
い　　’L　　　　　　　　　　　　　　　　f言少卜1医誌，　24（2），　169～173，　1976

原　　著

Intestinal Behcet症候群の1治験例

野村節夫　小林克
信州大学医学部第二外科学教室（霊任：降旗力男教授）

A CASE OF INTESTINAL BEHCET SYNDROME
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　～

Setsuo NOMURA and Masaru KOBAYASHI
　Departlnent　df　Surgery、　Faculty　of　Medichle、

　　　　　　　」’Shinshu　Univers　ity

　　　（Director：Prof．　Rikio　FURIHATA）

Key　words；Intestinal　Behget症候群（正ntestinal　Behget　sylldrome）

　　　　　　腸管澱瘍（intestinal　ulcer）

　　　　　　副腎皮質ホルモン療法（c‘）rticosteroi（l　the「apy）

　　　　　　1血管炎（vaSCuli亡is）

はじめに　　　　　　　 症例
　近年Behget症傑群（あるいはBehget病）は増加　　　　患商：18才，女性。

の傾向にあり1）2），その病悶もいまだ不明で，広汎か　　　　一ll訴：下血および圓盲部痛。

つ多彩な臨床症状に加えて長い経過をとるものが多　　　　家族歴：特記すべきことなし。

く，難病の一つとして対策の確立が急がれている。　　　　　既往歴：特記すべき皮麿や消化管の疾患はない。

　Behget病は，　Behget　3）【毛i身が諦載した　1）口腔　　　　現亨丙歴：14才で初潮を認めた頃より大陰唇に演瘍が

粘膜のアフタ性潰瘍，2）外陰部の有痛性潰瘍，31虹彩　　　発生し，同時に40℃に及ぶ発熱がみられたが．まも

炎や角膜潰瘍の三主徴のほかに，結節挫紅斑様皮疹な’ @　なく同部の硬結を形成した。ところが，1ヵ月後に潰

どの皮慮変化を加えて四航徴とし，これらなすべて備　　　瘍が再発し，本院婦人科にてBeh曾et病の診断のもと

えたものを完全型と称している。　　　　　　　　　　　　にステPイド療法を開始したが，経過は一進一退であ

　しかしながらBehget　l茜にはこれらのll三徴のほかに　　　った。

関節，神経系，血管系，消化器系，呼吸器系などの病　　　　15才になって口腔粘膜にアフタが多発し，16才頃に

変を合併する場合も少なくない。とくに消化管病変の　　　はIlill側一h肢に糸1！1節性紅斑様皮疹が多発して本院皮膚科

合併についての報告はBecllgaard4），　Jensen5）らを備　　　においても治療を受けていたが，外陰部の潰瘍尋よ再発

矢としてその後しだいに増加し，Bφeらは剖検を行　　　と寛解をくりかえしていた。

った4例をgastrointestinal（またはintestinal）　　　17才1こなって外陰部の潰蕩はふたkび増悪し，本院

involvementとして報告している6）。本邦では塚田が　　　皮膚科に入院して治療を受けていたが，こめ頃からは

これら消化管潰瘍を禽併するものを，Neuro－　Behget　　　P）蓋瀟桑兆が炎症性に腫大し発熱をくりかえした。

やCardio－Beh窪etにならってIntestinal　Behget症　　　　発1丙より4年経過した18才頃からは，悪心とともに

候群と呼ぶことを提唱している7）。　　　　　　　　　　　右下腹部に間激的に柊∫南が現われ，時にタール便にも

　本稿ではわれわれが経験しte　lntestinal　Behget症　　　気づくようになった。その後まもなく39°C台の発熱

候群の1例を報告し，若干の女献的考察を加えてみた　　　とともに大最の下血が発作的にみられたので，強力な

い。　　　　　　　　”　　　　　　　　　　　　　輸血と大量のステロイド投与を続けていた。その後注
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腸バリウム検査を行った結果，盲腸から上行結腸にお　　　深く穿掘する部位も認められる。潰瘍底はぎわめて不

よぶ巨大な潰瘍を発見したので，手術の目的で外科に　　　規則で，ポリープ様に隆起する部分もみられた。なお

転科した。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　回腸には潰瘍はまったくみられなかった（図2）。

