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小児 型化 学療 法が 有効で あ っ た 17歳発症の 成人型肝 細胞癌 肝臓 に腫瘍性病 変 を認め た先天性 門脈 欠損 症の 2 例 の 検 討
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症 例 は 18 歳 女 性。17 歳 時 に 肝 腫 瘍破 裂 で 発 症、同 日 当 学

附 属 病 院 に て 緊急 手 術 を施行 した。術 前検 査 で は出血 に 伴

う 貧 血 、Tum 。r・marker で は AFP 　451475ng ！ml 、　PIVKA2 も

867mAU ／ml と高値 を示 し、画像 上 で は肝 内 多発 性で 他 臓 器

へ の 転移、浸潤 は 認 め な か っ た。摘 出 さ れ た 腫 瘍 は 最 大 径

11cm で Stage3、　PRETEXT4 に相 当 した。腫 瘍 は肝 内 に 残存

して お り、化学 療法 目的 に 術後 当科 に 転科 し た。最終 的 な 病

理 診 断 は 肝 細胞 癌 で あ っ た が 、AFP が 極 め て 高 値 で あ り肝

芽種 様 の 組 織像 も伴 っ て い た 点 か ら、JPLT ・2 の プ ロ トコ
ー

ル に従 い 小 児 型 の 化 学 療 法 。Qurse3 適応 と考 え CITA（CDDP
80mg ！m2 ，THR −ADR 　3〔inigピm2x2days ）を 8 ク

ー
ル 施行 した 。 治

療 は 極 め て 有効 で あ り、残存 腫瘍 は ほ ぼ 消 失、AFP も 7 ク
ー

ル 終 了 後 6．2nglml と正 常 化 した 。 現在 も再 発、転 移 を認 め

ず生 存 中で ある。今 回の 症例 の様 に肝 細胞 癌 に対 し、小 児 型

化学 療法が 著効 を示 した報告 は 国内で は確 認 されず、今 回文

献 的考察 と共 に 報告する。

【は じ め に】今 回 我 々 は、肝 臓 に 腫瘍 性 病変 を認 め た 門脈 欠

損症 の 2例 を経験 し、各 々 の 組織 に つ い て検 討 を加 えたの で

報告する。【症 例 1】1 歳 0 ヶ 月。女 児。39 週 2200g に て 出

生、マ ス ス クリーニ ン グに て 高 ガ ラ ク トース 血症 を指摘 され

た の を契機 に先 天 性 門脈欠損 症 と診 断 さ れ た 。 肝 機能 障害が

進行 し肝移 植 の 適応 と診 断 され、1tto ヶ 月時 生体 部分肝 移

植術 を施 行。摘 出 さ れ た 肝臓 は 12Sg，14 × 7 × 4cm 。 摘 出肝 内

に 5−21  大 の 境界 明瞭 な鰤 を 9 個認 め た 瀦 節 は 病理 学

的 に 良性結節性病変 と診 断 され た 。 術 後軽快 退院 し、経 過観

察 中 で あ る。匸症 例 21　 1et　6 ヶ 月、女 児。39週 2070gで 出

生 。 門脈欠 損症 及 び フ ァ ロ
ー

四徴 症 の 診断 で 経過観 察 中、肝

右 葉 よ り突 出す る 腫瘍 を認 め、摘 出術 が 施行 され た。術前 の

AFP 　10290。 組織学 的 には 過形成 病変 を伴 う肝芽腫 （胎児 型〉

で あ っ た。完 全摘 除で きた こ と、お よ び合 併疾 患 が あ り高

リス ク で ある こ と よ り、化学 療法 お よ び 放射 線療 法 は な され

ず、外来で 経過観察 さ れ て い る 。 【考察】 門脈欠 損症 の肝 臓

に 腫 瘍性病変が 発生 した症 例 は検 索 し得 た限 りで 14例報 告

が あ り、良性病変 と して focal　noduLar 　hyperplasia、　adenoma 等、
悪 性 腫 瘍 と して hepatocellular　carcinoma 及 び h巳patoblastoma
を認 め て い る。門 脈欠損 症 に腫瘍性病変が 合 併す る こ とは 知

られ て い る が、その 発生 の メ カ ニ ズ ム に は まだ不 明な部分 が

多い 。 自験例の 症例 2 は 過形成病変内に肝 芽腫 が存在 して お

り、その 発生 機序 を考察する うえで 大変興味深い 。自験例 に

つ い て 形態学的、免疫組 織化 学的検索お よ び 分子生 物学 的 に

検討 を行 い 報 告す る。
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