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P. T., a boy, 2 days of age, entered the hospital with main complaints of bile-

stained vomiting, abdominal distention and absence of stool. 

Plain abdominal x-ray film disclosed bead-like mottled shadow in the ileocecal region. 

A diagnosis of meconium ileus was made, and an emergency laparotomy was performed 

under general anesthesia. 

The terminal ileum was filled with patty-like meconium and at the same time 

meconium-volvulus of the ileum in a counterclockwise fashion was revealed. A double 

ileostomy was performed, and pancreatic enzyme and hydrogen peroxide were instilled 

into the distal loop of the intestine through the ileostomy stoma postoperatively. But, 

the patient died of peritonitis on the 13th postoperative day. 

Fibrocytic disease of the pancreas, meconium ileus and meconium plug syndrome are 

briefly discussed. 

胎便性レウスは，欧米においてはp すでに新生児期

における重要な外科的疾患の 1つとして多くの症例が

とり扱われている．しかし本邦においては，漸く近年

にいたってこの民患の重要性が世の関心を集めつつあ

るにすぎない．たまたまp われわれも本症の l例を経

験し，不幸にして救命しえなかったが， 2,3の知見を
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うることができたので，ここにその症例を報告し，文

献的にも若干の考按を加えることにする．

症 例

恵、児は生後2日目の男児，唱吐と腹部膨満を主訴と

して本学小児科に受診した．

家族歴・両親ともに健康である． 昭和35年2月8

日p 第1子を分娩したが， 生後3日目から川n_t，腹部

膨f簡をきたし，腸閉窄乃1丙名のもとに生後間もなく死
亡したという．恵、児は第2子である．

王見病歴：満期正常分娩．生下時体重2,950g.問視は

妊娠経過中に羊水過多症を指摘されている．患児は，

生後2目を経過しても胎｛更を排池せずp 腹部が次第に

膨満し， ゲリセリン涜腸を頻回実施されたが，やはり

胎便を排准せずp 胆汁を混じた唖止を来たすようにな

った． この間，発熱や痘聖堂発作はみられずF また晴乳

カもほとんどなかったにかかわらずy その一般状態は

比較的良灯：こ保たれていた．

入院時所見：発育，栄養状態は中等皮p 顔貌はやや

無 ）］状p チアノーゼは認められない．脈織は整，胸部

には理学的に異常がみられず，腹；＇；i；は全般に高度に膨

満している．しかしp 腹壁静脈は怒張せず，腸嬬動不

積も認められない．肝縁は3横指触知されるが， 牌，

両側腎は触れずpその他の鍾癒p硬結も触知されないー

直腸内指診によっても胎便を証明しえなかった．

腹部単純レ線所見：拡張した胃泡と膨大した腸管係

蹄をみるが， 鏡面像は認められない．しかし廻盲部に

は，比鮫的濃い，連珠状の不均等な雲状の陰影が認め

られた．注目易検査を行ったところP バリウムは直腸か

ら横行結腸中央部まで容易に充盈しF 横行給腸はその

中央部で屈曲していてP 軽い抵抗を示した．さらに造

影剤を注入する とp パウヒン弁までは充君主されるがp

写真I H. E. ¥. x 100; 

