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術後 acute respiratory distress syndrome を発症した
真性多血症合併十二指腸潰瘍穿孔の 1手術例
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真性多血症患者の手術では周術期の管理が重要である．今回，我々は十二指腸潰瘍穿孔で緊
急手術を施行した 1例を経験したので報告する．症例は 56 歳の男性で，25 歳時，真性多血症と
診断され加療を受けていたが，36 歳時に自己中止した．50 歳と 55 歳時，脳梗塞で入院した．
今回，食後の腹痛で入院した．腹部CTおよび上部消化管内視鏡検査で十二指腸潰瘍穿孔，腹膜
炎と診断し緊急で大網充填術を施行した．術後，血栓塞栓症や出血傾向はなかったが acute res-
piratory distress syndrome（以下，ARDS）を併発した．人工呼吸器管理，シベレスタットナト
リウム投与などによる集学的治療にて軽快し術後 24 日目に退院した．真性多血症患者の周術期
管理には，血栓塞栓症や出血に対する治療と同様に，好中球の恒常的な活性化によるエラスター
ゼ放出の増加があり，ARDS準備状態にあるということを念頭におき，肺合併症に留意した呼
吸器管理，治療も肝要と思われた．

はじめに
真性多血症（polycythemia vera；以下，PV）患

者は血液学的異常により，周術期管理，特に血栓
塞栓症や出血に対する治療が重要で報告も多
い１）～５）．しかし，肺合併症に対する報告は少ない６）．
今回，我々は十二指腸潰瘍穿孔で緊急手術を施行
し，術後，急性呼吸窮迫症候群（acute respiratory
distress syndrome；以下，ARDS）を併発した 1
例を経験したので報告する．

症 例
症例：56 歳，男性
主訴：腹痛
既往歴：25 歳時，PVの診断で脾摘術を受け，以

後，投薬加療中であったが，36 歳時に自己中断し
以後放置．50 歳と 55 歳時，脳梗塞で入院し，以後
投薬（アスピリン，ニセルゴリン，塩酸マニジピ
ン）加療中であったが入院 2週間前より自己中断
した．
現病歴：入院当日，食後の腹痛で発症し，4時間

後に受診し入院した．
入院時理学的検査所見：体温 38.3℃，血圧 110�

70mmHg，脈拍 110 回�分，腹部平坦だが，右上腹
部に圧痛，筋性防御を認めた．
血液検査所見：55 歳時（6か月前）の脳梗塞で

入院し，軽快した際にはWBC 28,700�µl，RBC
746×104�µl，Hb 18.6g�dl，Ht 60.5％，Plt 481×
103�µl と汎血球増多があり，今回入院時はWBC
56,300�µl，RBC 520×104�µl，Hb 11.3g�dl，Ht
39.3％，Plt 1,146×103�µl と白血球および血小板の
増加と貧血を認めた．CRP 9.31mg�dl と高値で
あった．凝固線溶系に異常は認めなかった．抗ピ
ロリ菌 IgG抗体 57.0U�ml（正常 10.0U�ml 以下）と
高値であった．動脈血ガス分析では pH 7.385，
PaO 2 68.5 mmHg， SaO 2 93.7％， PaCO 2 38.5
mmHg，BE-ECF － 0.5 mmol�l，HCO 3

－ 21.7
mmol�lと低酸素血症および代謝性アシドーシス
を認めた．
腹部CT：肝十二指腸靭帯周囲を中心に free

air と肝表面の腹水を認めた．また，十二指腸球部
の浮腫状壁肥厚を認めた（Fig. 1）．
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Fig. 1 Abdominal CT showed intra- abdominal free air and ascites on upper abdomen. Ede-
matous swelling of the duodenal wall on 1st portion was shown.

Fig. 2 Gastrointestinal endoscopy showed kissing 
ulcers at 1st portion of the duodenum. One of the ul
cer on lesser curvature perforated at anterior wall.

