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【研究要旨】 

小児慢性偽性腸閉塞症は、非常に希な疾患であり、疾患概念も完全な一致を得ていない。全

国横断調査集計結果を基に、本疾患の臨床像の把握とData Mining Association Analysisを用いた

客観的な手法により生命の危機とQOLに関連する項目を抽出し、疾患概念、診断基準、重症

基準を策定した。生命予後は比較的保たれているものの治療法は開発されていない。このため

患病悩期間は長期に及びQOLは著しく低下する難治疾患である。また、管理の進歩とともに

小児期から成人期への移行症例が増加している。seamlessな診療体制の構築と治療法の開発が

急務である。 
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Ａ．研究目的 

慢性偽性腸閉塞症（chronic intestinal pseudo-

obstruction: CIPO）は、発生頻度が少ないため

その認知度も低く、治療方法も確立していない

難治性疾患である。本症の疾患概念や分類も時

代とともに変遷しており、臨床の現場での混乱

が生じている。これに対して平成23年厚生労働

省科学研究費補助金難治性疾患克服研究事業・

慢性特発性偽性腸閉塞症における疫学・診断・

治療の実態調査研究（中島淳班）において、成

人領域における我が国における本症の現状調査

が行われ、疾患概念の定義と診療ガイドが策定

されている。この概念では、にHirschsprung 病

やその類縁疾患の一部もCIPOに含まれてい 

る。 

一方、小児領域においては、主に小児外科を

中心にHirschsprung 病と類似した臨床像を示す

ものをHirschsprung 病類縁疾患として偽性腸閉

塞症の診療・研究が行われ、いくつかの独立し

た疾患が確立されてきた。慢性特発性機偽性機

能性腸閉塞症 chronic idiopatheic intestinal 

pseudo-obstruction: CIIP)も、この中にも含まれ

ている。 

このように成人領域と小児領域では、背景を



異にしている。近年、これらの疾患の診療成績

が向上し、小児期から成人期への移行症例も増

加してきた。 

本研究の目的は、小児期慢性機偽性機能性腸

閉塞症の現状を調査し、成人期までの移行を念

頭に疾患概念を共有しseamlessな診療体制の構

築を提案することを目的としている。 

 

Ｂ．研究方法 

これまでに慢性機能性腸閉塞（CIPO）と

Hirschsprung 病類縁疾患の概念を、相互に理解

し共通の認識のもとに研究をすすめることが、

最も重要なことであるため、成人消化器科、小

児科消化器科、小児外科の専門家による数回の

会議を経て、Hirschsprung 病類縁疾患の定義

（案）と分類（案）を策定した。 

小児慢性特発性偽性腸閉塞症は、非常に希な

疾患であり、その診療には高度の専門性が要求

されることから、全国の小児消化器病疾患を診

療している主だった170施設（日本小児外科学

会認定施設と日本小児栄養消化器肝臓病学会員

施設）への調査票郵送による横断的調査を行っ

た。 

１次調査で回答のあった小児慢性特発性偽性

腸閉塞症診療経験施設へ、87項目からなる詳細

な２次調査票を郵送し小児慢性特発性機偽性機

能性腸閉塞症（chronic idiopatheic intestinal 

pseudo-obstruction: CIIP)の臨床像の把握を行っ

た。 

個々の施設により疾患認識が異なっているた

め、診断基準と重症度分類の策定においては、

客観的な資料に基づいて作業をすすめることが

重要である。２次調査87項目から診断に関連す

るものをLogistic解析で抽出することは不可能

であったため、  Data Mining Association 

Analysisを用いて、患者の予後、QOLを損なう

因子と関連する項目を抽出し、これをもとに慢

性特発性偽性腸閉塞症(CIIP)の診断基準（案）、

重症基準（案）の策定を行った。 

 

（倫理面への配慮） 

調査票には、患者が特定できるような個人上

は含まれていない。希少疾患であるため、報告

施設から患者が特定できないように、調査票は

九州大学小児外科において保管され、連結不可

能なDATAとして鹿児島大学小児外科へ提供さ

れ解析を行った。 

 

Ｃ．研究結果 

平成24年度 

全国アンケート調査分析を行った。 

１次調査では、170施設のうち148施設

（87％）から回答が得られた。92例が42施設で

診療されていた。各施設の基準により36例が確

診、56例が疑診例と判断されていた。これらの

調査票の集計から以下の解析結果が得られた。 

小児慢性偽性腸閉塞症（CIPO）の臨床像 

①約半数は、新生児期発症である。 

②成人CIPOの診断項目の一つである腹部単純

XP撮影における鏡面像は、小児では確認さ

れていないことが多い。 

③成人と比して高率（62%）に消化管の全層生

検査が行われていた。 

④慢性偽性腸閉塞（CIPO）の90％以上が特発

性であった。 

⑤半数近い症例が、胃瘻・腸瘻や消化管留置カ

テーテル等による消化管減圧を必要としてい

る。 

⑥60％以上の症例が、経静脈栄養や経腸栄養な

どの何らかの栄養療法を必要としている。 

⑦90％以上の症例は長期に生存している。 

⑧病状の改善が得られたものは少なく、平均病

悩期間は14.6年と長期に及んでいる 

平成25年度 



前年度行った小児慢性偽性腸閉塞症の解析結

果をもとに、疾患概念、診断基準、重症度分類

を策定した。 

 

慢性特発性偽性腸閉塞症の定義（案） 

                      

