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はじめに

先天性肝線維症 (Congenital Hepatic Fibrosis)と

は,肝 内の広範な線維化 と肝内胆管増成を特徴 とし,

門脈圧克進症 とそれにともなう吐血,肝 腫大および陣

腫 を主 徴 とす る まれ な疾 患 で あ る。1929年Mac

Mahonら 1)は
,肝 硬変と違った肝線維症を発表 してい

る。その後,1956年 Parker2)によって先天性肝線維症

という症例が発表され,1961年 に Kerrいは,肝 機能が

よく保たれ,そ して一部に正常肝を示すことから肝硬

変およびその類似の疾患から先天性肝線維症を独立し

た疾患 として発表 した。本疾患は,と くに欧米で150例

を越す発表があり。ゆ,門 脈圧克進症に対する外科治療

として shunt手術がなされ,その成績は肝硬変に比べ,

予後良好であると発表されている。 し かし,本 邦にお

ける本疾患の発表は谷内。(1971),藤原の(1976),大

泉ゆ (1976),岡田り (1978),野々村1の(1978)らにみ

られるにすぎない.わ れわれは 7歳 時と20歳時に大量

吐血 し,二 度の開腹術がなされ,同 時に肝生検が行わ

れた症例を経験 したので報告する.

症  例

患者は20歳の学生で,頻 回の吐血を主訴として,昭

和57年12月16日に緊急入院した。家族歴に特記すべき

ことはない。既応歴 として 7歳 時より再三吐血があり,

8歳 時に開腹術を受けたところ,肝 左外側区域に腫瘤
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を発見され,外 側区域切除が行われた。その後も19歳

時まで頻回の吐血があり,本 院を受診した。入院時,

身長167cm,体重56kg,栄養良好,脈 拍整で,血 圧は

140/801111n/Hgであった.眼険結膜に貧血,黄痘ともに

なく,皮 膚に浮腫,ク モ状血管腫,手 掌紅斑などはみ

られなかった。腹部では,腹壁静脈怒張や腹水はなく,

軟く,平 担で,圧 痛や抵抗もみられなかった。肝は右

鎖骨中央線で 1横指触知し,辺 縁整で,弾 性硬であっ

表 l Blochemical examination

Toこa■ Bll.       ユ.4   1Eg′d■

2T■            6.3  U

γ―CIP           20   1U/a11

Ch―E             3.04  U/1

Total Cholest. 130 mg/d■

Total Prot.      5.9   8′ dl

Alb.            63.2 χ

β     8 1  %

γ         18.3 Z

A/C ratio       l.72

1CC(0.5mg巡 3 ) 28.7 Z

HB―A3           (~)

Ltochondria Ab. (― )

Fibrinogen       170   mg′ dl

FDPL            く 5    ■g/ml

CRP           (士)



入院時検査成績 :表 1に示すように,尿 ,血 液学的

検査に異常なく,肝 機能検査は,I.C.G.15分値が28%

と高値である以外にはほとんど正常であった。

食道と胃のレン トゲン検査およびファイバー (オリ

ンパス,GIF‐QW):食 道下部 と胃弓窪部に静脈瘤(F2,

CB,RCS(一 )i日 本門脈圧元進症研究会の食道静脈

瘤内視鏡所見記載基準による)を 指摘された。

シンチグラム ;陣腫あ り,胆 道系への RIの 集積は

不良で排泄遅廷があ り,胆 嚢 と思われる集積に 3時 間

を要 した。
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腹部超音波検査 t肝表面は整,辺 縁は鈍であ り,肝

右葉上部にlow densityに囲まれた isodensity area

がみられた。陣臓は腫大していた。腎に結石像や嚢腫

はみられなかった。

血管像 t腹腔動脈造影の動脈像 (図 1)で ,陣 の腫

大 と陣内分校に動脈瘤がみられた。超選択的肝動脈造

影 (図2)で ,肝 内分枝には,典 型的な肝硬変像はみ

られなかった。右葉後上区域に不整な血管像 とHa10

をともなう不均一
,卵 円形の濃染像がみられた。上腸

間膜動脈造影の静脈像 (図3)で は陣門部に拡張蛇行

した静脈瘤がみられ,牌 門部より後腹膜へ,一 部は胃
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た。陣は触知 しなかった。
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図 2-1 超 選択的肝動脈造

影 (動脈像)

左動脈は造影されない。肝

内分校に肝硬変像がみられな

もヽ.

