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は じめに

Peutz‐Jeghers症候群は,①特有な色素沈着,②消化
管ポリポージス,③遺伝的素因をtriasとする疾患と
して知 られている。われわれは最近,初 回の手術から

9年 を経て,再 度腸重積を起こし手術が必要であった

症例を経験 したのでここに報告 し,併 せて自験例18例

を検討し,本 症の主たる合併症 としての腸重積の治療

方針について若子の考察を加える。

症  例

患者 ,14歳,男 性.

主訴 i腹痛,嘔 吐.

家族歴 !母親 と妹が本症と診断され,手 術を受けて

いる。

既往歴および現病歴 !幼少のころより本症に特徴的

な口唇, 日腔粘膜および指趾末端の色素沈着が認めら

れていた (図 1,2).昭 和49年 5月 ごろ (5歳 の時)

よリイレウス症状が出現し,本 症 と診断された。同年

7月 24日, 胃前庭部に集中して発生 した 3個 の巨大な

ポ リープが先進部 となり,十 二指腸粘膜および胃幽門

部を伴って Treitz靭常の肛側にまで達 していた腸重

積に対し,十二指腸切開によるポ リープ切除を受けた。

術中,ほ かの腸管にポ リープは触知 されなかった。退

院後は数回の腹痛,嘔 吐がみられたが, とくに処置を

受けることなく軽快 していた。それ以外には,特 記す

図1 日 唇および手指末端の色素沈着
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図2 日 腔粘膜の色素沈着
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べき既往はなかった。昭和58年7月 1日夜,突 然の激

しい腹痛,嘔 吐が出現し,救 急車にて某病院受診し保

存的療法を受け,症 状はやや軽快したが, 7月 4日腸

重積の疑いにて当科に転科した。

入院時所見 :血圧130-70nlmHg,脈 拍78,発 熱な

し。体格は痩せ型で栄養状態は不良.口 唇, 日腔粘膜

および指趾末端に,ま ったく隆起しない栗粒大～米粒

大の黒褐色斑が散在していた。使潜血反応陽性.Hb

10.2g/dl,Ht 33%と軽度の貧血と,T.P.5.2g/dlと低

蛋白血症が認められた。白血球数は正常.腹 部は平た

んで乗らかく,筋 性防御はなく,腫 瘤も触知せず,腸

雑音は正常であった (表1).

表 1 入 院時検査成績
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術前に施行された全消化管検索の結果,ポ リープは

胃,小 腸および大腸に多発性に認められた。図 3は 小

腸二重造影像であるが,空 腸回腸移行部附近に5X4.5

cm大 の巨大な有茎性のポ リープ様陰影が認められ,

これを先進部として short segmentの 腸重積が起こっ

ているのが確認された。

手術所見 i開腹するに腹水なし。前回の手術による

癒着が上腹部に軽度認められた。回腸末端に径約2cm

大の有茎性ポ リープが存在 し,Bauhin弁 を越えて盲

腸に入 り込んでいた.ま た Treitz靭 常 より約150cm

肛側には径約5cm大 の山田III型のポ リープを先進部

とする腸重積がみられ, これを Hutchinsonの 手技に

より愛護的に整復した.

回腸末端 より約7cm口 側に約4cmの 縦切開を加え,

盲腸に入 り込んでいたポ リープを創外 に脱転 し,

transflxationsligatureDりにより切除した。同部よリパ

ンエン ドスコープGIF‐P3を 日側に挿入し小腸を検索

するに,約 100cm口 側に山田III型の小ポ リープ5個 ,

Treitz靭 帯より約150cm肛 側に上述の腸重積の原因

となったポ リープを確認し,各 部の腸管の奨膜に絹糸

で markingし ておき,丘berscOpe抜 去後それぞれの近

傍に縦切開を置きポ リープを切除した。

次に胃体前壁に切開を置き,同 様に全ポ リープを切

除した (図 4).
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図 3 小 腸二重造影像.矢 印が重積の原因となったポ

リープ

図4 手 術所見,ポ リープの分布と腸切開の部位
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肛門よリヨPノ スコープFC‐38LAを 挿入し大腸を

検索するに,図 4の ごとく多発性ポ リープが存在し,

これらの位置を腸管壁にmarkingし たのち 3カ 所に

縦 切 開 を 置 き, “腸 翻 転 法 i n t e s t i n a l  e v e r t i o n

methodlレ)(後 述)"に てすべてのポ リープを切除する

ことができた。

手術標本 :切除したポ リープはいずれも同様の肉眼

的所見を呈し,そ の多 くは有茎性で,分 葉あるいは桑

実様ないしは脳回転様であった,表 面に発赤,び らん

などはなく,悪 性を思わせる所見は認められなかった

(図 5).

組織学的所見 :いずれも基本的には同様の所見を示

し,過 形成性の腸腺管上皮あるいは胃腺管上皮の増生

と,粘 膜 筋 板 の樹 枝 状 増殖 を ともなった過 誤 腫

(hamartOma)の 像であった (図6).

術後経過は良好で同年 8月 5日退院し,現 在何 ら症

状を訴えていない。

図5 腸 重積を起こしていた小腸ポリープの肉眼所

見.分 葉あるいは桑実様ないしは脳回転様の所見で

ある.

図6 小 腸ポリープの組織像 (HE染 色,10倍).過形

成性の腸腺管上皮と粘膜筋板の樹枝状増殖を伴った

過誤腫 (hamartOma)の像である。
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考  察

Peutz‐Jeghers症候群は,特 有な色素沈着 と消化管

ポ リポージスを合併する遺伝性の疾患 として Peutz

(1921口,お よび」eghers(1949ンによりその概念が明

らかにされた。わが国では長洲 (1955)。らにより典型

的な本症が報告されて以来,3504/1近い報告がみられ

る6).

