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はじめに

Behcet病 の経過中に消化管の潰瘍性病変を伴 う腸

型 Behcet病 の報告は年々増加してきているが'り,わ

れわれは最近,著明な血小板減少を伴った腸型 Behcet

病の 1例 を経験 した。これまで,わ れわれが調査 した

範囲では,血 小板減少を伴った本症の報告例は見当ら

なかった。しかし本症における血小板減少は,Behcet

病に特有な血管病変や血液凝固系の異常に関連 して予

想される現象であるとともに,腸 型 Behcet病 の病態

解析や治療方針決定をする上で無視することのできな

い要素のひとつと考えられるので若子の考察を加えて

報告する。

症  例

患者 :25歳,女 性,主 婦.

主訴 :腹痛,発 熱.

既往歴 :11歳時,急 性虫垂炎にて虫垂切除術施行.

15歳時 Osgood‐Schlatter病にて手術.

家族歴 !特記すべきことなし.

現病歴 :昭和49年 (20歳時)か ら口腔および外陰部

のアフタ性潰瘍がみられるようになり, しばしば繰 り

返していた。昭和51年に男児を出産後,一 時アフタ性

漬瘍の出現頻度は減少していたが,下 腿に結節性紅斑

が生じるようになった.昭 和53年7月 より右下腹部痛

と発熱が出現したため,君 津中央病院を受診した。初

診時,右 下腹部に腫瘤が触知され,自 血球増多が認め

られた。精査の結果,回 盲部腫瘍が疑われ,回 盲部切

除が行われた。摘出された盲腸の前壁には直径 6 cm,
一部穿通性の非特異性潰瘍がみられた.術 後経過は順

調であったが,約 9カ 月後に下腹部痛が出現した。こ

のためと腸X線 検査を行ったところ,吻 合部の穿孔様

所見がみられたため(図1),緊 急手術が行われた。開

腹したところ,前回手術時の吻合部と横行結腸の間に,

内療の形成と著しい腸管の癒着が認められたため,吻

合部を中心に回腸30cmを 含めた右半結腸切除術が施

行された。術後 3週 目に経口摂取を開始したところ,

次第に腹膜刺激症状が増強し,再 び吻合部潰瘍と内痩

形成がみられたため中心静脈栄養が施行された。その

後,約 3カ月間の保存的治療を試みたが改善がみられ

ず,つ いには吻合部周囲膿瘍が右側腹部に自潰し外痩

を形成するに至った。このため精査,治 療の目的にて



図 1 第 2回手術前注腸X線 検査.前 回の上行結腸と

回腸の吻合部 (太い矢印)と 横行結腸間に内慶形成

(細い矢印)が 認められた。

昭和54年9月 3日 ,当 院に転入院した.

入院時現症 :体格中等度.体 重46kg.全 身状態はや

や衰弱状.体 温36.2°C.血 圧110/70mmHg.脈 拍116/

分,整 .呼 吸正常.全 身浮腫なし。皮疹なし.眼 球結

膜黄染なし.眼 験結膜中等度貧血.胸 部異常所見なし.

腹部は平坦.腸 雑音正常.肝 陣腫なし.右 側腹部外慶

周囲の皮膚に高度の炎症所見を認め,激 しい疼痛を訴

えていた,

入院後の経過(図2):右 側腹部外痩から1日 1～ 3

1の腸液の漏出がみられ,低 蟹自血症を皇していたが,
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中心静脈栄養により水 ・電解質バランスは良好にコン

