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全結腸型ヒルシュスプルング病における
術前注腸造影所見の検討
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Background: The usefulness of preoperative contrast enema (CE) as the initial diagnostic test for 
Hirschsprung disease has been well documented, with sensitivity and specificity of 70％ and 83％ , 
respectively.  However, there are no specific radiological signs described in total colon aganglionosis 
(TCA) or extensive aganglionosis (EA), and the diagnosis might be suspected in only 20-30％ of patients.
Objective: To determine the findings of preoperative CE in TCA.
Materials & Methods: Eleven patients (male:female=9:2) with TCA/EA diagnosed and treated in our 
institution and its related hospital between 1983 and 2012 were included.  Preoperative CE of these 
11 patients were retrospectively reviewed and defined findings that seemed characteristic for TCA/
EA.  The diagnosis of TCA/EA was confirmed with operative findings and histological studies.
Results: Normal colonic caliber was found in 9 (82％), and narrow colon in only 2 (18％) studies.  
Shortened colon (so-called question-mark sign) was found in 7 (64％).  There were 2 types of colonic 
wall irregularity ; 6 of  11 (55％) studies demonstrated lunar constriction when colon was filled with 
contrast medium.  Serrate contour was found in 3 of 4 delayed films taken 12 to 26 hours after enema 
study.  Three of the 4 delayed films demonstrated delayed evacuation of contrast medium.  Caliber 
change in the ileum was found in 3 of 7 studies with the reflux of contrast medium into the ileum.  
Conclusion: The diagnosis of TCA/EA is dif ficult to establish only by pre-operative CE. Narrow 
colon was not frequently found.  Some findings such as question mark sign, colonic wall irregularity, 
and delayed evacuation of contrast medium in delayed film as well as clinical symptoms could prompt 
us to suspect the diagnosis of TCA/EA.
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 はじめに
　Hirschsprung病（以下H病）は腸管壁内神経節
細胞が先天性に欠如し機能的腸閉塞症状を呈する
疾患である．そして無神経節腸管は肛門から口側
に連続していることがH病の特徴である．
　H病の病型は，無神経節腸管の範囲により分類さ
れる．このうちS状結腸まで障害されたもの（classical 
type）が最も多く（78.6％），無神経節腸管が結腸全
体に及ぶもの（total colon aganglionosis，以下TCA）
あるいは小腸広範囲にまで及ぶもの（extensive 
aganglionosis，以下EA）はそれぞれ5.3％，3.8％と
頻度は小さい1）．
　H病診断のための検査は，注腸造影（colonic enema，
以下CE），直腸肛門内圧検査，直腸粘膜生検があ
るが，このうちCEは感度70％，特異度83％と報
告されており 2），特に classical type の H 病で CE
は診断のための最初の検査として有用とされてい
る．一方TCA，EAは術前診断がしばしば困難で
ある．その理由として無神経節腸管の長さと腸閉
塞症状の程度が必ずしも一致せず，また術前CE
で特徴的な所見が得られにくいことが挙げられて
いる 3）．
　そこで TCA，EA における術前 CE の所見を検
討し，診断的意義について考察した．

 対象と方法
　1983年から2012年まで当センターおよび関連
施設で診断・治療したTCAまたはEA症例は11例
あり，これらの症例を対象とした．そして11例
の患者背景，臨床経過，術前に施行されたCE所
見を後方視的に検討した．
　術前 CE の特徴的所見として過去の報告 4,5）を
参考にして，① narrow colon（狭小化した結腸）

（Fig.1-a）②充満像での lunar contraction（三日月
様くびれ）（Fig.1-b）③ question mark sign（左右
結腸彎の短縮）（Fig.1-c），④caliber change（口径
差）（Fig.1-d）の有無を検討した．またCE施行後
delayed film検査（CE施行後12時間～1日後の腹

部単純レントゲン検査，以下DF）での⑤造影剤の
残存（Fig.2-a），⑥ Serrate contour（鋸歯状辺縁）

（Fig.2-b）を選択し，それぞれの出現率やCE施行
時期による出現率の差を検討した．
　なお，対象症例全例とも，最終的に手術所見な
らびに腸管の病理学的評価でTCAあるいはEAの
診断が得られていた．

 結　果
　対象症例11例の内訳は男児9例・女児2例で全
例正期産（37～41週），出生体重は2800～3630g
で低出生体重児はいなかった．病型はTCAが10
例，EAが1例であった．1例を除き新生児期に腹
部膨満，排便障害で発症していた．初回CEは11
例中7例で生後1週間以内に行われていたが，他
の4例では，症状が強くない，あるいは排便があ
るなどの理由から新生児期以降に初回CEが施行
されていた（Table 1）．
　初回CEでの各所見の出現率は，narrow colon
は 2 例（18％）に 認 め た．Lunar constriction と
question mark sign はそれぞれ 6 例（55％），7 例