上部消化管内視鏡検査：十二指腸球部に接吻潰
瘍を認め，小彎前壁側に穿孔を認めた（Fig. 2）．
十二指腸潰瘍穿孔，腹膜炎と診断し緊急手術を

施行した．
術中所見：腹腔内に混濁した腹水が中等量貯留

し，十二指腸球部小彎前壁に径 1mm大の穿孔を
認めた．穿孔部の直接縫合閉鎖および大網被覆術，

腹腔内洗浄およびドレナージ術を行った．
術後，潰瘍治療にはプロトンポンプインヒビ

ター（proton pump inhibitor；以下，PPI）を投与
した．腹膜炎には細菌培養でEdwardsiella tarda
が検出され，感受性のある抗生物質（塩酸セフォ
チアム），γグロブリン製剤を投与した．WBCは術
後 1日目に 59,200�µl まで増加したが，5日目に
33,800�µl，9 日目に 30,000�µl と減少し，CRPも 5
日目に 7.77mg�dl，9 日目に 0.27mg�dl と軽快し
た（Fig. 3）．Disseminated intravascular coagula-
tion（以下，DIC）傾向には，メシル酸ガベキサー
トを投与した．FDPは術後 1日目に 15.2µg�ml
まで上昇したが，7日目に 4.1µg�ml となり，Plt
も術後 2日目に 650×103�µl まで低下したが 5日
目 699×103�µl，9 日目 785×103�µl とそれ以上の
低下はなかった．また，理学的に下肢弾力ストッ
キング着用や間歇的空気圧迫マッサージなどを行
い，血栓塞栓症や出血傾向を来すことなく経過し
た（Fig. 3）．
肺は術直後より PaO2�FiO2比（以下，P�F）90

と低値で胸部X線検査上，スリガラス状陰影を認
め，急性呼吸窮迫症候群（acute respiratory dis-
tress syndrome；以下，ARDS）であった．気管内
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Fig. 3 Clinical course of our case.

挿管，人工呼吸器管理，シベレスタットナトリウ
ム持続投与を行い，P�Fは術後 2日目に 207，6
日目に 350 となり，胸部X線検査上も改善し抜管
できた（Fig. 3）．術後 7日目より経口摂取と PPI
やアスピリンの内服を開始し，10 日目よりピロリ
除菌療法を行い，24 日目に退院した．

考 察
PVはエリスロポエチンなどに対する造血幹細

胞の反応性の亢進を原因とする，骨髄増殖性疾患
の一つで，分子病態学的に JAK2 遺伝子変異によ
ることが明らかとなった１）７）～１０）．PVの疫学，診断に
ついては成書１１）１２）に譲ることとし，血液学的に次の
ような特徴がある．
1．凝固線溶系の異常として，赤血球や血小板の

増多に伴う血液粘稠度の増加による血栓塞栓症
や，血小板機能異常や凝固線溶系因子の低下など
による出血傾向など，DIC準備状態である１３）．
2．白血球の異常として好中球，好塩基球を主体

とする，左方推移を伴う増多があり，ヒスタミン
やプロスタグランディン，各種ケミカルメディエ
イターの放出が多く，皮膚掻痒症や消化性潰瘍の

原因である１４）．また，機能的にも健常者では granu-
locyte colony stimulating factor 刺激により起こ
る好中球の活性化が，PVでは JAK2 遺伝子変異
により恒常的に起こっており，エラスターゼ放出
が増加している８）１５）．
3．白血病への移行や造血器腫瘍の発生が多

い１６）１７），などである．死因として約 40％が 1．の血
栓塞栓症，約 30％が 3．の悪性新生物によるもの
である１６）１７）．
一方，外科的には，PV患者の手術に際しては一

定の基準はないが，凝固線溶系のコントロールが
重要といわれている．術前は瀉血や化学療法によ
り 4か月以上，Ht50％以下，Plt 500×103�µl 以下
の管理が推奨されている２）～４）１８）１９）．この場合，術死例
はなく，術後合併症も少ないと報告されている２）３）．
しかし，逆にこの管理下でも合併症のない症例は
22％に過ぎないとの報告２０）もあり，確たるものは
ない．術後は PVが DIC 準備状態であることか
ら，血栓塞栓症や，特に予後を左右する出血の予
防が重要で，脱水の予防，非ステロイド性消炎鎮
痛剤の使用を控える，下肢弾力ストッキングの着
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Table 1 Cases of Polycythemia vera received digestive organ surgery （Reported in JAPAN, 1983～2007）

Elective operation

PrognosisComplicationOperationDiseaseAge/sexYearReference

aliveDIC, ARDStotal gastrectomygastric ca.66/F1991Mizutani6）

deadleakage of anastomosis 
bleeding, ARDSdistal gastrectomygastric ca.56/M1991Mizutani6）

alivenonetotal gastrectomygastric ca.82/M1992Kawahira20）

alivenonedistal gastrectomy cholecystec-
tomygastric ca.cholelithiasis74/M1992Kinoshita21）

alivenonepartial colectomyT-colon ca.76/F1997Yoshida25）
aliveleakage of anastomosistotal gastrectomygastric ca.57/M1998Yoshizumi26）

alivenone
total gastrectomy lateral segmen-
tectomy of the liver partial he-

patectomy（S6）
gastric ca.liver meta.64/M2001Tonooka27）

alivebleeding,DICsubtotal esophagectomyesophageal ca.75/M2001Katayama5）
alivebleedinghigh-anterior proctectomyrectal ca.56/F2005Matsuda30）

