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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、本邦におけるIGの病態と臨床像を後方視

的に検討し、診断基準案を策定することを目的とした。 

［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。2次調査の結果を詳細に検討して診断基準案を検討した。 

［研究結果］H23年度の研究班の一次調査で2001年から2010年の10年間で確診例15例、疑診例

13例の合計28例が集計された。男女比は17:11、出生体重は平均2392gで、発症は27例が新生児

期であった。初発症状は腹部膨満77.8%、嘔吐50%、胎便排泄遅延28.6%であった。XPで腸管異

常拡張を78.5%に、注腸では46.4%にmicroclonを認めた。開腹時にcaliber changeを64.3%に認め、

腸瘻造設は82.1%に施行され、その65%は回腸瘻であった。永久病理診断は89.2%に施行され、

全例が生存していた。診断基準としては 

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IGと診断する 

［結論］今回の詳細な調査結果より診断基準案を策定した。 
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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。 

 

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。 

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）診断基準の提案 

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 

⑫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）二次調査の結果 

二次調査の回答は、確診例15例、疑診例

13例の計28例得られた。今回は疑診例13例

をくわえた全28例を対象とした。（表2） 

①症例の概要 

在胎週数は37週以後が17例、37週未満が11

例、出生体重は1000g未満2例、1000-1500g未満

が4例、1500-2000g未満が2例、2000-2500g未満

が6例、2500g以上が14例と低出生体重児と、成

熟時の比率は同等であった（表3）。発症時期

は新生児期が27例と多く、乳児期が1例であっ

た。初発症状は腹部膨満が21例と最も多く、嘔

吐が14例と続いた。胎便排泄遅延が8例、慢性

便秘として発症したものも4例あった。合併奇

形は少なく、2例のみに認めた。（表4）家族歴

は7例に認め、双体他児といとこに同疾患を認

めたものが4例あった。染色体および遺伝子異

常も無かほとんどが検索されていなかった 

（表5）。 

②検査所見 

腹部単純X線では腸管異常拡張を22例に、 

二―ボーを3例に、Free Airを3例に認めた。注

腸造影は21例に施行され、Micro colonを13例に

Caliber changeを6例に、Megacolonを1例に認め

た。直腸肛門内圧検査は14例に施行され、陽性

8例、非定形陽性2例、陰性4例であった(表6)。

直腸粘膜生検は9例に施行され、うち6例は

AchE線維正常で2例にAchE線維増強を認めた

（表7）。 

③術中所見 

開腹時所見ではCaliber changeを18例、腸管

異常拡張を17例、Microcolonを9例に認めた。

術中迅速病理診断は11例に施行されうち5例で

異常あり、6例で異常なしという結果であった

（表7）。 

④外科的治療 

腸瘻造設（初回）は23例に施行され、その

内訳は20例が2連銃式、Bishop-Koopまたは

Samtulli型が1例、チューブ腸瘻は1例であった。

腸瘻造設の部位は回腸15例、空腸3例、横行結

腸3例、上行結腸2例、盲腸1例であった。腸切

除は4例に施行されていた。2回以上の腸瘻造設

は9例に、3回以上の腸瘻造設2例に、また4回の

腸瘻造設も1例に行われていた（表8）。 

⑤外科的治療と予後 

腸瘻閉鎖は17例に施行され、平均の種々回

数は3回であった。カテーテル関連感染症を平

均1.18回認め、残存中心静脈の本数は4.85本で

臓器移植を施行された症例はなかった。28例全

例が生存し、現在の栄養管理方法としては普通

食25例、半消化態３例、成分栄養2例、静脈栄

養2例であった（表9）。 

 

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（表10）。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。症例数がそれほ

ど多くないため、永久標本の回収と詳細な3次

調査が必要と考えられる。二次調査に協力して

いただいた施設を表11に示す。貴重な症例を提

示していただき紙面を借りて謝意を表する。 

 

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）診断基準は岡本班ものとほぼ合致するが、

今回の調査結果より予後が良好であると

いうことが新たに加えてよいと考えられ

た。 

７）今回の詳細な2次調査のまでの結果を検討

し以下の診断基準案を策定した（表11）。 

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 

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12）。 
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