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発生機序の異なるとみられる門脈走行異常の3症例を経験し,診 断,治 療の要点ならびにその文献

的考察を行い,さ らに発生機序につき推論を示した。1)十 二指腸前門脈 :35歳,男 ,胆 管結石,肝 内

結石を合併,文 献上109例が報告されている。caudal anastomosisが本流となって生じたものと思わ

れる。2)膵 前十二指腸後門脈 :64歳男.胆 管結石,胆 管癌合併.文 献上 3例 目の報告Fllで卵黄静脈と

肝寓の位置関係の異常により生じたと推定される。3)P可脈本幹欠損 :62歳,女 .胆 管炎,胆 襲結石を

合併,門 脈血はすべて胆管を取 り巻く太い網目状の副血行路を通り肝内に流入する.同 様な症例の報

告はほかに見当らない。両側卵黄静脈間の吻合形成不全によるものと推定される。なお以上の3症例

はいずれも先天性総胆管拡張症の胆管形態を示した.

索引用語 :十二指腸前門脈,解 前十二指腸後門脈,門 脈本幹欠損,先 天性総胆管拡張症

門脈は消化器外科領域において極めて重要な臨床的   要 と思われる。

役割を持つ脈管である。発生学的に門脈は胆管および   門 脈走行異常の代表は十二指腸前問脈であるが,本    ,

腹腔内動脈系 と,そ の時期を同じにしながらも門脈の  症 の多 くは数種の合併奇型を持つため,小 児外科領域

先天的な走行異常は極めてまれと考えられていた。近   か らの報告が多い。

年,血 管撮影を始め,各 種の画像診断法の発達によっ    と くにわが国では Congenttal biliatt aresiaとの

て,術 前にその詳細な所見の把握が可能 とな り,疾 患   合 併例が多いとされ るが'~31,欧米では輪状膵を伴

によっては門脈系への外科的アプローチの頻度が急速   な った十二指陽閉塞例の多い ことが注 目されてい

に高まりつつあるが,同 時に門脈走行異常症例の報告   る の。

もみられるようになってきた。門脈走行異常を術前に   門 脈の走行異常は現在では Computed tomogram

診断することによって,門 脈系への外科的アプローチ  (以 下 CT)に よって的確な診断が得 られ,さ らに超音

の適応の決定ならびにその限界を知ることは極めて重   波 診断,血管造影などが有力な補助診断となっている.
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著者らは,十 二指腸前門脈のほかに陣頭前面で十二指

腸後面を通過する門脈ならびに門脈本幹が欠損したと

推定される症例を経験 し,そ れぞれ異なった種類の門

脈走行異常 と考えたので,臨 床上の問題点と共に,内

外の文献からこのような症例を集計して門脈走行異常

の発生機序について著者らの推論を示した。

症  例

1 ) 十二指腸前 門脈 : P r e d u o d e n a l  p o r t a l  v e i n

(PDPV)

症例 1:35歳 ,男 .

