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症例は 31 歳の男性で，1995 年に IgA欠損症を指摘された．2003 年 2 月左下腹部痛の精査目
的で入院し，大腸内視鏡検査にて横行結腸に全周性の狭窄を伴う進行癌を認めた．3月 24 日横
行および下行結腸部分切除術を施行し，病理組織学的に中分化腺癌と診断された．また免疫染
色にて正常大腸粘膜内形質細胞のうち IgA陽性細胞が著明に減少，IgGおよび IgM陽性細胞は
増加していた．若年発症であることから，マイクロサテライト不安定性（microsatellite insta-
bility）の検索を行った結果，調べた 6 Locus すべてで陽性であった．大腸癌の家族歴は無く，
遺伝性非ポリポーシス大腸癌（hereditary non-polyposis colorectal cancer；HNPCC）の新発生
である可能性が高いと考えられた．IgA単独欠損症とHNPCCが合併した極めてまれな症例と
考えられたので報告する．

はじめに
IgA 単独欠損症では上気道や消化器の反復感染

症が問題となり，アレルギー性疾患や自己免疫疾
患，悪性腫瘍などの合併が報告されている１）～９）．大
腸癌の合併も報告されているがまれであり１０），検
索した限り本邦では報告が無い．今回 IgA単独欠
損症に合併し，さらにマイクロサテライト不安定
性（microsatellite instability；以下，MSI）を高頻
度に認めた若年発症横行結腸癌の 1例を経験した
ので報告する．

症 例
症例：31 歳，男性
既往歴：1995 年に献血した際，抗 IgA抗体陽性

を指摘された．1998 年に肺炎および急性気管支炎
で入院．
家族歴：母方祖父に肺癌，母方祖母に胃癌，父

方従姉妹に胃癌．
現病歴：2002 年 10 月より食後の腹痛を自覚し

ていたが自然に軽快していた．2003 年 2 月左下腹

部痛および発熱を認め，精査のため当院内科に入
院した．大腸内視鏡検査で横行結腸に全周性の狭
窄を伴う進行癌を認め，手術目的で外科へ紹介さ
れた．
入院時現症：身長 166cm，体重 60kg ．栄養状態

良好．結膜に貧血および黄疸認めず．臍左側に軽
度の圧痛あり．
血液検査所見：Hb11.9g�dl と軽度の貧血のほ

か，血清 IgA値が 5mg�dl 以下と著明に低下して
いたが，IgGおよび IgM値は正常であった．
注腸検査：側面像で横行結腸，脾彎曲部付近に

全周性の不整な狭窄像を認めた．その口側は造影
されなかった（Fig. 1）．
内視鏡検査：大腸内視鏡検査で脾彎曲部よりす

ぐ口側の横行結腸に全周性の 2型腫瘍を認め，そ
れより口側の観察は不能であった．生検で高分化
腺癌と診断された．胃内視鏡検査で特に異常は認
めなかった．
腹部造影CT：脾彎曲部付近の横行結腸壁の肥

厚と周囲脂肪組織のけばだち状の陰影を認めた．
その他に肝転移や周囲リンパ節の明らかな腫大は
認めなかった（Fig. 2）．
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Fig. 1　Barium enema examination in side view 

showed all round stenosis of transverse colon, near 

the splenic flexure.

Fig. 2　Abdominal CT demonstrated that intestine 

wall enhanced near the splenic flexure and inva-

sion to the around fatty tissue, but no metastasis to 

the liver and lymph nodes.

Fig. 3　The resected specimen revealed a type 3 ad-

vanced colon  cancer of the size 45×40mm.

手術所見：2003 年 3 月 24 日開腹手術を施行し
た．脾彎曲部近くの横行結腸に腫瘍を認め，横行
および下行結腸部分切除術およびD2郭清を行っ
た．手術に備え 3回洗浄赤血球を準備したが輸血
は行わなかった．
切除標本：45×40mmの 3型病変を認めた

（Fig. 3）．
病理組織学的検索：中分化腺癌，se，ly1，v0，

n1 と診断された．また免疫染色により非癌部の正
常大腸粘膜内形質細胞のうち IgA陽性細胞が著

明に減少し，逆に IgG陽性細胞は増加，IgM陽性
細胞はやや増加していた（Fig. 4）．
本症例では若年発症の大腸癌であったことか

ら，患者および家族に十分に説明し同意を得た上
で，大阪遺伝性大腸癌研究会の共同研究の範疇で
MSI の検索を行った．
MSI 解析結果：検索した 6 Locus（D2S123，

D3S1067，TP53，D18S51，Bat 26，Bat 25）のす
べてで陽性であり，MSI-H（高頻度群）と診断され
た（Fig. 5）．
家系図：本症例以外に大腸癌を発症した血縁者