慢性特発性偽性腸閉塞症（Chronic Idiopathic 

Intestinal Pseudo-Obstruction：CIIP）は、消化

管運動機能障害のために、解剖学的な腸管の閉

塞がないにもかかわらず、腹部膨満、嘔気・嘔

吐、腹痛、腸管拡張などの腸閉塞様症状をきた

す原因不明の難治性疾患である。 

 

消化管内容物の輸送を妨げる物理的閉塞がな

いにも関わらず、腸閉塞様症状を呈し画像検査

で腸管拡張や鏡面像を認める偽性腸閉塞症には、

Hirschsprung病（腸管無神経節症）のように消

化管病変よる原発性(Primary)のものと甲状腺機

能低下症、膠原病、中枢神経疾患などの全身疾

患や薬剤に伴う続発性 (Secondary)のものとが

ある。小児期発症の慢性偽性腸閉塞症 

(Chronic Intestinal Pseudo-Obstruction: CIPO)の

多くは、特発性（idiopathic）である。     

 

次にData Mining Association Analysisを用いて、

患者の予後、QOLを損なう因子と関連する項

目を抽出し、これをもとに本研究員を中心とし

た専門科による数回の討議を経て、小児の慢性

特発性偽性腸閉塞症（ Chronic Idiopathic 

Intestinal Pseudo-Obstruction：CIIP）は診断基

準（案）と重症度基準（案）を策定した。 

 

診断基準 (案) 

                      

以下の7項目を全て満たすもの   

1. 腹部膨満、嘔気・嘔吐、腹痛等の入院を要

するような重篤な腸閉塞症状を長期に持続

的または反復的に認める  

2. 新生児期発症では2か月以上、乳児期以降

の発症では6か月以上の病悩期間を有する  

3. 画像診断では消化管の拡張と鏡面像を呈す

る註１） 

4. 消化管を閉塞する器質的な病変を認めない 

5. 腸管全層生検のHE染色で神経叢に形態異

常を認めない  

6. Megacystis Microcolon Intestinal Hypoper 

istalsis Syndrome(MMIHS) と Segmental 

Dilatation of Intestineを除外する 

7. 続発性CIPOを除外する註２） 

註１）新生児期には、立位での腹部単純Xpに

よる鏡面像は、必ずしも必要としない。 

註2）除外すべき続発性CIPOを別表１に示す  

 

重症の基準 

                      

腹部膨満、嘔気・嘔吐腹痛などの腸閉塞症状

により、日常生活が著しく、障害されており、

かつ以下の3項目のうち、少なくとも1項目以上

を満たすものを、重症例とする。 

1．経静脈栄養を必要とする 

2．経管栄養管理を必要とする 

3．継続的な消化管減圧を必要とする註１） 

註１：消化管減圧とは、腸瘻、胃瘻、経鼻胃管、

イレウス管、経肛門管などによる腸内容のドレ

ナージをさす。               

 

Ｄ．考察 

全国調査の解析結果から、小児期発症の慢性

特発性偽性腸閉塞の臨床像は、成人期発症のも

のと比べていくつかの特徴があることが明らか

となった。 

本症は、極めて希な疾患である。生命予後は

比較的良好であるが、栄養療法や消化管減圧な

どの補助治療を長期に行う必要があり、このこ



とが患者のQOLを長期に損なっている。 

 

Ｅ．結論 

横断的な全国アンケート調査を基に、客観的

な手法により小児慢性特発性偽性機能性腸閉塞

症（chronic idiopatheic intestinal pseudo-obstruc 

tion: CIIP）の定義（案）、診断基準（案）、重

症度分類（案）を策定した。 

診断や治療に関する治療指針の製作と新規薬

剤や手術方法を含めた治療の開発が望まれる。 

今後は得られた研究成果を国内外の学会や社会

に向けて発表しコンセンサスを得てゆく予定で

ある。 
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別表-1  続発性CIPO 

１）消化管平滑筋関連疾患 

全身性硬化症 

皮膚筋炎 

多発筋炎 

全身性エリテマトーシス 

MCTD (mixed connective tissue disease) 

Ehlers-Danlos 症候群 

筋ジストロフィー 

アミロイド―シス 

小腸主体のLymphoid infiltration 

Brown bowel syndrome (Ceroidosis) 

ミトコンドリア脳筋症 

２）消化管神経関連疾患 

家族性自律神経障害 

原発性自律神経障害 

糖尿病性神経症 

筋緊張性ジストロフィー 

EBウイルス，Herpes Zosterウイルス，

Rotaウイルスなどの感染後偽性腸閉塞 

３）内分泌性疾患 

甲状腺機能低下症 

副甲状腺機能低下症 

褐色細胞腫 

４）代謝性疾患 

尿毒症 

ポルフィリン症 

重篤な電解質異常（K+，Ca2+，Mg2+） 

５）その他 

セリアック病 

川崎病 

好酸球性腸炎 

傍腫瘍症候群（ Paraneoplastic pseudo-

obstruction） 

腸間膜静脈血栓症 

放射線治療による副反応 

血管浮腫 

腸結核 

クローン病 

Chagas病 

外傷，消化管術後，腹腔内炎症等に起因

する麻痺性イレウス 

Ogilvie症候群 

６）薬剤性 

抗うつ薬 

抗不安薬 

アントラキノン系下剤 

フェノチアジン系 

Vinca alkaloid 

抗コリン薬 

オピオイド 

Caチャンネル拮抗薬 

べラパミル 

 


