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１．症　　例

患　者：60 歳代女性．

主　訴：ふらつき．

既往歴：萎縮性胃炎にてヘリコバクター・ピロ

リ菌除菌後，大腸過誤腫を内視鏡的粘膜切除術

（EMR）後．

現病歴：2015 年 10 月にふらつきを自覚して近

医を受診．Hb 7.8g/dL と貧血を認め，上部消

化管内視鏡検査（EGD）を施行したところ胃皺

壁の腫大があり，type 4 進行胃癌疑いで当院

に紹介受診となった．

現　症：腹部・表在リンパ節に明らかな所見を

認めないが，眼瞼結膜は蒼白で軽度の頭髪脱毛

があり，手指に軽度の色素沈着を認めた．

２．検査所見

⑴ 血液検査所見（表１）

RBC 361 × 104/μL, Hb 7.8g/dL と貧血があ

り，TP 5.9g/dL, Alb 3.2g/dL と低蛋白血症を

認めた．ヘリコバクター・ピロリ IgG 抗体は陰

性で，CEA 3.0ng/mL, CA19-9 2.0U/mL 未満

と胃癌における腫瘍マーカーは陰性であった．

⑵ 内視鏡検査所見（図１）

食道胃接合部（EGJ）直下から胃前庭部にか

けてほぼ胃全域に，多発する発赤調の半球状の

隆起性病変および皺襞肥厚様に腫大した粘膜を

認めたが，送気による壁の伸展は良好で，nar-

row band imaging（NBI）でも，腺管の腫大は

あるものの異型血管の増生は認めず，胃上皮性

腫瘍は否定的と考えられた．
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表１．血液検査

NBI強調画像

図１．上部消化管内視鏡検査
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胃の粘膜組織生検（図２）でも腫瘍性病変はな

く，間質に浮腫・炎症細胞浸潤を伴う腺管の拡

張を認めるのみであった．

⑶ 造影 CT・18FDG-PET/CT 検査所見（図３）

胃噴門直下より胃全域に著明な壁肥厚を認める

が，PET/CT では同部に中等度の FDG 集積を

認めるものの生理的集積の範囲内と考えられた．

３．臨床経過

画像・病理所見から腫瘍性病変は否定的と考

えられた．既往に大腸過誤腫があること，また

血液検査で低蛋白血症があり身体所見で爪甲萎

縮は軽度だが軽度の頭髪脱毛・手指の色素沈着

も認めることから CCS を疑った．大腸病変の

評価目的に下部消化管内視鏡検査（TCS）を施行

したところ，盲腸～直腸に発赤調の隆起性病変

を散見し，病理組織診断にて腺管の嚢胞状拡張・

間質の浮腫と炎症細胞浸潤を認めることから，

胃腸管の多発性非腫瘍性ポリポーシスに合致す

ると考えられた．

CCS の診断基準（図４）に照らし合わせたと

ころ，１・３の主要所見と４・６・７の参考

所見を認めることから，CCS の確診例と考え，

プレドニゾロン（PSL）15㎎/ 日の内服加療を開

始した．

その後５カ月かけて PSL 5㎎まで漸減するも

Hb 7.9 g/dL まで貧血が進行したため，輸血を

行い PSL 20㎎に増量した．再度６カ月かけて

PSL 5㎎まで漸減するも Hb 8.7g/dL まで貧血

が進行した．

PSL 抵抗性の CCS に対して免疫調整剤の併

用が有用３，８）であったとの報告もあることから，

PSL の減量が困難な本症例に対し，PSL を 15

㎎に増量してアザチオプリン（AZA）25㎎の併

用を開始した．その後５カ月かけて AZA を

100㎎まで漸増しながら PSL を 10㎎に漸減して

18 カ月が経過するが，貧血の進行はなく現在

に至っている．EGD でも粘膜の発赤・腫脹は

消失してはいないが，改善傾向にある（図５）．

腫瘍性病変はない
間質に浮腫・炎症細胞浸潤を伴う腺管の拡張

図２．胃生検 病理組織

図３．造影 CT，PET-CT 検査

＜主要所見＞

１１．．胃胃腸腸管管のの多多発発性性非非腫腫瘍瘍性性ポポリリポポーーシシスス．．とくに胃・大腸のポリポーシスが見られ，非遺伝性
２．慢性下痢を主徴とする消化器症状
３３．．特特徴徴的的皮皮膚膚症症状状（（Triad））が見られる：脱毛，爪甲萎縮，皮膚色素沈着

