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Case 31-2002:

　A 61-Year-Old Man with Headache and Multiple infarcts 　　　　　　　　　　(Volume 347(15))

――――頭痛、多発性梗塞が認められた61歳男性――――

【DIFFERENTIAL DIAGNOSIS】
Armand Trousseau教授(1801-1867)の重要な貢献のうちの２点がこのケースの診断に見られる。

－１Aphasia；左前頭葉の梗塞のため
－２Trousseau’s syndrome(トルソー症候群)；内臓癌による移動性血栓性静脈炎
ほとんどすべてのタイプの癌が凝固亢進状態と関連しうる（婦人科領域の癌、泌尿器領域の癌、リンパ腫、原発性脳腫瘍を含む）。しかし、最も関連の深い癌は胃腸管、肝胆管の特にmucinを分泌するadenocarcinomaが多い。トルソー症候群を示すのは膵臓癌特に多いという、格言は間違いであろうが、もちろん膵臓癌がトルソー症候群を示すこともある。また、トルソー症候群によって癌が見つかる場合もある。
なぜ癌が凝固亢進状態と関連するか、ということはまだわかっていないが、DIC(disseminated intravascular coagulation)のようにフィブリン溶解とフィブリン溶解の阻害のバランスが崩れるためであろう。腫瘍はこのバランスを壊す物質を放出する(thromboplastin, FX activator, prothrombinase, plasminogen-activator inhibitor, plasmin inhibitor)。

また、遺伝的素因(FV, prothrombinの変異)も関与する。この患者は、妹が3回の習慣性流産の既往があることを考えると抗リン脂質抗体症候群などが存在するのではないか、と疑う。
トルソー症候群の特徴は末梢血スメアでの微小血管障害、エコー見えないこともある心臓弁のvegetations (nonbacterial thrombotic endocarditis)である。また、脳を含めた内臓の塞栓(静脈血栓、動脈血栓、心臓由来の塞栓)も見られる。
【診断的手技】経食道心エコー、肝生検（肝臓の小さな多数の巣状領域は転移と考えられる）

Dr. Aneesh B. Singhalは、始めてこの患者を診て、現病歴、脳MRIを知ったとき、抗リン脂質抗体症候群のような凝固亢進状態を考えた。vegitationsは感染による二次的なものと考えた。cardiac enzymeが高いことから最近の心筋梗塞による左心室血栓を考慮した。しかし、diffusion-weighted imaging から、多発性梗塞を伴ったトルソー症候群の方が可能性が高いと思った。
【CLINICAL DIAGNOSIS】癌を基礎疾患としたnonbacterial thrombotic endocarditisによるmultiple ischemic strokes（トルソー症候群）

【PATHOLOGICAL DISCUSSION】
vegetationが否定できないため経食道心エコーを施行した。midesophageal viewでは1cmほどのもじゃもじゃのmassが僧帽弁後尖に見られ、小さな病巣が前尖に見られた(fig-6)。大動脈弁はび慢性に肥厚し、小さな不整の病巣が見られた。三尖弁、肺動脈弁は正常で、ASDはなかった。Doppler echoでは僧帽弁逆流が見られた。経胃心エコーでは、心尖部の機能不全が見られたが、血栓は見つからなかった。弁はvegetationの所見に一致していた。
肝生検はCTガイド下に行われた。H.E.染色では癌の巣状微小腺構造浸潤が見られた。これはpoorly differentiated adenocarcinomaに一致する(fig-7)。悪性の所見(fig-8A),mucinの産生が見られ(fig-8B)、また、免疫化学染色ではcytokeratin7が陽性であった。このことから、膵胆管由来の癌が示唆されている。

【ANATOMICAL DIAGNOSIS】

adenocarcinoma, probably of pancreaticobiliary origin and metastatic to the liver, with a hypercoagulable state resulting in thrombophlebitis and nonbacterial thrombotic endocarditis, with multiple embolic infarcts (Trousseau’s syndrome)
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The hepatic architacture is almost totally effaced and has been
replaced by a loosely cohesive, malignant-cell population with

focal architectural features suggestive of microglandular for-
mation.
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