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研究要旨 

小児期発症の慢性偽性腸閉塞（CIPO）は症例も少なく未だ治療方法も確立していない。小児

期発症の原発性 CIPO の臨床像を把握するためにアンケート調査を行った。一次調査で報告の

あった 92 例に対して 2次アンケート調査を行い以下の集計結果が得られた。全ての年齢で発

症していたが、新生児期発症が半数を占め最も多い。病変部位が広範囲である。平均病悩期

間は 14.6 年（2－29 年）と長く、成人期へ移行した症例も多い。この間、長期の経管栄養管

理と腸瘻管理を余儀なくされる。また、平均 3，8回の開腹手術を受けていた。死亡例では、

高率に重症の肝障害を併発している。 

今後は、成人期への移行も念頭に診断基準と重症度分類の作成、新規治療法の開発、肝障害

の予防や治療に有効な経静脈栄養剤の開発や orphan drug の早期導入が必要である。 
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Ａ．研究目的 

慢性偽性腸閉塞（以下CIPO）は、器質的な

閉塞がないにもかかわらず、長期に腸閉塞

症状をきたす疾患である。新生児期から成

人までのいずれの時期においても発症す

ることが知られているが、発症の時期によ

り病像も異なっている。未だ本症に対する

有効な治療法は開発されていないが、栄養

療法等の進歩により長期生存例も増加し

てきた。この度は、小児期発症の原発性

CIPOの臨床像を把握し、成人期への移行を

踏まえた診断基準、重症度分類の作成の基

礎となる資料の収集を目的とした。 

 

Ｂ．研究方法 

全国の主だった小児診療施設への郵送に

よるアンケート調査を行った。 

（倫理面への配慮） 

返送されてきた調査用紙は、九州大学小児

外科において保管し、連結不可能状態で

DATA BASE化して集計を行った。 

 

Ｃ．研究結果 

２次調査では92例の症例を集計した。各

施設の診断基準に照らし合わせて56例が



確診、36例が疑診として報告された。4症

例が複数の施設から報告されていたが1例

は施設により、確診と疑診の判断が異なっ

ていた。各施設が異なった内容の項目を診

断の根拠としており、共通のものは見られ

なかった。 

確診 56例の発症時期は、新生児期28例

（50％）、乳児期12例（21.4%）、幼児期9

例（16.1%）、学童期以降6例（10.7%）で

あった（図‐1）。 

病変部位は、胃25%、空腸46.4%、回腸55，

4%、上行結腸42.6%、横行結腸44.6％、下

行結腸41.1%、S状結腸42.6%、直腸 33.9%

と全腸管に広く分布していた。 

56例中 41例（73.2％）に腸瘻が増設され

ており、平均3，76回（1－22回）と複数

回の手術が行われていた。平均病悩期間は

14.6年（2－29年）と長く、成人期へ移行

した症例も多い（図‐2）。 

生存中の50例中 37例（58%）が経静脈栄

養を必要としている。7例は完全静脈栄養、

に依存し全く経腸栄養は行われいない。17

例は、経腸栄養との併用である。経静脈栄

養を必要としないものでも、成分栄養や半

消化態栄養に依存しているものが多くみ

られ、13例（26%）だけが普通食だけで生

活を送っているにすぎない（図‐3）。 

6例（10.7%）が死亡し、死亡時の平均年齢

は13.8歳（2－30歳）であった。死亡原因

の記載があるもの5例では、腸炎カテーテ

ル感染症、腸管穿孔、心不全、移植後の拒

絶等が直接の死亡原因であったが、このう

ち4例に重症の肝障害を認めている（図‐

4）。  

疑診例においても、各検討項目におて、確

診例と同様の集計結果が得られた。 

 

Ｄ．考察 

小児期発症のCIPOは、治療方法が確立し

ていない。病状が進行するにつれ成分栄養

食や経静脈栄養などへの依存度が高くな

り、長期の経管栄養管理と腸瘻管理を余儀

なくされ、複数回の開腹手術を受けること

も多々あり、患者のQOLは著しく阻害され

る。一方、このような補助療法の進歩によ

り、長期生存が可能な症例が増え成人期へ

の移行症例も増加している。 
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図‐1：小児原発性 CIPO の発症時期、新生児期発症が半数を占める。 
 
 
 
 

 
 
 

   図‐２：平均病悩期間 
             平均病悩期間は 14.6 年と長く、成人期へ移行した症例も多い。 
註：発症年齢は調査していないため、新生児期＝０歳、乳児期＝0.008 歳、幼児期＝1 歳、 学
童期以降＝7 歳を発症年齢として、発症年齢の明記された生存例４９例について、病悩年数を
算出した 



 
 

図‐３：栄養管理法、註：確診回答５６例のうち生存５０例について集計  
経静脈栄養は 58%に行われていた。経腸栄養が可能なものでも、成分栄養や半消化態栄養に依
存しているものが多くみられ、普通食だけで生活を送っているものは 13 例（26%）にすぎない 
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死亡症例と肝機能障害（n=6） 

 
図‐4：死亡症例の検討：直接の死亡原因（上）と肝機能障害（下）、重度肝機能障害：ＴＢ
≧10.0、あるいはＧＰＴ≧300 とした。 



 


