C u    8 7 / d l

BUN   l1 9mgだ 1

Cr    0 5mgだ 1

Na     139 mEq/1

K     41 mEq/1

Cl     104 mB1/1

CEA   <05取 g/ml

CA19 9   <6U/ml

Table 1 Laboratory data on admission Fig. 3 Abdominal CT revealed an internally en-

hanced solid tumor just under the abdominal
wall .

逆行性小腸造影所見 :腸管の狭窄や浸潤を疑わせる

所見はなかった。

Caシ ンチ所見 :異常集積部位はなかった。

胃内視鏡所見 :2～3mm径 のポリープが胃全体に多

発していた。

腹腔動脈造影,上 腸間膜動脈造影所見 !腫瘍への栄

養血管は認められず,腫 瘍濃染像も存在しなかった。

以上の所見より,腸 管外腹腔内腫瘍の診断下に,平

成 1年 4月 24日,開 腹手術を施行した。

手術所見 :前回の腹部正中切開による赦痕上に切開

を加えて開腹した。腹水は認められず,肝 臓に異常な

く, リンパ節腫大も存在しなかった。体表から触知し

た腫瘤は,空 腸間膜内に存在し,非 常に硬い約6cm径

の自色腫瘤であった。また, これと同性状の腫瘤が回

腸間膜内にも存在していたが,後 腹膜に連続し可動性

に乏しかった.腫 瘤摘出を断念し,空 腸間膜内の腫瘤

より塊状切片を 2個採取して閉腹した。

病理組織学的所見 :毛細血管を散在性に認め,そ れ

Fig. 2 Abdominal ultrasonography revealed a
4.8x5.5cm low-echoic mass in the left front of
common iliac artery.

正常範囲内であった (Table l).

腹部超音波検査所見 :総腸骨動脈の左前方に,4.8×

5.5cm大 の low echoic massが認められた (Fig.2).

腹部 computed tomography(以下 CT)所 見 :腹壁

直下に内部が均―にエンハンスされる充実性腫瘤が存

在した (Fig,3).

Intravenous pyelography(以下 IVP)所 見 :第 4腰

椎の高さで左尿管が描出されず,左 腎孟が軽度拡張し

ていた。
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Fig.4 Pathohistological exarnination(HE× 25)

revealed fascicular proliferation of spindie celis.

らの間に,紡 鍾状核を有し線維形成を示す細胞が束状

に増殖していたが,悪 性像は認めなかった(Fig.4).

EV染 色では,黄染する筋原性線維成分が認められた。

以上の所見より,腸 間膜の血管由来の平滑筋腫と診断

された。

術後経過 :術後17日目に退院し,外 来にて経過観察

中である。

考  察

腸間膜腫瘍の発生頻度は非常に低 く,Mttnarichりに

よると5万 人の入院患者中 6421,Steinrichめによると

444,332人の入院患者中 8例 に認めたのみで,他の報告

でも同様に低頻度である。腸間膜腫場の中で,充 実性

腫瘍と襲腫では嚢腫の方が 2～ 3倍 多 くり,充 実性腫

瘍では,良 性と悪性がほぼ同程度か良性の方が多いと

いわれている。Yannopoulosら 5)によると,腸間膜の原

発性充実性腫瘍44211中,線 維腫の発生頻度が
一番多く

12例 (27%)で あり,平 滑筋腫は 7711(16%)で あっ

た。このように腸間膜平滑筋腫の発生頻度は低 く,家

族性大腸ポリポーシスに併存したものはきわめてまれ

である.

家族性大腸ポリポーシスは,1863年Virchowに より

はじめて報告され,そ の後,種 々の大腸外随伴性病変

が出現することが明らかとなった。1912年Devicらの

は,下 顎骨腫,頭 部皮脂腺嚢腫,多 発性皮下脂肪腫,

良性副腎腫を併存した大腸ポリポーシス症例を報告し

た。また,1950年よりGardnerらのは,骨腫と皮膚およ

び皮下組織の腫瘤///成を併存した大腸ポリポーシス家

系を報告した。1958年Smithl)は,大腸ポリポーシスに

骨腫と軟部組織腫瘍の 3徴候をそなえた疾患を Gard‐

ner症候群と名づけた。
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家族性大腸ポリポーシスとGardner症 候群の関係