　現症：身長151cm，体重38kg。体格は小でや瓦肥　　　　病理組織学的所見：潰瘍底には小血管の増生が著明

満型，栄養は中等度，体温37・3°C，脈拍76で整，血　　　で，新生血管をf半った肉芽組織が一部では強く増殖し

圧110／60mmHg。　　　　　　　　　　　　　　　　　隆起する部もみられた。しかしながら血管炎の所見は

　顔貌は満月状で，結膜には貧血や黄疸はない。眼科　　　明らかではない。リンパ球・紺織球の浸潤は一般に著

的には虹彩炎などの異常所見はみられない。口腔粘膜　　　明であるが，好中球もみられる（図3および図4）。

にはアフタはみられないが，わずかに舌に魔欄を認め　　　　術後経過：術前から投与していたステロイドは術後

た。頸部にはリソパ節の腫大なく，甲状腺腫もふれな　　　2週より漸減して引き続き投与し　5週後には完全に

い。潮紅した顔面から胸背部にかけて尋常性座瘡が多　　　中止したが，経過は良好で術後47日目に全治退院し

発し，また全身の皮膚はやX乾燥しているが，浮腫は　　　た。

みられない。心・肺には理学的に異常を認めない。

　腹部は平坦で肝．脾はふれず，回盲部に圧痛を訴え　　　　　　　　　　　　　　考　　按

るが腫瘤は触知しない。外陰部には潰瘍はみられな　　　　　Beh～et症候群に消化器症状を合併するものは

い。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　gastro・－intestinal　involvement6）またはlntestinal

　検査成績：血液所見；赤血球数403×104，【血色素　　　Behget症候群7）8）と1乎ばれ，その中でも消化管潰瘍

量77％，白血球数10，500，LfiL小板数23．8×104，ヘマ　　　を合併する場合には多発性穿孔を来たし死亡する例も

トクリット値37％。出血時間3分，凝固時間は開始4　　　あり，外科的にも重要な疾患とされている。しかし

分，終了12分，Rumpel－Leede（一）．　　　　　　　　　1958年のBφeらの報告6＞以前には本疾患はほとんどが

　尿所見；蛋白（＋），糖（一），ウロビリノーゲソ

（±），沈渣は正常。

　糞便所見；潜血反応（一Hj一），虫卵（一）。

　血液化学検査所見；総蛋白7．3g／dl，　A／G比1．5，

尿素窒素7mg／dl，黄疸指数3，総コレステロール245

mg／dL　アルカリ・フォスファターゼ8K－A，　GOT

（一）。血清電解質Na　141，　K　3，4，　Cl　102mEq／L。

赤沈値1蒔間15，2時間35mm。

　レソトゲン検査所見；バリウムの注腸により回腸末

端部は正常に造影されるが，盲腸から1二行結腸下部に

リープ様の隆起性病変と，辺縁が鮮鋭な深い潰瘍の存

在が考えられた。これより以下の大腸には異常はみら

れなかった（図1）。

　手術所見：右腹直筋外縁切開にて開腹すると，腹水

は認めず，大網の下降もみられない。盲腸より上行結

腸下部にかけて小児手拳大の腫瘤を触知したが，漿膜

側および後腹膜に癒着はなく，上行結腸下部を含めて

回盲部を切除し，回腸結腸側々吻合を行った。

　切除標本所見：切除した腸管の粘膜面には，盲腸か

ら上行結腸下部にかけて6・5×5．・3cmのほs：’長円形の　　　　　　　　　　　　　、

潰瘍躍められ，その辺縁嘱して魚羊鋭で，一脚よ　図1　注腸ハリウムレ雛
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剖検例で確認されたNshけで，外科的治療例はBechga一　　は，本疲にみられる消化管潰瘍はステPイド投与とは

