
は じ め に

PJ 症候群は，皮膚粘膜の色素沈着と消化管ポリ
ポーシスを合併する遺伝性疾患である．経過中に腸
重積やイレウス，出血などで発症し，外科対応が必要
になる場合がある．ポリープは比較的短期間で再発，
増殖し術後も厳重な管理を要する．今回われわれは
若年者に腸重積を契機に診断された PJ 症候群の 1 例
を経験したので若干の文献的考察を加え報告する.

症 例

患 者：16 歳，女性
主 訴：下腹部痛，嘔吐
家族歴：母親が近医で PJ 症候群と診断され，胃と

大腸ポリープの切除歴はあったが，自己判断で 20 年
前より病院には通院していなかった．娘も特別に病
院への通院歴はなかった．母親には口唇，手指に褐
色の小色素沈着を認めたが，娘にはなかった．

既往歴：特記なし

現病歴：2017 年 5 月，朝から下腹部痛，嘔吐を認め
徐々に症状が増悪するため，当院に救急搬送された.
入院時現症

意識清明，血圧 120/60 mmHg，脈拍 80 /分 整，体
温 37.5 ℃，下腹部に圧痛を認めるが，腹膜刺激兆候
はなかった.
入院時検査所見

血液生化学検査では WBC 9100 /μl 軽度上昇と，
Hb 9.8 g/dl と貧血を認める以外は，有意な所見は認
めなかった.
腹部単純CT検査

下腹部正中の圧痛部位に一致して，同心円状構造
を認め，腸重積が疑われた．またダグラス窩に少量
の腹水を認めた．（図 1a,b,c）.

腹痛も強く増悪傾向にあり，腸重積による機械的
イレウスと診断した．腸管虚血の可能性もあったた
め，同日緊急手術を施行した.
手術所見

全身麻酔下で腹腔鏡補助下に緊急手術を施行した．
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要 旨
腸重積を合併した Peutz-Jeghers症候群（以下，PJ症候群）の 1例を報告する．症例は 16歳，女性，下腹痛のた
め当院に救急搬送された．CTで小腸腸重積と診断した．痛みが増強するため，同日緊急手術を施行した．重積し
ていた腸管のポリープを含め直径 25 mmと 50 mmのポリープを同定した．ポリープを含め 2か所で腸管を切除し
吻合した．病理学的にはそれぞれ過誤腫性であり，家族歴も有することから PJ症候群と診断した．術後は良好に
て軽快退院された．PJ症候群は，消化管の多発ポリープを呈することが多く，経過中に腸重積などを併発し，外科
処置が必要になる場合もある．また短腸症候群や癌化の予防のため定期的な検査，処置を要する.
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