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【研究要旨】 

慢性偽性腸閉塞症は、その希少性ゆえに疾患概念や診断方法の認知が非常に低く、患者の症

状発症から確定診断までに長期間要することが臨床上大きな問題である。このため我々はこれ

まで診断基準案を作成し、その有用性を証明してきた。平成24年度は近年非侵襲的検査として

消化管蠕動評価に利用されるようになったシネMRIを、本疾患に対する新たな診断モダリティ

として普及することを目指し、本疾患患者の腸管蠕動評価に対する有用性を証明した。平成25

年度には全国より結腸限局型偽性腸閉塞症（巨大結腸症）の全層生検標本を集積し、病理学的

側面からの本疾患の病態解明を試みた。また併せてCIPOの臨床例の集積データをまとめた。 
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Ａ．研究目的 

慢性偽性腸閉塞症は、重篤な難病であるに

もかかわらずその希少性ゆえに疾患概念や診断

方法の認知が非常に低く、患者の症状発症から

確定診断までに長期間要することが大きな問題

である。本疾患の診断には腹部単純X線検査や

CTなどの画像所見が重要であるが、これらは

腸管蠕動を直接的に把握できず、さらに放射線

被曝を伴うという欠点も存在する。近年シネ

MRIが被曝を伴わない非侵襲的検査として消化

管蠕動評価に利用されるようになっている。平

成24年度は、本疾患の新たな診断モダリティと

してのシネMRIの有用性を検証した。さらに平

成25年度は、全国より結腸限局型偽性腸閉塞症

（巨大結腸症）の全層生検標本を集積し、病理

学的側面からの本疾患の病態解明を試みた。ま

た本疾患は各種膠原病や神経疾患に併発する

「続発型」とこれらの基礎疾患を有さない「特

発性」に分類されるが、東北大学を主体とした

症例集積により、本疾患の病態解明の前提とな

る情報収集を行った。 

 

Ｂ．研究方法 

１）本疾患に対する新たな診断モダリティとし

てのシネMRIの有用性評価 

CIPOのX線被曝を伴わない非侵襲的な新た

な診断モダリティとしてのシネMRIの有用性を

示すために、上記診断基準を満たすCIPO患者

12名、健常者12名、過敏性腸症候群（IBS）患



者12人にそれぞれシネMRI（1.5T、b-TFEシー

ケンス）を施行し、その蠕動の群間比較を行う

症例対照研究を行った。平均腸管径、収縮率、

収縮周期を主な評価項目とした。なお、適切な

小腸拡張を得るため健常者群とIBS群には事前

に飲水1000mlを負荷したが患者群はそもそも腸

液が停滞していることと、症状増悪の可能性が

危惧されることを理由に事前の飲水は行わな

かった。 

２）巨大結腸症の病理学的解析：拡張部と非拡

張部の比較 

結腸限局型偽性腸閉塞（巨大結腸症）患者

31名の全層生検標本を全国から集積した。計53

検体（病変部31検体、非病変部22検体）に対し

て、筋異常評価のためにHE染色、神経異常評

価のためにHu C/D染色、カハール介在細胞評

価のためにCD117染色を行った。病変部と非病

変部の病理学的所見の比較を行った。一方で大

腸癌もしくはS状結腸軸捻転など機械的腸閉塞

により結腸切除術を行った8症例の全層標本16

標本（拡張部8標本及び非拡張部8標本）をコン

トロールとした。 

３）臨床例の集積データ解析 

1996年-2014年の間、東北大学病院心療内科

において入院加療を実施したCIPO患者18例を

対象とした。入院後、症状を分析するととも 

に、立位腹部単純X線写真、小腸内圧、大腸内

圧、マーカー消化管通過試験、胃電図、血液検

査を実施した。 

 CIPO患者は、全身検索の結果、小腸・大腸

運動の低下の原因となる疾患の診断がついた場

合、そのままCIPOとし、小腸・大腸運動の低

下の原因となる疾患が見いだされない場合には

CIIPOとした。 

 治療は固形食物摂取量を減量し、減量熱量を

液体補助栄養食または中心静脈栄養法にて補給

した。薬物療法はprobiotics、mosapride、もし

くは、大建中湯を投与した。1例には脳死下小

腸移植手術が実施された。 

（倫理面への配慮） 

倫理委員会での承認を得ている。 

 

Ｃ．研究結果 

１）本疾患に対する新たな診断モダリティとし

てのシネMRIの有用性評価 

 

CIPOは他の2群と比較し、平均腸管径は有意

に拡張し、収縮率は有意に低下していた。 

いずれも明らかな有意差であり、シネMRIは

偽性腸閉塞症患者を健常者やＩＢＳ患者と確実

に区別することができ、本疾患の診断へ大いに

役立つ診断モダリティであると考えられた。実

際のドットプロットを以下に示す。 



 

