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I. `まじめに 窄を認めなかったが回腸末端が著明に拡張していたと

慢性特発性偽性腸閉塞症 (chrOnic idiopathic intes‐  い うことであった。術後経口食開始と同時にイレウス

tinal pseudo‐obstrucjon syndrome,以下 CIIPSと略   症 状が再び出現し,改 善がみられないため当科に紹介

す)は 本邦では比較的まれな疾患であったが,近 年報   さ れ,入 院となった。

告例も増加し,Hirschsprung病類似疾患1)として注目    入 院時現症 :体重37kg,身 長162cm,栄 養状態はや

されつつある。病態生理,遺 伝,病 理組織学などにつ   や 不良であった。右眼険下垂があり,不整脈を認めた.

いて検討されているが,い まだ原因は不明で治療法も  胸 部では心尖部を中心に Levine III度の汎収縮期雑音
一定していない。 を聴取した。腹部は著明に膨隆し,打 診上鼓音を呈し

今回われわれは僧帽弁逸脱症候群を伴なった CIIPS  グ ル音は弱く振水音を聴取した。

の 1症例を経験したので若子の文献的考察を加えて報    入 院時検査成績 :一般検血,血 液生化学および尿検

告する。

H.症   例

息者 :16歳 ,男 .

主訴 :腹部膨満感および腹痛.

家族歴および既往歴 !特に異常はなかったが,生 下

時より右眼険下垂を認めた。

<1987年 12月9日受理>別 刷請求先 :道浦  準

査では異常所見は認められなかった.ま た各種ホルモ

ン検査,自 己免疫検査も正常であった(表 1)。胸部 X

線写真では心胸郭比38%で 肺野にも異常はなかった。

腹部 X線 写真では著明に拡張した小腸と鏡面像を認

表 1 入 院時検査成績

現病歴 :13歳時,腹 部膨満と腹痛が出現し,某 医に      ~RBC 々 2X104価3 ■    1ぃ ng/碇

て約 1カ月の保存的治療をうけた。その後もときどき       札 c ttχ 岸 毛 H   十 増】協得!

同様の症状が出現したが,昭 和60年8月 16日イレウス        轄  的
81甘
9ゴ 盤 紺n  麗 揺チ科

症状が増悪し某医に入院した。減圧チューブ,輸 液な       獣 T  七 1宅枕 経 な   名 :::チH
どの保存的治療をうけたが,症 状が改善しないため回       [話   品 ↓々  糠 :イ

   ロ Pgβ
l

盲部切除術を施行された。手術所見では腸管に特に狭       ALP  2"U′ , 批 粧船    ← )
CPk      37 tu′ e    ttDNA抗 件        (― )
Na    137 mEq′ t   FtA因 手       (… )
K     46 mEq′ `   抗 平滑缶抗体     (― )

〒648 - 0 2  和歌山県伊都郡高野町高野山631  高野山         。    l m  m軸′e A c h  r e c eぃぃ  (― )
BUN   70m`/de   U市 nalyS■      nP

病院外科 Cr    0 3 mg/te   便 お■        (― )
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図1 腹 部立位 X線 写真.拡張した小腸および鏡面像
を認めたが,一 部では大腸ガスもみられた。

図 2 上 部消化管造影.十 二指腸および空腸の拡張と

嬬動の低下を認めたが,経 時的に観察しても通過障

害となる狭窄部位は認められなかった.

めた(図 1).上 部消化管造影では,食 道,胃 は正常で

あった,十 二指腸と上部小腸の拡張と嬬動の低下を認

めたが,通 過障害はなかった(図2)。 し かしパ リウム

の消化管通過時間は120時間と延長していた。注腸にお

いても異常所見は認めなかった。直腸肛門内圧検査で

は反射が正常に認められた。勝批機能検査では容量が

約500mlと増大し,収 縮力が低下し勝批機能不全を認
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図 3 心 電図.上 室性および心室性の期外収縮が多発

していた。

H O L T E R   E C C
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図 4 心 エコー図.拡 大した左房と,僧 帽弁の逸脱が

みられ,血 液の逆流を認めた。(RA:右 房,LAI左

房,RVi右 室,LV i左 室,AOt大 動脈,MVi僧

幅弁,MR:逆 流)

T . M .  1  6 Y c  M .

めた。心電図では,上 室性および心室性の期外収縮の

群発を認めた(図3)。心超音波検査では,拡 張した左
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図 5 盲 腸の病理組織所見.神 経細胞の数および形は

ほぼ正常であった.(上 !銭銀染色,下 ,マ ッソン・

トリクロム染色)

房と,僧 帽弁の左房への逸脱を認め僧帽弁閉鎖不全症

の所見であった (図4).

病理組織学的所見 :盲腸の一部が脆薄化しているの

みで,回 腸を含め線維化,炎 症,変 性などの所見はほ

とんどみられず,神 経節細胞の数も正常に保たれてい

た。強拡大像においても神経節細胞の異常は認めず,

特異的な所見はみられなかった (図5).

入院後経過 :前 医でのtotal parenterai nutrition

(以下 TPNと 略す)を続行しイレウス管を挿入した.