本症のポリープは高頻度に腸重積を合併することが

特徴であり,手 術が必要 となる場合が多い。 こ こでは

自験例18例を検討し,腸 重積 とその治療方針について

若子の考察を加えたい。

1.自 験711の検討

自験47118例の臨床所見,手 術術式を表 2に 示 した。

消化器症状の初発年齢は 1～ 42歳,平 均19歳で若年者

に多い。主訴はイレウス症状,腹 痛が最も多 く14例に

みられ,腸 重積は消化器症状のあった15例中11例に認

められた。ポ リープの局在は小腸が最も多いが, 胃,

大腸にもその存在頻度はかなり高い。腸重積の発生部

位は, 胃にも1例認められたが,全 例が小腸であ り,

小腸のポ リープは腸重積を起こしやすいと思われる。

手術は,色 素沈着のみの 3例 以外は最高 6回 までの開

腹術を受けており,術 式は胃切除 1例 ,小 腸切除 7例 ,

大腸切除 6例 ,ポ リープ切除104/1であ り,最 近はとく

にポ リープ切除が多 く行われる傾向にある.

2.腸 重積の治療方針

本症の患者は一生のうちに何回も腸の手術を受けな

ければならないことが多いため,そ の治療はできるだ

け保格的であるべきと考えられるが,い ったん腸重積

などの合併症が起こった場合には,積 極的な手術療法

が考慮されねばならない。

本症にみられる腸重積は,イ レウス症状をもって急

性に発症する型 (急性型)と ,長 期間にわた り慢性的

に反復 し,そ の都度軽いイレウス症状を呈する型 (慢

性型)とがあ りの,症 例ごとの適切な診断と治療が要求

される。

本症では非観血的な整復の困難な小腸の腸重積が圧

倒的に多いため, とくに急性型の場合,腸 重積が疑わ

れたら揚管の壊死が発生しないうちに診断し,手 術し

なければならない。慢性型の場合でも,今 後重積発作

が頻回となり,慢 性栄養障害の原因となりえるし,常

に嵌頓性重積 となる可能性があるため,手 術の適応で

あろう。症例 No.11は 6歳 女児,発 症後12時間で開腹

したが,す でに小腸に血行障害をきたしてお り,小 腸

を切除せざるをえなかった 1例 である.初 期の腹痛の

段階で診断し開腹すれば,腸 重積の解除とポ リープ切

除だけですみ,腸 切除は避けえたものと思われた。

Peutz-Jeghers ffRffio) I Ft)
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表 2 自 験例の臨床所見と手術術式

症

例 性
消化器症状
初 発 年 齢

主 訴

腸重積 術
教

手
回

手術々式 ポ リープの局在 素
着

色
沈

有 部位 胃切 J 切ヽ 大切 ポ切 胃 小腸 大腸

女

女

男

女

男

男

男

女

女

男

女

女

女

女

女

男

女

男

３９

２２

‐４

‐４

‐７

１

８

噂

１３

５

６

‐９

４２

３‐

１７

９

５７

・５

腹痛

インウス症状

イレウス症状

腹痛

イレウス症状

ポリープ脱出,

ポリープ脱出,

イレウス症状

色素沈着のみ

イレウス症状

イレウス症状

イレウス症状

色素沈着のみ

腹痛

イレウス症状

イレウス症状

色素沈着のみ

イレウス症状

血便,腹 痛

血便

○

○

　

○

○

　

○

　

○

○

　

　

○

○

○

　

○

小腸

小腸

小腸

小腸

小腸

胃・小暢

小腸

腸

腸

腸

　

腸

○ ○

○

　

○

○

○

○

○

○

○

　

○

○

○

○

○

○

○

○

　

○

○

○

○

○

○

○

　

○

○

○

○

○

○

○

　

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

　

○

○

○

　

○

○

○

　

○

○

○

　

○

○

○

　

　

○

○

○

　

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

○

手術の要点は,本 症のポリープは多くが多発性であ

るため, これらのポリープを最小限の侵襲でできる限

り多く切除するということに尽きる。 と くに腸切除は

short bowel syndro■leとならないようできる限り避

けるべきである。自験例中最高の6回の手術を受けた

症例 No.5は ,数 力所の病院で小腸切除を中心とした

腸切除を受けたために,残 存小腸が約100cmとなり,

最後は栄養障害で死亡している.本 症の手術のあり方

を考えさせられる症例であった.

われわれはポリープ切除の際,術 中内視鏡検査を併

用し,内 視鏡的ポリペクトミー, もしくはポリープの

局在部位を確認したのちその腸管壁に日印をつけてお

き,そ の近傍に小切開を加え, これより日,肛 側の腸

管を人工的に重積をつくるように翻転せしめる方法

(intestinal evertion method)により,少 数の切開で

多数のポリープを切除するようにしている。

胃や大腸のポリープの場合は,重 積を起こすことは

少ないと考えられるが,癌 化や慢性の出血の可能性を

考慮すると, これらは内視鏡的ポリペクトミーの適応

であろう。

おわりに

Peutz‐Jeghers症候群の主たる合併症としての陽重

積には二つの型があり,急 性型のみならず,一 度でも

発作を起こした慢性型でも手術適応となる.そ の際の

手技としては,ポ リープ切除が原則で,腸 切除はでき

る限 り避けるべ きであると考える。

本論文の要旨は第177回日本消化器病学会関東甲信越地

方会で発表した。
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