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巨大腹腔内デスモイド腫瘍を合併したGardner 症候群の 1例
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Gardner 症候群に伴う再発性巨大デスモイド腫瘍に対し，病変の広がり，術後 quality of life
（以下，QOL）の観点から手術を回避すべきと考えた症例に手術を行い，良好な結果を得たので
報告する．症例は 51 歳の女性で，噴門側胃切除術，結腸亜全摘術，3度の腹部腫瘍摘出の既往
がある．腹部腫瘤の再発増大で腸閉塞となり入院．手術リスク，大量小腸切除による短腸症候
群，術後QOL低下を考慮し摘出術は回避すべきと判断したが，下血によるショックで手術施行
した．巨大な腸間膜腫瘍が大量の小腸，右尿管，下大静脈を巻き込んでいた．大量の出血を余
儀なくされたが，腫瘍完全摘出により残存小腸は約 100cmとなった．術後は在宅高カロリー輸
液併用により短腸症候群の栄養障害に対応したが，4か月後には食事摂取量，下痢のコントロー
ルが良好となり，現在は止痢剤内服で静脈栄養は必要としていない．術後 20 か月が経過したが，
腫瘍再発は認めず良好な術後QOLが得られている．

はじめに
Gardner 症候群は家族性大腸ポリポーシス（Fa-

milial adenomatous polyposis；以下，FAP），骨腫，
軟部腫瘍を 3徴とした常染色体優性遺伝疾患であ
る．軟部腫瘍の一つであるデスモイド腫瘍は細胞
学的には良性であるが再発を繰り返すことが多
く，治療に難渋することが多い．
今回，Gardner 症候群に伴う再発性巨大デスモ

イド腫瘍に対して治療方針決定に苦慮し，最終的
に手術により切除しえた症例を経験したので報告
する．

症 例
患者：51 歳，女性
主訴：腹部腫瘤
現病歴：平成 2年に腹壁腫瘍摘出．腹壁デスモ

イドと診断され（Fig. 1），精査の結果Gardner
症候群の診断．平成 5年に消化管ポリポーシスの
癌化により噴門側胃切除術，結腸亜全摘術を施行．
以後，平成 7年に腹部腫瘤（腹腔内デスモイド）の

増大により摘出術施行（Fig. 2）．平成 8年にも腹腔
内腫瘤が再発増大し，腫瘤摘出術と小腸部分切除
術を施行し，methotrexate（MTX）投与により経
過観察となった．
平成 14 年 8 月，デスモイド腫瘍の再発増大によ

り腸閉塞を発症，入院となった．
既往歴：特になし．
家族歴：兄がGardner 症候群，直腸癌．
入院時現症：腹部膨満．巨大な腫瘤を触知．
入院時検査所見：CRPが 7.9mg�dl と上昇．そ

れ以外特記事項なし．
入院時CT：平成 14 年 8 月，腹腔内腫瘍が再発

増大しイレウス症状出現し当科入院．腹部CTで
肝下面から骨盤までの径 20cmの腫瘍が認めら
れ，右水腎症を呈していた（Fig. 3）．
治療経過：当初，手術難度が高く高リスクなこ

と，大量小腸切除による短腸症候群や術後 quality
of life（以下，QOL）の低下を考慮し摘出術は回避
すべきと判断．完全静脈栄養法（total parenteral
nutrition；以下，TPN）を行い在宅静脈栄養法
（home parenteral nutrition；以下，HPN）に切り
替えて管理した．平成 14 年 10 月下旬，下血出現．
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Fig. 1　Abdominal CT shows a low density mass 

with 5cm in size in the right abdominal wall.

Fig. 2　Abdominal CT shows a low density mass 

with 6cm in size in the abdominal cavity.

Fig. 3　Abdominal CT shows a low density mass 

with 20cm in size in the abdominal cavity. IVC was 

pressed by the tumor.