図 1 腹 控動脈造影(動脈像)

陣の腫大と搾内分枝に動脈

瘤が観察される。左肝動脈は

造影されない。

図3 上 腸間膜動脈造影 (静脈像)

門脈本幹および肝内分校の造影が不良で,陣 静脈

(↑)へ造影の逆流がみられ,陣 門部の静脈瘤(↑↑)
が著明にみられる。

図 2-2 超 選択的肝動脈造

影 (静脈像)

右葉後上区域に不整な血管

像と卵円形の濃染像がみられ   ●
る.

図4 術 中門脈造影

門脈本幹 (↑)は ,3mm径 と細く,胃 冠状静脈,

右胃静脈および胃12指腸静脈の発達した求肝性側副

血行がみられる。肝内門脈の発達は不良である。

●
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図 5 肝 右葉後上区域の肝生横組織像 (×40)

細胆管の著明な増生と小葉間の線維の増生が見ら

れる.

図6 肝 右美後上区域の肝生横組織像 (×100)

著明な小葉間の線維の増生および肝内門脈の低形

成がみられる.

冠状静脈域の食道胃静脈瘤へ流出していた。門脈本幹

および肝内分校の造影が不良で,陣 静脈へ造影剤の逆

流がみられた。術中の門脈造影 (図4)は 開腹後,腸

間膜静脈からカテーテルを挿入して行われた。門脈本

幹は,3mm径 と細 く,胃 冠状静脈,右 胃静脈および胃

12指腸静脈系からの少なくとも3本 の求肝性の発達 し

た側副血行がみられた。しかし,肝 内門脈の発達は不

良であった。

手術所見 :昭和58年 7月 ,上正中切開にて開腹した。

腹水はなかったが,肝 は左葉外側区域が切除されてい

たため, 胃の大小網,腹 膜の癒着が高度であった。右

葉は腫大し,弾 性硬,表 面平滑で,暗 褐色を呈 してい

た。後上区域に6cm大 の半円形腫瘤がみられたが,表

面の性状,硬 さなどは,正 常部分と変わらなかった。

陣は,や や腫大し,陣 門部に静脈瘤が著明にみられた。

門脈圧は,330mmH20で あつた。手術は,左 胃動脈 と
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図 7 肝 右葉後上区域の肝生横組織像 (×100)

肝小葉は,小 葉間の線維の増生により圧迫される

が,そ の基本構造は,ほ ぼ正常であり,変 性像が壊

死像はみられない.

胃冠状静脈を結繁切断し, 胃噴門切除と肝後上区域の

腫瘤 と肝縁からの生検を施行した.

