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小腸ポリープに悪性化をきたした P e u t z‐J e g h e r s症候群の 1例

久米

米山

岡本

はじめに

近年,Peutz‐」eghers症候群 (以下,PJ症 候群)の

患者のあらゆる臓器に発癌率が高いことが明 らかに

なった。一方,PJ症 候群の小腸ポリープには,そ の一

部に腺腫性腺管が認められ(10%),さ らに腺腫性腺管

の一
部が癌化する (2～ 3%)と されている。

今回われわれは,P」症候群の小腸ポリープに対 して

開腹下内視鏡的ポリープ切除術 を施行 して107個のポ

リープをすべて摘出した。そのうちの 2個 に癌化を認

めたので,若 干の文献的考察を加えて報告する.

症  例

患者 :25歳,男 性

主訴 :上腹部痛

既往歴 :7歳 時,日 唇指趾の色素沈着 と直腸ポリー

プを認め,PJ症 候群 と診断された。12歳時,開 腹下空

腸結腸ポリープ切除術.21歳 時,内 視鏡的結腸ポリー

プ切除術.

家族歴 :父親,大 腸ポリープ,直 腸癌で死亡.

現病歴 :1990年 7月 4日 ,突 然上腹部痛を自覚 して

来院.腸 重積症の診断で緊急開腹術を施行 し,回 腸末
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小腸ポリープ107個中2個 に悪性化を認めたPeutz‐」eghers症候群(以下,PJ症 候群)の 1例 を経験

したので報告する。症例は25歳の男性.7歳 時,日唇指趾の色素沈着と直腸ポリープを認めPJ症候群

と診断された.1990年 7月 4日腸重積発作を起こし,緊 急開腹術を施行し小腸のほぽ全長にわたるポ

リープの存在を確認した。1991年2月19日開腹下内視鏡的ポリープ切除術を施行した.小 腸の2箇所

より内視鏡を挿入し径約5mm以 上のポリープ107個をすべて摘出した (このうち1個のみ小腸切開下

に摘出).組織学的にその大部分はPeutz‐」eghers Polypの典型像を里していたが,内 2個 (径26mm,

7mm)の 表層に一部癌化を認めた。P」症候群は悪性化の危険性を有する。自験例からポリープの径に

かかわらず予防的にすべてのポリープを摘出すべきであることが示唆された。摘出には開腹下内視鏡

的ポリープ切除術が有用であった。

Key words: peutz-Jeghers syndrome, carcinoma in the intestinal polyp, endoscopic polypectomy under

laparotomy

端より回側約200cmか ら160cmの 約40cm長 の重積空

腸を切除し端々吻合にて再建 した。 この時,触 診にて

小腸のほぼ全長にわたって多数のポリープの存在を確

認 した。7月 26日退院後,上 部消化管造影 X線 検査お

よび胃内視鏡検査 にて胃体部 に直径約1～2mmの ポ

リープを多数認めたが生検にとどめ切除は行わなかっ

た.さ らに注腸造影 X線 検査にて合計11個の結腸ポ

リープを認めたため10月 3日 内視鏡的にこれ らのポ

リープをすべて摘出した。組織学的にはいずれも,異

型を認めない腸粘膜上皮の過形成 と粘膜筋板から分岐

した筋繊維を伴 う典型的な Peutz‐」eghers polyp(以

下,PJポ リープ)の像を呈しており,悪 性化の所見は

認めなかった (Fig。1).

1991年2月 16日開腹下内視鏡的小腸ポリープ切除術

の目的で再入院 となった。

入院時現症 :身長183cm,体 重59kg,全 身状態良好.

口唇手掌足底に点状色素斑を認めた (Fig。2).胸 部聴

診上異常所見なし.上 下腹部正中手術創以外には腹部

に異常を認めなかった。

入院時検査成績 :総 タンパク,ア ルブミン,コ リン

エステラーゼ,血 清鉄の低下を認めたが,carcinoem‐

bryonic antigen(以下,CEA)は 正常値を示した(Table

l)。
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Fig. I Microscopic finding of the P-J polyp in the
colon. The glands are supported by the bands of
smooth muscle fibers (HE stain x 100, upper). A
higher magnif icat ion of polyp shows smooth
muscle fibers running betn'een normal glandular

epithelium on the periphery (Azan stain x 400,
lower).