I凪易は全く造影さjLずp 廻腸終末部にはやはり数個の

大豆大の陰彩が連珠状に連なっているのがみられた．

この廻腸終末部における特異な陰影からみてP胎便性

イレウスを疑い，緊急開腹術を行なった．

手術所見・ 気管内麻酔下でp 右傍直腹筋切闘で開腹

すると，黄色透明な腹水約50ccが流出した．胃y 上部

小腸にはガスが貯溜してP 中等度に膨満しており，下

部小腸も著るしく膨大して，やや暗赤色を呈していた．

小腸係崎を口側より虹門側に｜占lって追求すると，廻腸

終末；~； j；約40～60cmの範聞にわたり直径約 4 cm大に膨

大し，腸管祭は暗赤紫色となりp さらに時計方向に

360 c軸捻転をおこしていることがわかった．しかも
この腸管内には3 黒褐色の胎便塊が充満しているのが

J~見され，また，これより 1工門部の廻腸終末部には，

小指頭大の胎便塊が連珠状に連なっているのが認めら

れた．しかし，結腸は microcolonの状態にあって内

容をほとんどいれていなかった．そこで，胎便のため

に閉塞され， かつ車虫捻転をおこしている廻腸係締約25

cmをも ちいて double il e附！•• Illy をつくった．術後はp

暖置された叫恰－からカテーテルを介してオキシフルp

パンクレアチンを腸管内に注入したところ術後2日目

には，微弱ながら腸雑音が聴取され，暖置腸管内に挿

入留置されているカテーテルから腸内容がお防世される

ようになりp 術後第5病日にlし体温も平温化して3

全身状態はいちじるしく改善されてきた．第7病日か

ら経口投与を開始，第11病日には瞭置腸管分節を切断

した． 切断されたこの腸管内には，なお粘繍な胎便が

充満していた．そうして第12病臥こいたりp体温上昇，

腹部膨；，：1·~ ， Pjl吐があらわれ，第13病日lコむ不整脈，

チアノーゼも出現し，ついに死亡しだ．

剖見したと ころ， P!;1Y1J:宣投；＇；I；から腸内容が腹隆内に

漏洩したため腹膜炎をおこしP これが死因になったこ

写真2 H. E. （×400) 
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とが確認された．

組織学的所見：

際では腺~および管隆が拡脹して重要胞化の傾向がみ

られ，間質の線維化および腺実質細胞の萎縮もみられ

る．（写真 ］.2.）胃p 十二指腸の粘液腺においても，

PAS陽性物質がその管腔内に停滞している．しかし，

肺， 気管支には，著変が認められなかった．

考 按

胎便性イレウスの病態を理解するにはp 本症の本態

をなしている fibrocysticdisease of the pancreasに関

する知見が必要である． この意味から， まず， fibro-

cystic disease of the pancreasについて考察を加え，し

かるのちに胎便性イレウスについても言及してみたい

と考える．

I. Fibrocystic disease of the pancreas 

Nelson によれば，本症は，古典的には palebulky 

offensive stools, abdominal d目tention,wasting, stunting 

of growth, severe anemia, vitamin & mineral deficiencies 

などの症状を示す 1群のいわゆる celiacsyndromeと

総称されていた疾患群のなかから， Andersen( 1938) 

を主とする Columbia学派により， lつの独立疾患と

して分離されたものである．

Ahdersenが命名した fibrocysticdis回seof the pan-

creasなる名称はp今日でもひろく用レられ，親しまれ

ているが，本症の病態生理が，その後次第に明らかに

されるにしたがい．この名称、は，本症の病態を表現す

るうえに余り適切ではないと考えられるよ うになって

きた．古味らによれば， Farber(1942）は，本症の患

者では勝のみならず全身の粘液分泌腺が分泌異常を示

し，豚はその病変の一部にすぎないと考えp本症に対し

てmucoviscidosisなる呼称を与え，また Bodian(l953)