 

 

 

２）巨大結腸症の病理学的解析：拡張部と非拡

張部の比較 

コントロール群全ての症例において、拡張

部も非拡張部もHE染色は正常所見であった。

またCD117染色でもICCの減少は見られなかっ

た。 

一方でHuC/D染色による神経節細胞数のカ

ウントでは、拡張部89.0個/cm（63.0-115.0）、

非拡張部91.6個/cm（63.7-119.5）であった。

この結果を踏まえ、本研究では神経節細胞数60

個/cm未満をhypoganglionosisと定義した。 

 
＜HE染色＞A：正常 B:Myopathy C: Neuropathy 

 
＜免疫染色＞ 

A:正常（HuC/D）, B:neuropathy（HuC/D）, C:

正常（CD117）, D:mesenchymopathy（CD117） 

 

本研究では上記のhypoganglionosisの定義を用

い、さらにHE所見、CD117所見もとに、巨大

結腸症患者の病型分類を行った。結果以下の図

のように各病型にはオーバーラップがみられた。 
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＜病変部と非病変部の所見一致率＞ 

 

非拡張部（非病変部）でも非常に高確率で拡張

部（病変部）と同様の病理学的異常が見られる

ことが明らかとなった． 

 

３）臨床例の集積データ解析 

CIPO患者18例の臨床像を表1と表2に示し 

た。年齢は16歳から73歳、男性8例、女性10例

である。性別と特発型/続発型 診断に有意な関

連性を認めた(Fisher exact test, p = 0.025)。即ち、

特発型においては、男性が70%、女性が30%であ

るのに対し、続発型では男性が12.5%、女性が

87.5%であった。これに並行して、CIPOが

CIIPOよりも有意に低身長であった(p＝0.025)。 

続発型の原因疾患としては、全身性硬化症

ならびにその関連疾患のcalcinosis, Raynaud's 

syndrome, esophageal motility, sclerodactyly, 

telangiectasias (CREST)症候群が87.5%を占め、

僅かにミトコンドリア脳筋症が12.5%であっ 

た。初診時の主訴は上部消化管症状では腹痛、

腹部膨満、悪心、嘔吐、食物詰まり感、下部消

化管症状では、腹痛、腹部膨満、便秘、下痢で

あった。 

立位腹部単純X線写真にて72.2%の症例に小腸

の鏡面像を認めた。大腸のガス増加は94.4%の

症例に認めた。病像に関して統計的検索を実施

したが、性別と特発型/続発型 診断に有意な関

連性を認めた以外には統計学的に意味がある関

連はなかった。 

 

Ｄ．考察 

本疾患の新たな診断モダリティとして、シ

ネMRIは放射線被曝を伴わず、高い時間的・空

間的分解能を有し、腸管の拡張のみならず、従

来のモダリティでは指摘しえなかった蠕動低下

を描出することが可能であった。マノメトリー

と比較し、シネMRIは低侵襲であり、本邦では

多くの施設で施行可能である。シネMRIは本疾

患の診断へ大いに役立つ診断モダリティである

と考えられる。 

病理学的解析では、巨大結腸症患者の病変

部のみならず非病変部の病理学的解析も同時に

行い、両者の比較を行った初の研究である。非

病変部検体の解析でも病変部と同様な病理学的

異常が認められたことにより、CIPO（巨大結

腸症）には病理学的異常がもとより存在し、何

らかの契機を経て結果として徐々に腸管拡張が

生じる可能性が示唆された。 

臨床例の集積データ解析に関して、特発型

においては、男性が70%、女性が30%と男性優位

であるのに対し、続発型では男性が12.5%、女

性が87.5%と女性優位であった。これは、CIPO

の原因疾患には自己免疫疾患が多く、自己免疫

疾患は女性優位に発症し、その比率は9:1であ

ることが一因であると考えられる。しかし、こ

れだけでは、特発型において、男性が70%、女

性が30%と男性優位であることは説明できない。

差がなければ期待値はいずれの性も50%である。

しかし、これは単一施設のデータであって、限



界がある。但し、われわれの施設においては、

消化管機能と全体像から診断を下しており、こ

れが、偶然の所見であるのか否か、組織診断も

含めた症例集積が必要である。 

 

Ｅ．結論 

シネMRIは本疾患の診断へ大いに役立つ診断

モダリティであり、さらに外来でのフォロー

アップ、治療介入前後での腸管蠕動の比較など、

さまざまな場面で今後の臨床応用が期待される。

また病理学的解析に関しては、腸管拡張を生じ

させるトリガーの解明が今後の課題である。ま

た、病理学的解析を用いて本疾患の病型に応じ

た治療法の開発（subtype oriented treatment）

も重要な課題である。このためには患者の臨床

データをさらに多施設で集積し、より大規模で

の解析が必要である。 
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