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Cronkhite-Canada症候群の検討

ーとく l乙本邦報告例123例の治療と予後について一

羽島市民病院外科
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Cronkhite-Canada Syndrome: 

Observations about Treatment, Course and 

Prognosis of 123 Cases Reported in Japan 

AKIHIKO GOTO 

Department of Surgery, Hashima City Hospital 

One hundred and twenty three cases of Cronkhit巴ーCanadasyndrome (C-C-S) reported in 

Japan were reviewed in a study on treatment, course and prognosis. The treatment of C-C-S 

was mainly performed with conservative treatment such as plasmanate，自uidtransfusion, medium 

chain triglyceride and anabolic steroid. In recently, adrenocorticoid steroid hormon such as 

predonin or predonisolon were used mainly in this disorder with hyperalimenta.tion and many 

cases were reported with remarkable good response. Antiplasmin was also effective in this 

disorder. The surgical treatment should be performed to the complicated cancer. 

The prognosis of C C-S was miserable in early reported cases especially before 1975. 

However, after treatment of corticosteroid hormon, many cases were reported with remarkable 

improvement of digestive disorder and skin change. The gastrointestinal polyps of C-C-S are 

reduced in size and number in many cases with improvement of other disorder. Immunological 

mechanism are suspected in the etiology of C-C-S. 

要 約
はこれまで，プラズ7，輸液， MCT，蛋白同化ホJレモ

ンなどを主とした保存的治療が行なわれていたが，今

Cronkhite-Canada症候群の本邦報告例123例につい 回の調査により，近年，副腎皮質ホJレモンの有効性が

て，治療，予後，経過について調査，研究した．治療 確立され，著効例も多数報告されているととが判明し
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た．現在，治療方法は副腎皮質ホルモンを主体とし，