については,同 一疾患とするもの,逆 に異なる疾患と

するものがある。McKusickゆは,両 者は遺伝的に異な

る疾患であるとしている。しかしSmithりは,両者は本

質的には同一疾患であり,随 伴病変の有無は遺伝的な

形質発現の差果によると述べている.わ が国でも種々

の随伴病変の研究が進められ,両 者は本質的には同
一

疾患であるとする傾向にある。宇都宮ら
1のは,家族性大

腸ポリポーシスを,a)ポ リポ
ーシスのみを呈する単

純型,b)骨 腫などの hard tumorあるいは soft tissue

tumor(軟 部組織腫瘍)の どちらか
一方を持つ不完全

Gardner型 ,c)両 方を持つ完全 Gardner型 に分類し

ている。 こ の分類に従えば,本 症例は大腸ポリポ
ーシ

スに腸間膜平滑筋腫を併存した不完全 Gardner型 に

あたる。

Gardner症 候群は,消 化管以外にも全胚葉由来の

種々の臓器に種々の病変が併存することが知られてい

る。骨腫,軟 部組織腫瘍のほかに,甲 状腺癌,副 腎腺

腫,副腎癌などが Gardner症候群に随伴することが報

告されている。Cardner症候群に随伴する軟部組織腫

瘍としては,epidermal cystとflbrous ttmorが多い。

しかし,軟 部組織腫瘍として腸間膜平滑筋腫が併存し

たという報告は,わ れわれが調べえた限りではみあた

らない。腸間膜腫瘍の併存では,線 維腫とデスモイド

腫瘍の報告が多く見られる.Naylorら
11)によると,欧

米では Cardner症 候群における腸間膜線維腫の併存

頻度は約20%と され,しかも腸間膜線維腫の約60%は ,

何らかの腸管手術後に発生しているという。また,デ

スモイド腫瘍も開腹手術を受けた後に,腹 壁の手術創

や腸間膜に発生しやすい。牛尾
1のは,Gardner症 候群

に随伴する種々の良性腫瘍性病変は,い ろいろな原因

で生じた組織の修復機転の経路のうちで, どこかに先

天的な異常があり,そ の結果,組 織の増殖性変化が生

じたものと推論している。本症例も,第 1回 目の手術

時には腸間膜に異常を認めておらず,手 術後17か月日

に腹部腫瘤を発見され,腫 瘤の増大傾向が確認されて

いる。したがって,本 症例では手術操作により腸間膜

に機械的刺激が加わり,組 織の異常増殖が生じ,腸 問

膜平滑筋腫が発生した可能性が考えられる。このよう

に家族性大腸ポリポーシス患者の開腹手術後には,腸

間膜に線維腫,デ スモイド腫瘍,平 滑筋腫などが発生

しやすくなるので,注意して経過観察する必要がある。

Cardner症 候群に随伴した腸間膜線維腫やデスモイ

ド腫瘍は,摘 除不能のことが多く,た とえ摘除できた
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としても高率に再発 し,腸 閉塞や尿管狭窄などをきた

して死の転帰を取る場合 もある.腸 間膜平滑筋腫 もお

そらく同様 と考えられ,ま た,平 滑筋腫の悪性化pllも

報告 されている1り.治療は外科的摘除が第 1で あるが,

摘除不能例に対 しては化学療法や放射線療法が試みら

れている。 しかし,治 療効果はほとんど期待できず,

予後 も悪いといわれている1つ。本症lrllはすでに大腸全

摘 されてお り, これ以上の消化管切除は生命維持を危

くする。現在のところ腹部症状はみられていないが,

今後十分な経過観察が必要 と思われる。
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A Case of Familial Colic Polyposis Concurrent by Mesenteric Leiomyoma

Iakafumi Kusaka, Takashi Shimazaki and Akira Kawashima
Department of Surgery, Municipal Ebetsu General Hospital

A case of familial colic polyposis concurrent by mesenteric leiomyoma was experienced. The patient was a
34'year'old woman, who received total colorectectomy and ileostomy for familial colic polyposis two years earlier.
An abdominal tumor pointed out 17 months postoperatively induced us to attempt tumorectomy, which however,
ended in simple laparotomy. Biopsy revealed mesenteric leiomyoma. Gardner's syndrome is known to be concurrent
by various types of diseases not only of the digestive tract, but also of other panblasto-originating organs, but may
rarely be concurrent by mesenteric leiomyoma. The pathogenesis of benign tumorous lesions concomitant with
Gardner's syndrome presumably but not definitely involves a congenital anomaly somewhere in the tissue repair
mechanism, leading to abnormal tissue hyperplasia. In the present case, there is a possibility of surgically induced
mechanical stimulation of the mesentery, leading to abnormal tissue hyperplasia and subsequent mesenteric
leiomyoma.
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