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ホモシスチン尿症患者に見られた空腸狭窄の１例
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による1m:栓症は脳梗雛や肺梗塞等の重篤な合併

症を来たすが，lilI栓jii；による腸管病変は文献上

調べた限りまれと思われる．今回我々は、血栓

症に起因すると思われる空腸狭窄を呈したホモ

シスチン尿)iiiを経験したので;１１｢|皇の文献的考察

を加えて報告する．

症例：２４織り)'|ｿ|：

主訴：腹》1１

はじめに

ホモシスチン尿症は含硫アミノ酸メチオニン

の代謝障曹で，Ｉ(１１１１１，１１１１|青'にメチオニン代謝の

中間代謝物質であるホモシスチンが増'11Ｉし症状

を呈する疾患である．臨床症状は多彩で水晶

体脱'二|等の眼症状，’１ｻの巽常，Ｗｉ神神経症状，

脈管系の異常等を呈する．とくに脈管系の異常
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家族歴：両親は尿検査上正常

既往歴：イビ胎｢'１ならびにＩｉＩｉｌ１卿1jllには特,;[｣すべ

き異常なし６歳時に両眼水晶体IllUl兇'三]と診''１｢

されⅢl<晶体摘出術を施行される．９歳時に＃Ｉ１ｉ

査目的にて入院しその結果尿rl1シアナイド

ニトロプルシド反几柵Ｉｌｌｉであり、ル<晶体脱'百|，

クモ肢，頬部紅潮，’'１１野な-E髪，ろうとIllillの身

体的所見や知能障害よりシスタチオニン合成酵

素欠損W1のホモシスチン尿症（ビタミンＢ６依

存型）と診断された．２０歳時に頭部ＣＴｏＭＲＩ

にて両１１１１１後頭葉および小脳半球に多発脳梗鑛を

認め，｜:１１洲'１M底動脈緬域のllim栓)iiiと診'lliされ

た．また23歳時に左上肢の末梢循環不全のl1IH1；

がある

現病歴：約２ヵ月前より反復する左上腹部術

があり，その後急激なIMIｿ,１１，１１１'MlIl:が|+IUiIし急性

腹症にて他院を受診した．その後内科的な治療

を行うもjliii状の改紳が見られず。ホモシスチン

尿症にて経過観察されていた』(1マリアンナ医lifl

大学病院小児科へ１脚虎した．

入院時理学的所見：腹部膨満および触診し

左ljM1＃ＩjにⅢ:痛があし)、聴診'二腸蠕動音兀進を

認めた

入院時血液検査：!`1血球10,6()0／/u‘（､ＲＰ

3.71119／(ﾉ'と炎症所jILがあり，（1()Ｔ９６１Ｕ／（，

ＧＰＴ８８１Ｕ/２と軽度肝障害を認めた．

画像所見：来院時臥位腹部単純写真上．上腹

部に拡張した腸管ガス像を認め雫|陽と考えた．

遠位小腸の拡張は見られず．大腸ガスは正常iliu

囲内であったため，；機;械的小腸閉塞が疑われイ

レウス符が挿入された．イレウス管より小腸造

影が施行され，１M$液と造形(||にて著明に１Ｍ&し
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図１．イレウス管からの小

