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Fig. 1 Macroscopic view of the resected colon
showing two carcinomas at the ascending colon
and numerous small polyps in the entire colon.

現病歴 !術後経過観察中であったが, 1か 月前より

上腹部痛が出現するため近医にて上部消化管内視鏡検

査を施行.十 二指腸乳頭部腫瘤を指摘された。同時に

施行された生検にて腺癌の病理組織診断を得たため手

術 目的のため当科入院となった。

入院時現症 :体格中等度.栄 養状態良好.結 膜に貧

血,黄 痘なく心肺所見に異常なし.腹 部は正中に手術

創を認めるが,平 坦で軟,肝 ・陣は触知せず,腫 瘤も

認めなかった。

臨床検査所見 :異常値は認めず各腫瘍マーカーは正

家族性大腸腺腫症 (familial polyposis c01■FPC)に 十二指腸乳頭部癌の発生を認め全胃幽門輪温

存膵頭十二指腸切除術 (pyloric preserving pancreaticoduodenectomy:PPPD)により根治できた

1症例を経験したので文献的考察を加えて報告する。症例は68歳女性.3年 前にFPCに よる大腸多発

癌のため結腸全摘出術を施行した。術後経過中に上腹部痛の訴えがあり,上 部消化管内視鏡検査を施

行したところ十二指腸乳頭部に潰瘍をともなう腫嬉を認めた。病理組織診断にて腺癌の診断を得たた

め,PPPDに よる根治手術を施行した。摘出標本の病理組織学的検索では中分化型管状腺癌であり,
これになば接する形で腺腫の併存も認められた。胆道癌取扱い規約(第2版)によるPoHodOpancOn(一)
M(一 ),stage Iであった。FPCに 十二指腸乳頭部癌の発生を認めた症例報告は本邦では自験例を含
め22例と少なく,今 後検討を要すると考えられた.

Key words: familial polyposis coli, carcinoma of the papilla of vater, pyloric preserving
pancreaticoduodenectomy

はじめに

家族性大腸腺腫症 (familial polyposis cOli:FPC)

はかつて大腸のみの限局性疾息 として扱われていた

が,近年,上部消化管随伴病変が高頻度に合併するll~ゆ

ことが知られるようになった.し かし,FPCに 十二指

腸乳頭部癌の発生を認めた症例報告は本邦においては

少ない。最近,われわれは FPCに 対する結腸全摘出術

施行後 3年 目に十二指腸乳頭部癌の発生を認め全胃幽

門輪温存際頭十二指腸切除術 (pyloric preserving

pancreaticoduodenectomy:PPPD)で 根治できた 1

症例を経験 したので,若 子の文献的考察を加えて報告

する.

症  例

患者 :68歳,女 性.

主訴 !上腹部痛.

家族歴 :姪,長 男,長 女,三 男に FPC.

既往歴 i3年 前に FPCに よる大腸多発癌のため結

陽全摘回腸直腸吻合術が施行された。Fig.1は 摘出標

本である。全結腸に翻漫性に小指頭大 までの山田 I
～IV型ポ リープが215個認められ,上行結腸に2個 の進

行癌を認めた。
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常範囲内であった。

食道胃透視 :食道に著変はなく胃体部から前庭部に

かけて径4mmの 透亮像を 3個認めた。

低緊張性十二指腸造影 i十二指腸球部に径3mmの

透亮像を 1個認め,ま た乳頭部に一致してバ リウムの

溜まりを伴 う大 きさ3.8X17cmの 不整な陰影欠損像

を認めた (Fig。2A).

上部消化管内視鏡所見 :胃幽門部より十二指腸下行

脚にかけて無茎性の数個の小ポ リープを認めた。乳頭

部は示指頭大,中 心に浅い陥凹をともなう凹凸不整な

腫瘤状を呈していた。

内視鏡的逆行性膵胆管造影 :乳頭部に一致 して不整

な陰影欠損がみられ膵管,総 胆管には軽度の拡張を認

めた (Fig。2B).

小腸透視,腹部 computed tomography,腹腔動脈造

影 :著変なし.

手術所見 !前回,結 腸全摘出術が施行されているた

め結腸はなく,肝 ,陣 ,胃 には著変は認めなかった.

