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【研究要旨】 

［研究目的］ヒルシュスプルング病類縁疾患(Ｈ類縁)の1つであるImmaturity of Ganglia(IG) (1)新

生児期からイレウス症状を示し、(2)Ach-E活性は正常で、(3)注腸所見ではmicrocolon〜small 

colonを示す。(4)新生児期では直腸肛門内圧検査では陰性を示すことが多いが、乳児期では正

常化する。(5)meconium disease様形態を示すことが多い。IGは腸管切除標本の病理学的検索で

は、壁内神経細胞数は十分認めるが、神経細胞は小型で著しい未熟性を示し病変範囲は小腸に

及び、通常回腸瘻で排便機能が得られ、数カ月後には神経細胞の成熟化と共に腸瘻を閉鎖でき

良好な予後を示すこと多いと考えられている。今回、1996年の岡本班に続いて本邦におけるIG

の病態と臨床像を後方視的に検討した。 

［研究方法］2001年から2010年の10年間一次調査で回答の得られた施設にさらに詳細な二次調

査用紙を依頼し合計28例の調査票を回収した。今回この28例を対象として後方視的分析を行っ

た。さらにここから診断基準案の策定を行った。 

［研究結果］腸瘻造設時の病理学的検討を必須とする。 

（神経節細胞が正常でない、形態学的異常の確認） 

主診断基準 １．新生児期発症 

 ２．病変範囲が広く小腸まで及ぶ 

 ３．術中にcaliber changeを認める 

副診断基準 １．経時的に症状改善 

 ２．画像診断上、Microcolonまたは左半結腸の狭小化 

病理学的診断基準（1＆2、もしくは1＆3） １．神経節細胞未熟（大きさが小さい） 

 ２．神経節細胞数と分布は正常 

 ３．経時的に神経節細胞の成熟を認める 

腸瘻造設時の病理学的検討を必須としたうえで主診断基準を2項目以上もしくは主診断基準1項

目＋副診断基準2項目を満たすものをImmaturity of Gangliaと診断する 

［結論］上記診断基準により今後Immaturity of Gangliaの臨床診断を行うことを提案することと

した。 
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Ａ．研究目的 

Hirschsprung病類縁疾患のなかで、特に

immaturity of ganglia(IG)は以下のような臨床

的・病理学的特徴をもつと考えられている。臨

床的特徴としては一般的に(1)新生児期からイ

レウス症状を示し、(2)Ach-E活性は正常で、(3)

注腸所見ではmicrocolon〜small colonを示す。

(4)新生児期では直腸肛門内圧検査では陰性を

示すことが多いが、乳児期では正常化する 

(5)meconium disease様形態を示すことが多い。

(6)病変範囲は小腸に及び、(7)通常回腸瘻で排

便機能が得られ、(8)数カ月後には神経細胞の

成熟化と共に腸瘻を閉鎖でき良好な予後を示 

す、と考えられている。また病理組織学的特徴

としては腸管切除標本の検索では、壁内神経細

胞数は十分認めるが、神経細胞は小型で著しい

未熟性を示す。以上よりIGは新生児の機能性腸

閉塞疾患の中で独立した疾患としてのentityに

分類されるべきと考える。今回、1996年の岡本

班に続いて本邦におけるIGの病態と臨床像を後

方視的に検討した。まず平成23年度の研究班で、

症例数と診断基準を有するか否かの一次調査を

行った。平成24年度は症例毎の詳細な二次調査

を依頼しその回収に努めた。平成24年度の研究

結果をもとに診断基準案の策定を行うこと目的

とした。 

 

Ｂ．研究方法 

１）文献的研究と診断基準の検討 

本症に関する文献を包括的に検索し、疾

患概念や診断基準について検討した。 

２）二次調査 

H23年度研究班一次調査、今年度、新たな

調査票を策定した。一次調査で回答の得ら

れた施設にさらに詳細な二次調査用紙を郵

送し結果を回収した。その結果を詳細に検

討した。 

３）研究情報の開示 

本研究班の代表研究者の九州大学小児外

科のホームページ上に研究の進捗情報を開

示し、本症で悩む患者さんや診療に従事す

る医療従事者に情報提供に努めた。 

 

Ｃ．研究結果 

１）診断基準の候補案 

岡本班の診断基準の項目としては下記が

あげられるが今回の2次調査の結果をふまえ

た数字を（）内に示す（表1） 

新生児期発症（26） 

病変範囲が広く小腸まで及ぶ(23) 