は認めず（Fig. 6），遺伝性非ポリポーシス大腸癌
（hereditary non-polyposis colorectal cancer；以
下，HNPCC）の 3つの臨床診断基準（Amsterdam
criteria，Amsterdam criteria II，Japanese crite-
ria）はいずれも満たさなかった．
経過は良好で，特に感染症を併発することも無

く術後 11 日目に軽快退院した．術後 12 か月経過
したが再発徴候は認めず，現在外来通院中である．

考 察
IgA 単独欠損症は血清 IgA値が 5mg�dl 以下

で，IgGと IgMの異常を示さない状態である．そ
の成因としては遺伝的要因や薬剤，ウィルス感染
などの関与が考えられており，欧米では 1�300～
2,000 人，本邦では 1�3,000～19,000 人の頻度と報
告されている１）～９）．肺炎やその他の上気道感染を反
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Fig. 4　Immunohystochemical examination： a）H.E. stain，b）IgG antibody，c）IgA antibody，

d）IgM antibody,（×200）： it was shown that IgA producing plasma cells in the normal mu-

cosa of the colon decreased extremely, while those cells producing IgG or IgM were rather 

increased.

Fig. 5　Microsatellite instability（MSI）examination： this cancer was revealed to be MSI posi-

tive in 6 Locus. Figure showed results of D2S123（left）and D3S1067（right）.

復して起こしやすく，自己免疫疾患やアレルギー
性疾患などを併発しやすいが，通常は命にかかわ
るほど重症化はしない．しかし本症に特異なアレ
ルギー反応として抗 IgA抗体による輸血後

ショックがあり，注意が必要である１）～５）７）～９）．本症例
では献血の際に偶然抗 IgA抗体陽性を指摘され
た．過去に肺炎および急性気管支炎で入院してい
るが，抗生剤の点滴で軽快し重症化はしていない．
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Fig. 6　Pedigree（□：male, ○：female, ⇒：this case, black zone：cancer 

carrier）：No family history of the colorectal cancer.

また今回，周術期に備え洗浄赤血球を準備したが
幸い必要としなかった．
悪性腫瘍の合併については IgAを分泌する組

織（消化管や肺，子宮，皮膚など）の悪性腫瘍の
他，悪性リンパ腫などを合併するとされ，病因と
してT細胞系不全（免疫監視機構の障害，癌ウィ
ルスなどに対する免疫不全）あるいは IgA欠損の
ための反復感染による慢性刺激やその後の再生異
常などが指摘されている１）～１２）．
本症例においても当初は大腸癌の若年発症に

IgA欠損が何らかの付加的な因子となった可能性
があると考えた．しかし大腸癌の合併は欧米で報
告されているがまれであり１０），医学中央雑誌刊行
会（以下，医中誌）で 1983 年から検索した限り，
本邦では報告がなかった．また IgA単独欠損症患
者を健常者と比較しても，悪性腫瘍の発症率に有
意差はないとする報告もある１１）．さらに本症例は
若年発症の大腸癌であったことからMSI を検索
した結果，検索した 6 Locus すべてが陽性であっ
た．
結論として本症例はHNPCCの新発生である可

能性が極めて高い．IgA単独欠損症は本症例の大
腸発癌に大きく関与したとは考えにくく，偶然に
合併していたものと思われた．IgA単独欠損症と
HNPCCとの合併例の報告は医中誌（1983 年から）

および PubMed（期間限定なし）で検索した限り
なく，この点においてもまれな症例である．
現在は患者および家族に同意を得て原因遺伝子

の検索を行っている．今後は第 2癌の発生に注意
する他に，家系構成員の内から遺伝子解析により，
癌リスクのある患者や保因者を同定し，長期の
サーベイランスを行う必要があると考えられる．
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A Case Report of Juvenile Transverse Colon Cancer Associated with Selective IgA Deficiency
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Takashi Iwazawa, Takeshi Tono, Yoshiaki Nakano, Hiroshi Yano,
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A 31-year-old-man with selective IgA deficiency admitted for left-lower abdominal pain in February 2003 and
diagnosed with transverse colon cancer, underwent partial transdescending colectomy on March 24, 2003. His-
tological examination showed moderately differentiated adenocarcinoma. Immunohystochemical examination
showed that IgA producing plasma cells in the normal mucosa of the colon had decreased extremely, while
cells producing IgG or IgM had increased. Diagnosing this as a case of juvenile colon cancer, we then exam-
ined microsatellite instability（MSI）and found it to be MSI-positive. Having no family history of colorectal can-
cer, this case was strongly suggested to be a de novo case of hereditary non-polyposis colorectal cancer
（HNPCC）associated with selective IgA deficiency.
Key words：selective IgA deficiency, juvenile colon cancer, HNPCC
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