も同様の見地から mucosisなる名称、を本症に与えてい

る．しかし，その後本症には，全身の粘液腺以外に，

汗腺，涙腺p 唾液践などの外分泌腺にも異常のあるこ

とが確認される bこいだった．そのためp 本症の本n.~に

立脚したかにみえた命名， mucosisあるいは mucovi-

scidosisも不適当であることがわかってきた．そこで，

Kagen ( 1955）による Eccrinosis，また diSant Agnese 

(1955）による generalizedexocrinopathy という命名

も提案されて，本症の名称、はなお統ーされず，はなは

だ混乱している．

本症の発生病因についてlt，目挙管の狭窄ないし閉塞

説，ピ q ミン A 欠乏s礼自律神祇異常説，ホ ）~モ ン異

常説，炎症説などが挙げられていてP 全く定説がみら

れない．しかし，本症が先天性系統性炭患でp しかも

遺伝的要素が強しすべての外分泌腺に￥121；＼の認める

点では，多くの意見が一致している．古味らによると

米国では本症研究のために NationalCystic Fibrosis 

Research Foundationが設けられp ここから配布され

た小冊子には，本症は ＂ageneralized di陪orderof unk-

nown etiology affecting exocrine glands，，と定義されて

いるという．

本症の発生頻度はp人種によって著るしくことなりp

Nelsonによればp Caucasianに頻発しp Negroにはき

わめてすくなし Mongoloidには絶無であるという．

しかしP 渡辺らによれば本邦でもすでに本症の 7例が

報告されておりp 従来の定説は改められなければなら

ないわけであるがp 有色人種に本症の発生をみること

のすくないのは事実であろう．

古味らによれば，本症が遺伝的傾向の強い疾患であ

ることに着目したのは Andersenであって，彼女は本

症の20例の家系を調査し， Mendelの劣性i宣伝の法則

にしたがって本症が遺伝することを明らかにした．

本症の出現頻度はp Andersenの調査でU:1,000回の

正常分娩につき 1.73回の割合であったといい， Good-

manらの調査では， 1.000回の出生につき0.7～1.0回の

割合であったという．近年p 本症患兜の汗中電解質濃

度がきわめて高いことが注目され，これに関連してP

本症患者を同胞にもつ健康児でも，その約 1/3におい

て3 汗中 Na濃度の異常に高いことが判明した．これ

ら患者の同胞はp 正常人としての生活を送り， 次代に

病的遺伝子を伝える carrier となる．現在p 健康なア

メリカ人15～20人毎に 1人の割合で本症の carrierが

あるといわれる．またp 本症患者の平均生存年が糟加

してP 結婚年令に達するものがあれば，従来は消滅し

ていた遺伝子が次代にうけつがれることになる．この

事実はp きわめて大きい社会問題である．それで本症

は優生学的見地からみて処理されねばならぬとの悲観

的見解もあって，欧米においてはわれわれの場合にま

さる関心事となっているようである．

Nelson，山内p 古味らによれCf，本症に特徴的な病

理解剖学的所見はp 大略以下のようである．

1. 勝：濃厚粘繍な分泌物によりp 勝J非池管が閉塞

されて降の変化がはじまる．初期には腺小葉墜と排准

管がjJ人A:し，ついで腺小業が萎縮し，ついには結合織

の増引がおこってくる．これら病変の程度は，鹿児の

年令や疾患の程度により包種である．とく に古味らに
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よるとp 勝の組織学的所見はつぎのように要約され みるようになり p 体重の増加が遅れp 腹部は膨満し