腸造影

近位空腸は著明に

拡張し，拡張腸管は

左腸骨稜上方にてほ

ぼ完全に閉塞してい

る（→)．
。

列



５２１１本小児放射線学会雑誌

た近位空腸を認めた．拡張腸管は左腸骨陵上方

で先細りを認め，その遠位はほぼ完全に1｣１１鵬し

ていた(図１）．｜司部周囲の器質的異常検索を｢Ｉ

的としたC'Pが施行された．造影(､Ｔ腎下'１１ルベ

ルではイレウス管が挿入された近位小腸は正常

藤を示したが，遠位小腸は拡張が著明で大腸の

雌llItが見られたまた(1'｢でも拡張|陽管から虚

脱腸管への移行部(閉雛部)が指摘でき，機械的

小I|脇閉塞が示唆された(図２)．さらにＩⅡ:Ｉ１ｌｊ(|ル

ベルの||）TIi1iでは，’'１１１１１(木幹のliIl'illlは不良で，ｿ６

達した側副血行路が描出され｢''１脈内I[I雌が鮒つ

れた(図３)．以上の画.像所見および脳lmlf症，

ijii腕末梢循環障害の既往より，空腸狭窄もIill栓

症による腸管壁の循環障害の膿|与が示唆され

た．

臨床経過：イレウス管挿入後も腸閉塞症状は

改善されず，入院201？]後に開腹手術が施行され

た．

手術所見および治療：Troitz靭帯の約１，１１]：

'''１側に狭窄を認め，｜司部空腸切除および腸管

端々吻合が施行された．

病理所見：狭窄部は肉眼標本｣2階赤色を塁し

１１１５環障害の存在が示唆された(図４１Masson

染色では動捌１尺の内腔に青染する膠原綿純を認

y)，器質化した血栓と思われた．またその'ﾉﾘ部

に内皮細胞で被われた細い管腔構造物を認め．

組織学的にrecanalizaLionと診ＩＪＴされた(図

５)．これらの所見は非特異的ではあるが，ホ

モシスチン尿症に起悶する変化として組織学的

に矛盾はないものと思われた．
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図２．骨盤部造影ＣＴ

剛腸は拡張が訓だが上行結,,柵脱が蝿られ(…拡雛管から図21図:
虚脱腸管への移行部が認められる(→)．

図３．肝門部造影ＣＴ

ＩＩＩｌ脈本幹の描出は不良で、発達した側馴IiIl行路が描||}され(→)Ｉ１Ｉｌ脈内血栓が疑われる．
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より動脈の中膜の弾lﾉ|:線維の断裂，内膜の線飛

IiLlz肥厚，Ｉ､液の凝固'性の冗進等が挙げられてき

たが:、鎧近の研究では内皮細胞の有する抗lill

lt性の障害が主な原因と考えられている．

本例は急性腹ｊ,iiにて来院し過去に脳血栓症，

末lilim慨不全の既往があったことより，来院､'１

初はｌｌＭｉ：による急性腸間膜動静脈閉塞ｊｉＩ等のIlii

l(|[|ｿｌｉｌｌｊｌｉ疾Mi1が疑われた．しかし'１M学的所見や11哩

部ili純写真は機械的小腸閉塞の所見を呈し，イ

レウス1W柿人後の小腸造影および腹部ＣＴにて

'判協狭窄と診'折された＿小腸造影は古ﾘI』的なが

らｌｊＩｌ】雛'1の直接所見が得られ，その診断能もi(:３

<(】lrolin(】ら圏は小腸造影にて87.8％の|］砿部

を診MITしている．

考察

Mll(ｌｄら、の629例の検討によれば，ホモシ

スチン尿症における血栓症の合併頻度は全体の

約40％と報告されている．その臓器別の内訳は

米|:iIiIlilⅢlR[Ⅲ栓症が51％と最も多く，ついで本例

にも見られた脳Iill管系が32％，末梢動脈系が|｜

％，心筋梗塞が４％であり，腸管病変にlMilする

iidiliRはない．その他の文献上も我々が洲ベイＷこ

iliullltlでは腸管病変の報告はなされていない．－

万sch()ｌｚら:')はIIype１℃oagulH1)lostpItosに,Iil」

因する虚I(u性腸疾患の鑑別診断のなかにホモシ

スチン尿症を挙げている．

本症における易血栓形成.性の原因として従来
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liImilii,,llillMI 図４．狭窄部肉眼固定標本

病変部は暗赤色を呈

し，同部の循環障害が
示唆される(‐)．
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図５，狭窄部病理標本

Masson染色にて動

静脈の内腔に青染する

膠原線維を認め、器TI

化した血栓と思われる

またrecanalizl1[i()ｎも

認められる．
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一方ＣＴに関しても臨床的に証lﾘ]された機械

的ﾉ1M』|，i陰61例の自験例の検討で55.7％で機械

的閉塞部の指摘が可能でありｎ，近年装置の普

及とともに腸閉塞の診断に用いられるように

なってきている３．．

本症は術後に致死的な血栓症が起こることが

予想されたため内科的治療が行なわれていた

が，画像所見が外科的治療を選択する根拠のひ

とつとなった．以上よりiI('i像診断は本例の治療

方針決定に、､用であったと思われた．
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まとめ

ホモシスチン尿症患者にみられた空腸狭窄の

１例を経験したので報告した．本症の血栓症の

部位として空腸はまれであるが、病理学的にも

矛盾のない所見と思われた．また水例の治療方

針の決定にiUii像診断が有１Ｍと思われた．

本論文の要旨は第３２回Ｒ本小児放射線学会

(1996年６月．埼玉）において発表した．
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