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小腸, 結腸ポリープにf o c a l  c a n c e r を伴った

Peutz‐Jeghers症候群の 1例
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り1988年6月 他院で検査の結果,大 腸の多発性ポリー

プを指摘され手術を目的 として同年 7月 1日 に当科を

受診 した。

現症 :身長165cm,体 重45kg.皮 膚 ・眼験結膜に貧

血,黄 疸を認めなかった。胸部に打聴診上異常なく,

腹部は上腹部正中に前回手術創を認めるが,平 坦で,

肝 ・悌 ・腎及び腫瘤などは触知 しなかった。日唇 ・口

腔内 ・手指に色素斑を認めた (Fig.1).

入院時検査成績 :末梢血検査ではRBC 432× 104/

mm3,Hb 9.2g/dl,Ht 31.5%と 小球性低色素性貧血

であった.生 化学検査,心 ・肺 ・腎機能検査は異常を

認めなかった。CEA2 0ng/mlで あった。

消化管 X線 検査 :小腸 X線 検査では,十 二指腸第

2部 から第 3部 にかけて拇指頭大の表面凹凸不整な腫

瘤陰影像を認めた。その他十二指腸,空 腸,回 腸に大

小不同のポリープ様透亮像が数個認められた。注腸 X

線検査では,S状 結腸,下行結腸下端にそれぞれ大きな

ポ リープ様陰影があ り,ま た S状 結腸 には小 さなポ

リープ様陰影を多数認めた (Fig.2).

消化管内視鏡検査 :胃内視鏡検査では,胃 体部 とく

に大彎を中心に山田 I型 から山田II型の小さいポリー
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症例は27歳の女性で下血,腹 痛を主訴 として来院,回 唇,手 指に色素斑を認めた。家族歴で 2歳 の

娘の日唇に色素斑を認める。小腸 X線 検査では空腸,回腸 ともに大小不同のポリープが散在 していた。

注腸 X線 検査では左側結腸に多数の小さいポリープと,S状 結腸,下 行結腸下端にそれぞれ大きいポ

リープ 1個 と認めた。胃十二指腸内視鏡検査で胃に無数の小さいポリープと,十 二指腸にも大小不同

のポリープを数個認めた.大腸内視鏡検査は注腸 X線 検査 とほぼ同様の所見であった。左半結腸切除,

回腸部分切除および十二指腸,空 腸切開ポリープ切除を行った。切除しえたポリープは小腸15個,結

腸15個で,組 織学的にはhamartomaで あった。それらのうち空腸 とS状 結腸のポリープおのおの 1

個にはhamartoma,腺 腫が混在 しfocal cancerを認めた.これらは Peutz―Jeghersポリープの癌化を

考えるうえで重要な所見である。
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はじbに

Peutz‐Jeghers(以下,P‐J)症候群は皮膚粘膜色素沈

着 と消化管ポリポーシスを伴った遺伝性疾患である。

この症候群の消化管ポリープはhamartOmaで ,そ の

malignant potentialは否定的であったが,消化器癌併

存症例の報告の増加に伴い再検討されてきている。し

かし,そ の癌の発生機序に関しては議論の多いところ

である.我々は空腸,S状 結腸のポリープが癌化 したと

考えられる症例を経験 したので若千の文献的考察を加

えて報告する。

症  例

患者 :F.Y.,27歳 ,女 性

主訴 :下血,腹 痛

家族歴 :父 は小腸癌で死亡 してお り, 2歳 の娘の回

唇には色素斑を認める。

既往歴 :12歳時に腸重積で小腸部分切除を受け,P‐J

症候群 と診断された。

現病歴 :1986年頃より腹部膨満感,腹 痛,下 血があ
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Fig. l Cutaneous pigmentation on the lips
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開腹 した。肝 ・卵巣には異常を認めなかった。触診に

て大腸 ・小腸に多数のポリープが確認された.回 腸末

端 より口側60cmの 部位では回腸が重積 してお り,そ

の先端部にクルミ大の軟 らかいポリープを触知した。

左半結腸切除術,横 行結腸 ・直腸吻合術を施行 した.

また,十 二指腸第 2部 と,Treutz靭 帯に接した部位を

含めた 4か 所の空腸を切開し,ポ リープを摘除した。

回腸は重積 していた個所をポリープを含めて部分切除

した。

切除標本 :小腸から摘出されたポリープは15個で,

大きさは4.5×4.Ocm～ 0.7×0.7cmの 有茎性ないし亜

有形性ポ リープであつた.切 除結腸 には7,0×4.5cm

～0.5×0 4cmの 有茎性ポリープが15個存在 し,大 き

いものはカリフラワー状に分葉 していた (Fig.3).