る． てP しはしば直腸脱を合併する．

a, inspissa ti on of secretion 2 呼吸器症状

b. dilatation of the ducts 生後，間もなくから気道感染の症状が発生しp すで

リtr<1ph1 of the acini にのベたような病理解剖学的変化にしたがって各種の

d. interstitial fibrosis or lipornatosis 病像を呈する．患者の予後を大きく左右するものはp

e. intけにtLangerhans’i,l目、 この気道感染の程度であるといわれている．

2. 肺，＇，＼管 p細気管支は拡張しp 細気管支壁の肥 3. 電解質喪失症状

！叫， bronchiolectaticabsce田，気管支肺炎を認め，住所 汗中への電解質喪失が大雪いために，患児は高温環

に気腫と無気肺部が混在すニユ また，長期生存例では 境に弱し発汗が著るしいばあいには heatprostration 

肺線維症がみられる． と呼ばれる症状を示す．すなわちp 蒼白となり，冷汗

3 肝：肝内胆管はエオジン好性物質のために閉鎖 を流し，恒吐p 発熱，意識障害を伴ってくる．欧トで

されて屋大し， 20%において肝硬変による門脈圧冗進 はp 母親が goodnight kiss をするさいにp 子供の汗

症がみられ，黄痘の合併も知られている． の田ltyLi'!ぞに気ついて本症が発見される例があると

4 平占液膿唾液腺，食道p 十二指腸，空腸，胆嚢 いう．

などの粘液腺は濃厚な物質のため閉塞され，腺小業

腔y 排f世管の拡大がみられる．

5. 汗腺：汗は高濃度の Cl.Na, Kを含み， I唾液p

涙にも高濃度の Cl，λ二iを含むがp Kは正常である．

6. 心・右心は肥大し， corpulrnonaleの形をとる．

7. 栄養障害があり＇ 1/4の症例においてはp VA 

欠乏症に特有な上皮細胞の角化々生が，！浮，上気道，

腎孟p唾液腺にみられる．骨粗怒化もしばしばあるが，

VK欠乏症はふつうみられない．

8. 患者の十二指腸液に含まれている rnucoprotein

は，正常人のそれとp 物理化学的に性状を異にしてい

る．

9. 古味らによればp 本症には消化性潰疹がしばし

ば合併する．すなわちP本症患者およびその家族にはp

消化性演疹p ことに十二指腸漬疹』寵底、率が一般に比し

10倍も高いという．このことはp 最近，とくに注目さ

れている Zollinger-EllisonsyndromeがIJY'ときわめて

深い関係をもっていることと考え合わせると，興味深

し、

臨床症状

もっとも早期に'ii'.:11＼ーしたものは胎便性イレウスの病

型をとる．しかしP これを初発症状とするものはp 全

症例の約10%にすぎない．大多数はっきにのべるよう

な，消化器ならびに呼吸器症状を初発症状とするもの

である．

1 消化器症状

一言にしていうならば，山、hyliapancreatica の症状

である．すなわ tc，，生後間もなくから大量の脂肪f起を

言会 断

古味らによれば diメ＂＂t'Agneseはp表 lのごときP

4つの診断上の criter阻をあげているが，このうちと

くに刊日ttc-tが1切断上重要視されている．

勝酵素欠如の証明には，卜二Ji'f・ii.. )1伐を~＇.Jl-,c し t1yp>lll

lipase, amylase, earl〕什xypeptidase を定量するわけで

あるがp 本症ではp これらすべての酵素が減少また

は欠如している． しかしF 臨床的には trvド111の定

量のみで充分あってp この titerが低けれ（まかなりの

信頼度をもって本症を考えることが出来る．簡便法と

してy Schwachrnanによる roentgenfilm法がありp

screening t目tに用いられるが，細菌の trypticaction 

により fo[,e po,itrveの結果が出ることもある点注意

を要する．これらの伴酵素欠如の証明はy 以前は本症

の診断上もっとも重要視されていたが，今日ではもは

やさほと重視されない．その理由の第1として，。平蜂

素の欠如は本症のみならずp 先天注伴管閉塞症p先天

性牒嚢胞症，先夫性I］ギ発育不全，先天性梅毒による勝

先天性硬化症などにおいても同様にみられるからであ

る．第21二lt, Schwachmanによれfi，本症患者の15

00は正常の十二指腸液の車n成をもっているのでysweat 
te'tによる borderIi nc case に対してのみ補助的診断

法として有効であるにすぎない．したがって，勝酵素

検索によら本庄設断の確率は約80?oといわれる．これ

に反して， sweattいtによるばあいには則。。程度の確

率るもって本症を診断出来るという．

Darling, di Sant' :'l.gnヒ可 I!953）により， t土じめて

本症患者の汗の電解質異常が発見さjL，これが専ら診

断に利用されているわけである．
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Schwachman によれば， 今日でも本症にみられる

sweat gland defect の原因は全く不明であるが，この

異常はp 本症の98%に証明される． しかも，この異常

は肺，肝， O事などにみられる病変が2次的病変である

のに反い生後第1日に立証しうるものであり p この

ような異常を示すものはp allergic manifestationおよ

び健康な本症の同胞のみで他には類をみないという．

さて，正常人の汗の Chloride濃度は平均59mEq/L 

であるが，本症患、計ではこれが平均308mEq／しを示し

たといい， Chloride60mE/L, Sodium 70mEq/L以上

であればp 本症と診断しうるという．汗の電解質の測

定方法としてはp screening testに用いられる Knights

の方法がある．これには silverchromate を塗布した

赤い testpaperを用意しP hand printsをとるものでP

汗の Chloピideの量に応じて testpaperが白色にかわ

る．また， Schwachmanらにより考按された plasticbag 

法もあるが，本法では汗の採集に時間がかかり，時に

は heatstrokeのため死亡した例もある．それで今日

ではp Gibson & Cookt、の方法がもっとも安全で便利

とされている．すなわち， ion！けph什＂＇＂＂により pilo・

carpine を皮膚に穆透せしめてその部に限局性の発汗

をおこさせ，この汗を採集しp polarograph＼・などによ

り定量するものであるがp 無痛下に行ないうるのが特

徴である．

治 療

本症の原因が不明であり，根本的治療を行なうこと

はできない．しかし，本症の病態生理に立脚してP ① 

Darmverschlu出 durcheingedicktes Meconiumとしてl;: 