トロールされていた。入院後なるべ く早期に根治手術

を施行すべ く栄養状態の改善と外痩部局所の清浄化に

努めていたところ,10月 初旬より亜鉛欠乏症による皮

膚炎が顔面,躯 幹,四 肢に生じるとともに,Behcet病

の増悪あるいは吻合部局所の感染によると思われる高

熱を発するようになった.こ のため,亜 鉛の補給 とプ

レドニブロンならび抗生物質の投与を行っていたとこ

ろ,10月 15日頃から急速な血小板減少がみられるよう

になり次第に皮下出血や鼻出血などの出血傾向が出現

してきた。11月上旬には血小板数は 1× 104/μl以下と

なり,外 慶からの腸液も血性となってきた.一 方,血

小板減少が始まった頃から腹部膨満感 と嘔気を訴える

ようになり,次 第に吻合部の狭窄によるイレウス症状

が増強してきた.各 種の保存的治療にもかかわらず,

血小板減少やイレウスの改善はみられず,吐 物も血性

となってきたため,11月 23日,血 小板輸血を行い緊急

手術を施行した。このときの手術所見では,回 腸が前

回の吻合部に二重に癒着 し,そ れより口側の腸管に著

しい拡張と奨膜面の発赤 ・腫脹がみられたため,狭 窄

部を含めた腸切除と腸慶造設術を施行した。術後循環

動態は hyperdynanicな 状態を示 したにもかかわ ら

ず,血 圧は次第に下降し,集 中治療の効果なく11月25

日 (術後 2日 目)に 死亡した,

臨床検査成績(表 1)i正 球性正色素性貧血 と軽度の

低アルブミン血症が入院中を通じて存在した。血沈克

進,CRP陽 性,22グ ロブリン増加がみられたが,自 血

球増多はなく,血 清 γグロブリン分画の増加もみられ

なかった。血小板数は入院時57.2×104/″1と増多して

いたが,10月 初旬の高熱に引き続いて急速に減少し,

11月には数千//1に まで減少した。この間,数回に渡 り

血液培養を行ったがすべて陰性で,血 中フィブリノー

ゲンの低下,FDPの 増加,PPTの 延長,ア ンチ トロン

ビンIIIの低下などはみられなかった。11月初旬の血清

補体価は正常範囲にあ り,ク ームズ試験は直接 ・間接

とも陰性であった,一 方,骨 髄はむしろ過形成で骨髄

巨核球数も正常であった。

X線 ・内視鏡所見 t右側腹部外痩からの痩孔造影で

は,吻 合部と回腸間の内療形成 と右側腹壁下の痩管ヘ

造影剤の漏出が認められた。さらに大腸鏡検査で吻合

部に下堀れの強い漬瘍 と内慶孔が確認され(図3), S

状結腸粘膜面には漬場を伴わない小紅斑が数個認めら

れた,上 腸管膜動脈造影では吻合部に相当した中結腸

動脈領域に炎症所見とみられる軽度の血管増生を認め

たが,動 脈の閉塞や壁不整などの所見はみられなかっ

亨【二.
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図 2 入 院後の経過
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骨価芽求u(‖ 月 7日 )
Hypercel ular bone marrow with M/E=159

有核細胞数 439× 104/cnm 巨核球数 180んmm

図 3 吻 合部の大腸内視鏡所見.矢印は内痩孔を示す。

合部に 6× 1 5cmの 非特異性潰瘍 (奨膜下組織に達す

る)と 吻合部から横行結腸に至る内痩がみられた (図

4)。この組織学的所見では,病 変から離れた部分の奨

膜下組織の静脈壁に,層 状の粗慈化 とリンパ球の浸潤

がみられ,腸 型 Behcet病に特徴的 といわれている静

脈炎の像りが認められた (図5a).

剖検時の腸管には前回吻合部 より口側の腸管粘膜

(目から回陽におよぶ)に出血性壊死性変化がみられた

が,上腸間膜動脈本幹に閉塞性の病変を認めなかった。

この時の組織学的所見では,腸 間膜の小 ・細動静脈に
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図 4 第 2回手術の摘出標本.回 腸と上行結陽の吻合

部に非特異性漬瘍がみられる。また,吻 合部 ・横行

結腸間の内虜が認められる (長い矢印).

図 5 a.第 2回手術時輸出標本の奨膜下静脈.血 管

壁は層状に粗慈化し,そ の間に介在して リンパ球の

浸潤がみられる。

b 割 検時の陽間膜小動脈 (Elastica van Cieson染

色)内 膜の線維性肥厚が著しく血管内腔の狭窄がみ

られる。

1983年 3月

表 1

RBC xlo4/mm

Hb  g/32

Ht  %

WBC ん m

PLT X 104/mm

APTT sec

PT  sec

TT  sec

血液学的検査所見

購
０４
郷
研
７００
控
　
　
″
幅
碑

入

４

１

３

７

５

　

　

２

１

１

1 1 月7 日

277

8 6

243

4100

0 6

勢
ｍ　一

可例
ｅｎ

、
ブｆｉｂｒｉｎ。ｇ搬

FDP
(μ宮/tt)

AT HI

1 1 月7 日

8 日

9 日

1 2 日

1 5日

1 9日

2 4日

０００

００〇

一

２００

　

０００

０００

３ ‐９

一

３７９

３２９

一

３４６

一

下

下

０
０
０
慨
似
０

一

２５．４
・
２５．４般
・
獅
附



138(634)

病理学的所見 :右半結腸切除時の手術標本では,吻

おける内膜の線維性肥厚 と血管周囲の線維化が著 し

く,このため血管内腔の狭窄がところどころにみられ,
一部に閉塞性動脈炎も認められた (図5b).