神経節細胞数と分布は正常（17） 

神経節細胞未熟（大きさが小さい）(21) 

経時的に成熟（症状改善）(15) 

Hypoganglionosisの一部(1) 

AchE陽性神経線維の増生なし(10) 

直腸肛門反射は経時的に陽性を示す(9) 

Microcolonまたは左半結腸の狭小化(14) 

術中にcaliber changeあり(19) 

Meconium diseaseやMeconium ileus様所見(7) 

以上となっていた。また今回新たに加えた 

予後良好(23) 

を考慮して50％以上を満たす項目から考え

ると新しい診断基準としては 

Ⅰ 新生児期発症 

Ⅱ 病変範囲が広く小腸まで及ぶ 

Ⅲ 予後良好 

Ⅳ 術中にcaliber changeあり 

Ⅴ 神経節細胞数と分布は正常 

Ⅵ 経時的に成熟（症状改善） 

Ⅶ Microcolonまたは左半結腸の狭小化 

の7項目がふさわしいと考えられた。 

２）診断基準の提案 

腸瘻造設時の病理学的検討を必須とする。

（神経節細胞が正常でない、形態学的異常



 

の確認） 

主診断基準（3分の2の症例が該当） 

１．新生児期発症 

２．病変範囲が広く小腸まで及ぶ 

３．術中にcaliber changeを認める 

副診断基準（50％以上の症例が該当） 

１．経時的に症状改善 

２．画像診断上、Microcolonまたは左半結腸の

狭小化 

病理学的診断基準 

（1＆2、もしくは1＆3） 

１．神経節細胞未熟（大きさが小さい） 

２．神経節細胞数と分布は正常 

３．経時的に神経節細胞の成熟を認める。 

以上の結果より病理学的診断含んだ診断基準を

提案することとした（表2）。 

 

Ｄ．考察 

本疾患は新生児の機能性腸閉塞疾患の中で

独立した疾患としてのentityに分類されるべき

と考えられているが、今回の調査結果より極め

て予後はよいことが明らかになった。しかしな

がら確定診断例は28例中15例に過ぎなかった。

この診断根拠としては、腸瘻造設時の単独、あ

るいは腸瘻閉鎖時を含む双方の永久標本病理診

断にて神経節細胞の未熟性とその成熟にて診断

されていたことである。残る13例に関しては術

中病理診断と永久標本病理診断の行われてお 

り、神経節細胞はみとめられるものの未熟性を

証明できない、あるいは成熟化を確認できてい

ない症例が認められる。 

したがって今回の全国調査を踏まえ診断基

準としては病理学的検討を含むことが望ましい

と考えられた。 

 

Ｅ．結論 

１）全国調査にて10年間(2001-2010年)で、疑

診例を含む28例を集計。 

２）ほとんどが新生児期に、腹部膨満・嘔吐・

胎便排泄遅延などで発症。 

３）合併奇形はほとんどなく、X線・造影上あ

るいは開腹時所見で腸管異常拡張とCaliber 

changeを伴っている。 

４）腸瘻造設が23例に施行され、複数回に及ぶ

症例もあるが大部分は腸瘻閉鎖がなされ

ており全例生存、生命予後は良好で極め

てある。 

５）確診例は、腸瘻造設時の単独、あるいは腸

瘻閉鎖時を含む双方の永久標本病理診断

にて神経節細胞の未熟性とその成熟にて

診断されていた。 

６）診断基準は腸瘻造設時の病理学的検討を必

須とする。（神経節細胞が正常でない、

形態学的異常の確認） 

主診断基準 

１．新生児期発症 

２．病変範囲が広く小腸まで及ぶ 

３．術中にcaliber changeを認める 

副診断基準 

１．経時的に症状改善 

２．画像診断上、Microcolonまたは左半結腸の

狭小化 

病理学的診断基準 

（1＆2、もしくは1＆3） 

１．神経節細胞未熟（大きさが小さい） 

２．神経節細胞数と分布は正常 

３．経時的に神経節細胞の成熟を認める。 

腸瘻造設時の病理学的検討を必須としたう

えで主診断基準を2項目以上もしくは主診断基

準1項目＋副診断基準2項目を満たすものを

Immaturity of Gangliaと診断する（表3）。 
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