Emergent operation

deadsepsis, DIC ARDScholecystectomy abdominal cavity 
drainagecholecystitis panperitonitis68/M1991Mizutani6）

aliverespiratory disorderradical herniorraphy with partial 
ilectomy

incarcerated femoral her-
nia bowel necrosis76/F1994Matsuda22）

alivenoneaneurysmectomygastric aneurysm77/F1996Uotani23）

alivenoneright colectomyA-colon ca.retroperitoneal 
hematoma77/M1996Kojima24）

alivenonemassive resection of small bowelSMV thrombus68/F2002Ogo28）

unknownunknownomentectomy with partial gastrec-
tomy

great omentum hemor-
rhage54/F2005Maehara29）

alivesepsis,ARDSomental patch abdominal cavity 
drainage

perforated duodenal ulcer 
panperitonitis56/MOur case

ca：carcinoma  T-colon：transverse colon  A-colon：ascending colon
DIC：disseminated intravascular coagulation  ARDS：acute respiratory distress syndrome
meta.：metastasis  SMV：superior mesenteric vein

用，間欠的空気圧迫マッサージ，ヘパリン，ハイ
ドロキシウレア，メシル酸ガベキセートなどの化
学療法などが有効であると報告され，推奨されて
いる１）２）４）５）．
しかし，肺合併症に対する管理についての報告

はほとんどない．今回，我々は自験例を含む本邦
報告消化器外科手術症例（医学中央雑誌で「PV」
「手術」をキーワードとして 1983 年 1 月から 2007
年 12 月まで検索し，会議録を除く，全身麻酔下消
化器外科手術症例）５）６）２０）～３０）16 例（待機手術 9例，緊
急手術 7例）について検討した（Table 1）．肺合併
症の頻度は全体で 31％と決して低くなかった．待
機手術と緊急手術別にみても 22％，43％と後者に
やや多いが有意差はなく，おのおの 1例ずつ死亡
例も含んでいた．肺合併症の原因として，凝固線
溶系の異常により肺微小血栓を来し，それに続く

肺胞内皮障害を推測した報告がある６）．しかし，前
述のように PV患者は普段から JAK2 遺伝子変異
により好中球数増加と恒常的機能的活性化による
エラスターゼ放出が多く１５），ARDS準備状態にあ
ると思われ，待機手術あるいは下部消化管穿孔に
比べ重篤ではない胆囊炎や上部消化管穿孔による
腹膜炎でもARDSとなりやすいと思われた．
自験例も十二指腸潰瘍穿孔による緊急手術であ

るが穿孔後 4時間と比較的早期に手術が施行さ
れ，従来推奨されている術後管理により出血傾向
や血栓塞栓症は来さなかった．しかし，術直後か
らARDSとなった．治療として人工呼吸器管理に
加え，好中球エラスターゼ阻害剤であるシルベル
スタットナトリウムの持続投与により比較的速や
かに改善が得られ救命でき，PV患者の術後肺合
併症に対して有効であるとともに好中球エラス
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ターゼの関与を示唆するものと思われた．
以上，PV患者の十二指腸潰瘍穿孔，腹膜炎に対

して緊急手術を行い，術後ARDSを来したが救命
しえた 1例を経験したので，若干の文献的考察を
加え報告した．
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A Operative Case Report of Duodenal Ulcer Perforation with Polycythemia Vera Complicated
Postoperative Acute Respiratory Distress Syndrome

Hidetaka Yamanaka, Takahiko Ishizaka, Satoru Kawai, Hiroyuki Matsunaga,
Yasushi Kitoh, Satoaki Kamiya and Yasutaka Matsuzaki

Department of Surgery, Tsusima City Hospital

Perioperative surgical management in patients with polycythemia vera（PV）is important. We report a case
of duodenal ulcer perforation requiring emergency surgery. A 56-year-old man diagnosed with PV at age 25
and undergoing medication but who intermissioned himself at age 36 and later admitted for postprandial ab-
dominal pain was found in abdominal computed tomography and gastrointestinal endoscopy to have peritoni-
tis caused by duodenal ulcer perforation, necessitating emergency omental patch surgery. He suffered postop-
erative complication of acute respiratory distress syndrome（ARDS）but no bleeding or thrombosis. His condi-
tion improved after intensive care involving endotracheal intubation and respiratory control and continuous
infusion of sivelestat sodium, and he discharged on postoperative day 24. Perioperative management for PV
patients must take into account the possibility of pulmonary complication, bleeding, and thrombosis because of
the constant activation of neutrophils and increased elastase release, that make pre-ARDS status.
Key words：polycythemia vera, surgery, acute respiratory distress syndrome
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