考  察

Behcet病は日腔粘膜アフタ性漬瘍,眼 症状,陰 部漬

瘍,皮 膚症状の 4主 症状の他に多彩な副症状を伴いう

る全身性疾患として今 日認識されている。消化管漬瘍

を副症状 として伴ったものは腸型 Behcet病 といわれ

るが,本 症における消化管潰瘍は回盲部に好発し,難

治性 ・再発性で,内 痩形成や穿孔を生じやすいことが

知 られている。われわれの症例 もこのような漬瘍を

伴った典型的な腸管型 Behcet病であったが,血 小板

減少をきたすという特異な経過をとった.血 小板減少

の原因は一般に血小板消費の元進 と血小板産生の低下

に大別される。われわれの症4/11では骨髄抑制はなかっ

たことから,血 小板消費の元進が血小板減少の原因と

考えられた。後天的血小板消費元進の原因には,① 出

血,② 大量の輸血,③ 牌機能元進症,④ 薬剤アレル

ギー,⑤ 播種性血管内凝固症候群 (DIC),⑥ 血栓性

血小板減少性紫斑病 (TTP),⑦ 特発性血小板減少性

紫斑病(ITP)などがある。本症4/1では血小板減少に先

立つ出血や多量の輸血の既往はなく,陣 腫もみられな

かった。また血小板減少を招きやすい薬剤の投与はな

されておらず,抗 生剤投与を中止しても血小板数回復
の兆はみられなかった。一方,DICに みられる血中
フィブリノーゲンの低下や FDPの 増加,ア ンチ トロ

ンビンHIの低下などの所見はなく,TTPに みられる

精神神経症状や血管内溶血を示す所見も認められな

かった。ITPの 診断は最終的に除外診断によりなされ

る以上,本 症例がBchcet病とITPと の合併例であっ

た可能性は否定できない。しかし以下の理由から本症

例における血小板減少がBehoet病にみられる血液凝

固系の異常と関係していたことも強く推測される。す

なわち,Behcet病 では一般に血液凝国能が元進 し'D,

線溶能が低下しているといわれているがいつ,緒 方らゆ

は Behcet病の限発作時に血小板寿命が短縮 し,血 小

板回転が元進していることを示し,一方,Talsteadらり

は,腸 型 Bchcet病 と同じく慢性炎症性腸疾患である

潰瘍性大腸炎や CrOhn病 に血小板増多を伴った症例

を検討し, これらの患者では血小板寿命が短縮 してい

ることや,緩 解期に血小板増多の頻度が高いことを示

し,腸 炎局所で血小板破壊が起きていることを示唆し
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ている.わ れわれの症例においても,血 小板減少に至

るまでは,血 小板数はむ しろ増多傾向を示 していた こ

とか ら, この とき既に Bchcet病 に元来存在す る過凝

固傾向と,腸 管の炎症に誘発 された血小板の過剰消費

が腸管に溶在 していた可能性がある。そ して, この腸

管局所における血小板消費が,イ レウスに引き続いた

腸管の循環障害や血管内膜の損傷のため一層促進 さ

れ,つ いには血小板産生元進による代償を凌篤 し,血

小板減少 として顕在化 した ことが考えられる。 こ の こ

とは,血 小板の急速な減少 とイレウス症状の増悪が本

症例で時を同じくしていること,また者J検時の所見で,

狭窄部 よ り回側の腸管 と腸間膜にのみ,血 管内膜の肥

厚や閉基性小動脈炎がみ られた ことなどからも強 く示

唆 された。

結  語

著明な血小板減少を伴 った腸型 Behcet病 の 1例 を

報告 し,血小板減少の原因につ き若子の考察を加えた。

なお本症例の要旨は第164回日本消化器病学会関東甲信

越地方会 (1981年5月30日)に て発表した。
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