（64％）で認められた．Caliber changeは11例中2
例（18％）に認めたが，造影剤が回盲部を越えて
注入された症例，すなわち実際のcaliber change
の部位に達したと考えられる7例に限るとcaliber 
change出現率は29％であった（Table 2）．
　DFは11例中4例で撮影されており，造影剤の
残存，serrate contour はそれぞれ 3 例（75％），3
例（75％）であった（Table 3）．
　初回 CE の施行日齢と特徴的所見出現率との
関連をみるため，初回 CE が新生児期に行われ
た前期群（n=7）と新生児期以降に行われた後期
群（n=4）に分け，各所見の出現率を比較すると，
narrow colon は前期群にのみ認められた（2/7，
29％）．Lunar constrictionは両群ともほぼ同様の
割合（前期群 ; 4/7, 57％，後期群；2/4, 50％）で認
められた．一方question mark sign（前期群；3/7, 
42％，後期群；4/4, 100％），caliber change（前期群；
0/7, 0％，後期群；2/4,  50％）はともに後期施行例

原稿受付日：2014年7月9日，最終受付日：2014年9月18日
別刷請求先：〒630 － 0293　生駒市乙田町1248-1　近畿大学医学部　奈良病院　小児外科



46

144　日本小児放射線学会雑誌

a
c

b
d

Fig.1 注腸造影所見
 a : Narrow colon
 b : Lunar constriction（三日月様くびれ）
 c : Question mark sign（矢印は脾彎曲部の短縮）
 d : Caliber change

Fig.2 Delayed film所見

a : 造影剤の残存 b : Serrate contour（鋸歯状辺縁）
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症例 性別 在胎週数（週） 出生体重(g) 病型 発症日齢 CE施行日齢 造影剤の
回腸への流入

1 M 38 3294 TCA 1 3 あり

2 M 39 3414 TCA 1 2 あり

3 M 40 2906 TCA 7か月 257 あり

4 M 40 3630 TCA 0 148 なし

5 M 40 3158 TCA 10 29 あり

6 F 40 3075 TCA 1 75 あり

7 M 38 2970 EA 2 3 なし

8 M 41 3428 TCA 1 1 なし

9 F 40 3050 TCA 0 2 なし

10 M 37 2800 TCA 1 4 あり

11 M 38 3032 TCA 0 5 あり

所　見 陽性件数 （％）

Narrow colon 2 （18％）

Lunar constriction 6 （55％）

Question mark sign 7 （64％）

Caliber change 2 （18％）

所見 陽性件数 （％）

造影剤残存 3（75％）

Serrate contour 3（75％）

所　見 前期群（n=7） 後期群（n=4）

Narrow colon 2 （29％） 0 （0％）

Lunar constriction 4 （57％） 2 （50％）

Question mark sign 3 （42％） 4 （100％）

Caliber change 0 （0％） 2 （50％）

所見 前期群（n=1） 後期群（n=3）

造影剤の残存 1 （100％） 2（67％）

Serrate contour 1 （100％） 2（67％）

Table 1　症例概要

Table 2　CE所見（n=11） Table 3　Delayed film所見（n=4）

Table 4　CE前期群と後期群の比較 Table 5　Delayed film前期群と後期群の比較

TCA : total colon aganglionosis
EA : extensive aganglionosis

で出現率が高い傾向にあり，特にquestion mark 
sign は後期群では 100％の出現率だった（Table 
4）．DFでの所見出現率は，症例が少なく比較は
困難だったが前期・後期ともに高い頻度を示した

（Table 5）．

 考　察
　今回の検討では術前 CE のみで TCA，EA を強
く疑うことは容易ではないが，比較的特徴的な所
見やCE施行時期の違いによる所見出現率に差が
あることから，その診断の一助となる可能性が示