心寓部痛,黄 疸,発 熱を主訴 として来院した。現病

歴は幼小児期から, 1年 に 4～ 5回 の割合で心宙部痛

および背部痛を認め, 8年 前開腹術を受けたが,総 腸

間膜症の所見のほかに病的所見が無 く閉腹された。そ

の後も心寓部痛および背部痛を時々認めていた。 2カ

月前から強い心寓部痛,背 部痛,嘔 気,嘔 吐,発 熱を

来たし,1979年10月17日公立甲賀病院内科に入院した。

精査の結果,急 性膵炎を合併した胆管結石症の診断で

外科に転科した.開 腹所見は,肝 臓,陣 臓は正常で,

目は正常の位置に存在 したが,十 二指腸部は肝十二指

腸間膜の延長の索状物の後方に埋没していた。胆菱は

腫大するも正常の位置に認められたが,肝 臓 とは薄い

膜で連絡し,十 分肝臓には固定されていなかった。胆

嚢管は,肝 十二指腸間膜の前面を通 り, らせん状に左

側後方に及んでいた。肝臓より胆嚢を遊離し, さらに

三管合流部を明らかにするために,肝 十二指腸間膜の

奨膜を切離すると,ま ずその前方に青色の大い門脈が

露出され,胆 襲管はその左方で門脈の後方を通過する

という異常がみられた。すなわち,門 旅の前でなく,

後方に肝外胆管が存在 した,門 脈を尾側にたどってい

くと,十 二指腸上部,下 行部の前面にあ り, さらに小

腸間膜に続いてお り,総 腸間膜症の所見を示 した.膵

臓は胃小弯側後面に認められたが,十 二指腸下行部外

側にも一塊の陣組織が存在 した。この両者が十二指腸

下行部の後面で接続 しているか否かは不明であった

が,前 面での癒合は認めなかった(図 1).胆 嚢管から

胆道造影を行 うと (写真 1)肝 外胆管は中等度の拡張

を示し,左 肝管内から外側区域の肝内胆管に結石が充

満し,さ らに総胆管にも結石が認められた.総 胆管下

部は十二指腸下行部外側で十二指腸に合流していた。

しかし,陣 管は造影されない。先天性総胆管拡張症の

特徴の一つである胆菱管の総胆管 との合流部の限局性

拡張が認められ,そ の部分が固有肝動脈 と門脈の間か

ら前方に引き出されたために,胆 嚢摘出後太い胆襲管
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図 1 症 例 1の模式図

写真 1 症 例 1の術中胆道造影.胆 管末端は十二指腸

下行部の外側から十二指腸と合流する。

と空腸吻合(Roux―Y型 )を施行 し, さらに肝外側区域

切除を併施した。術後 3年経過 し,腹 痛,黄 疸,発 熱

もまった く認めていない。術後の CTで は下大静脈の

肝臓部より上が欠損していたが(写真 2),そ の実態は

不明で,恐 らく後腹膜腔に副血行路が存在したものと

推定されるが,確 証はない。

2)陣 前,十 二指腸後門脈 t Prepancreatic, post―

duodenal portal vein

症例 2!64歳 ,男 .

黄疸を主訴 として1980年8月 7日 来院,現 病歴は約

1カ 月前から心寓部痛を認め,公 立甲賀病院入院の 2

日前から発熱・悪感を来たし,尿 の黄褐色に気づいた。

急速な黄疸の出現のために直ちに経皮的胆管 ドレナー
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写真2 症 例 1の CTス キャン(造影).肝臓部から胸

部に行く下大静脈が欠損していた。

ジ (PTCD)施 行,三 管合流部直下に胆管狭窄があ り,

その上部に結石が 1コ認められた(写真 3).血 管造影

で異常な動脈の走行は認めなかったが,門 脈が肝門部

で極端に右方へ偏位 し逆 L字 型を示 していた (写真

4).膵 内胆管癌の診断で開腹すると,腫瘍は総胆管原

発で解頭部の後面にあ り,総 胆管は下大静脈右側で下

大静脈壁に部分的に癒着 していたが,切 除可能で,陣

頭十二指腸切除術を施行した。門脈は総胆管の前方に

あ り,さ らに膵頭部では十二指腸の後方であるが,癖

臓の前面に位置していた。門脈への左胃静脈,お よび

陣静脈の上腸間膜静脈への流入はおのおの膵上縁の前

面,お よび陣下縁の前方で認められた。門脈壁は薄 く

かつ,そ の大さは不規則で正常な門脈壁の性状 とは判

定できなかった。総胆管は十二指腸の後方にあ り,膵

写真 3 症 例 2の PTC像 .総 胆管の陰影欠損と胆管

結石を認める。
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写真4 症 例 2の腹腔動脈造影における静脈相.門 脈

は逆L字型の偏位を示す。

臓には異常を認めなかった(図2).術 後 3カ 月日に肺

転移のために死亡 した。

3)門 脈本幹欠損症 :Absence of the main ttunck

of the portal vein

症例 3:62歳 ,女 .