病理組織所見 :7歳 時に切除された肝組織および20

歳時に試切された肝右葉後上区域からの組織は全 く同
一の所見を呈 していた(図5).す なわち細胆管の著明

な増生と小葉間の線維の増生がみられ(図 6),門 脈の

低形成がみられた。肝小葉 (図7)は 小葉間の線維の

増生により圧迫されていたもののその基本構造は,ほ

ぼ正常に保たれており肝細胞の変性や壊死はみられな

かった。

考  察

Bristowe(1856)11)が,先天性嚢腫症に合併 してみら

れた門脈圧元進症を発表 して以来,多 くの肝嚢腫の発

表があるが,Mac‐Mahon(1929)1)は腎嚢腫の併存する

先天性肝内美胆管の異常を独立した疾患 とした。その

後,1961年 に Kerrりは,小 葉間の広範な線維の増生と

小葉間胆管の拡張 とい う特徴的組織像 と硬 く腫大した

肝 と,門 脈圧元進症を主体 とする先天性肝線維症を発

表 した。さらにMc‐Carthy(1965)。は,組 織学的に肝

小葉の存在,小 美間の胆管の拡張,葉 間の線維の増生,

肝内門脈分校の低形成を診断規準 として,頻 度は低い

が,本 疾患を多発性肝襲腫 と区別した,

Banti's syndromeを臨床的に牌腫 と吐血を主症状

とし,肝 嚢腫をともなわない肝線維症 と定義すれば,

われわれの症例 も 7歳 時から吐血を主訴 として発症

し,陣 腫,門 脈圧元進症を指摘されている。しかし,

その 7歳 時および20歳時の肝組織像 ともに門脈および

静脈の血管新生像はみられず,Banti's syndromeより

もMc,Carthyの 先天性肝線維症の criteriaをみた し



ていると考えられる。現在までの 3名 の病理学者にわ

れわれの症例のプレパラー トの診断を依頼した結果,

2名 が本症を先天性肝線維症 と診断した,

本疾患は豪胞を合併するという報告が多いが1カ
,本

例には腹部超音波検査,CT検 査さらに経静脈的腎孟

造影においても襲胞はみられなかった。嚢胞は本疾患

の基礎疾患 とは考えないが一般的であろ うと思われ

る。本症は,血 管造影においても,組 織学的にも肝門

脈校の低形成をともなっているが,興 味あるのは,本

症例の術前および術中門脈造影で門脈本幹の低形成 と

数本の側副血管がみられたことである。Ker(1963)ゆ

は,13例 の うち 1例 に主門脈の低形成がみられたと発

表 した。また Mikkelsen(1965)1りは,36例 の肝線維症

例中19例に肝内外の門脈異常を認めた と報告 してい

る。 こ の問脈系の低形成が肝線維症 といかに関係する

のが議論のあるところであるが, この点,本 症例は貴

重な資料を塁していると思われる。 7歳 時,20歳 時と

もに,肝 より2カ 所の生検がなされ,い ずれも基本的

には本疾患の組織学的診断規準を満たしている。 しか

し,線 維化の程度は少なくとも進行性に悪化がみられ

なかったことは,門 脈の側副血行の発達 とつよく関係

しているように思われる。先天性門脈異常にみられる

肝門部の海綿状血管腫様造影所見はみらろず,か つ,

肝への門脈の側副血行は求肝性側副血行よりもむ し

ろ,左 腎静脈系および陣静脈系への遠肝性側富u血行が

優位に発達 している.門 脈異常はさらにに肝内におい

ても発達不良であった点から,肝 線維症が先行しそれ

にともない門脈圧元進症をきたした ものと考 えられ

る。一般に,肝 腫大と門脈圧元進症があるにもかかわ

らず,肝機能検査は,ほ とんど正常 という報告が多い。

本症例では,一 般機能検査はほぼ正常であったが,排

泄性胆襲胆道造影陰性,I.C,G.値高値および胆道シン

チでの排泄遅延がみられた。

20歳時に開腹された時点での問脈圧は,330HImHg

と上昇の程度が軽度であったのは,主 に陣静脈から腎

静脈への短絡が門脈圧の軽減に良効果を呈していたと

考えられる。手術方針の決定の上で,shunt手術の適応

は,本 症例には無いと判断された。なぜなら,遠 肝性

側副血行の発達により門脈圧の上昇は軽度であ り,術

前血管造影所見より発達 した求肝性側副血行は,肝 予
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備能を良好 に保 ってお り,shunt手 術による門脈血行

動態の異常は,肝 に対 し不利 と考えられ,shunt手 術 よ

りも,む しろ直達手術が選択 され,術 後, 1年 である

が肝機能に異常を認めず,復 学 している。
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