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I. は じめに 送されてきた。

わが国で,1901年二輪
1)の報告にはじまる腸管嚢腫   入 院時現症 i身長167cm,体 重53kg,体温36.5℃,

様気腫 (pneumatosis cystoides intestinalis)ヤま,消   血 圧114/70mmHg,脈 拍72/min(不整),眼験結膜に貧

化管内に含気性小襲胞が集族して発生する疾患で, 日  血 を認めず,眼 球強膜に黄疸を認めなかった。皮膚所

常遭遇することの少ない疾患である。Progressive sys、  見 はRaynaud現 象,Heliotrope発疹など認められな

temic sclerosis(PSS)とpolymyositis(PM)の重複   か った。腹部所見は腹部膨満が著明で,上 腹部に圧痛

したscleroderlnatomyositisに腸管裏腫様気腫を併発   を 認めるも筋性防御など腹膜刺激症状は認められず,

したきわめてまれな1症Trllを経験したので若子の文献  腹 水も認められなかった。

的考察を加えて報告する。

II.症   例

症例 :43歳 ,女 性.

主訴 :腹部膨満感.

既往歴 :6歳 時,腎 疾患(詳細不明)。22歳時,急 性

虫垂炎で虫垂切除術施行.

家族歴 :特記すべきことなし,

現病歴 :昭和58年 9月 ころよりRaynaud現 象が出

現し,昭 和61年 4月 ,上 肢近位筋脱力感,前 胸部皮膚

の光沢,色 素沈着がみられるようになった。その臨床

像,血 清学的検査所見および筋生検などの検査結果に

より, PSSと PhtIの overlap syndrome(scleroder‐

matomyositis)と診断された。プレドエンの大量投与

により,筋 力および検査所見の改善を認め,そ の後,

寛解状態を維持していたが,昭 和61年12月ころより便

秘,食 欲不振,全 身俗怠感,膨 部膨満感が出現しはじ

めた。昭和62年 3月 12日,腹 部膨満感の増強と上腹部

痛が出現したため某病院に緊急入院し,翌 日当科に転
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入院時検査所見 :軽度の白血球増多,貧 血,ま た,

LDHの 高値を認めるのみで,r‐globrin,抗核抗体など

免疫異常は認められなかった (表1).

胸部 X線 像 :右横隔膜下に遊離ガス像を認めた(図

1 ) .

腹部 X線 像 :小腸は拡張し,麻痺性イレウスの像を

呈していた (図 2).

表 1 入 院時検査所見

血荘検 =        生 化学校査所見

WBC   9000/mm3       GOT   24 1U/2

RBC   3 62× 106/mm3    GPT   13 1U/″

Hb    92 g/切        LDH   627 1U/β

Ht   28 7%      LAP  148 6‐ RU

Plate   396× 103/mm3    7‐GTP  14 U/2

CHE   483 1U/′
ESR    2 mm/hr       T_Bl  o 2 m8/ユ
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図 3 術 中写真.

腫を認める.