右季肋部痛を主訴に1982年1月 21日公立甲賀病院内

科を受診し,超 音波診断で胆襲結石 と総胆管拡張の所

見を認めた。内視鏡的逆行性胆管膵管造影 (ERCP)に

よる胆管所見は(写真 5),胆 管の中等度の拡張 と壁の

硬化および不整が認められた。CFで は肝には異常所

見を認めないが,門脈本幹が欠損し,造影を用いた CT

では肝外の胆管周囲にhigh densityな部分が認め ら

図 2 症 例 2の 模式図
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写真 5 症 例 3の ERCP像 .肝外胆管壁の硬化 と不整

な圧追所見がみられる.

写真6 症 例3の CTス キャン(造影).肝十二指腸間

膜の中に多数のhigh densityな部分が認められる。

れた(写真 6).腹 腔動脈撮影で動脈系には異常所見を

認めなかったが,静 脈相で通常の門脈の位置に門脈本

幹が認められず,そ れより右方を数条の静脈が静脈瘤

様に複雑に蛇行しながら肝に流入している (写真 7).

開腹すると胆襲は腫大し,中 に 2個 の結石が認められ

たが,炎 症所見は無 く,ま た肝十二指腸間膜にも炎症

所見は認めなかった。胆襲管の総胆管への合流部は限

局性に拡張し,総 胆管の中等度拡張 と合せ先天性総胆

管拡張症の形態を示 していた。胆道造影にあた り写真

8に 示すように加圧すると写真 5の 不整な胆管壁の様

態は消失 し, この所見は複雑な走行を示す門脈による
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写真 7 症 例 3の上陽間膜動脈造影の静脈相.門 脈血

は正常の位置より右側を複雑に蛇行し肝内に至る。

写真8 症 例 3の術中胆道造影.造 影剤の注入圧をあ

げると写真 5にみられた壁に不整像は消失し,胆 管

の中等度の拡張像が認められる。
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写真9 症 例3の術中撮影.① 肝十二指腸間膜内の網
目状門脈血の副血行路.② 胆要管

写真10 症例 3の術中上腸間膜静脈造影.正 常な太さ

の門脈本幹の欠除と胆管周囲での網目状の門脈が認

められ,写 真 9で みられた胆管周囲の静脈 と一致す

る.
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図 3 症 例 3の 模式図

管外性圧迫による所見 と推定しえた。肝十二指腸間膜

の装膜を切離すると,そ の直下に薄い壁の静脈が太い

網 目状に総胆管を取巻いて肝門部に向って走行し,門

脈内の血流が透見できた(写真 9).通 常の門脈の位置

である肝外胆管の左側の後面では門脈本幹は認められ

ず,ま た血栓などの索状物も触れなかった。術中門脈

圧測定で200mmH20と 中等度の九進を認めた。上腸

間膜静脈から造影すると,上 腸間膜静脈は膵後面から

右方に直角に偏位 し,数 条に分れて肝内に流入し,肝

内では正常位の肝内門脈枝が造影された(写真10).ま

た術中採取した肝右葉および左葉の組織にはとくに形

態的変化は認められなかった。胆嚢を摘出し,先 天性

総胆管拡張症であるところから,胆 管内担汁 うっ滞を

除去するために十二指腸乳頭形成術を施行 した (図

3).術 後は全 く無症状で経過している。

考  察

1.門 脈の発生 と肝,解 ,胆 道系の発生1の11)(図4)

胎生初期 (4週 )に primitive gutの左右に位置する

ように,卵 黄襲から発生した 2本 の卵黄静脈(vitelline

veins)は,胎 生 5週 には両者の間に 3本 の吻合枝を形

成する。その うち最も頭側の吻合枝 (cephalic anas‐

tomosis)は肝臓の中に,中 間の吻合枝 (middle anas‐

tomosis)は十二指腸の後方 (dorsal)に,そ して尾側

の吻合枝 (caudal anastomosis)は十二指腸の前面

(ventral)に位置する。胎生 6週 には,消 化管の回転に

つれて, この卵黄静脈およびその吻合枝から成る静脈

系は部分的に萎縮,消 失しはじめる。すなわち通常 6

週から9～ 10週の間に尾側 と頭側 (肝内門脈を形成す

る)の 吻合枝および右卵黄静脈の尾側吻合枝 との吻合

部分,そして左卵黄静脈の頭側吻合枝の部分が消失し,

結局十二指陽の後方にS字 状の門脈を形成する。そこ

で, この門脈形成 と腸の回転および,肝 ,胆 ,膵 の発
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図4 門 脈系と胆道, 解の発生過程の関係