病理組織所見 :摘出された小腸ポリープおよび切除

結腸のポリープは,組 織学的には粘膜筋板の樹枝状の

分岐 と,正 常腺管の増生を認めるhamartomaで あっ

た。そのうち空腸の35× 2.8cmの 有茎性のポ リープ

は,hamartomatous polypの 中にfocal cancerの所

見が見 られた。その癌巣は核が大小不揃いで異型性を

Fig. 3 Surgical specimen of the resected colon.

Arrows show polyp in which focal cancer is
present.

Fig. 2 Barium enema
various sized polyps

descending colon.

roentgenogram showing

in the sigmoid colon and

プを多数認めた。十二指腸にもポリープが多発してお

り,特 にその 1個 は表面の凹凸が著 しく,大 きさは拇

指頭大であった。大腸内視鏡検査では,S状 結腸に有

茎・亜有茎性のポリープが多発 しており,S状 結腸中央

部に凹凸の著しい大きなポリープが内腔を閉塞するよ

うな形で認めた。下行結腸下部にもクル ミ大の有茎性

ポリープが認められた。横行結腸の陣彎曲部近 くまで

小さいポリープが数個見 られたが,そ れより回側には

ポリープを認めなかった。

手術所見 :前回の手術創に沿って腹部正中切開にて



120(2488)

Fig. 4 Microscopic views of an i leal polyp.
Top : An i leal polyp with focal cancers. Arrows
show the sites of focal cancer. (hematoxyl in-

eosin, x 1.8) tsottom : Higher po*'er vieu- of focal
cancer. (hematoxyl in-eosin, x100)

小腸,結 陽ポリープにfocal cancerを伴ったP‐J症候群の1例   日 消外会誌 27巻  11号

もち, しかも極性を失った円柱上皮よりなる腺管で形

成されていた(Fig.4)。S状 結腸の7.0×4.5cmの 有茎

性 ポ リープは著 し く分葉 してお り,組 織学的 には

hamartomaと 腺腫が混在 し,hamartOmaに 接 して

focal cancerが見 られた。癌巣の組織像では核は異型

性が著しく分裂像 も見られ,形 成する腺管にも構造異

型が認められた (Fig.5,6).

考  察

PJ症 候群は日唇・口腔粘膜,四 肢末端の色素沈着 と

消化管ポリポーシスを特徴 とする疾患で,常 染色体優

性遺伝形式をとる。この疾患概念は,1921年 Peutzぉ

よび1949年」eghersら めによって確立 された。色素斑

は 1～ 2歳 頃より小斑点 として下口唇に出て くること

が多 く,そ の後加齢 とともに増カロするが,あ る時期よ

りしだいに消腿するものもあると言われているり～51

本症例は,日 唇,回 陛内,手 指に色素斑を認め食道を

除 く全消化管にポリープが認められるPJ症 候群の典

型例である。本症例の 2歳 の娘は回唇に色素斑が認め

られていることより,色 素斑は生後間もない時期より

出現するものと考えられる。症例によリポリープの局

在 は異なるが,八 重樫 ら2)の
報告によると消化管ポ

リープは564%が 胃にみられ,小陽73.9%,大 腸65.8%

である。本症例では胃,小 腸,大 腸にポリープが見ら

れ,特 に胃では体部大脅を中心に小さいポリープがび

まん性 に広 がってお りこの よ うな報 告例 は少 な

Fig. 5 Cut surface of polyp in the sigmoid colon (left). Schematic illustration of
histological findings shown in the same polyp as left Fig.. Arrow I shows area
of adenoma and hamartoma, and arrow 2 shows focal cancer (right).
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Fig. 6 Microscopic views of a polyp in the sig-
moid colon.
Top: Adenoma and hamartoma shown in Fig. 5
(arrow 1). (hematoxyl in-eosin, X40) Bottom:

Foca l  cancer  shown in  F ig .  5  (a r row 2) .
(hematoxylin-eosin x 100)