1例    日 消外会誌 22巻  7号

拡張した小壁と小腸間膜に菱腫様気

術後経過 :術後,中 心静脈栄養管理下に, 9日 間の

酸素吸入, 胃管を留置し,絶 飲食, ビタミン剤投与に

より腹満感,腹 腔内遊離ガス像,腸 管の拡張の消失を

見た。10日目より経口摂取を開始,経 過は良好であっ

た。術後上部消化管造影,注 腸造影で異常所見はみら

れなかったが,bariurnの排泄時間の延長が認められ

た。小腸造影では空腸のヒダがやや腫大し,小 腸通過

時間の延長がみられた。術後21日目軽快退院した。な

お, この間プレドニンの投与が続けられた。

I I I . 考 察

腸管嚢腫様気腫は1899年に Hahn分が臨床で手術例

を報告している。本邦においては三輪1)が第 1例 を報

告して以来,現 在まで約250例が報告されている。

成因については①新生物説,② 細菌性成因説,③ 栄

養化学説,④ 機械的発生説などの諸説ゆがあるが,今

日,機 械的発生説が最も支持されており, 自験例も,

3か 月前より便秘があり,腸 管内圧が元進し,機 械的

に発生したものと考えられる。一般に本症の多くは,

漬瘍性病変による幽門狭窄や他の消化管病変による腸

管狭窄を伴っており, この狭窄のため腸管内圧が充進

し, 胃腸管内のガスが リンパ管へ侵入し,粘 膜あるい

は衆膜下に襲腫を形成し,ま た,嚢 腫が特発的に腹腔

内へ破裂することにより気腹を生じると説明されてい

る。.自 験例は便秘による腸管内圧の元進で本症が発

症したものと推定されるが,原 疾患である膠原病が便

秘の引き金となっている可能性が大きい。事実,本 症

と膠原病との併存の報告がみられる。表 2に調べえた

本邦における膠原病に合併した腸管嚢腫様気腫をあげ

た。
～1い。 8例 中 7例 は PSSに 合併していた。年齢は

32-64歳 ,平 均44.9歳で,す べて女性であった.ま た,

図 1 胸 部 X線 像.右 横隔膜下 (矢印)に遊離ガス像

を認める.

図 2 腹 部 X線 像.小 腸が拡張し,麻 痺性イレウスの

像を呈している.ま た腸管の外側辺縁に沿って教珠

状の透亮像を認める.

診断 :消化管穿孔による汎発性腹膜炎と診断し緊急

開腹術を施行した。

開腹所見 :消化管穿孔はみられず,腹 腔内に膿の貯

留も認められなかった。 しかし,小 腸壁は紙のように

薄く,全 小腸壁と小腸間膜に嚢腫様気腫を認め,一 部

嚢腫の破裂した所見を塁していた(図3)。以上より単

開腹に止どめ手術を終了した.
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表 2 本 邦における膠原病に併発した腸管嚢腫様気腫

の報告例

N e  報 告 者 移 断  年 齢 性 別 期 間 ,H化 8競変 手 術 予 後

193(1921)

較的良好 とされている。 し かし,本 邦の修原病合併例

では 3例 死亡 してお り予後不良である。死亡 した 3例

はすべて手術施行例で,死 因は原疾患悪化のための吸

収不全 とされている。

IV.お わりに

Sclerodermatomyositisの経過中,著 明な腹部膨満

と気腹を呈 した女性に緊急開腹術を行い,腸 管嚢腫様

気腫 と確診 し,治 癒せ しめえた症例を経験 したので若

子の文献的考察を加え報告 した。
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消化管病変について記載のあった 4例 はすべて食道,

十二指腸の拡張および嬬動運動の低下を伴っていた。

自験4/11の術後の小腸造影でも空腸のヒダがやや腫大し

小腸通過時間の延長がみられた。したがって,膠 原病

と本症との関連についてみると,腸 管運動低下に伴 う

慢性便秘によって,腸 管内圧が克進したものと考えら

れる.

発生部位としては,小 腸,特 に回腸の報告が多く,

胃,結 腸には比較的少ない。また,組 織学的には漿膜

下に多 く,粘 膜下がこれに次ぎ,筋 層内はまれであ

る11).

本症は気腹,イ レウスなどの症状が前面にでて,消

化管穿孔と診断され開腹手術時に確診されることが多

い。自験例も腹膜刺激症状は認められなかったが,長

期間ステロイドの内服をしていることから,消 化管穿

孔による汎発性腹膜炎の疑いで開腹し,本 症と診断さ

れた。術前の腹部 X線 像を見直すと腸管の外側辺縁に

沿って数珠状の透亮像が認められた.こ れは本症に特

徴的な所見であるといわれている。また, 自験例では

みられなかったが,腸 管が肝と横隔膜下の間に陥入す

るChilaiditi症候群を伴 う例も報告されている。●.

本症の治療は合併症の治療を第
一とするが,閉 塞症

状を伴わない場合には特に外科的処置を必要 としな

い。.Forgacsら
121は
,本症の原因は嚢腫と静脈との圧

勾配によると推測し,高 濃度 (75%)の 酸素を持続吸

入させることで静脈側の圧を下降させ,嚢 腫を消失さ

せることに成功した。以後保存的療法は酸素療法が主

流となり, 自験例でも9日 間の酸素療法が行われ効果

があった。最近では間欠吸入でも有効といわれている。

またビタミン (D,B12,K)剤 ,カ ルシウム剤,鉄 剤

の十分な投与も必要とされている
1ゆ。しかし,最も重要

なことは,腸管内圧を下げることであると考えられる。

自験例では消化管内圧を減ずるため,胃管を留置した,

本症の予後は,合 併症に左右されることが多く,そ

の成因を除去することで裏腫は自然消失し,予 後は比

0  自 験 例  1 9 8 7  P S S t t P M  4 3