生 との関係を対比 してみると, 3週 の終 りに十二指腸

原基からhepatic d市evticulumが生じ,肝 ,胆 道の原

型をなす。 4週 末には背側膵原基が十二指腸から直接

に,そ して腹側膵原基が hepatic diverticulumの一部

から,ま たは,そ れに近い十二指腸から直接にそれぞ

れ発生する。腸回転は 6週 から始まり,10週 に完成す

るとみられているが,そ れによって腹側解 と背側膵の

癒合,胆管内陸の recanalizationそして十二指腸,解"

胆管の後腹膜への固定が行われる。すなわち,門 脈,

胆管,解 の形成,腸 回転は,ほ ぼ同時期に行われるも

のであるとみられる。

2.十 二指腸 前 門脈 i preduodenal portal vein

(PDPV)の 形成

門脈走行異常の報告例の大部分は PDPVで ある。最

初の臨床例の報告は1921年Knightiうによって行われ

ている。また,1912年 に Begglゆは豚の胎仔に PDPV

を発見し報告している。胆道系の形成果常の多いこと

はよく知 られているが,門 脈の走行異常は極めてまれ

とされてきた.し かし,腹 腔動脈撮影の普及によって

上腹部動脈系の走行異常が予想以上に多いことが認識

されてきているが,CT,超 音波診断,そ して,門 脈,

胆道へ直接手術手技のおよぶ症例の増加によって,門

脈の走行異常も今まで考えられていた以上に多 くなる
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ものと思われる.事 実著者らが渉猟しえた内外の文献

か ら, PDPVは 1981年 ま で で 109711で あ る

が1)―el1211つ～3り1978年まででは,わ ずか524/11の報告にす

ぎないり.PDPVの 発生機序は Marksll)によれば,通

常ではmiddle anastomosisを 残して caudal anas‐

tomosisが 消失するとされるが,middle anastomosis

が消失し,caudal anastomosisが 本流 となったのが,

PDPVで あるとみられている。一方,橋本らゆは,胆道,

解の形成および腸回転 との関係で PDPVの 発生に新

しい仮説をたてている。すなわち,膵 の 2つ の原基,

腹側解 と背側膵が,両 方の卵黄静脈よりも前面に位置

すると仮定してみると,caudal anastomosisの 消失は

実際にはなく,middle anastomosisと caudal anas‐

tomosisの 間の rt.‐vitelline veinが腹側鮮 の回転 に

よって切断され,middle anastomosisよ り上部の lt.‐

vitelline veinが十二指腸第 I部 の発育により切断さ

れ,正 常門脈が形成されると推論している。そして,

PDPVの 発生に関しては,PDPVの 症例が腸回転異常

を高率に合併していることを考えて,腸 が時計軸方向

に回転した場合,正 常発生において,腹 側解により切

断されるべきrt.―vitelline veinはすべて残存 し,同 時

に移動する背側膵により,middle anastomosisと can‐

dal anastomosisの 間の lt・‐vitelline veinが切断され

PDPVが 発生するものと考えている。この場合,腸 回

転異常のほかに門脈の左側でその後方に肝外胆道が存

在するとしている。

十二指腸の前面を門脈が走行する場合の発生学的説

明には His(1885年 )4いの periintesthal ring theory

をほとんどの報告が引用 している。また,PDPVに は

後にのべるように多 くの合併奇型が存在し,と くに胆,

陣の奇型 と腸回転異常が大部分を占めると報告されて

いる.し かしPDPVの 発生を胆,膵 の発生,腸 回転異

常 との関連で検討された報告は極めて少ない。その意

味で橋本らの仮説は, この問題に一歩踏み込んだ見解

として注 目したい。

さて,橋 本らの仮説では最初 2つ の陣原基がともに

両側の卵黄静脈の前面に位置することを仮定 してい

る,こ れは,門 脈の走行異常を考える上で大切な事柄

である。すなわち,正 常発生例では,肝 外胆管は常に

門脈の前方右寄 りに位置し,解 を買通 して十二指腸に

開口する。しかし,術 中の観察では,い わゆる膵内胆

管 と考えられる部分の胆管は,陣 の後面にあ り,時 に

全周が膵外にあ り,十 二指腸に開口する症例が意外に

多い。そして陣鈎部では膵実質が上腸間膜静脈を取囲
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む形で,そ の後面にも認められるのが普通である。 こ