抗プラス ミン剤を併用し，経静脈栄養や EDによる

高カロリ一栄養療法が有効である．外科的治療は癌合

併にのみ適応である．

本症候群の予後については，とれまで，たとえ， 1 

時的に軽快しでも，早期に死亡する症例が多いとされ

ていたが，今回の調査により，死亡例の大部分は2年

以内に死亡し，初期の症例に多い．一方，生存例は本

邦報告例の半数を占め，そのうち， 5年以上の生存は

27例に認めている．これらの症例の多くは下痢，腹痛

などの消化器症状も軽快し，毛髪，爪の再生もみられ，

消化管ポリープの減少または消失した症例も多いこと

を認めた．

本症候群の成因はいまだ不明であるが，ステロイド

剤や抗プラスミン剤の有効なζとおよび消化管ポリー

プの可逆性の乙となどにより，本症候群の発症には何

らかの炎症が作用し． ζれに免疫学的機序の関与も考

慮される．

はじめに

Cronkhiteと Canadaは1955年，下痢を主症状と

し，消化管ポリポーシス，皮膚色素沈着，脱毛，爪甲

異常を伴う 2症例を報告したお 以来これらの症状を

呈する疾患を Cronkhite-Canada症候群として， 1986

年末までに世界で165例の報告があり山，そのうち，

123例は本邦よりの報告である．本症候群については，

病因，病態もなお，不明の点が多く，治療法も確立さ

れておらず，また，予後についても明確Iとされていな

い．著者らは，すでに本症候群の本邦報告例について，

詳細に報告してきたが判。九今回はとくに治療と予後

について調査，研究を実施したので報告する．

調査資料および調査方法

本症候群の本邦報告例123例のうち，論文報告は69

例，学会報告は64例である．

これらの症例の治療，経過，予後の詳細について，

直接，著者，報告者，関係者，患者，または家族にア

ンケート方式により調査した．その結果，全症例につ

いて，返信を得，それぞれの症例の論文発表，学会報

告後の状態を確認する乙とができ，臨床症状，皮膚所

見，消化管ポリープの状態，経過，死因などについて

調査した．

治療方法

1. 内科的治療

本症候群の治療についてはこれまで種々の方法が実

施されているが，単独の方法のみの症例は少ない．そ

乙で，主たる治療方法を中心lζ調査し，治療効果の明

確にし得た症例を中心に述べる．

1) 対症療法

本症候群の主症状である下痢に対し，整腸剤を主と

した対症療法のみの症例は11例であり，乙の中， 1980

年以前の症例は819¥Jである. 1時的K有効であった症

例も含めて，下痢，低蛋白血症，脱毛，爪甲異常に

表1 Cronkhite-Canada症候群の治療法（本邦123例）

治療方法 治療効果 改善症状・所見

有効 一時的
無効 総数 下痢 憶童白血症 脱爪毛甲異常 ポ消化リー管プ有効

対症療法 7 (63.6) 2 ( 18.2) 2 (18.2) 11 (100.0) 5 4 

プラズマ・輸i夜 15(55.7) 5(19.2) 6(23.1) 26 ( 100.0) 12 6 12 9 

MCT  7(100.0) 7(100.0) 5 2 3 

抗生物質 1 (33.3) 2 (66.7) 3 ( 100.0) 

蛋白同化ホルモン 7 (77.7) 2 (22.3) 9 ( 100.0) 5 4 5 2 

副腎皮質ホルモン 25 (86.2) 1 (3.4) 3 (10.3) 29 ( 100.0) 16 13 21 14 

抗プラスミン斉I] 8 (88.9) 1 ( 11.1) 9 ( 100.0) 3 4 2 4 

高カロリー療法 9 (81.8) 2(18.2) 11( 100.0) 6 3 4 3 
(ED, IVH) 

（） ：% 
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表2 Cronkhite-Canada症候群・外科的治療（1958～1986)

症例盟問症状 ポリープ分布 手術適応 手術々 式 糊術館過智備考（死因）

吉田・高畑 下痢 イレウス 右結腸切除術軽快 45 
( 5) (1972) 31・男腹痛 宵・小・結・直 十二指腸；貴蕩穿孔 胃・空腸吻合術 死亡 2 71_ （消化管出血）

(10）飯間見 5同認異常胃・十二吋・－~－－－；－~的治療 結腸切除術 祭 41 46 （悪同）

(11) t~；~ 5Hc ！~~ 胃・十二・小・結診断的開腹 小腸切除術 軽快 1但 198 健在

(15) ~~~~ 悶~＇；；労感胃・小・結・直 イレウス 腸管癒着柑 死亡 2 24 （消化管出血）

凶 r幻3M 下痢 胃・結・直 診断的開腹 大腸利一プ摘除術軽快 144 192 健在

線田・坂口 下痢 内視鏡的
(26) (1976) 44・女体重減少胃・＋ニ・結 診断的開腹 ポリープ嫡除術 軽快 132 144 鍵在

(39) 岸本 62・女貧血 胃・小・結 胃ポリポージス 胃切除術 軽快 130 132 健在
(1~78) 爪変形

(45) 原因 57・男味覚障害胃・小・結・直 宵ポリポージス 胃切除術 軽快 122 135 健在
(1979) 食欲低下

内田 舌のシピレ感 ー
(51) (1~80) 61・男味覚鈍麻胃・十一・小・結・直宵ポリポージス 胃切除術 軽快 161 165 健在

山下・北垣 食欲不振
(52) 72・男 胃・小・結・直 胃癌の疑い 胃切除術 死亡 21 24 （肺炎）
(1980)_ 心寓部痛
内田 口唇の乾 保存的治療 胃切除術

