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研究要旨 

【研究目的】 

腸管不全の重症例は、わが国で約 300 例の希少疾患群であり重症例に対する治療法である

小腸移植はまだ保険適用となっておらず、施設あたりの症例数が希少なため、治療法の標

準化が行われていない。全国の不可逆的腸管不全と診断された患者を調査し、腸管不全の

原因の把握し、小腸移植例の把握および小腸移植の適応判断と不可逆的腸管不全患者の治

療技術の詳細を把握することは、今後の治療法の確立に重要である。多施設共同による観

察研究で 1)小腸移植適応患者の選別、2)適正な移植時期の決定、3)病因の解明、4)保存的

治療の治療指針、などに焦点を当てるが、対象が小児であることから、慢性疾患の治療経

過の中で、成長と発達、QOL についての検討は不可欠である。 

【研究方法】 

上記の背景を踏まえて腸管不全の小児の発育発達を評価分析する 

① 身長、体重、頭囲、の身体計測を行い成長曲線を作成、BMI の算定 

② 二次性徴の評価を身体診察により行う 

③ 発達検査 

④ 血清アルブミン値、IGF-I 値の測定 

【研究結果】 

現在７歳で PNの依存度は 80％を超えており、腸管不全の状態である。小学校 1年で昼間

に PNをロックし、普通学級に通学、発達指数は 5歳時に 80であった。イレウス状態の

管理として、1日 3回以上胃瘻より排液しその量は 1日 1000-1500ｍｌなっている。間欠

的自己導尿は 1日 3回と夜間の持続導尿、経口摂取が進まないため胃瘻からの経腸栄養剤

の注入、PN のロックと再開、PN の刺入部の消毒など、家族の多大な努力の中で高度の

在宅医療的ケアを行いながら学校生活を送り成長率も良好である。 

【結論】 

今後は長期的には QOLを考慮した治療法の選択も必要になってくると思われる。 
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障害、その他の腸管不全に分類する。 

1) 短腸症候群（腸管の長さ小児75cm、

成人 150cm 未満） 

乳児は 1歳未満とし、小児は 18 歳

未満、成人は 18 歳以上とする。 

中腸軸捻転、先天性小腸閉鎖症、壊

死性腸炎 (NEC)、腹壁破裂、上腸間

膜動静脈血栓症、クローン病、外傷、

デスモイド腫瘍、腸癒着症、その他

の短腸症候群 

2) 腸管運動障害 

ヒルシュスプルング病類縁疾患（慢

性特発性偽性腸閉塞症、腸管神経節

減少症、腸管神経節未熟症など）、

広範腸管無神経節症（ヒルシュスプ

ルング病） 

3) その他の腸管不全 

Microvilus inclusion病、難治性

下痢等 

 
Ｃ．研究結果 Ｄ．考察 
症例は在胎 38 週 3010g で出生。慢性特発性

偽性腸閉塞症の男児。胎児超音波検査で巨大膀

胱を指摘され、生後より間欠的自己導尿開始し

た。腹満あるも辞排便はあり、哺乳も普通で成

長も認めた。注腸造影でマイクロコロン、ヒル

シュスプルング病の所見は認めなかった。3か

月時に腹部膨満と著明な腸管拡張像が認めら

れ成分栄養剤（EDP○R）の経口摂取により栄養

管理開始した。離乳食の量が増えてきた 1歳半

ごろから嘔吐が増加さらに 2 歳以降イレウ

スを繰り返すようになった。高度の腹部膨満の

ために安定した経腸栄養困難となり、３歳時に

胃瘻とチューブ腸瘻、中心静脈ルート造設した

（図３）。腸管の組織学低異常を認めず、慢性

特発性偽性腸閉塞症と診断。以後静脈栄養（PN

）を併用しながら経腸栄養をすすめられるよう

になった。現在７歳で PN の依存度は 80％を

超えており、腸管不全の状態である。小学校 1

年で昼間に PNをロックし、普通学級に通学、

発達指数は 5歳時に 80であった。イレウス状

態の管理として、1日 3回以上胃瘻より排液し

その量は 1 日 1000-1500ｍｌなっている。間

欠的自己導尿は 1 日 3 回と夜間の持続導尿、

経口摂取が進まないため胃瘻からの経腸栄養

剤の注入、PN のロックと再開、PN の刺入部

の消毒など、家族の多大な努力の中で高度の在

宅医療的ケアを行いながら学校生活を送り成

長率も良好である。定期受診は月１回当院を受

診し尿器科、小児外科、小児内科、こころ科、

皮膚科などの多種の診察を受けている。 

 
Ｅ．結論 
今後は長期的には QOL を考慮した治療

法の選択も必要になってくると思われる。 
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