れは卵黄静脈の前面に膵原基ならびに胆道となる原基

が位置し,時 計回転の方向に回転 した場合にもっとも

起こりえる位置関係である。

著者 らの症例 Iで は,胆 管は門脈の後面であるが,

胆襲管はその左側より前方に出て,胆 襲は肝鎌状間膜

の右側で通常の胆襲床に固定されていた。 し かし,膵

臓は不完全な輪状膵で,総 胆管下部の十二指腸への流

入日も十二指腸下行部の外側であったことから, この

症例では十二指腸の回転がほとんど無 く,腹 側膵も回

転せず膵の癒合も起こらない状態であ り, したがって

胆管が十二指腸の前面かどうかは明らかでなかった。

この症例では, 2つ の陣原基が最初に両側の卵黄静脈

の後方に位置 した と仮定すれば Hisの periintestinal

ring theoryでも説明可能な例である。このように膵原

基が卵黄静脈の前面か後面かによってかなり解釈が異

なることから, この仮定は極めて大切である。

正常例では Hisの periintestinal ring theoryでも

橋本の仮説でも説明可能であるが,PDPVの 場合,橋

本の仮説では総胆管を含む胆管は腹側陣 と同時に移動

するのであるから,総 胆管は十二指腸の前面でかつ門

脈 の左側 に位置す ることとなる。この点 に関 し,

kni』ぜり,Bemardl',Boleslのらは門脈の左側に総胆

管 が存在す る例 として報告 し,さ らにDebrayl",

Braunlゆ,Stengerり,内 山り,橋 本的らは,総 胆管が十

二指腸の前面を走行する例を報告 している。著者 らの

症例 1も このグループに属するものと思われる。一方,

Mothesは 30総胆管が十二指腸の前面を走行し輪状鮮

も合併しているものの,総 胆管および胆襲管は門脈の

右に位置 していた例を報告 している。これは両陣原基

が卵黄静脈の後方に位置 していたためと解釈できる。

しかし,PDPVの 報告例の中に,Stevens3り,Davis2の,

Mackcy31), Drablφ S25), Galladay36均府ょびEdelson19)