い°-91。本疾患と消化管癌 との関連については,こ の疾

患概念が確立されて以来議論されてきた。はじめの頃

は消化管癌の合併が20～25%と 報告されてきた10～1カ

が,1957年に Bartholomewら 3)は癌併存の報告例を検

討 し,病 理組織学的解釈の誤 りと併存癌の転移症例が

見られないことを指摘 して,こ の疾患の悪性化に否定

的な見解を示した。その後,癌 併存例の報告が散発的

に続いたが,Reidlり,Dozoisら
14)がそれまでの報告例

を再検討 し,癌併存例の頻度は2～ 3%と 述べている。

わが国で はUtsunOmiyaら いが詳細 な調査 を行 い,

種々の消化管の進行癌併存例 を示 しBartholomewに

反対する見解 を明 らかにしている。一方,1981年 に

Lionら lDはP‐」症候群48症例の45年間 (平均33年間)

の長期追跡調査の結果,小 腸,大 腸に癌の発生 した症

例は 1例 もなく,ま た対照群 との比較で生存率にも差

がないことを示した。1987年にKonishi10は,自験例 2
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例を含めて P‐」ポリープに発生 した消化器癌の文献的

考察を行い,19症 例21病変 (胃3病 変,十 二指腸 6病

変,空 腸 7病 変,回 腸 1病 変,小 腸 1病 変,大 腸 5病

変)に ついて報告 している。ポリープの癌化の機序に

関しては,議 論が多 く未だ明確ではない。Perzinら 1つ

は P」 症候群 の十二指腸 ポ リープにhamartoma,

adenoma,carcinoma in Stuの 組織像が混在する症例

を報告 し,hamartomaが 腺腫様変化を介 してポ リー

プ内に癌が発生すると推測 している.KonishilいもP、J

症候群の大腸ポリープにhamartoma,adenoma,can―

cerの 混在 している症例を示し,そ のうち癌巣を含ん

だ腺腫様変化の部位の組織像を呈示して同様の考え方

を明らかにしている。Estradeら
lDは

,光顕的及び電頭

的にポリープを検討 し,癌 はhamartomaと 関係なく

de novoに 発生すると述べている。本症例の空腸,S状

結腸のポリープの組織像はhamartoma,adenoma,

cancerが 混在 していたが,adenomaと cancerは 必ず

しも連続性のある病変ではなかった。以上のごとく,

PJ症 候群におけるポリープ癌化に関しては,い まだ

統
一 した見解は得られていないが,本 症例は今後この

問題を検討するにあたって貴重な症例になるものと考

えられる。

本疾患は腸重積に起因する腸閉塞,出 血などの合併

症のためにしばしば手術を要する場合があり,可 能な

限 り保存的療法がとられるべきである。小腸ポリープ

に対 しては短腸症候群を起 こさないためにも,出 来る

限 り腸の区域切除を避け腸切開 ・ポリープ切除が,大

腸ポリープには内視鏡的ポ リペ ク トミーが適応にな

る。しかし大腸ポリープに関しては,数 が多い場合に

は大腸亜全摘除術兼盲腸直腸吻合術 も考慮する必要が

あるう。10.
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A Case of Peutz-Jeghers Syndrome with Focal Cancer in polyps of the
Small Intestine and Colon

Takayoshi Fujimoto, Motohisa Takami, Yukiyasu Okumura, Toshiaki Takada,
Masayuki Kitada, Yasuo Tsukahara, Takashi Shibata, Masahiro Murotani,

Keisuke lihara, Taro Watanabe, Yasunori Watanabe,
Satoru Ohshima and Masahiru Kimura

Department of Surgery, Toyonaka Municipal Hospital

A 27-year-old woman was admitted to our hospital with anal bleeding and abdominal pain. Cutaneous
pigmentation was found her lips and the fingers of both hands. The patient's daughter, aged,2, also had
pigmentation on her lips. Small intestinal X-ray examination revealed various sized polyps in the jejunum
and ileum. Barium enema demonstrated many small polyps in the left side of the colon, and one large one
each in the distal descending colon and sigmoid colon. Gastroduodenoscopy showed numerous minute
polyps in the stomach and several various sized polyps in the duodenum. Left hemicolectomy and partial
resction were performed, and polyps of the duodenum and jejunum were removed by enterotomy. Fifteen
polyps in the small intestine and 15 in the large intestine were removed. All polyps were histologically
hamartoma. One each of the polyps of the jujunum and the sigmoid colon included focal cancer and
adenoma along with hamartoma. This finding implies a malignant change of Peutz-Jeghers' polyps.
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