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肝腫瘍

A − 1）先天性門脈欠損症を合併し肝腫瘍の 発生 を認め た
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　先天 性門脈欠損症（congenital 　absence 　of　the　porta1　vein，
CAPV ）に 肝腫瘍 の 発 生 が み られ る こ とが 知 られ て い る．
合併する 悪性腫瘍で は 肝芽腫 ・肝細胞癌，良性疾患 で は腺

腫や 過形成結節 の 輾告 が ある ．今同我 々 は，CAPV を合 併

した Cornelia　dc　Lalige症候群 の 患児 に発生した多発肝腫

瘍を経験 し，免疫組織学的
・
分子病理学的検討 を行 っ た の

で 報告 を行い ，診断 に つ き考察 を加え る．
　患児 は，先 天性 門脈 閉鎖症 と極型 Fa！lot四徴症を合

併 して お り，当 セ ン ターで 経 過 観 察 中，2歳 6 か 月 時 に

肝右葉 （S6）に ぶ ら下 が る よ うに存 在す る 肝腫瘍 の 発生

を指摘 さ れ た．肝芽腫 が 疑 わ れ 腫 瘍 切 除 術 が 施 行 さ れ た．
術前 の α

一fetoprotein〔AFP ）は 10，280　ng ／mL で あっ た．
摘 出 され た 検 体 は 重 さ 41．Og，大 きさ 48 × 42 × 36
mm で あっ た．割面 で は，弾性硬，灰白色 か ら黄褐色 で ，
境界明瞭な多結節性病変を認 め た，中心部付近 に は，や

や 軟 ら か い 黄 褐 色 の 結 節 が み られ た，組 織 像 で は 多 くの

部分 は 肝細胞 に 類似す る 形態の 異型性 の 乏 しい 細胞 か ら

な り，グ リ ソ ン 鞘 は 欠 如 し て い た （図 1）．中 心 部付 近

の 黄褐色 の 結節 を構 成す る 細胞 は，N ／C 比が高 く，核

分裂像 も散見 さ れ，明 らか な 異型 を示 し，肝芽腫と診断

しうる組織像 で あっ た （高紺胞密度部分，図 2＞．
　術後 は，腫瘍 が 全摘 され た こ と と，患児 の 全身状態 を

鑑 み て 後療法 は 施行せ ず，経過 観察 を行 っ て い た．4歳

0 か 月時 にHT・　S5／S6 に 結節性病変 が 出現 し，さ らに 4歳

5 か 月 時 に は 肝 両 葉 に 結 節性病 変 を認 め た．こ の 間，
AFP の 上 昇 は 認 め て い ない ．病変 の 組織像 の 確認 の た

め，4 歳 8 か月時 に針生検が 施行さ れ た．数木 の 検体が

提 出され た．著 しい 異型は 認め なか っ た もの の ．肝細胞

様の 細胞 に よ る管腔形 成を認 め る な ど，正 常とは 異 な る

組織を認 め ，少な くと も過形成性結節，もし くは 肝 芽腫

の 可 能性 も否定出来 な い と考えた．病変が 巾葉に わ た り

完全切除が 困難 で あ る こ と，病変が 比 Utlr9緩徐 に 進行 し

て い る こ と，また，患児の 全身状態 が 不良で ある こ と な

ど に よ り，積極的な治療 は現在行 わ れ て い ない ．

　本腫瘍 に つ い て β
一
カ テ ニ ン の 免疫染色 と遺伝子変 異

の 検索 で 検討 した，免疫染色 で は初回手術 の 検体 の 高細

胞密度部分 で は び ま ん性 に核 と紺 胞質に 陽 性 で あ り，そ

の 周囲の 腫瘍部分で は 細胞膜 に 加えて ，核 と細胞質 に部

分的に 陽性，非腫瘍性 肝 組織 の 部 分 で は細 胞 膜 に 陽 性，
核 と細胞質 に 陰性 で あ っ た．さらに β

一カ テ ニ ン の 遣伝

子 変 異の 検索 を 行 っ た と こ ろ ，高細胞密度部分 とそ の 周

囲 と い ず れ か ら も Gly34Valの 変異が観察され，非腫瘍

部分 で は 同 変異は 確 認 さ れ な か っ た．こ れ ら結 果 よ り，
高細 胞 密 度 部分 の み な らず腫 瘍結節 全 体 を肝芽腫 と して

診断すべ きで あ る と判断 し た，再発部分 に 行 わ れ た針生
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検の 検体 もB一カ テ ニ ン の 染色 で 陽性像 を示 し．肝芽腫

で あ る こ とを 念頭 に お か な け れ ば な ら な い と考 え る．
　今回の 病変 に対 して ．近年見出され た痴胎児性蛋 白で

あ る glypican−3 の 免疫 染 色 を 試 み た．同 蛋白は，肝芽

腫 で は 100％．肝細胞癌 で は 84％，異形成性 結節 で は

50％ に陽性 と の 報告が あ る
D ．初 同手術 の 検体で は，高

細胞密度部分 で は び ま ん 性 に 陽性，そ の 周 囲 部分 で は 部

分的に 陽性，非腫瘍性肝組織で は 陰性で あ り，報告 と合

致 す る 所見 と考 え た．また，針 生 検 の 検体で は 部分的 に

陽性で あ り，同検体が腫瘍性病変 で ある こ とが示唆され

た．同 蛋白の 免疫染色 は肝 芽腫 の 新 た な 診 断 マ ーカーと

なりうる と考え，今後蓄積さ れ て い る検体で 広範に試 み

て ，そ の 有用性 を検討 した い ．
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