は,明 らかに総胆管は十二指腸の後方で, しかも胆要

管および総胆管は門脈の右方に位置した例を報告して

いる。以上のことからPDPVを 示す症例の中には十二

指腸の回転の有無 と共に両側膵原基 と卵黄静脈の位置

関係もその発生原因の上で重要な因子 とみるできであ

る。

3.陣 前.十 二指腸後門脈の形成

文献上十二指腸後で膵前門脈の症例はに 指腸前門

脈の症例に比べて極めて少な くBr00k4Dの報告 とそ

の中に紹介されている 1例 にすぎない。BrOokの 例も

中等度の胆管拡張 と胆管結石の合併例であ るが,

門脈走行異常一臨床的意義とその発生機序に関する考察一   日 消外会議 16巻  12号

Brookは 門脈が胆管の前面を走行することに注 目し

ている。 し かし, これは十二指腸前門脈の例でも全例

に認められる所見であ り,む しろ門脈が十二指腸の後

方に存在することよりも,そ れが陣の前面を走行する

所見こそ発生学的意義をもつものと考える.
一般に陣内胆管癌で黄疸が発現し,直 ちに外科的療

法を施行しえた例では,根治術施行の可能性が高いが,

本例では総胆管が下大静脈に接し,ま た先天性総胆管

拡張症のために胆管は中等度ながら拡張し,そ のため

に腫瘍増殖がかなり進行してから始めて発黄がみられ

るようになったために,根 治手術は不可能 となり予後

は不良であった。

症例 2の 門脈 と十二指腸,胆 道",膵 の位置関係は,

発生学的に両側の陣原基が 2本 の卵黄静脈の後面に位

置 したと仮定すれば,十 二指腸の正常な回転によって

も生ずることは容易に説明できる。すなわち,胆 道の

原基は middle anastomosisの後方に (正常例では前

方)あ り,腹 側陣原基 の回転 に よって middleと,

caudal anastomosisの間のrt.―vitelline veinが切断

され,180度回転 した腹側膵原基は,lt`‐vitellin veinの

後方にあった脊側膵 と癒合する。そして,解 前で十二

指腸後門脈は完成し,肝 外胆管は門脈の後方でかつ胆

襲は門脈の右方に位置することとなる.し たがってこ

の場合,腸 回転異常などの合併は少ないものと考えら

れる。すなわち, この問脈走行異常は膵原基 と卵黄静

脈の前後面での位置の違いのみによって発生したもの

と理解でき,PDPVと はその発生機序が異なるものと

思われる。しかし,Brookら はその成 り立ち として

cranial seg11lent of the rt.‐vitelline veinが原腸 との位

置関係に異常が生じて発生したものであろうと推論 し

ている。

4.門 脈本幹欠損の成立ち

門脈欠損の報告も少ない。Marois4りは左腎静脈 と門

脈系の吻合によって門脈血が大循環系へ流出していた

4.5歳女の肝芽腫症例を報告し,Abemerz4め の門脈欠

損症例を紹介している。また,Hellwer°によって肝内

門脈欠損症が報告 されている。そのほかには門脈の

cavernous transfomationま た ヤまcavernomatous

transfomationと呼ばれる門脈の spOngy様 変化の症

例報告4040がぁる。

症例 3は ,そ の手術所見から明らかに門脈本幹が本

来存在すべき位置に欠除し,そ れに代うて静脈瘤様の

血管が肝外胆管を網 目状に取囲む形で存在し,上 ,下

腸間膜静脈,陣 静脈などいわゆる門脈系からの血液は
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すべてこの網目状の静脈を経て肝内門脈に流入してい