十二指腸乳頭部は指示頭大,弾 性硬の腫瘤 として触知

したが,衆 膜に著変なく,可 動性もあ り際頭部および

周囲への浸潤は認めなかった。また,腹 膜播種および

所属 リンパ節腫大は認めなかった。全胃幽門輪温存際

頭十二指腸切除術,第 1群 リンパ節郭清術,胆 嚢摘出

術を施行,再 建は今永 I法 によった。

摘出標本肉眼所見 :十二指腸切除標本では,乳 頭部

に浅い陥凹を伴 う大きさ20× 1.6cmの辺縁不整の腫

瘤があ り中央には開田部を認めた。また,径2～3mm大

Fig. 2 A: Hypotonic duodenography shoM′ s a

F11ling defect at the papllla ofヽアater. B: Endos‐

copic  retrograde  cholangiopancreatography

sho、vs a IIlling deFect at the papilla ofヽアater.A

slight dilatalons of the choledochus and pancre‐

atic duct are recognized

家族性大腸腺腫症に併存した十二指陽乳頭部癌根治術    日 消外会議 25巻  5号

の13個の無茎性ポ リープも認め られ,病 理組織診断は

腺腫であった。

病理組織所見 :固定標本における乳頭部の肉眼像を

Fig。3Aに 示 した。 また,Fig。 3Bは Fig.3Aに 示 し

た害」面 (1～ 4)に て腺癌 とこれに併存 して認め られ

た腺腫の関係をみた ものである.点 で示 した拡が りを

もつ腺癌は乳頭開 田部を中心 とする陥凹部に露出す る

形で存在 し,腺 腫は Oddi筋 内の共通管内に認め られ

Fig. 3  NIacroscopic appearance of the papllla of
アヽater and its schema sho、ving the localization of

adenocarcinoma and adenoma

□
・。d e r a t e t y  d i f f e r e n t i a にd  a d e n o c a r c i 口a

g  a d e r t o n a

Fig。 4  Histological  appearance of the  lesion

showing  adenocarcinoma  associated  、 vith

adenoma(HE × 54)
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た。腺癌病巣は十二指腸粘膜下層にとどま り,一 部   や や乏しい腺腫が認められる。
Oddi筋 への浸潤を認めたが,Oddi筋 を越えて膵内胆    術 後経過 !術後経過は良好であり2年 経た現在,再
管,主 際管,膵 実質への浸潤は認められず胆道癌取扱   発 を思わせる所見は認めず元気に社会生活を営んでい
い規約 (第 2版 )りによるPcHOdOpancon(― )M(一 ),    る 。
stage Iであった。Fig.4は Fig.3Bの 割面 3の 組織            考   察
像である。写真上方はOddi筋内の共通管腔であ り,左    FPCが 大腸以外の病変を高頻度にともな うことは
方の中分化型管状腺癌にほぼ接 して,右 方に異型性の   よ く知 られてお り,そ の頻度は上部消化管ではほぼ

Table 1 22 ca*s of familial polyposis coli with carcinoma of the papilla of Vater in Japan.

No author
interyal betxen polyposis
coli ild mrcinom of tlF
papil la of Vater 恥曲ｍ

的

１
血

pol抑s
in the

s t o B a c h

sssocistion Bith
adenom of the
papil la of vater

operatjve procedures

1 M 7 ve8rS
F P C な _  c a . P a p ・車

( 十 ) ( ― ) total co.lecto[y with ileorectal anastomsis
pancreaticoduodenectony

2 Takano M synchronous
( ― ) ( ― ) riSht hetricolectory,rectal a@utaion

pancreat icoduodenectotry

3 Foshitti 1984 M 4 日O n t h s
C a  P a p を'一―‐> F門 Ⅲ

( ― ) ( ― ) ( ― ) pancreat i coduodenec tory
total co.lectory rith ilsrectal Mstomsis

4 lbshizara 1984 M

的↓
Ca Papな'

( 十 ) (+) total colectory,rectal aiputaion Hith ileostory
endosmpic surgery

Hishikj M

的↓
Ca Pap ・`

(+) (卜 ) ( ― ) total colectony,nuc0sal proctecto[y rith ileoanal mastomsis
pilcreat icoduodenec t oily

6 Egaw8 1985 M 6 沖ars
F P C ■ ―一―チ c a  P a p 車車

( 十 ) (+) ( 十 ) total colectony,rectal arputaion with ileostory
pancreaticoduodenectoty