約 6週 間後,腹 部症状の改善を認めたためイレウス管

を抜去したが TPNを 離脱することはできず,栄 養管

理としてTPN l,200kca1/日,elemental diet 600

kca1/日を行なった。入院中cholinergic drugやprOs・
taglandin F2α,ま た腸内細菌叢の変化を防ぐため

metronidazoleを使用したが, どれも満足のいく結果

ではなかった。覚解と増悪を繰り返しながら約10カ月

入院していたが,現在home TPNを 施行し,外来にて

経過観察中である。

IH.考   察

1970年MaldOnadoらりは,組織学的異常がなく原因

不明の反復する腸閉塞症をCIIP(S isyndromeは付け

ず)と名付けた。その後の集計で1979年Shawら りは約

75例,本 邦では1986年木戸ら。が21例の報告をしてい
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る。家族内発生に関して1981年SchuFnerら"は約30%

と報告しているが木戸ら'の集計では21例中 2組 (4

人)で あり本邦では頻度が低いとされている。遺伝形

式としては,常 染色体優性遺伝,常 染色体劣性遺伝が

考えられているが,優 性遺伝とする意見が多いの
~め
.

主な症状としては腹痛,嘔 吐,体 重減少などがある

が,特 徴的なものはなく確定診断は除外診断による。

このため診断がつきにくく,開 腹術をうける頻度が高

くなっている。小沢らりの報告でも有効手術例(わずか

でも症状改善をみとめたもの)は 9。4%で CIIPSに 対

しての外科的治療は一般に根治につながらず否定的で

ある2ン鴻)1い。

障害をうける臓器としては,食 道,胃 ,十 二指腸,

小腸,大 腸とすべての消化管が含まれるが,そ のなか

でも小腸,十二指腸の頻度が高くり,胃 は低いとされて

いる。また消化管以外では勝批が高頻度に障害され

CIIPSの 疑われる症例には勝眺機能検査が必要であ

る。本症例のように多彩な不整脈,心 合併症を示す症

例の報告はわれわれの検索するかざりないが,Anuras

ら11)の8例 の うち 2211はそれぞれ 3年 と4年 の TPN

の後に,突 然死をきたしたと報告され,管 理上注意を

要する。Anurasら はこの原因は,長 期 TPNに よる必

須微量元素欠乏や電解質バランスのくずれであろうと

述べている.最近,長期 TPN施 行時のセレン欠乏が注

目され12j～1り.セ レン欠乏が心筋症の原因となり突然死

につながる(克山病)1"1のとの考えもあり,本 症例と関

連して興味深い。

健康な小児における僧帽弁逸脱症の頻度は 1%
～ 5%と される1つ

～1り。その多くは無症状で治療が必要

なものは少なく,突然死はまれであるが,Marfan症 候

群や筋ジス トロフィーなどの基礎疾患に合併するもの

では厳重な注意を要する2い.本 症例においての心合併

症は CIIPSを 基礎疾患と考えてもよいのではあるま

いか。また Shappellら21)は僧帽弁逸脱症を認めた27歳

の女性の突然死を経験し,家 族歴を調べたところ母と

母方祖母が突然死していることがわかった。さらに父,

弟,妹 ,姪 に聴診上異常を認め妹には超音波検査で僧

帽弁逸脱を認めたと報告している。長谷川ら221も僧帽

弁逸脱症,胸 郭変形,突 然死を認めた一家系の報告を

し,僧 帽弁逸脱症における家系調査をすすめている。

JOhnsonら
2ゆは43人の神経性食欲不振症または大食症

(bulinia)の調査において16人 (37%)に 僧帽弁逸脱

症を認め,そ のうちの 5人 に多彩な不整脈も合併して

いたと報告し,食 欲異常症と僧帽弁逸脱症の関係を指

摘している。これらの報告は CIIPSに 家族内発生があ

ること,突 然死があることなどと共通点をもち,神 経



1988年4月

性食欲不振症における食事の不規則性,栄 養状態の悪

化,さ らに死因としての突然死などは CIIPSと も共通

であり37%と いう高頻度ではないにしても,CIIPSと

僧帽弁逸脱症の合併が偶然ではないように思われる。

今後症例の増加とともに全身疾患としての CIIPSが

確立されるであろう。

病理組織像については Shawら りは,腸 管の筋層に

二次性の変化,す なわち間質の線維化と筋細胞の萎縮

および空胞化がみられることもあるとしているが,特

徴的な所見はないとするのが一般的である。本症例に

おいては神経節細胞に異常はみられず,盲 腸の筋層の
一部に脆薄化がみられたが, これは二次的なものであ

ると考えている.

治療法として現在のところ確立されたものはない。

消化管運動機能促進剤,腸 内細菌の異常増殖を抑制す

るための抗生物質等も決定的なものではない。多くは

長期 TPNあ るいは home TPNに て対症療法を行っ

ているのが現状である。予後に関して,新 生児期に発

症したものは一般に予後不良とされるが,症 状の程度

もさまざまであリー概には言えないようである。やは

り栄養不良や感染による死亡が多いのは当然であろ

う。

IV.お わりに

僧帽弁逸脱症候群,多 発性期外収縮を合併 した

CIIPSの 1例 を報告 した.今 までに心合併症を示す

CIIPSの 報告はなく,全身疾患としての CIIPSを 考え

る上で興味ある 1例 と思われたので報告した。

なお本論文の要旨は,第 24回日本小児外科学会総会 (神

戸,1987)に て示説発表した。
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