Fig. 2 Pigmented spots
and lips (right).

on the right sole (left)

手術所見 :上下腹部正中切開にて開腹 したところ,

小腸の全長にわたって多数のポリープを触知 し,回 腸

末端から口側へ約50cm,130cm,180cm,の 3箇 所で

ポ リープが先進部 となった腸重積状態が認められた

が,用 手的に容易に整復 しえた。まず回腸末端から約

140cm回 側の回腸 より,次 にTreitz靭帯から約50cm

の肛門側の空腸より内視鏡を挿入 し,径約5mm以 上の
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Table 1 Laboratory data on admission

RBC

Hb

Ht

WBC

PLT

CRP

BUN

Creat

551×104/mm3

188g/dl

448%

7,800/mm3

229× 104/mm3

( ― )

9 6mg/dl

0 6mg/dl

T Bヽ l1     0 3mg/dl

Protein       4 6g/dl

Alb       3 1g/dl

Ch‐E      o 53″ PH

GOT        20 U

GPT        18 U

LDH       241 1U/′

Fe          12″ g/dl

2 5ng/ml

Fig. 3 Schematic illustration of operative findings
and the sites of the enteroscoDe insertion.

Fig. 4 Gross appearance of the resected specimen
shows polyps of the small intestine.
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Fig. 5 Microscopic finding of the P-J polyp in the
small intestine. The smooth muscle fibers can be
detected between the glandular epitherium on the
pir iphery (Azan stain x400).

Fig. 6 Microscopic findings of the malignant P-J
p o l y p  i n  t h e  s m a l l  i n t e s t i n e .  A  l o w e r
magnification of the area of "in situ" carcinoma.
In the upper portion of this field, focus of "in situ"
carcinoma can be seen (HE stain x 100, upper). A
higher magnification of "in situ" carcinoma (HE

stain x400. lower).

ポリープをすべて切除した。しかしTrettz靭帯から約

5cm肛 門側のポリープは径約4cmと 大きく,内視鏡の

スネアーをかけることが困難だったため,同 部を切開

し直視下にポリープを切除した。切除したポリープは
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すべて内視鏡挿入部から回収 した。手術時間は 8時 間.

術後経過は良好で合併症を認めなかった (Fig。3).

標本肉眼所見 :摘 出 したポリープは合計107個でそ

の大きさは5mmか ら40mmで あった.山田III型あるい

はIV型のポリープ形態を示 し,カ リフラワー状の四凸

を伴っていた (Fig。4).

病理組織学的所見 :一般に PJポ リープは異型を認

めない正常腸粘膜上皮が過形成性に増殖し,こ こに粘

膜筋板か ら樹枝状 に分岐 した筋線維 を伴 うとされ

る1)の.今 回摘出したポリープの大多数はこの典型的な

PJポ リープの組織像を呈 していた (Fig.5)が ,107個

中 2個 のポリープの一
部に癌化を認めた。そのポリー

プの直径はおのおの26mm,7mmで あった (ng.6).

癌化部位は過形成性に増殖した粘膜上皮内に限局して

存在しその周囲に腺腫性変化は認められなかった。

考  察

PJ症 候群は,(1)皮 膚粘膜の特有な色素沈着,(2)

消化管ポリポーシス,(3)常 染色体優性遺伝 をtrias

とする症候群である3ン
Lか って PJ症 候群は良性疾患

であり発癌 とは無関係であるとされた。ゆ。しかし近年

P」症候群が malignant potentialを有することが明ら

かとなってきているの的.す なわち,本 症候群の患者の

死因は30歳以下ではポリープによる腸閉塞が43%,悪

性腫瘍が29%,30歳 以上では腸閉塞が 9%,悪 性腫瘍

が59%(こ のうち大腸癌が40%)と いわれるり。さらに

消 化 管 に 限 らず sex cord tumor with annular

tubules,子 宮頚癌,乳 癌をはじめ全身のあらゆる臓器

に発癌を認めることが明らかとなった2)1い11)。これらが

P」症候群の予後を悪いものとしている。なかでも腸重

積発作 と消化管癌の発生が患者の予後を左右する重大

な問題であると言える。

PJ症 候群の消化管発癌経路 としては 4つ の可能性

があげられる1分
.す なわち,(1)P」 ポリープが直接癌

化する131(2)ポ リープ内に発生した腺腫が癌の発生

母地 となる14Ⅲ10。(3)PJポ リープとは別に存在する

腺腫が癌化する1。1つ
。 (4)正 常粘膜が癌の発生母地 と

なる.

