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は じ め に

消 化管 の若 年性 ポ リポー シスは,既 に よ く知

られ た家族性大 腸腺腫性 ポ リー ポー シスやPeutz-

Jeghers症 候 群 な ど とは 異 な る独 立 疾 患 で あ

る こ とが 明確 に され て い る1).従 来 報 告 され て

い る若年 性 ポ リポー シスが大 腸 も し くは直 腸 に

ポ リー プ の発 生 をみ る2)のに 対 して,本 症 例 は

胃のみ に 限局 した家族 性,若 年性 ポ リー プ と考

え られ,発 端 者 の臨床 像 と胃 ポ リー プ の病理 組

織学 的 所 見に つ いて は既 に報 告 した3) 4).本 稿 で

は,兄 妹 例 に つ いて の未 発表 の 臨床 所 見 とそ の

後 の検 索 を通 じて明 らか にな った成 績 につ い て

知 見補 遺 として報 告 す る.

症 例

症 例1; S. Y., 18才,女 高 生

主 訴;下 痢 と全 身倦 怠感

既往 歴,家 族 歴,現 病 歴,入 院時所 見,入 院

時 の検 査 成績,消 化 管 レ線 所 見 と内視 鏡 所見,

ポ リー プ の病 理 組織 所 見 な らびに術 後 経過 に つ

いて は既 に報 告 して あ る3) 4)ので省 略す る.

臨床 所 見;全 身の 骨 レ線像 をみ る 限 り,い づ

れ の骨 に も骨 皮質 の 肥厚像 を認 めず,と くに頭

蓋骨 や 下顎 骨 に も骨腫 な どの病 的所 見 は観 察 さ

れ なか っ た(図1).ま た末 梢 血 の リンパ 球 培養

法 に よる染 色体 の検 索 をG-染 色法5)で お こ な

っ たが,明 らか な異常 は な く(図2),血 清 ア ミ

ノ酸 分析6)に も兄妹 ともに異常 所見 はみ られなか

った(表1).

切 除 胃所 見;図3に は手 術 に よ り得 られ た切

除 胃(ホ ル マ リン固定 後)の 複写 像 を示 す が,図

中 に示 す1～8ま で の異 な る部位 か ら胃組 織 片

を切 り出 し,光 学 顕微 鏡標 本 を作 製 した.胃 噴

門側切 除断端 や 胃体 部 の前 壁 に僅 か に平 坦 部 を

認 め,横 に 走 る2～3条 の 胃す うへ きが短 か く

観 察 され る他 は,直 径2～3mmの 小 さい無 茎の

結 節様 の ものか ら直 径3～4cmの 有茎 性 の 大 き

い ポ リー プ(8は 最 大 の もの で高 さ4cm,周 囲

径1.5cm)が 無 数 に観 察 され,前 庭 部 で ポ リープ

の 大 き さ とその密 生 度が 著 る しい.図4は(1)胃

前庭 後 壁 と(2)胃体 部 大彎 に み られ る ポ リー プの

近接 像 を示 す.大 きい ポ リー プの 表面 は分 葉 状

で な くほぼ 平 滑 で あ るが不 整の 小 さ な陥凹 部 が

数 個 認 め られ,一 部 で は尖 端 の 表 面が 黒 く変 色

し,茎 が ち ぎれ る よ うに細 くな った もの もみ ら

れ る.胃 体 部 大彎 で は,レ リー フ に沿 って 山や

谷 に小 さいポ リー プが 結 節状 に新 生 し,ま た残

存 して み られ る 胃す うへ きの表 面構 造 に も明 ら

か な異常 所 見が 観 察 され た.切 除 胃の 各部 位(図

3の1～8)の ポ リー プの光学顕微 鏡所 見 は基本

的 にほほ同 様 の所 見 を呈 した(図5).腺 窩 上皮

お よび表 面上 皮 は 著 る し く過 形 成 を示 し,平 坦

な部 位 で も限局 的に盛 り上 が り(無 茎性),一 部 で

は 腺腔 の拡 張 と間質 の 浮腫 を呈 し,有 茎性 の ポ

リー プへ の移 行 を うか が わせ た.腺 管上 皮 の細

胞 は形 が よ く揃 っ てお り,核 のpolarityも よ く

保 たれ,悪 性 所 見 は認 め られ な い.ポ リー プ は

粘 膜筋 板 と無 関係 で,そ の 茎 は一 般 に 狭 く,ね

じれ易 く硬 塞 に 陥 る もの と考 え られ,出 血 や び

らん形 成 を伴 う部 位 も認め られ た.

その後 の経過;昭 和54年8月 現 在,既 に術 後

3年 を経 過 した.胃 腸 症 状 を自覚 す る こ とな く,

健 康 なOLと して の生 活 を送 ってお り, 11月 には
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図1.症 例1の 骨 レ線 所 見.

1,頭 蓋 骨. 2,下 顎 骨Orthopantomogram.
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図2.症 例1の 末梢 リンパ球培養法による染 色体(G染 色法).