された．またclassical typeのH病でのCEとは異
なり，結腸全体が無神経節であるTCA，EAにも
関わらず狭小化した結腸を呈することは少ないこ
とに留意すべきであることも明らかとなった．
　Question mark sign は出現率 64％，特に生後
1か月以降に行われたCE検査では全例で認めら
れ，TCA，EA 症例で認めやすい所見であった．
Question mark signは通常みられる肝・脾彎曲部
の redundancyの欠如により結腸長が短縮して見
える所見で，これまでの報告での出現率は我々
の検討ほど高くないが TCA，EA で見られるこ
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とがあるとの点で一致した 4，5）．また今回の検討
で新生児期以降にCEが行われた2例でいずれも
question mark signを認め，CE施行時期が遅くな
ると陽性率が高くなる傾向を示した．Question 
mark signの出現の時期については，生直後には
見られず所見が生じるまで数日から数週間かか
る 6）といった程度の記載にとどまっている．今回
は少ない症例での検討ではあるが，TCA，EAで
question mark sign出現の時期に特徴があり，CE
施行時期によっては診断に有用である可能性が示
された．なおこれまでquestion mark signが生じ
る機序について論じた報告はない．今後その機序
が示されれば CE 施行時期と question mark sign
陽性率の変化についての意義も明らかとなる可能
性がある．
　Question mark signに次いで陽性率が高かった
所見は充満像での lunar constrictionとDFにおけ
る serrate contourであり，これらの所見もTCA，
EAの診断の一助となる可能性が考えられた．こ
の 2 つの所見は無神経節腸管の異常収縮に起因
する異常な結腸壁の形態であり，colonic wall 
irregularity（ 出 現 率 46 ％，）4）あ る い は irregular 
contour of the colon（出現率29％）5）として報告さ
れているものと同質の所見と考えられる．TCA，
EA 以外の H 病でのこれらの像に関する報告で
は，RosenfieldらはCE時とDFを含め“irregular 
contraction”を H 病の 26％に 7），O’Donovan ら
はCE時の“irregular contraction”を22％に，DF
での“serration”を50％に認めたとしている 13）．
一方結腸壁異常形態所見の特異度はそれぞれ
100％，90％と報告している．従ってこれら結腸
壁の異常収縮像が特にTCA，EAに特徴的とは言
えないが，陽性例ではH病の存在を示唆しており，
他にH病に特徴的な所見を認めない場合はむしろ
TCA，EAを鑑別疾患に挙げることにつながると
考えられた．なおこの異常結腸壁像はDFでより
明瞭であったと報告されており 5，8），TCA，EAを
疑う場合，DFは必ず確認すべきと考えられる．
　DFにおける造影剤の残存は75％で認められた
が，上述の結腸壁の異常収縮像同様，H病一般に
おいて陽性率が高いとされており 7），造影剤の残
存所見のみでTCA，EAと診断するのは困難であ
る．従ってDFで結腸壁の異常収縮像や造影剤の

残存がなければTCA，EAを含めH病の可能性が
低いと判断するにとどめるべきである．
　Caliber changeとnarrow colonの出現率はこれ
までの報告 4,5,9）と同様に低かった．従って，これ
らの所見を認めないからといってTCA，EAを否
定することはできないと考えられた．
　CE での caliber change については，今回の検
討ではcaliber changeの描出率そのものが低かっ
たのみならず，回盲部を超えて造影剤が注入さ
れた症例，すなわち造影剤が病理学的移行帯

（pathological transitional zone，以下PTZ）に達し
たと考えられる7例に限っても2例（29％）に認め
たのみであり，十分に造影剤の注入がなされた
としてもcaliber changeの出現率が高いとは言えな
い．H病患者のCEにおけるcaliber changeの出現
率はRosenfieldらは69％ 7），DeLorijnらは68％ 14）

と報告しており，ある程度感度の高い検査と考え
られる．しかし CE での caliber change と PTZ と
の一致率については，無神経節腸管が短いH 病
では75％と高いが無神経節腸管が長くなればな
るほどその一致率が低下するとされている 10）．ま
た TCA，EA にも関わらず 47％の症例で結腸に
caliber change様所見を呈したとの報告 5）もある
ことから，臨床的にTCA，EAが疑われる症例で
は CE での caliber change の所見の解釈には偽陽
性，偽陰性のいずれもあり得ることに注意を要す
ると考えられる．
　結腸の径については，TCA，EAで結腸径狭小
化の出現率はむしろ低いことが明らかとなった．
他の結腸径の狭小化像として先天性小腸閉鎖症
におけるCEでしばしば認めるmicrocolonがある
が，これは腸管内容物が十分に結腸に流入しない
ことにより通常の結腸径までに成熟せず，結腸が
細くて拡張しない像として描出されるものとさ
れる 11）．一方TCA，EAでは無神経節腸管が長い
にも関わらず便排出が認められることがまれでは
ないため 12），無神経節腸管であってもmicrocolon
と同様の機序は起こらず結腸径の狭小化も起こ
らないと推測できる．また今回の検討で症例数
が少ないもののnarrow colonがCE施行後期群で
は認められなかったこともその傍証となり得る．
一般に典型的なH病では無神経節結腸はnarrow 
segment として描出されるが，TCA，EA では全
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結腸が無神経節腸管でありながらnarrowとはな
らず，結腸はむしろ正常径を示しやすいことには
十分注意すべきである．

 まとめ
　Classical type の H 病と異なり，TCA，EA を術
前CEのみで診断することは困難であるがTCA，
EAを示唆するいくつかの所見がある．従ってこ
れらの所見とTCA，EAの臨床症状の特徴を併せ
て疾患の存在を推測し，確定診断検査を行うこと
で早期診断につながるものと考えられた．また
TCA，EA が疑われる症例では，narrow colon や
caliber changeの出現率が低いこと，またcaliber 
change所見が偽陽性である可能性があることも
念頭において術前CE所見を解釈する必要がある．
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