P」ポリープの癌化に関しては,PJ症 候群の患者に

若年齢で癌が発症することは認めても,ポ リープと消

化管癌の直接の因果関係を否定する意見 もあっていま

だ見解の一致をみていない。.ポ リープからの発癌を

否定する主な根拠は,(1)PJポ リープの発生が小腸に

多いのに対 して,PJ症 候群患者の消化管癌の頻度は一

般に癌発生の多い胃,大腸に高い.(2)癌 が PJポ リー
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プに由来 したという組織学的な証明が乏しい。(3)長

期追跡報告がない。などであった。.し かし本症例のご

とくポリープ内に癌化を認める症例が報告 されるに    4)

従って,PJポ リープが癌化することが明らかとなって

きているのり1,1働～20。胃,小 腸,大 腸など,癌 発生部位

によって発癌経路は異る可能性があるが12),小
腸に関

しては過誤腫性ポリープが直接癌化するという説は否    5)

定的で,む しろPJポ リープの一
部に腺腫性腺管が認

められ(10%),さ らにこの腺腫性腺管の一
部に悪性化

がみられる (2～ 3%)と いう主張があり,こ れが P」   6)
ポリープの癌化機序 として有力視されている1働

。 し か

し本例では癌化部位に腺腫性変化を認めず,過 誤腫性

ポリープが直接癌化する可能性を示唆 していると考え

られた.                         7)

PJポ リープの組織像の解釈には過誤腫性ポ リープ

説を支持する意見が多いが5)2の21ち
腺腫性ポリープ説,

過形成性ポリープ説
1ル2ち

腺腫 と過形成の中間説
2めなど    8)

見解が一致していない.ポ リープの癌化を考えるうえ

で

三騒啓柔↑島予蚕多蘭唇官亀危圭には正の相関が認    9)

められ,ポ リープ径が10mmを 超えるものに癌化が認

められるとされている12としかしながら本症例のごと

く7mm大 のポリープにも癌化が確認されたことから,   10)

予防的ポリープ切除は可能な限 りすべてのポリープを

摘出する必要があると考えられる。

今回われわれが行った開腹下内視鏡的ポリープ切除   11)

術は,非 開腹法に比べて侵襲が大きくなるが,ポ リー

プの数や存在部位にかかわらず目的 とするすべてのポ   12)

リープを完全に摘出することが可能であると同時に,

不用意な腸切除を回避することができる点で優れてお   13)

り,有 用な方法であると考えられた。

また,P」 ポリープの doubling timeが179日である

という報告
24)から,PJ症 候群の follow upには半年に   14)

1回全消化管の造影,内 視鏡的検索を施行 し,ポ リペ

クトミーを行ってい く必要があると考えられた。
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Peutz-Jeghers Syndrome Associated with Intestinal Carcinoma The Merit of Endoscopic

Polypectomy Under Laparotomy

Makoto Kume, Kei Yonezawa, Hisaya Azuma, Shigeru Mori, Tetsuji Yoneyama,

Manabu Futamura, Hidekazu Yamamoto, Takashi Shiroko,

Ryoji  Okamoto and Naoki Yokoo

Department of Surgery, Takayama Red Cross Hospital

A case of Peutz-Jeghers syndrome associated with carcinoma of the small intestine is reported. The

patient was a zs-year-old male, in whom Peutz-Jeghers syndrome was diagnosed at the age of 7 based on

pigmented spots on the lips, hands and soles, and rectal polyps. At the age of.24, an episode of intestinal

obstruction led to surgical resection of jejunal intussusception. During the operation, a massive group of
jejunal and ileal polyps was found by palpation. At the age of 25, endoscopic polypectomy of the small

intestine was performed under laparotomy. An enteroscope was introduced alternately through the

openings in the small intestine, one 140 cm from the terminal ileum and the other 50 cm from Treitz

ligament. In this way, 107 polyps (5 mm or over) were resected. On microscopic examination, although 105

polyps were described as having the typical Peutz-Jeghers pattern (hamartomatous), carcinomatous
glands were found in parts of 2 polyps (26 mm and 7 mm in diameter). This suggests that polyps seen in

Peutz-Jeghers syndrome should be considered potentialy malignant, and resected regardless of their size.

Endoscopic polypectomy under laparotomy serves this purpose.
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