(61) 52・女 胃・小・結 軽快 80 116 健在~l~~O)_ 色沈 無効 結腸切除術
長鳩 食欲不振

(62) 50・女 胃・結・直 メネトリール病 宵切除術 軽快 75 76 健在
(1981) 体重減少
鎌上 食欲不振 一

(73) (1~82) 67・女味覚障害胃・十一・結 胃ポリポージス 胃切除術 軽快 130 135 健を

(79) 村谷 49・女右下腹部痛胃・小・結・直 イレウス 右結腸切除術 軽快 5s s1 （胆管癌）
(!982) 保存的治療無効 胃切除術 死亡 36 

改善がみられ，消化管ポリープの減少を認めた症例は

9例である．

2) プラズマ，輸液， MCT, ビタミン，抗生物質

プラズマ，輸液， MCT，ビタミン，抗生物質などは

初期の症例36例に用いられているが， これらが単独

IC用いられている場合は少なく，それぞれの薬剤の本

症候群に対する効果は明らかでない．しかし， 36例の

うち，臨床症状の改善のみられた症例は一時的な効果

も含めて22例あり，なお，無効例は8例iとみられてい

る．

3) 蛋白同化ホルモン

蛋白同化ホルモンは初期の頃より，前述の薬剤と併

用して9例に使用されており，全例re効果を認めてい
る．しかし，一時的効果のみの症例も 2例ある15d7J

4) 富lj腎皮質ホルモン

副腎皮質ホルモンはプレドニンに始まり，プレドニ

ソロン，ベーターメサゾンなどが用いられ，近年，治

療方法の主役となっている．その著効例も，最近，多

数報告されるようになった．そのうち，治療効果の判

定し得た29例については， 25例， 86%が有効とされ，

下痢などの臨床症状や皮膚症状の改善ならびに，消化

管ポリープの減少，消失も14例にみられている．

5) 抗プラスミン剤

抗プラスミン剤は9例に使用され，その中， 8例に

著効を認め，臨床症状も改善されている．

6) 高カロリー療法

IVH による高カロリー輸液は6例に実施され，

Elemental Diet はクリ ιミ－1レ使用例も含めて 5例
で，合計11例IL実施され，癌合併の2例の他， 9伊lは

軽快している．その中， 8例は副腎皮質ホルモンや，

抗プラスミン剤を併用している（表1). 

2. 外科的治療

外科的治療の対象は保存的治療の無効例2例，胃ポ

リポーシス 4例， イレウス 3例，メネトリール病1例，

胃癌の疑い1例の他，診断的開腹術は3例lζ実施され

ている．術後経過は軽快9例，軽快後死亡3例，死亡

2例で胃ポリポーシスのための胃切除術症例に軽快例

が多い．癌合併例21例のうち，胃癌7例，大腸癌8例，

胃・大腸癌 1例，計16例に手術がされている．経過は

軽快7例（胃切除5例，大腸切除2例），死亡6例（胃

切除l例，大腸切除5例）で大腸切除例IL死亡例が多

い（表2). 



430 日外宝第57巻第5号（昭和63年9月）

表3 Cronkhite-Canada症候群の経過

発症より死t C・c-slこ c-c-sに
生存 言十

までの期間 基づく死t 無関係の死t

24ヵ月未満 23 (58.9) 9 (23.0) 7 (17.9) 39 (100.0) 

25～ 60 7 (14.6) 41 (85.4) 48 (100.0) 

61～120 6 (20.7) 23 (79.3) 29 (100.0) 

121～203 3 (42.8) 4 (57.2) 7 ( 100.0) 

計 23 (18.7) 25 (20.3) 75 (61.0) 123 (100.0) 

予後

本症候群の予後については，本邦報告例123例のう

ち，最終報告時に生存と記載された 104例について，

遠隔，予後の調査を依頼したと乙ろ，全例について，

その消息が判明した．これらの症例を1975年を境に前

期と後期とに分けると，前期（1955-1975）では24例

のうち， 19例（79.2%）が死亡，後期 (1976-1986)

では99{91］のうち29例（29.2%）が死亡している．死亡

例48例の死因は直接，本症候群増悪によるものは14例

で，死因は全身衰弱，悪液質，心不全などである．と

のほか9例が，本症候群に合併した疾患，すなわち，

イレウス，胃癌，大腸癌，十二指腸潰場などにより早

期に死亡している，死因は心筋梗塞，消化管出血，そ

の他の術後合併症であり，直接，間接lζ本症候群が関

表4 Cronkhite-Canada症候群の死因

年度 1955～1975 1976～1986 計

え々 24伊I] 99例 1231Jlj 

悪；夜賀 7 7 14 

イレウス 4 2 6 

心不全 2 2 4 

心筋梗塞 3 4 

目市 炎 3 4 

型E 8 8 

脳出血 4 5 

消化管出血

中 毒

事故死

19/24 (79.2) 29/99 (29.2) 48/123 (39.0) 

（）＝% 

与しているものは23{91Joa. 7%）である．また一時軽
快し，消化器症状，皮膚所見の改善のみられた後に死

亡した症例が25例あり，本症候群の再然，増悪が原因

とされているが．薬剤による中毒死が1例にみられ

る2白．

乙れらの死亡症例のうち，強皮症合併の 1{91］を除

きへいずれも発症後2年以内iζ死亡した症例が多く，

また一時的に自覚症状，皮膚症状に改善を認めた症例

でも，それらの大部分は再発後，数年以内に死亡して

いる．そのほかに，胃癌，結腸癌の再発死が8例ある．

今回（1986年）の調査によると，現在生存例は75例

であり，乙のうち， 5年以上の生存は27例である．大

部分は自覚症状もなく，社会活動を行っているが，ポ

リープの消失した症例は約半数である（表3・4). 