11 月上旬，消化管出血によるショックとなり緊急
手術施行（Fig. 4a，b）．手術所見では，肝下面か
ら骨盤まで占居する巨大な腸間膜腫瘍が大量の小
腸，右尿管，下大静脈，右総腸骨動脈を巻き込ん
でいた．小腸の一部に穿孔があり，出血源と考え
られた．Treiz ligament より約 80cm小腸が残る
部位で口側腸管を切離し，上腸間膜動脈は分枝を
2本温存し処理．肛門側は肛門から約 20cmの直
腸で切離し，下大静脈を部分切除し腫瘍を摘出し
た．右腎摘出も行った．再建は空腸―直腸端々吻
合で行った．出血量 8,445g であった．
病理所見：腫瘍は大きさ 23×18×12cm，重さ

3.2kg であった．病理診断はMesenteric fibroma-
tosis associated with Gardner syndrome であった
（Fig. 5）．

術後経過：腹部ドレーンからの血性浸出液の流
出が続いたが，保存的に止血．40 病日に全粥摂取
とHPN併用により，退院となった（Fig. 6）．
術後 4か月目よりHPNの併用を中止した．現

在，排便はアヘンチンキ内服により 1日 3～5回の
下痢がみられるが，経口摂取のみで管理している．

考 察
Gardner 症候群は 1958 年に Smith１）により定義

された常染色体優性遺伝性疾患である．APC遺伝
子の関与２）や，多形質発現性の遺伝子異常３）などが
報告されている．
一方，デスモイド腫瘍は fibromatosis とも呼ば

れ，1967 年に Stout ら４）は，1）分化した線維芽細
胞の増殖，2）細胞間に膠原線維の存在，3）浸潤
性の発育形態，4）悪性ではない，5）転移がない
が局所再発があると定義した．
浸潤性に増殖することより，臨床的には悪性の

疾患と考えられる．デスモイド腫瘍はFAPに関
連する死亡原因の中では上位であり，FAP全体で
は大腸癌に次ぎ 2番目に死亡率が高い疾患であ
る．特に予防的大腸全摘術をうけた症例ではデス
モイド腫瘍によって死亡する頻度が最も高い５）．
Gardner 症候群合併例ではデスモイド腫瘍の
90％に再発を認め，非合併例では 11.3％で再発を
認めたと報告されている６）．発生頻度はFAPでは
一般人口に比べて約 1,000 倍の危険率があり，そ
の 15％にデスモイドを合併する．68～86％が開
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Fig. 4　a：Intraoperative findings revealed mesen-

teric tumor involved small intestine, right ureter, 

IVC and right common iliac artery. b：After tumor 

was resected, jejuno-rectal end to end anastomosis 

was performed by using CDH 25mm.
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Fig. 5　M icroscopic findings showed tumor was com-

posed of proliferated spindle cells and collagen 

fiber.  （H.E.stain ）

Fig. 6　Postoperative intestinalgraphy shows no 

stenosis and no leakage.

腹術後に発生し，開腹既往のないデスモイド合併
はまれである７）．FAP合併デスモイドの発生部位
は 80～95％が腹腔内で，特に小腸間膜に多い８）．
本症例では腹壁デスモイド腫瘍を契機にGardner
症候群と診断され，開腹手術後に腹腔内デスモイ
ドが発生した．
デスモイド腫瘍の治療は腫瘍の完全切除が第 1

選択である９）．しかし，切除後の局所再発率は 57～
85％と報告されている１０）．腸間膜に生じるデスモ
イドは小腸合併切除となることが多い．pe-
rioperative mortality は 10～60％で，major mor-
bidity は 22～60％である．腸間膜での再発は他の
部位に比べ多く，65～88％で見られる７）．
手術以外の治療法として抗エストロゲン剤，非

ステロイド性抗炎症剤，抗癌剤，ステロイド剤，
放射線照射の報告がある．
FAP合併のデスモイド腫瘍に対し，Brooks ら１１）

は抗エストロゲン剤である toremifene や ta-
moxifen が 65％に有効だと報告している．
非ステロイド性抗炎症剤としては sulindac を 3

人に投与し，1人に一部縮小を認めたとWaddell
ら１２）は報告した．木村らも sulindac の有効性を報
告している１３）．
抗癌剤では actinomycinD，cyclophosphamide，

vincristine，MTX１４）１５），doxorubicin，dacarba-
zine１６）～１８）などの報告がある．Doxorubicin，dacar-
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Fig. 7　Single logarithmic graph shows the changes 

of tumor volume. The linear regression line is y = 

2.6209e0.0034x, and R2＝ 0.9335. The tumor progres-

sion remarkably increased in spite of administra-

tion of MTX.