＜参考所見＞

４４．蛋白漏出をともなう低低蛋蛋白白血血症症（（低低アアルルブブミミンン血血症症））が見られる
５．味覚障害あるいは体重減少・栄養障害が見られる
６６．．内内視視鏡鏡的的特特徴徴：消化管の無茎性びまん性のポリポーシスを特徴とする：胃では粘膜浮腫
をともなう境界不鮮明な隆起，大腸ではイチゴ状の境界鮮明なポリープ様隆起

７７．．組組織織学学的的特特徴徴：過誤腫性ポリープ（hamartomatous polyps （juvenile-like polyps））： 粘膜固
有層を主座に，腺の囊状拡張，粘膜の浮腫と炎症細胞浸潤をともなう炎症像．介在粘膜に
も炎症／浮腫を認める

＜診断のカテゴリー＞

○主要所見のうち１は診断に必須
○主要所見の３つが揃えばDefinite
○○１１をを含含むむ主主要要所所見見がが２２つつあありり，，４４ああるるいいはは６６＋＋７７ががああれればばDefinite

○１があり，上記以外の組み合わせで主要所見や参考所見のうちいくつかの項目が見られた
場合は疑診（Possible）

難病情報センターより＜難病情報センター HPより一部改変＞

図４．CCS・診断基準
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４．考　　察

CCS は，1955 年に Cronkhite と Canada に

よって初めて報告１）された疾患で，中年以降に

発症し，男女比が３：２と男性にやや多い，原

因不明の非遺伝性疾患で，精神的ストレスや甲

状腺機能低下症，自己免疫疾患（IgG4 関連疾

患）２，３），感染・ビタミン欠乏などとの関与が

示唆されている．本症例は明らかな誘因が不明

であったため胃組織に対する免疫組織学的検査

（図６）を行ったところ CD138 染色にて間質に

多数の形質細胞が染色されるが，IgG-4 染色で

の陽性細胞は極わずかであり，本症例での関与

は明らかではないと考えた．

CCS は脱毛，爪甲萎縮・皮膚色素沈着などの

外胚葉系異常と共に，食道以外の全消化管に無茎

から亜有茎性の癒合傾向のあるポリープが多発し，

介在粘膜にも浮腫性変化を生じる４）．組織学的に

は腺管の嚢胞状拡張・間質の浮腫と炎症細胞浸

潤などの像を示し，味覚・摂食障害・消化吸収障

害により体重減少や低蛋白血症をきたす．また消

化管ポリポーシスにより貧血が生じることもある．

輸血

<AZA, PSL > md/ 日 <Alb, Hb> g/ dL

図５．臨床経過

＜胃＞ ＜大腸＞
CD138 CD138

IgG-4 IgG-4

図６．生検 免疫染色
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治療としては PSL が抗炎症作用・抗アレル

ギー作用や血管透過性抑制により 90％以上の

症例に有効３，５）であり，PSL 30 ～ 50㎎/ 日で

開始することが多く，その後は臨床経過をみな

がら慎重に PSL を漸減していくが，PSL 中止

により CCS の再燃リスクがあるため５～ 10㎎

/日の少量維持療法が有効とされている６）．

PSL 抵抗例に対して AZA ３）やシクロスポリ

ン７）の併用が報告されており，ステロイドを減

量すると貧血が増悪する本症例でも AZA を併

用して貧血の改善を認めた．免疫調整剤抵抗例

に対しては，抗 TNF-α抗体８）や手術療法９，10）

の報告があるものの，現時点では一定の見解が

ない．

５．まとめ

本症例では AZA 併用後に貧血や輸血頻度が

改善されて PSL の減量が可能となり，AZA が

有用であったと評価した．

CCS の症例数は少なく，将来的に免疫調整

剤が抵抗性となった際の治療が問題となってお

り，難治症例の蓄積および治療方針の検討が必

要と考えられる．

６．結　　語

PSL の減量が困難な CCS に対し，AZA を

併用して貧血のコントロールが可能となった症

例を経験した．
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