考 按

Cronkhite-Canada症候群については Cronkhiteと

Canadaの報告3》以来，多くの報告がされているが，

その治療法についての記載は少ない．本症候群の成因，

不明が未だに明らかでないとともあり，その治療は下

痢，低蛋白血症などの蛋白漏出性胃腸症に対し，主と

して，保存的治療がこれまでなされていたが，胃ポリ

ポーシスや大腸ポリポーシスlζ対しては，外科的手術

も若干例IC実施されていたあ＇＇.

1975年頃までの症例には外国文献では，それまでの

報告25例のうち，食餌療法，対治療法，蛋白同化ホル

モンなどの保存的治療は約半数に実施され，また下痢

などの蛋白漏出が消化管ポリポーシスによるものとし

て，胃切除，結腸切除などが8例になされていた．一

方，本邦報告例でも，同時期までの報告24例lζ対して

（）＝% は保存的治療が，大部分であり，外科的治療は癌合併
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例の2例のほか， l例iζ結腸亜全摘が大腸ポリポーシ

スIC対し施行されているM，加．

また，当時は治療成績もきわめて不良で，外国例で

は生存5例，死亡14例，不明6例であり，本邦例では

発症後2年以内の死亡11例， 3年以上の生存は13例で

あり，約半数が2年以内に死亡しているω． 乙れらの

経過が，本症候群の予後が不良で，Clinicalmalignancy 

とされていた所以である19).

