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【研究要旨】 

ヒルシュスプルング病(Ｈ病)は肛門から連続性に腸管の神経節細胞が欠如した先天性疾患

で、新生児期から小児期まで急性の腸閉塞や重症便秘として発症する。Ｈ病の診断ならびに治

療方法について一定のコンセンサスは得られているものの、いまだ各施設において統一されて

いないというのが現状である。このため、各施設においてこれらの症例を詳細に検討すること

は困難であり、多施設の経験症例を集計することによって、Ｈ病の病態・診断・治療の現状を

把握し、今後の治療成績向上につなげることが望ましいと考える。本研究の目的は、かつて厚

生労働研究でとりあげられたことのないＨ病の全国調査を、本疾患を網羅できると考えられる

日本小児外科学会認定施設・教育関連施設対象に実施し、本疾患の診断・治療ガイドラインま

で進めることである。今回全国アンケート調査二次調査まで終了し詳細な解析を行なった。こ

の解析結果を元にガイドライン作成へ向けたSCOPE, CQを作成し、システマティックレビュー

および診療アルゴリズムの作成を行った。また今年度は単施設で至適手術時期に関する検討も

主なった 

 

Ａ．研究目的 

ヒルシュスプルング病(Ｈ病)は肛門から連

続性に腸管の神経節細胞が欠如した先天性疾患

で、新生児期から小児期まで急性の腸閉塞や重

症便秘として発症する。Ｈ病の診断ならびに治

療方法について一定のコンセンサスは得られて

いるものの、いまだ各施設において統一されて

いないというのが現状である。特に根治手術の

術式に関しては、これまでに多数の術式が考案

され、年代毎に変遷してきたが、それぞれに長

所短所があるため、各施設において施行術式が

異なっている。Ｈ病は発生頻度が比較的低い疾

患であるため、各施設での経験症例数のみでは、

手術前後の合併症や長期予後に関する検討が不

充分である恐れがある。また、Ｈ病患者では、

敗血症を伴う重篤な腸炎を発症し、不良な転帰

を辿ることもあり、診断までのプロセスならび

に手術前後の管理についても留意すべき点があ

る。さらに、小腸広域に病変が及ぶ病型では機

能的短腸症となり、外科的治療の他に厳重な栄

養管理を要し、臓器移植の適応となることがあ

る。遺伝子・染色体異常、合併奇形を伴うよう

な症例もあり、比較的治療法が確立されている

疾患ではあるが、治療に難渋することも少なく

ない。各施設におけるＨ病経験症例数はそれほ

ど多くはなく、重篤な症状を呈する比較的稀な

症例の経験症例数はさらに少なくなってくる。

このため、各施設においてこれらの症例を詳細

に検討することは困難であり、多施設の経験症

例を集計することによって、Ｈ病の病態・診
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断・治療の現状を把握し、今後の治療成績向上

につなげることが望ましいと考える。 

また本研究を詳細に解析することにより、

①病型別の治療成績、②根治術時期による治療

成績(短期・長期合併症)、③根治術式別の治療

成績(短期・長期合併症)④経験症例数別(施設

別)の治療成績、⑤予後不良症例の詳細な解析、

を明らかにする 

本研究の目的は、かつて厚生労働研究でと

りあげられたことのないＨ病の全国調査を、本

疾患を網羅できると考えられる日本小児外科学

会認定施設・教育関連施設対象に実施し、本疾

患の診断・治療ガイドラインまで進めることで

ある。 

 

Ｂ．研究方法 

1) 現状調査をもとにガイドライン作成へ向

けたCQ, SCOPE・診療アルゴリズム作成す

る。 

2) 単施設での至適手術時期に関する検討。 

Hirschsprung 病の根治術は体重 6～７kg

で施行するのが一般的であるが、新生児

期での根治術の報告など、至適手術時期

については議論の余地がある。 

根治術施行時の月齢が排便機能に与える

影響を自験例で後方視的に検討した。 

対象期間：1992年1月〜2018年1月 

1歳未満で根治術を施行された患児 

開腹 Soave-Denda 法 経肛門的 Pull 

through法 

手術時月齢：6か月未満 vs. 6か月以上 

術後の排便スコア(直腸肛門奇形研究会の

臨床的評価法)を5,7,9歳で比較。 

染色体異常合併症例、肛門部再手術例を

除外。 

(倫理面への配慮) 

本研究は後方視的な観察研究で九州大学

および鹿児島大学倫理審査を受けて施行し

た。 

 

Ｃ．研究結果 

1) 全国調査の解析結果より現在の本邦にお

けるＨ病の診断・治療ガイドライン作成

向けたＣＱ案とSCOPEおよび診療アルゴリ

ズム作成した(図１)。 

2) 開腹Soave-Denda法 各群で有意差を認め

なかった。 

経肛門的 Pull through 法 総合点は有意

差なし。ただし7歳、9歳では月齢6か月

以上で手術をした症例で汚染が持続して

いる傾向を認めた。 

 

Ｄ．考察 

アルゴリズムの CQ として手術時期に関する

項目が生じたため、単一施設(鹿児島大学)で開

腹Soave法と経肛門法で比較検討と行った。経

肛門法は手術の簡便さあら現在新生児期でも施

行されていることが全国調査より判明している。

予想では低月齢で手術を行った場合に長期的な

排便機能が障害されると考えていたが、結果と

しては6カ月以降に根治術を行った場合に汚染

が長期的に残存するという結果であった。これ

は肛門括約筋の機能は6カ月頃に獲得されるた

め、移行に行った場合の方が影響が残存しやす

い傾向にあるという推測にいたった。今後はガ

イドラインの作成にあたり手術時期の項目もシ

ステマティックレビューを追加で行い、検討す

る予定である。 

 

Ｅ．結論 

なし 
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図１ 診療アルゴリズム 
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図２ 至適手術時期に関する検討 
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