
はじめに

アレルギー性肉芽腫性血管炎（allergic granuloma-

tous angiitis ; AGA）は1951年 Churg と Strauss により

提唱された壊死性血管炎と血管外肉芽腫性病変を特徴

とする疾患で Churg-Strauss 症候群とも呼ばれてい

る1）．臨床症状は気管支喘息，多発性単神経炎，消化器

症状，皮膚症状と多彩で，重篤となり死に至ることも

多い2）3）．まれに消化管穿孔を認め，報告例の多くは小

腸であるが，その小腸穿孔例の本邦における報告は現

在までに19例にすぎない4）～22）．今回，我々は AGA に

よる多発性小腸穿孔の 1 切除例を経験したので，若干

の文献的考察を加えて報告する．

症 例

患者：40歳，女性

主訴：右下腹部痛

家族歴：特記すべきことなし．

既往歴：20歳，急性虫垂炎にて手術．30歳より気管

支喘息．

現病歴：平成 6 年11月，感冒様症状にて他院を受診．

血液検査にて血中好酸球と血清 IgE 値の上昇を認め

たため，好酸球増多性肺炎の診断にて入院となった．

入院後腹痛，および両下肢の紫斑を認めたため，精査

目的で平成 7 年 1 月，当院リウマチ外科に紹介となっ

た．入院中施行した大腸内視鏡検査にて S 状結腸に線

状潰瘍を認め，病理組織診より AGA と診断とされた．

その後，リウマチ外科外来において prednisolone 10

mg の投与を受け，特記すべき症状を認めず経過して

いた．平成10年11月，四肢のしびれ感，紫斑，および

眩暈を主訴に当院リウマチ外科に入院した．入院時血

液検査にて，白血球は14,800�mm3，CRP は11.3mg�dl，
好酸球は27.6％，IgE は580U�ml と上昇していた．しか

し，入院後，methylprednisolone sodium succinate 500

mg を 3 日間投与によるパルス療法にて，症状は改善

された．さらに，血中好酸球および血清 IgE 値も正常

化したため，prednisolone 10mg で外来通院となった．

退院後 1 週間目の平成10年12月11日，右下腹痛出現し，

当院リウマチ外科受診，腹部所見にて筋性防御を認め

たため，消化管穿孔による汎発性腹膜炎の診断にて当

科紹介入院となった．

入院時現症：身長155cm， 体重38kg と痩せており，

血圧は120�64，脈拍は100整で，体温は38.5℃と上昇し

ていた．眼瞼結膜に軽度の貧血を認めるも，眼球結膜

に黄染なかった．腹部は平坦であったが，臍右側を中
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心に広範囲の圧痛と反跳圧痛および筋性防御を認め

た．また，腸雑音は減弱していた．

入院時血液検査所見：白血球は9,600�mm3，CRP は

11.3mg�dl と増加していた．また，赤血球は331×104�
mm3，Hb 9.5g�dl と貧血を認め，血小板も12.4�mm3

とやや低下していた．しかし，アレルギーの活動性を

示す好酸球は0.0％，血清 IgE 240U�ml と正常であった

（Table 1）．

入院時腹部単純 X 線写真：小腸ガスを腹部右半全

域に認め，鏡面像を呈していたが，free air は認めな

かった（Fig. 1）．

以上より，AGA による穿孔性腹膜炎の診断にて開

腹した．

手術所見：右傍腹直筋切開にて開腹した．回盲部を

中心に膿性腹水を少量認めた．回腸末端より小腸を検

索すると，回腸末端より30cm，33cm，さらに，60cm

の回腸にそれぞれ直径10mm，3mm，3mm の穿孔を

認めた．胃，結腸およびその他の小腸には穿孔を認め

なかったため，多発性小腸穿孔による腹膜炎を判断し，

回腸を約50cm 部分切除を行った．

切除標本：切除回腸の粘膜面は一部欠損を認め，不

整形の潰瘍が多発していた（Fig. 2）．

病理組織学的所見：漿膜面に好中球の集簇，fibrin

析出，fibroblast 増生などの二次的炎症性変化を認め

た．さらに，粘膜下層の浮腫が著しく，小動静脈壁の

粘膜変性，破壊，肥厚，血栓の付着，好酸球を含む炎

症細胞浸潤を認めた（Fig. 3,4）．

術後経過は比較的良好で，第18病日に prednisolone

40mg の投与のまま，リウマチ外科に転科となった．

Fig . 1 Abdomen X-ray showing intestinal gas in

right abdominal region

Fig. 2 Macroscopic findings of the resected ileal seg-

ment showing a 10 mm-diameter perforation
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Table 2　Reported cases of AGA with perforation of the small intestine reported in Japan