しかし，冨iJ腎皮質ホルモンの本症候群の効果が認め

られるようになり，本症候群の予後もかなり改善され

るようになった．

1968年，吉田ら30）は本症候群の症例iこアミノ酸製

剤，抗生物質，止痢剤の投与を実施したが，軽快せず，

蛋白同化ステロイドの併用を試みた所， 3週後に下痢

も止まり，発毛も認めるようになった．その後，蛋白

同化ステロイドを中止し，アミノ酸製剤に加えて，プ

レドニンの投与を続けたととろ，頭髪，眉毛， E夜毛，

陰毛の発育，および，完全な爪の再生がみられ，全身

の色素沈着も軽快している．とれが，本症候群IC対す

るプレドニソロンの最初の著効例である．吉田らは本

症候群の腸管の粘膜下に著明な浮腫およびリンパ管の

拡張を認め，プレドニソロンが腸管からの蛋白漏出の

防止ICかなりの効果があったと述べている．

副腎皮質ホルモンの本症候群IC対する効果について

は外国では Cotterill",AJi2>, R ubin2日 Kilchesky14》

の報告があり，何れも有効としているが，本邦では伊

藤ゅは13例の中， 10例軽快と述べ，井上12＞は蛋白同

化ホJレモンおよびプレドニンなどについて27例で難治

性の下痢lζ対し大部分の症例について有効と述べてい

る．著者らは本症候群の詳細な Followup studyを

実施し，これまでの報告例，全例の経過を（1986年末）

IC確認しているが，ステロイドホノレモンは29例に使用

し，有効25例， 86.2%, 1時的有効1例，無効は3例

であり，無効例は何れも，全身状態が極めて不良で，

数カ月以内lζ死亡している．

抗プラスーミン弗jの本症候群への最初の使用は内本・

伊東（1976年）卸》であり，アミノ酸輸液と併用して，

血清総蛋白質量の上昇を認めている．これは近藤らが

蛋白漏出性胃腸症の成立機序の一部IC消化管粘膜にお

ける線溶現象が関与しているとしており，抗プラス ミ

ン剤の投与が蛋白漏出性胃腸症に有効であるととを報

告した8l守そこで，低蛋白血症を伴った全消化管ポリ

ポーシスの症例に抗プラスミン剤（t-AMCHA）を投

与し，軽快をみている．との後，鈴木・浦岡28＞，星野山

らの有効例の報告があるが，無効の症例（野見山）2υ

もある．

高カロリー療法として ElementalDiet261や IVH山

も近年，実施され，血清蛋白の上昇と著明な改善をみ

とめている．

外科的手術については，前述の如く， 1975年頃まで

は，本症候群の消化管ポリポーシスの可逆性の概念が

なく，蛋白漏出の源である胃および大腸の切除がなさ

れていたが，大腸手術死亡も多く，その効果も明らか

でなく， 1976年以後は内外でも実施されなくなってい

る．しかし， 胃ポリポーシスに対しては術後経過も良

好で長期生存例も得られているが，現在では手術適応

は癌合併例に限られるとされている釦．

本症候群の癌の合併は21例（17勿）であり， ζのう

ち， 16例lζ手術がされているが，胃癌では7例中5例，

大腸癌では11例中3例が軽快し，胃切除後の方が経過

が良好である山．乙れは胃癌の症例ではポリポーシス

の発生が胃のみの症例が3例あり，また，大腸癌の場

合は胃癌IC比し，全身状態の不良の状態の多くあった

ととも，術後の経過不良の原因と推定される山

次に，本症候群の予後については乙れまで不良とさ

れていたが山，近年，報告伊lの増加につれて，ステロ

イドホルモンの使用を含めた栄養管理が進歩するにつ

れて，予後の良好とする報告もみられるようになっ

た12.J3.J6).

本邦における最長生存例は西山20).折茂24> の203月

であり，発症後2年で軽快したが13年後IC再発した．

しかし，数カ月で軽快し，その後，社会活動を続け，

さらに4年後に心不全で死亡した．その他10年以上の

生存は大北の137月，河田の158月など1976年までの報

告のうち10例みられたω一外国では Daniel自によると

17.5年の生存があるが，それらの詳細は不明である．

ζれらの軽快例の多くは消化器症状のうち，下痢の

回数が少なくなり，腹痛も消失し，食欲も増加し，体

重増加につれて毛髪，爪の再生がみられ，色素枕着の

改善が認められている． ζのほかに発病初期には消失

していた味覚も感じるようになった症例もある8>. 乙

れらの症例の多くは，上記の症状と血清蛋白の増加，

電解質の正常化がみられる．しかし，腹痛のみ持続す

る症例および全身状態は改善してもなお，胃，大腸IC

ポリーフ。の残存のみられる症例もある酎．

また，これまでの報告が死亡，自j検例を中心IC詳細

に報告され，予後は不良とされていたが山，著者らの

本邦例の広範な予後調査により，長期生存例が多く報
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告されるようになり，これを支持する報告もみられる

ようになった23・27>.

とれらの軽快例と前述の死亡例との聞には発症年齢

が死亡例に若干高齢であるほか，とくに相違は認めら

れないが，治療に早期iζ反応した症例に長期生存が期

待できる．これらの予後に関する相違は，治療法の変

遷IC基づくところが多い．

次に，本症候群の治療，予後について，本邦例を中

心lζ検討すると，本症候群の成因は不明であるが，何

らかの原因lζ基づく消化管ポリポーシスが，蛋白漏出

性胃腸症をきたし，本症候群の主症状である長期間の

下痢が発生し，蛋白質の漏出，電解質の漠失，ビタミ

ンなどの栄養素の吸収障害が生ずる．これらに対する

治療はステロイドホJレモン，抗プラスミン剤を主体と

して，保存的治療を行い， IVH,EDなどによる栄養

管理が重要と考えられる．しかし，本症候群が対症療

法のみでも軽快し，生期生存例もみられることは注目

すべきことであるh引．本症候群に免疫力の低下のある

乙とは著者らはすでに報告しているが18九問様の報告

もみられへ 本症候群のポリポーシスによる低蛋白血

症が，一定期間，栄養管理により切り抜けなければ，

免疫力の賦活により，軽快するととも推定できるが，

高齢者や，早期の増悪例では軽快しでも，治療効果の

得られない選択もある．乙の免疫力の低下が消化管の

正常粘膜より本症候群のポリーフ’が癌化し易いことは

推定しうる山，

結 語

Cronkhite-Canada症候群の治療， 予後について，

本邦報告例 123例について報告し，治療はステロイド

を中心とした保存的治療による栄養管理が重要である

ことを強調し，外科的治療は癌を含め合併症例が適応

となる乙とを述べた．

本症候群の調査，研究に当たり，全国の諸施設の御協力に
深甚の謝意を表します．
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