た。しかしMarois4分の211のごとくすべてその門脈血が

大循環系に流れ る場合や Hellwerつの報告のごとく

肝内門脈系も全 く欠損した症例 とは趣を異にするもの

で,本 症例はその意味で門脈欠損症 と呼ぶことは不適

当で門脈本幹の形成不全 と考えるべきであろう。造影

上は肝内問脈系の走行は正常であり,組 織学的にも異

常は認められなかったが,門 脈圧は200mlnH20と や

や正常の門脈圧よりも高 く,ま た, この静脈壁自体は

内部の血流が透見できるところからかなり,ぜ いSSな

ものと思われ,そ のためにこの網 目状静脈は怒張し,

静脈瘤様の外観を呈 したものと思われる。しかし,門

脈血栓症など,後 天的に発生した門脈血流障害例にみ

られるような後腹膜を始めとする種々の腹腔内の副血

行路は全 く認められず,ま た門脈内血栓,肝 十二指腸

間膜の炎症性変化なども全 く認められず, しかもこの

患者の開腹手術は今回が初めてであることから, この

血行路の成因を先天的 と考えたい。しかし症例 3と 類

似する病態 として既往に胆道系手術が施行された場合

に生じた問脈損傷,強い胆管炎による門脈閉室があ り,

また幼児例のために詳細な術中検索が行われえない例

のなかに問脈の肝外閉基例が含まれる場合がある。し

たがって既往に開腹手術の無いこと,肝 十二指腸間膜

に強い炎症の無いことなどを考慮 して,本 症の診断は

慎重でなければならない。

そこで症例 3の 門脈走行異常の発生機序を推論する

と,門 脈本幹を形成するmiddle anastomosisが欠損

していたと仮定すれば胎生 5週 頃に生ずる両側の卵黄

静脈間のanastomosisの形成が行われず,右卵黄静脈

が不完全形成のままで肝外胆管を取囲むように形成さ

れ,門 脈血の走行路となったものと推論した。

5.門 脈の走行異常と合併症

1981年までに内外の文献上 PDPVは 109例が報告さ

れ,そ のうち,わ が国では本報告の 1例を加え29例を

教える。性別の明らかなものについてみると男 :女,

37:53(わ が国は16:8)と やや女性に多いが,逆 にわ

が国では男性に多い傾向を示した。PDPVは それ自体

の臨床症状として十二指腸の圧迫症状が主なものであ

るがり,大部分は,合併奇型により発見されている.し

たがって発症年齢は小児が63%と 大部分を占めり,と

くに生後 8日以内に発症し開腹または剖検によって確

認されている例が多い。合併奇型の頻度は表 1の ごと

く消化管のmalrotationが最も多く,心 ,大 血管の奇

型,次 いで十二指腸狭窄または閉塞が多い。十二指腸
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表 l Preduodenal Portal Veinの合併奇型

(自験の症例 1を含む)

(～1981年 )

No. of cases

Wo,ld Japanese total

Malrotation of the gut

Cardiac malrotation

Duodenal atresia

complete

diaphragm

Situs inversus

total

part ia l

Reversed rotation of the loregut

Persistence of ventral pancrg!

Annular pancreas

Biliary atresia

Splenic abnormalities

Preduodenal common bile duct

Oouble portal vein

Volvulus of midgut

６

　

２

３

　

１

7

11

３

７

５

６

９

５

８

４

３

２

1 4

5

1

１

０

８

２

４

４

７

，

０

０

50

17

8

11

４

７

３

８

３

９

５

５

３

２

の通過障害の原因として症例 1の ように解の回転異常

による場合が多 く,い わゆる輪状膵 とは多少その趣を

果にする。一方,わ が国での報告例をみると,そ の合

併奇型は消化管の malrotationに次いで,胆 道閉鎖症

があげられる。これは,第 5回 胆道閉鎖症研究会 (昭

和54年 3月 )で,胆 道閉鎖症 とPDPV合 併例が主題 と

して集め られた事情もあるがわが国の PDPVが 欧米

と異なる点の 1つ かもしれない。
一方,成 人発症例の報告をみると,そ の多 くは胆石

症を合併 している。Brookの 陣前,十 二指腸後門脈の

1例 と,著 者らの症例 2及 び 3を 加えた門脈走行異常

として報告された成人例の うち,合 併症の記載の明ら

かな成人例11例の報告では,胆 管結石 8例 ,重 複胆の

う1例 ,十 二指腸漬瘍 1例 ,胆 管癌 (胆管結石合併)

1例 である。著者 らはすでに先天性総胆管拡張症の定

義 として Alonso‐Lejの criteriaをnOdifyし た新 し

い criteriaを報告し4つ
,そ れが胆管原発結石の母地 と

なっていることを明らかにしているが4め
,報 告 した 3

症例は共にこの形態的特徴をもち,い ずれも胆管結石

をもつ症例であった。このことは先天性総胆管拡張症

が門脈走行異常の合併奇型の 1つ であ り, しかも小児

期に発症するような程度の強い合流異常ならびに拡張

を示さない症例では,胆 石を形成して初めて臨床症状
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を現わす例が多いことを示唆す るものである。今後胆

管結石治療に際 し,門 脈走行異常症例が画像診断の普

及 とともにみ られるものと思われるが,胆 管結石症に

対す る胆道付加手術の際に,また胆道手術それ 自体に,

門脈走行異常の存在は,か な りの制約 となるものであ

る.そ して PDPV症 例に対する認識がない場合,門 脈

損傷の報告例 も3つ
ぁ り,報 告 したような門脈走行異常

に対す る発生学上の正 しい認識が必要である。

結  語

1)十 二指腸前門脈,2)十 二指腸後,陣 前門脈,3)

門脈本幹欠損症の三種類の問脈走行異常症例 を経験

し,お のおのについて発生機序を推論 し,文 献的考察

とともに画像診断上の特徴,合 併奇型ならびに治療上

の問題点について考察を加えた。
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