じめて報告されたもので， fibrocystic disease of the 

pancreasの約 10%に併発するといわれている.Land-

、teinerl土，勝酵素の欠如による胎便の消化不良が本症
の原因であると考え，はじめて本症を障の形態学的変

化に関聯づけた．その後p Glanzmann (1946）らのご

とし本症は伴酵素の欠如によるのではなし腸管白

身の粘液分泌の異常によるとの見解をとるものもあ

りp 真の原因は不明である．

Sc・hafferによれば，本症は，欧米では新生児期にお

ける腸閉塞症の原因としてy 先天性腸閉塞症および，

ma I rotationについで多いものといわれF Schwachman 

は， 1945～1955年の聞に Bostonの小児病院で本症の

65例を経験したが，これはp 新生児腸閉塞症の15%を

占めていたという．

本症の発生機序にはなお不明の点があるとしても，

腸閉塞症「1門、は，単なる腸管の機械的閉塞により発生

するものである．通例，廻腸1コ中央部までの腸内容は

流動性であるが，廻腸終末部では patty様に粘璃な胎

便がつまっている．この部の腸管は膨大，肥厚し3 し

ばしば腸管係蹄が軸捻伝してP 壊死，穿孔をおこし，

致死的腹膜炎を併発してくる．すでに，出生前に穿孔

していることもあるがp この際には sterileperitonitis 

のために異物性腹膜炎がおこり p さらにのちには石灰

化するのでP 生後腹部レ ~i)lj'\1>1与の行なわれたさ＼，＂撒

布性の ｛j灰化像が見出されることがある．

症 状

achylia pancreatica，②肺感染症p ③電解質喪失の 3者 家族歴中p 同胞のなかに先天性腸閉塞または muco・

に対して，保存療法をつづけねばならない．保存療法 viscidosisの患児がいなかったかどうかをきくことが

の詳細は省略するがp 古味らによれば， 1962年現在に 非常に大切であり，これのみで，イレウス症状の出る

おける本症の平均生存年数は 8才といわれp 将来は19 前に，本症の発生する可能性を推定できる．

才にまで延長しうると推定されている． 本症も他の先天性腸閉塞と同じく p 生後l～2日を

E 胎便・｜をイレウス・ 経て，腹部膨満と唱吐とではじまる．膨満した腹部の

吉岡によれば，本症は Landsteiner( 1905）により， 触診により，右下腹部に firmma田を触れたはあし、に

表 1 Diagnosis of“fihn川、ticd1、白噌 ofthe pancreas'・ 

Pancr田ti仁 Pulmonary Abnormal Family 
insufficiency Path• 小，g\ b、veat hH< Ii I 

' 
Steatorrhea, Obstruct、，ivぞ Salt Sibilings "'ith 
malnutrition emphysema, depletion in Fi broりはic

Du ode↓ nal 
chrome hot weather disease of the 
bronchnopeumonia ＋ pa nu巴i'

assay Sweat test 

Abscent Increaψ sed 

pancreatic ＇.＇－.＼＼＇ぞ at
ぞmvmes electrolytes 
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はp A年IVTーは殆んど縫定的である． I工門側腸管とをY字型に端側吻合する．紅門側腸管の