7 Futunari M 3準 ars
FPCイ ー ーー, ce Pap"

total mlecto[y,tu@sl prcctectory Bith i lffial anastomsis
pancreat icoduodenectory

llatanabe M 3 years
FPC* -) Ca.Pap,*

total colectory tith ilmal anastomsis
pancreat i coduodenec toil

Shinl da M synchrono[s
( ― ) ( 十 ) (+) total colectony,rectal anputaion l ith i lmstony

extirpation 0f tumr at the papilla 0f Vater

M 3 years
Ca. Pap" -+ IK*

pancreat icoduodenectony
total mlectony,rectal anputaion {ith ilmstony

1 1 Yttaka 1988 4 1 F 12 years
F P C =  一  c a  P a p r ,

( ― ) ( ― ) total colecto!!,,rectal arputaion tr.ith ileostont
pancreaticodudenectoly

Suzuki●) 19鶴 F synchronous
( ― ) ( 十 ) pancrea t i mduodelectoly

13 Nagata 19鶴 44 M 9 ye8rS
FPCⅢ 一―十■ 08 Pap キ`

( 十 ) ( ― ) subtotal colectoily rith ce('oproctostofly
parcreat i coduodenec tony

Nishlok3 45 M

的↓
ca Pap市

( 十 ) (+) total colectony tith i leorectal anastomsis
pancreaticoduodenectony

15 lohj"9) F snchronous
( 一 ) ( ― ) ( ― ) total @lectony,nucosal proctectoty Hith ileal pouch-anal

ilastomsis pyloric preserving pancreaticoduodenect.ory

16 liataoka 1989 F 4 years
FPCF ___→  c8Pap=Ⅲ

( 十 ) totai colectotry,rectal a40taiot sith ilostoly
pancreat icoduodenectoN

1 7 Fukunari F 12 pars
FPC4  _  ca Pap・ “

( 十 ) (+) subtotal  colectotry r i th @coproctoslo[y
pancreat icoduodenecto0y

18 lukunari F 13 years
FPC" -*+ Ca. Pap**

( 一 ) ( ― ) subtotal colectony lith cecoproctostony
pancreaticoduodenectony

1 9 Nihei F 7 ,ears
FPC' ------= 69.Pap*r

( 十 ) (+) subtotal mlectory rith @@proctostony
pancreat i@duodenectoily

「agauchi M l year
FPCF  → Ca P8p宏宝

( 十 ) ( ― ) total mlectory,n@sl prcctectory rith ilffiml anastomsis
pancrea t i coduodenectory

21 【obayashi F 3匹 ars
FPC= →  c8Pap■'

( 十 ) ( ― ) total colectony,rectal anpuiaion sith ileostony
pancrea t i coduodenectony

our case F 3 匹a r s
FPC・  → Ca P8pFX

( 十 ) ( 十 ) (+) total colectony with ileorectal anastomsis
pyloric preserviDg mncreaticoduodeneclony

Fm*:far i . l ia l  polyposis col i  ca.pap*'rmrcinom of the papi l la of vater
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100%,顎 骨病変90%,軟 部腫瘍60%と 言われている2).

また,上 部消化管に限ると食道にほとんどポリープを

認めないが胃では67%力,十 二指腸では90%l力),空腸・

回腸では50%前 後の比率でポ リープが認められるとさ

れているい)。一方,組 織学的にみると胃のポ リープは

腺腫が60%,過 形成ポ リープは40%の 比率で発生し,

十二指腸および空腸では100%近 くが腺腫である6)と

されている。また,回 腸では腺腫は少なくほとんどが

リンパ性ポ リープであるとされている5).

FPCに 合併した十二指腸乳頭部癌の報告は1935年,

cabotのの剖検allにはじまる。本邦においては1982年,

木村 らゆにより最初に報告 され現在までに自験allを含

め22例の報告があるにすぎない (Table l).

