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Ａ．研究目的 

Segmental dilatation of intestine（以

下、本症）は、限局性の腸管拡張を認める

が明らかな腸閉塞機転がなく、腸管神経叢

の形態異常を認めない稀な疾患である。本

症は 1959 年に Swenson と Rathauser1)が“

new entity”として報告して以来、成因に

関しては様々な説が唱えられてきたが、臨

症像、病理所見に多様性が認められ、疾患

概念が一元的に捉えきれず、限局的な腸管

拡張疾患群の総称と捉えるのが妥当と考え

られている。Hirschsprung 病類縁疾患の神

経節細胞正常群に位置付けられる希少疾患

であり、本邦においては 2011 年までに 34

例の文献的報告 2-8)がみられるが網羅的な

検討は行われていない。 

 

[全国施設より集計したアンケート結果] 

確診 26 例、疑診 9例が集計された。確診

例のうち以下の 3例は、Swenson らの定義

を一部満たさないが、臨床的に確診例とし

た。 

 3 か月の女児。腹部膨満と慢性便秘

を認め、注腸造影で恒常的かつ限局

的な S状結腸の拡張と直腸 S状部に

caliber change が認められた。直腸

粘膜生検、直腸肛門内圧検査で反射

陽性で Hirschsprung 病は否定され

た。報告時点では手術待機中であり

切除標本の観察が行われていないが、

臨床所見を優先し確診とした。 

 26 生日の女児。腹部膨満、嘔吐を認

め 4生日に開腹手術が施行された。

回腸末端の小腸閉鎖症に合併して、

回腸末端から口側 50cm の小腸に

10cmにわたる範囲で限局的な拡張を

認めた。初回手術では小腸閉鎖症に

対する手術のみが施行され、拡張部

に関しては無治療であった。しかし

術後イレウス症状が遷延し 26 生日

に再手術が施行され、腸管拡張部切

除、端々吻合術によりイレウス症状

は軽快した。肛門側に完全閉塞を認

めた症例ではあるが、拡張部に影響

を与えたとは考えにくく確診とした。 

 3 生日の男児。腸回転異常症に対し

開腹手術が施行された。空腸起始部

に限局した拡張を認めた。病変部位

の切除は行われなかったが、術後 1

年にわたり恒常的な拡張が存在し、

同部位において鬱滞傾向が認められ

た。1歳 9か月時に拡張部切除が施

行され経過良好である。切除標本に



よる検討でも神経節細胞が確認され

た。 

 

また、疑診 2例は確診と判断し、計 28 例に

ついて以下の検討を行った。 

 

性別（図 1）と出生週数、体重 

性別では、男児 19 例（68%）、女児 9例と

男児に多かった。 

在胎週数は平均30.2週で7例が早産であ

った。 

出生体重は平均 2,319g で、低出生体重児

が 9例含まれていた。低出生体重児のうち

1例が極低出生体重児、2例が超低出生体重

児であった。 

 図 1 

 

発症年齢（図 2） 

新生児期が 18 例（64%）と最多で、次

いで乳児期 6例、幼児期 2例、学童期以降

2例であった。 

 

図 2 

 

拡張部位（図 3） 

回腸が 14 例（50%）と最も多く、次いで

結腸が 10 例であった。結腸の中では S状結

腸が 5例と多く、横行結腸 3例、横行結腸

から盲腸 1例、盲腸 1例であった。そのほ

か空腸 3例、十二指腸 1例であった。 

 図 3 

 

初発症状は、腹部膨満が 20 例（71%）と

最も多く、そのほか嘔吐 13 例（46%）、出生

前診断で異常を指摘されていたもの 7例

（25%）、慢性便秘 6例、胎便排泄遅延 4例、

腸炎 2例であった。 

消化管合併病変として腸回転異常症 2 例、

小腸閉鎖 1例、鎖肛 1例があった。 

合併奇形は、なし 21 例、あり 7例であっ

た。その内訳は、ファロー4徴、PDA、PDA、

VSD、脳性まひ、脳梁欠損・下顎低形成・耳

介低位・FG 症候群、ファロー4徴・脳萎縮・

側弯症・口唇口蓋裂・耳介低位・馬蹄腎・

右水腎症・尿道下裂の各 1例であった。 

染色体異常は 2例でみられ、ともに 21 ト

リソミーであった。 

家族歴のあるものは 2例で、兄弟に著明

な便秘症状のあるものと、母方従兄弟 4名

が結腸部分拡張症と診断されうち 1名が死

亡している症例であった。 

検査所見では 25 例において腹部単純写
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真で腸管異常拡張像を指摘されていた。注

腸造影は 22 例で正常であった。直腸肛門反

射は 7例中全例で陽性。直腸粘膜生検は 5

例でアセチルコリンエステラーゼ陽性神経

は正常であった。 

診断基準は、小腸の限局的な拡張 23 例、

正常部から拡張部への急激な移行 25 例、拡

張部の肛門側に内因性・外因性の閉塞原因

が存在しない 24 例、画像診断で完全または

不完全な腸閉塞所見がある 17 例、神経叢が

正常 21 例、病変部の切除により完全に回復

する 25 例が主なもので、その他、筋層肥厚

または菲薄化を伴う 6例、出生前診断あり

7例などであった。 

手術は 27 例に施行され、1例は手術未施

行。手術年齢は新生児期13例、乳児期4例、

幼児期 5例、学童期 3例、不明 2例であっ

た。26 例で開腹手術により拡張部腸管切

除・腸管吻合術が施行され、1例は非切除。

うち 4例で腸瘻造設術、2例で胃瘻造設術

も施行されていた。 

病理所見は 26 例中、HE 染色で神経節細

胞に異常なしは 22 例（85%）であった。異

常ありは 3例で、神経節細胞減少 2例、未

熟性 1例で、壊死で判定不能が 1例であっ

た。その他、粘膜下層の菲薄・途絶、筋層

菲薄化・途絶、筋層断裂・線維化、筋層肥

厚が各 1例ずつあった。切除標本に合併病

変として、異所性膵組織 1例、異所性胃組

織 1例がみられた。 

転帰は 27 例において生存であった。盲腸

部分拡張例で壊死性変化を認めた 9歳男児

例のみ敗血症により死亡していた。 

 

Ｂ．結論 

集計結果から、Segmental dilatation of 

intestine は比較的男児に多く、病変部位

は回腸に多かった。新生児期に腸閉塞症状

を発症することが多く、病変部の拡張部か

ら正常部へ急激な移行があり、内因性・外

因性閉塞機転を認めず、腸管神経叢に異常

を認めない点が本症に特徴的であった。治

療は拡張部切除、端々吻合でおおむね予後

良好な疾患である。病理では HE 染色で神経

節細胞に明らかな異常を認めない疾患とし

ているが、今回のアンケート集計では詳細

な検討はなされていないので今後の課題で

ある。 
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