Ref.PrognosisIgE
（U/ml）

CRP
（mg/dl）

Eosino
（%）

WBC
（/mm3）

PSL
change

PSL
dose

Operational
methodAgeSexCases

4Died？?18???partial resection43F1

5Died？±129,200�?probe lapa31M2

6Alive�5 ＋72��?partial resection26M3

7Alive？＋4727,700�30mgpartial resection16F4

8?？？????unknown41M5

9Alive5204.244.517,100Pulse25mgpartial resection23M6

10Alive1,1002.7013,800�50mgpartial resection35M7

11Died2,000？48.615,500�30mgsuture of hole46M8

12Alive3,0002.34319,300�5mgpartial resection46M9

13??？????partial resection57M10

14Alive2,30014.23025,800�?partial resection35F11

15Alive1,930＋8144,000??partial resection31F12

16Alive1,29015.811.113,000�60mgpartial resection52M13

17Alive?？????partial resection51M14

18??3.53210,200�50mgpartial resection??15

19??？??Pulse??26F16

20??？??no thrapyno thrapypartial resection68M17

21Died1,3120.8511,600??partial resection62F18

22??？??�60mgpartial resection43M19

this caseAlive24037.4010,800�10mgpartial resection40F20

PSL dose：Predonisolone dose at perforation

PSL change：Change of predonisolone dose befor perforation

Fig . 3 Microscopic findings of ileum showing de-

structive vasculitis of mesenteric blood vessels with

extravascular granulomatous reaction（H.E. original

magnification，×40）

Fig. 4 Submucosal region of ulcer in ileum showings

vasculitis with fresh thrombus and extravascular

granuloma with neutrophil and epithelioid cell infil-

tration（H.E. original magnification，×100）
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考 察

AGA は�気管支喘息，�好酸球増多，�血管炎症候

群を 3 主徴とする症候群である1）23）．我が国において

も1987年，厚生省脈管障害調査研究班により臨床診断

基準が提唱された3）24）．その参考事項に血管炎症候群

の中で多発単神経炎はほぼ必発する．皮膚症状（紫斑，

皮下出血など），消化器症状（出血，腹膜炎），循環器

症状（心不全，心筋梗塞，心包炎），呼吸器症状（間質

性肺炎，胸膜炎），筋炎，関節炎の頻度が高いとされ，

症状は多岐にわたっている．AGA の治療はステロイ

ドが有効で，気管支喘息および血管炎症状の寛解を認

める3）．しかし，消化管穿孔を来した症例は，極めて予

後不良となり，AGA の死亡率が全体では19％である

のに対して，消化管穿孔では55％にも及んでいる20）．

本邦において消化管穿孔例は現在までに26例報告され

ているが，そのうち小腸穿孔は19例が報告されている

（Table 2）．これによると，年齢16歳～68歳で平均年齢

41.0歳，男12例，女 6 例，不明 1 例である．初発症状は

全例気管支喘息であった．手術術式は小腸部分切除術

15例，穿孔部閉鎖術 1 例，切除不能による試験開腹 1

例，不明 2 例であった．多発性に穿孔する症例が多い

ため大部分の症例が部分切除術施行されており，本症

例も小腸部分切除術をおこなった．術後，再穿孔の報

告は散見するが，縫合不全の報告はなく AGA による

小腸穿孔の術式は部分切除術でよいと思われる．穿孔

時の白血球の平均は18,836�mm3，CRP は6.23mg�dl
と高値であった．そして，血中好酸球は34.2％，血清

IgE は1,681U�ml とともに高値であり，血液検査上

AGA の活動期に穿孔をきたしていた．また，AGA

による臨床症状の出現によりステロイドを増量時に穿

孔例（不明例をのぞく12例中 8 例）が多く，パルス療

法後に穿孔した症例も 2 例含んでいた．しかし，本症

例は，血液検査上は CRP の上昇は認めたものの，白血

球の増加も軽度であり，好酸球，IgE はともに正常で

あった．また，ステロイドも prednisolone 10mg の維持

量であった．本症例のごとく長期間のステロイド投与

症例においては，血管炎が活動性であっても，血液検

査上正常の場合がある．本症例の摘出標本の病理組織

検査所見において，AGA の活動性の所見を認め，血液

検査のみでは血管炎の活動性は判断できないことが示

唆された．今後の治療において消化管穿孔を予防する

観点からも，たとえ血液検査上正常であっても，pred-

nisolone の投与量など十分な注意が必要であると思わ

れた．

稿を終えるにあたり，本症例の治療にあたり懇切なる御

指導を賜りましたリウマチ外科の吉野槇一教授，中島敦夫

医局長に深謝いたします．
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A Case Report of Allergic Granulomatous Angiitis with the
Multiple Intestinal Perforation

Nobuhiko Taniai, Masahiko Onda, Takashi Tajiri, Kiyonori Furukawa,
Hideaki Takasaki, Yoshio Ogawa, and Zenya Naitou＊

First Department of Surgery and Pathology＊, Nippon Medical School

A case of allergic granulomatous angiitis（AGA）complicated with multiple perforation of the ileum is de-
scribed. A 40-year-old woman had suffered from bronchial asthma for ten years, and had been treated for 2
years with steroid hormones under a diagnosis of AGA. She was admitted to our hospital complaining of right
lower abdominal pain. Laboratory tests highlighted an increase in WBC（9,600�mm3）and CRP（11.3ng�dl），
but eosinophil count（0.0％）and IgE（240U�ml）were at normal levels. She was diagnosed as having gastro-
intestinal perforation by abdominal physical findings and underwent an emergency operation. Three ileal per-
forations, which located 30, 33, and 60 cm from terminal ileum, were found intraoperatively and an ileotomy
was carried out. Only 19 cases of AGA complicated with the intestinal perforations have ever been reported
in Japan. Almost all cases were in the active stage on laboratory data at perforation. However, this is a rare
case, because it perforated at the non-active stage.
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