本邦報告例22例を検討すると,性 別では男性13例,

女性 9例 と男性に多 く,年 齢は32歳か ら68歳で平均

45.3歳であ り比較的若年者に発生している。乳頭部癌

とFPCの 診断時期については16例が大腸手術施行後

に, 4例 は同時期に, 2例 は乳頭部癌が先行して診断

されている。また,十 二指腸ポ リープについては18例

中12例 (67%)に 認められ胃ポ リープについても17例

中 9例 (53%)に 認められた.病 理組織学的検索では

乳頭部癌に腺腫の併存を認めたのは10例中 5例 (50%)

であった。FPCに 対しての手術術式は結腸全摘直腸切

断・回腸痩造設術 :7例 ,結 腸全摘・回腸直腸吻合術 :

4例 ,結 腸亜全摘 ・盲腸直腸吻合術 :4例 であった.

また,乳 頭部癌に対して,際 頭十二指腸切除術 (pan_

creaticoduodenectomy:PD)が18例に施行され,全 胃

幽門輪温存膵頭十二指腸切除術 (PPPD)が 施行された

記載があるのは北篠 らりに次いで本症例は 2例 日であ

ると考えられた.

乳頭部癌 と乳頭部腺腫の関係については壷井 ら1のは

FPCを 合併 しない乳頭部腺腫症例の42%に 腺癌の併

存を認めたとし,ま た世古口ら11)は乳頭部癌の50%に

腺腫の遺残を認めたと報告し乳頭部癌の前癌病変 とし

ての腺腫の重要性を示唆 している.さ らに,Cattell

ら121は2例 の乳頭部BR腫と2例 の腺腫腺癌共存および

2例 の乳頭部腺癌を比較検討した うえで,乳 頭部腺腫

を前癌病変 とし,乳 頭部癌の発生因子として乳頭部は

化学的物理的に刺激される部位であることを挙げてい

る.一 方,FPCの 場合,十 二指揚に腺腫が高頻度に随

伴することは事実であ り1鴻)これら腺腫からの癌化が

問題 となるが,何 らかの腫瘍性素因も考えられ FPC

に随伴する乳頭部癌 と腺腫 との関係はより多 くの症例

の積み重ねが必要であ り今後の問題 と考えられる。

家族性大陽腺腫症に併存した十二指陽乳頭部癌根治術    日 消外会誌 25巻  5号

近年,FPCの 大腸病変に対 しては早期に結腸全摘出

術が施行 され,予 後の向上 とともに大腸以外の臓器の

悪性腫場合併の増加が予想される。FPCに は上部消化

管病変が高率に合併す ることが知 られるようにな り積

極的に上部消化管の検索が施行 され,今 後,本 症例の

ように早期に乳頭部癌が発見 される症例が増加す るも

の と思われる。

今回,われわれは本症4/1を早期の乳頭部癌 と診断 し,

その術式 として PPPDを 選択施行 した。本邦における

PPPD施 行例の報告は1987年鈴木 ら1めにより初めてな

され,そ の適応 としては原則 として良性疾患が挙げら

れている。
一方,北 際 ら。は大腸腺腫症 と十二指腸乳頭

部癌の併存症例に対 しPPPDを 施行 した うえで,早 期

の乳頭部癌に対 しても選択 され うる術式であると述べ

てお り,PPPDの 手術適応 としては良性疾患のみなら

ず,早 期の乳頭部癌に対 しても選択可能な術式 と考 え

られた。
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A Case of Familial Polyposis Coli Associated with Carcinoma of the Papilla of Vater

Toshihiko Iseki, Kazufumi Kunitomo, Yasutaka Miyoshi, Seigo Yada, Toshinobu Matsumura,
Shigeharu Takai, Nobuhiko Komi and Toshiaki Sano*

First Department of Surgery and First Department of Pathology*, School of Medicine, Tokushima University

A case of familial polyposis coli (FPC) associatd with a carcinoma of the papilla of Vater is reported. A
sixty-eight-year old woman had undergone a total colectomy because of multiple colon carcinomas due to FPC three
years prior to the present history. Gastroduodenoscopy was carried out because of persistent epigastralgia and
revealed an ulcerated lesion at the papilla of Vater. Adenocarcinoma of the papilla of Vater was confirmed by
endoscopic biopsy. Curative pyloric preserving pancreaticoduodenectomy (PPPD) was carrid out. Post operative
histopathological investigation revealed a moderately differentiated adenocarcinoma invading the sphincteric
muscle. No metastatic lesion was found but an associated adenoma was found in one area. The incidence of
development of carcinoma at the papilla of Vater in patients with FPC is reported to be 100- to 2fi)-fold higher than
in the general population but only 22 cases including the present case have been reported in Japan.
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