表1.症 例1と2の 血清ア ミノ酸 濃度
結婚 す る.胃 レ線 所 見 では,残 胃小 彎 側 の後 壁

に数 個 の ポ リー プ を残す もそ の数 の増 加や 大 き

さに変 化 は ない.ま た貧 血 と低 蛋 白血 症 もみ ら

れ ず,便 の潜 血 反応 も常 に 陰性 で あ る.頭 髪 の

茶褐 色調 と知能 程度 に も術 後著 るしい変 化は ない.

症 例2; T. Y., 14才,男 子,中 学 生

主訴;全 身 倦 怠感

既 往 歴;頭 髪 は子 供 の頃 か ら茶 褐 色調.顔 色

は よ くな か った ら しい.学 校 の成 績 は不 良.

家族 歴;本 症例 は症例1の 長兄 で,昭 和54年

8月 現 在2人 の子 供(6才 男子 と5才 女 子)が あ

る.い つ れ も知 能発 育 障害 が 小 児科 医 よ りす で

に指摘 され,頭 髪 は茶 褐 色調 であ る.5才 の 子

供 は 左眼 裂狭 小 の先 天 眼 瞼 異常 が認 め られ る.

しか し皮 膚 の色 素 沈着,骨 腫 や 他 の軟 部 組織 の

腫 瘍 は認 め られ な い.

現病 歴;昭 和39年4月,全 身 倦 怠感 を主訴 と

して 入 院 した.貧 血 と便 潜 血 反応 の陽 性 を指 摘

され,胃 レ線所 見 に て 多発性 ポ リー プの 存 在 が

確 認 され た(当 時 の 胃 レ線 フ ィル ム と内視鏡 写

真 は残 っ てい な い).
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図3.症 例1の 切 除胃標本の ホルマ リン固定後の肉眼所見.ホ ルマ リン固定 後の切 除胃を複

写 機 を用 い コピー して作 製 した.1～8の 各部位 か ら顕微鏡標本 を切 り出 した(図5の 顕微

鏡標 本1～8の 番号に相当する).8は 切除 胃中最大の ポ リープ(高 さ4cm,周 囲径1.5cm)を

示す.

手術 時 の切 除 胃の 所 見;同 年6月 胃の亜 全別

術 を,症 例1の 時 と同 じ外科 医(笠 岡第 一病 院

院 長藤 井 大 輔博士)に よって施 行 され た.噴 門

部 か ら幽 門部 に至 る まで大 小無 数 の ポ リー プが

房 の ご と く群 生 して存 在 し,症 例1と ほぼ 同様

の 胃内面 所 見 であ っ た.当 時(15年 前)の 切 除 胃

もその組 織 標本 も発 見で きず,こ れ 以上 の 詳細

につ い ての 調査 は 困難 で あ った.

術 後経 過;現 在 手術 後 す でに15年 を経過 し,

 29才 で 家具 木工 として元 気 で生 活 してい る.症

例1と と もに頭 髪 は茶 褐 色調 でやや 粗 で, IQ(新

田 中B式 知 能検 査,昭 和51年 施 行)は 症例1と

同様 低 い(60=軽 愚).昭 和46～54年 に亘 る残 胃

レ線 所 見 では,ポ リー プ の数 と大 きさ に顕 著な

変化 は認 め られ ず,胃 体 上部 小 彎 側 と小 腸 吻合

部 の 胃側 に数 個 の ポ リー プ 隆 起が 観 察 され る

(図6).ま た最 近施 行 した大 腸(図6)と 小 腸 の

レ線 所見,大 腸の 内視 鏡 所 見(図7)で もポ リー

プの 発 見 はで きなか った.ま た 胃の 内視 鏡 所見

で は,レ リー フ に沿 って結 節 状 の 隆 起病 変 がみ

られた が,出 血所 見 な どは認 め られ なか った(図

7).昭 和52年 にお こな った 胃の生 検 組 織所 見 で

は,異 型 の な い正 常 腺管 の 増 生,の う胞 形 成,

問 質 の 浮腫,円 形 細 胞 の 浸潤 な ど若 年 性 ポ リー

プの組 織 所 見 を呈 し た(図8).
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図4.ホ ルマ リン固定 後の症例1の 切 除胃ポ リープの近接肉眼所見.1,胃 前庭後壁(図3

の2と3の 写真右側)。2,胃 体部大彎(図3の4の 写真左側).大 きさの異なる有茎,無 茎の

ポ リー プが 多数み られる.大 きいポ リープはその表面 に多 くの陥凹 を有 し,そ の茎 は非常 に狭

い もの もある.ポ リープ先端 の色調の変化(出 血)がみ られるもの もあ る.正 常 胃粘 膜像 にみえ

る部位 に も,小 さい無茎の隆起がみ られ,ポ リープの発生過程 を追求で きるような所見 も認め

られる.