bazine の投与はいずれも sulindac，tamoxifen 投
与，resection 後の再発で 9例中 4例で腫瘍の完全
縮小，5例で部分縮小を認めた．Weiss AJ ら１５）は，
MTXと vinblastine をデスモイド腫瘍 8例に投
与し 2例での完全縮小，4例での部分縮小を報告
した．
Prednisolone 単独投与により，CTで確認でき

ないほどの腫瘍の縮小を認めたとの報告もあ
る１９）．
腹腔外や腹壁のデスモイドでは術後放射線治療

により再発率が 20～40％に減少するという報告
もあるが，腹腔内デスモイドでの放射線治療は無
効と考えられている７）．
経口抗線維化剤で cytokine 成長因子を抑制す

る pirfenidone という抗線維化剤が有用とする報
告もある２０）．
本例では抗癌剤であるMTXにより再発予防し

てきたが，結果的には無効であった．
本例の治療方針決定には術後の短腸症候群が大

きな課題となった．結腸亜全摘状態での小腸大量
切除は腸管の機能および栄養管理のうえで大きな
問題である．
一般的に，小腸大量切除の定義としては，全小

腸の 70％以上の切除または残存小腸 170cm以下
とされている２１）．

今回の症例では，術後の短腸症候群とQOLを
考慮し手術決定に苦慮し，結果的に緊急手術とい
う形で腫瘍および腸管切除右腎摘出術を行った
が，現在は経口摂取単独での生活に復帰でき，良
好な術後QOLが得られている．
今回の治療効果を評価するためにフォローアッ

プ中の平成 8年以降の腹腔内腫瘍増殖曲線を描い
た（Fig. 7）．CT volume metry を用い，CTを元に
した腫瘍体積を片対数グラフで示した．腫瘍体積
の分析は，マッキントッシュ＜モデル＞コン
ピューター上で，パブリックドメインソフトの
NIH Image を用いて行った．（U.S. National Insti-
tutes of Health が開発．Internet を介して http:��
rsb.info.nih.gov�nih-image�から入手可能．）
平成 8年の手術後は，整形外科でフォローし，

月に 1度の腹部CTが行われていた．増大傾向が
見られた平成 13 年 8 月から平成 14 年 8 月まで
MTXが投与されていた．
腫瘍体積の最大値は 3,337.82cm3（平成 14 年 10

月下旬）であった．また，腫瘍の再増殖確認まで
に 4年 6か月を要した（平成 8年から平成 13 年 6
月まで）．現在，術後 20 か月が経過したが再発は
認めていない．しかし，今後も厳重な follow up
が必要と考えている．
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A Case of the Successful Surgical Treatment for Gardner’s Syndrome
Associated with the Recurrent Giant Desmoid Tumor

Toru Saito, Nobuhiro Takiguchi, Hiroaki Soda, Takehide Asano,
Matsuo Nagata, Hiroshi Yamamoto and Kazuo Watanabe

Department of Gastroenterological Surgery, Chiba Cancer Center Hospital

We successfully treated Gardner’s syndrome associated with recurrent giant desmoid tumor involving the
massive intestine, right ureter, and IVC. A 51-year-old woman suffering from ileus due to a recurrent abdomi-
nal tumor and admitted in August 2002 had already undergone proximal gastrectomy, subtotal colectomy,
and resection of abdominal tumors three times. First, we tried conservative treatment, because we considered
the risk of difficult surgery, postoperative short bowel syndrome, and lowered quality of life. Despite conser-
vative therapy, emergency surgery was required due to hypovolemic shock caused by melena. After the tu-
mor was extirpated, the length of remnant small intestine was about 100cm. In postoperative nutrition, she
consumed gruel and home intravenous hyperalimentation for three months postoperatively, because of short
bowel syndrome. Given nutritional status and diarrhea control, she stopped hyperalimentation and began nor-
mal eating with antidiarrheic drugs every day four months after operation. Now she is free from the disease
and maintains a high quality of life.
Key words：Gardner’s syndrome, desmoid tumor, short bowel syndrome
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