ardの報告4）のほかにはほとんどみられなかった。　　　　【ill：接関係のないもので，疾患自身の一病変と理解して

　Behget病の発症は青壮年期に多く，20才台・30才　　　よいであろうと述べている。

台が大多数を占める1）2）とされていたが，最近は10才　　　　われわれの症例では，Beh～et病の発病以来ステロ

台・20才台にピークがあり，性比も2：1ないしは　　　イド療法を間断なく行っていたが，4年後にはじめて

3：1で，男子に多く発病するとの報告9）がある。し　　　消化管潰瘍の出現を認めており，潰瘍発生とステロ

かしながらIntestinal　Behget症｛屋i群に関する最近　　　イド投与との因果関係は明らかではない。したがって

の集計例10）では，手術時の年令は13才から50才に及　　　Intestina1　Behget症候群のみならずBehget病全体

び，性比もtx・ss　1：1である。また発病より乎術まで　　　として，副腎皮質ホルモンの投与に際しては経過中に

の経過が，早い癌例で数ヵ月，なかには20年に及んで　　　消化管の急性潰瘍を発生する危険を十分考慮して慎重

いるものもあり，Behget病自体の発病はこオτらの症　　　に行うぺきであると考えている。

例でも平均27才位である。　　　　　　　　　　　　　　　手術方法にっいてみると，従来の報告例11）14）18）で

　口腔粘膜を除く消化器症状には，腹痛とくに右下腹　　　は，回陽末端から上行結腸にかけて潰瘍を含めて腸管

部痛，下血，便通異常（便秘や下痢）などがみられ，　　　の部分的切除が行われており，また岡時に数個の潰瘍

まれには腫瘤を触知するものも報告されている11）12）19）　　　が穿孔を生じた症例19）ではll　II腸末if’　th，はり大腸下部（S

14）。清水15）はBehget病67例のll馴診で，腹部膨満感を　　　状結腸）まで広範囲切除を余儀なくされた場合もあ

67％，上腹部痛・むねやけ・嘔気などの上腹部症状を　　　る。概して外科的治療により比較的良好な結果が得ら

37％に認め，とくに発作時にもっとも顕著であると報　　　れているが，同一の患蔚で数年にわたる経過中に再発

告しているh－一方浦山16）はBehget病53例pl・Tn消化器　　　をくりかえし，前後3回にわたり潰瘍を含めて腸符を

症状は約10％程度にみられたに過ぎないと述べてい　　　切除した症例12）もあり，術後の経過の長期にわたる観

る。以上のごとくBeh～et病に消化器症状を合併する　　　察が重要である。

頻度は報告者によって多少異るが，その頻度は無視で　　　　切除腸管の肉眼的所見については，本症の潰瘍は粘

きない。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　膜欠損面の大きさに比べて深部の組織欠損の広がりが

　消化管潰瘍の発生部位についてみると，馬場の集　　　大きく，これを“下掘れ”と表現して本症に特徴的な

計14）によれば手術によって病変の局在を確認し得た25　　　所見であるとしている報告が多い11）14）。われわれの症

例中，剛腸末端にみられたものが10例．（40％）ともっ　　　例でも粘膜下の著明な穿掘がみられた。

とも多く，ついで回盲部，膏腸，剛盲部または盲腸か　　　　病理紅織学的所見では，Bφeらは皮1蒔病変のみなら

ら上行結腸に及ぶ区域などに生ずるものがおのおの2　　　ず腸管においても毛細血管および細静脈の周囲に単核

例にみられた。そのほかに上行結腸・横行結腸・S状　　　細胞の浸潤が顕著なことと，部位によっては膠原線維

結腸など，好発部位とされる剛腸末端よりかなり離れ　　　のFibrinoid変性を11r：う壊死性」血L管炎（necrotizin9

た部位にも潰瘍の発見された症例がある。　　　　　　　　vasculitis）がみられることを述べ，これらが膠原病

　本症の病因は，Virus感染説，感染アレルギー説，　　　としての性楕を備えていることを強調している6）。し

膠原病（類リウマチ性疾患）説，白己免疫説などいま　　　かしながら一一一方では血管炎の所見はみられなかったと

だ確立されておらず17），予後不良とされていたが，副　　　報告しているものもある20）。腸管潰瘍では一般に腸管；

腎皮質ホルモンの投与は一時的にせよ臨月ミ症状の改善　　　内の細菌汚染により，特異的な病像が修負1［iされたり，

ないしは消失をもたらし，さらに病勢の進行をある程　　　あるいは不明1礁になり易いが，われわれの症例でも血

度停止または遷延させると考えられ，本疾患にも広く　　　管炎の所見は明らかでなく，汚染によると思われる好

用いられている。Bφeらの報告した消化管潰瘍合併例　　　中球の浸潤も認められた。要するに本症に特徴的と云

でも，いずれもステロイドの投与を受けており，彼自　　　われる1血管炎の所見は必ずしも明らかではないので，

身初期にみられるステロイドの効果は一過性で，むし　　　本症の最終的な診断には他臓器におけるBeh陛et病変

ろ腸管の穿孔を生じた場合にはその症状を不明瞭にす　　　の存在を重視すべきであると考えられる。

ると警告している6）。本邦でも，Behget病の経過中

にステロイドの投与を契機として潰瘍が発生，鐸孔し　　　　　’　　　　　おわりに

たと考えられる報告u）ユ8）もある。しかしまた馬場ら14）　　　18才女子の不全型Beh皇et病の1例で，4年前より
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