レ線検査： 本症のレ線所見の特徴として，膨大した 断端は廻腸君主として腹壁に関口させる．健康人の十二

腸管の口径が部位により不均一であることp および 指腸液をあらかじめ採取して冷凍保存しておき，これ

beadlike mottled, granular, or marble shadow と形容 をこの痩孔から注入する．ま7こI I千｛I

される radiopa仁iueな陰影を右下腹部にみることがあげ じ液を注入する. 24～48時間後， 胎便治：完全に排出さ

らjしている．後者は，粘腐な胎｛史のなかに airbubbles れたならはP この凄孔は自然に defu nctiona lizeされ，

が圧入され，特異な陰影を形成するためにあらわれる 体液の喪失も減少する．したがって， 後日適期をえら

といわれている． んでP この凄孔を腹膜外，筋膜のレベルで閉鎖すれi.f

ご，，.
Jロ 療

本症の外科的治験例をはじめて報告したものは，

Hiatt (1948）でp 絶望的に考えられていた本症の治療

に希望を与えた点で，その業績は高く評価されてい

る．

手術々式としては，Hiattによれば， つぎのごとき

各種の方法が試みられている．

1) Ileostomy with irrigation 

胎｛更によ閉塞部の口側にカテーテルは挿入し，これ

を介して食塩水p 過酸化水素水を注人p 胎｛更を洗い流

しp 最後に pancreatinを注入する方法であるがp粘繍

な胎便の除去法としては不充分である．

2) Re，町tionof the obstructing 日gmentof small 

bowel with primary anastomo日S

胎向による閉盛況を切除し，両断端を l次的にl吻合

する術式であるがp 切除範囲の過大p 吻合部口径の不

適合P !ff£併の；＇Jj'J＇：，致死的縫合不全などのためにp 必

ずしも成功するとはかぎらない．

3) L＜泊p ile川 tomy with P<>'tけperative irrigation 

of the distal limb with pancreatic c' trけどト

この、t;i日edoperationでは，腸を腹腔内で2； ；~的に

吻合すること自体が大きな risk となるものであるか

らp 余りもちいられない．

4) Mikulicz type ileostom、
Grossは本法の利点としてP 第 lに腹腔内で腸管を

開くことなく無繭的に行ないうること，第21こ腹腔閉

鎖後p ただちに吸置）路管を切断し，口側端をimmediate

decompression Lこ用い， 紅門端は酵素の注入に利用，

胎便の排出に役立てている．第3に，本法では腹壁の

ピランがおこらない，第4に，水分，電解質の喪失を

恐れるものもあるがp これに対処することは容易であ

る．数日後には， crushingclampを用いて，腸液の喪

失をすくなくするこ とができる．

5) Resection, l~oux-en－可；＇＂＂ ＇ t ＇】 111＜刷、 and ii＜・｛吋リ111、
irrigation with p;u1nl'≪tic c111ymes (Koop) 

もっとも拡張した腸管分節を切除しその口側舗と

よし＼

術後療法

イレウス寛解後にも長期にわたり，fibro口、ticdiseaes 

of the pancreasに対する保存療法をつづけねばならな

し、ー

ill. Meconium plug syndrome 

胎便性イレウスと臨床上まぎらわしい疾患として，

meconium plug syndrome なる ものがある．この症候

群はp f ibrocystic disease of the p川口問、あるし、は

neonatal Hirschsprung’s diseaseとは無関係にp たんに

胎便が異常に濃縮され，固くなるために，その排池が

障害され，その結果，腸閉塞症状をおこしてくるもの

である.Schafferによれば， Clatworthyは3 本症の 9

例を経験したがpいづれも生後第1日に曜吐がおこりp

胎便の排池がな く，腹部は膨満しp 腹部単純レ線像で

！士，膨大化した腸管係蹄ををみとめ，3例には鏡面形

成もみとめられたという．このうち 4例は，直腸内指

診を行っただけで，また他の2例は，診断の間的で行

なったパリウムの。： jijJ,，~ （こあって，胎便を排出したがF

2例ではp 過酸化水素水 （3 % H,U，と生理的食塩水

とを 1 3の割合に混じたもの）の注腸が必要であっ

たといい， l例では開腹して人工紅門を造設したがp

全例が救命された という． また， Schaffer の~｝験で

は，腸閉塞の原因はp 胎便そのものによるのではなく

して， 3 cmの長さにわたる位状の粘液塊であった症例

があるといいpまた結腸に充満した固い胎（1どのために，

横行結腸が圧迫嬢死に陥 り p ’~y孔性腹膜炎のため死亡

した症例もあるという．

御校閲を賜わった白羽弥右衛門教授に深謝しpなお，

多大の御協力をいただいた本学小児科学教室ならびに

事ft部病理学教室の諸氏にも感謝の怠をょする．

本論文の要旨ft，昭和36年7月8日第 137回大阪外

科集談会で11'.表された．
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