考 案

症 例2で は既 に術 後15年 を経 過 し,大 腸 や 残

胃に もポ リー プ の新 生,増 大 をみ な い.し か し

今 後大 腸 に ポ リー プが発 生 しな い とい う可 能性

を完全 に否定 す るこ とは 困難 と思 わ れ る.し か

し 胃 に無 数 の ポ リー プが あ りな が ら,現 時 点

では 単 発 の 腸 ポ リー プす ら認 め て い な い こ と

か ら, generalized juvenile gastrointestinal

 polyposisの1亜 型(subgroup)と す るよ りは,

 familial juvenile polyposis of the stomachと

考 え た く,若 年性 ポ リポー シ スの新 しい病 型 と

して す でに報 告 した3) 4).兄 の2人 の子供 に知 能

低 下 と胃 ポ リポー シス様 レ線 所 見 を得 て い る こ

とか ら, hereditary syndrome with juvenile

polyposis of the stomachと す る こ との 是非 に

つ いて は,さ らに遺伝 形 式(常 染 色体 優 性 遺伝

の可 能性 が 考 え られ る)を 含 め て詳 細 な検 討 が

必要 であ る.ま たStemperら7)の 若年 性 ポ リポ

ー シスの1家 系 にみ られ た消 化器 癌 多発例 か ら
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図5.症 例1の 切 除胃の各部位 での顕微鏡所 見. HE×100. 1～8の 番号 は図3の 切 除 胃の

各部位 を示 してい る.い づれのポ リープ も典 型的な若年性 ポ リープ像 を示 し,の う胞形 成や間

質の増加 な どがみ られ,無 茎 ポ リープが有茎 ポ リープに発育す るもの もあ り,一 部 には無茎 の

比較的大 きい もの もある.そ の表面 には潰瘍や 出血 な どが み られるこ とが 多い.
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も,本 症 例 の母 親 の若 くしての 胃癌 死 な ども,

本疾 患 と腫 瘍 発生 との関 連 を示 す もの と して 注

目すべ きこ とで,本 症 例 の発 癌 の危 険性 につ い

ては 今後 とも検 討 を加 えて い きた い.

本症 例 で認 め られ た知 的 発 育 障 害 は,他 に

Sachatelloら2)の7才 の若年性 ポ リポーシス(小 腸,

大 腸,直 腸 に分布 す る)の 少年 にみ られ た のみ

であ る.今 回の 家 系 で, 4人 の同 胞の うち 胃 ポ

リポー シス を もつ 症 例1と2の み が 茶 褐 色 頭

髪 で知 能 水 準が 低 か っ た こ とか ら,胃 ポ リポー

シ ス を伴 う遺伝 性症 候 群 の 可能 性 も否 定 は で き

な い.ま た 従来 報告 され て い る身体 的奇 形 に は
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図6.症 例2の 胃手 術 後 の 残 胃 ・十 二 指 腸(1)お よ び 大腸 の レ線 所 見(2).い づ れ も昭 和53年6

月 に 撮 影 した もの.残 胃に は 数 個 の ポ リー プ様 隆 起 を認 め る.

図7.症 例2の 手 術 後 の 残 胃 と大 腸 の 内 視 鏡 所 見. 1,胃(昭 和53年8月). 2,大 腸(昭 和

53年10月).残 胃に は小 ポ リー プの 残存 を数 個 認 め る.

Malrotation of the bowel, Hydrocephalus,

 Amyotonia congenitaな ど が あ り1),症 例2の

子 供 に 眼 裂 異 常 が 認 め られ た こ とは 興 味 深 い.

お わ り に

胃 の み に 限 局 し た び ま ん 性 の 若 年 性 ポ リポ ー

シ ス の 兄 妹 例 をfamilial juvenile polyposis of

 the stomachと し,発 端 者(妹)の そ の 後 の 知 見

と兄 の臨 床 所 見 を 中心 に 述べ た.症 例2の2人 の

子 供 につ い て の調 査,遺 伝 学 的 背景 や 発 癌 との

関 係 な どに つ い て は別 に報 告 したい.

本症例 の染色体 の分析 に御協 力いただい た岡山大

学医学部附属癌源研究施 設,常 盤孝義博士 と中村秀

和博士 に深謝 します.
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図8.症 例2の 生検 胃の 組 織 所 見.HE×400.昭 和53年8月 胃 内 視鏡 下 に残 胃 ポ リ

ー プ を穿 刺 す .
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Case report of familial juvenile polyposis of the stomach
- Supplementary data

Akiharu WATANABE and Hideo NAGASHIMA

First Department of Internal Medicine, Okayama University Medical School

(Director: Prof. H. Nagashima)

Innumerable juvenile polyps were recognised in the stomach of an 18-year-old girl. The 
clinical and pathological observations of the propositus have been already reported (in "Japa
nese Journal of Gastroenterology" and "Gastroenterology"). Her elder brother underwent a 
subtotal gastrectomy because of gastric polyposis at 14 years of age. Supplementary data of 
their clinical findings are given. They had no extragastric polyps on roentgenographic and 
endoscopic studies. A classification of this hereditary syndrome as a newly designated entity, 
juvenile polyposis of the stomach was proposed. Both siblings are now in good health.


