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はじめに            膜 に黄疸は認めなかった。胸部の理学所見に異常なし.

サルヨイ ドーシスは原因不明の全身性非乾酪性肉芽   腹 部は平担で,腹 水はなく,肝 を 3横 指,陣 を 5横 指

腫性疾患であ り,主 として肺や リンパ節,皮 膚にみら  触 知 した。肝の辺縁は鈍で表面は比較的平滑で軟 らか

れるが, ときに肝にも同様の病変が見出されることが   く ,圧 痛は認めなかった.四 肢には浮腫はなかった。

ある。しかし肝のみの病変の報告は少なく,ま たこれ    検 査成績 :入院時の検査所見は,末 浦血では自血球

らの病変は肝機能障害や門脈圧元進症などの臨床症状  数 2,400/mm3,血小板数104,000/mm3と牌機能九進を

を示さぬことが多い1).                 思 わせた。肝機能はGOT 54u,CPT 25u,ALP 25uで,

今回われわれは特発性門脈圧元進症による食道静脈   ALPの 軽度の上昇を示した。

瘤の診断にて食道離断,摘 牌を行ったが,肝 の組織検   胸 部X線 所見では特に異常所見なし(図1)。胃食道

査にてサルコイド肉芽腫が見出され,こ れが門脈圧元   透 視所見は中下部食道に著名な静脈瘤陰影を認めた

進症に特異的に関与していたと考えられ,極 めてまれ  (図 2)。また肝シンチでは肝に特に陰影欠損などは存

な症例を経験したので,着 子の検討を加え報告する。  在 しなかったが,著 明な陣腫を認めた (図3).
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以上の所見から特発性門脈圧元進症に伴う食道静脈

瘤及び陣機能元進症の診断のもとに,昭 和57年8月 16

日手術施行した。

mmH20,食 道離断後270mmH20で あつた。

病理組織所見 :肝には孤立性の肉芽腫が多発してみ

家族歴 i特記すべきことはなし。            手 術所見 :上腹部正中切開にて開腹したところ,腹

既往歴 :痔出血.                 水 はなく,肝 は外観上ほとんど正常だが,全 般に硬度

現病歴 :胃の集団検診にて食道静脈瘤が発見され,   は やや増加していた。陣は著明に腫大し,下 極は踏高

手術適応にて当院紹介となる.自 覚症状はなし。    ま で達していた。術中の陣門脈造影で門脈本幹は開存

入院時現症 :身長151cm,体重45kg,脈拍76/分,整 ,   し ,陣 静脈の拡張蛇行が著朔で,食 道静脈瘤へ向かう

血圧102～70mmHg,前 胸部皮膚にクモ状血管拡張を  副 血行路が認められた(図4)。摘牌,器 械吻合器によ

認めた.眼 験結膜に軽度の貧血がみられるが,眼 球強   る 単純食道離断術を行い,同 時に肝生検 (侠状切除)

を行った。門脈圧は摘解前300mmH20, 摘 陣後250
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図 1 術 前胸部X線 像

肺門部 リンパ節腫大など,特 に異常はみられない。

図2 術 前食道造影像

中下部食道に著明な静脈瘤陰影がみられる。

られるが,肝 の基本構造は保たれ,肝 線維症及び,肝

硬変像は認められなかった。連続切片による検索を

行ったところ,非乾路性肉芽腫が,全部で20個見られ,

境界の鮮明な類球形を呈 し,直 径が200～400″mで

あった.肉 芽腫の多 くは,グ リソン輸内に限局し,細

胆管,門 脈枝をまきこんでいた (図5)が ,一 部は非

グリソン鞘領域にも認められた。肉芽腫内に壊死はみ

られず,多 数の類上皮細胞よりなり,一 部多核巨細胞

がみられ,巨 細胞のなかには, ラングハンス型(図6)
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図 3 肝 シンチ像

肝は軽度取 り込みが少ないものの,陰 影欠損などは

認めない.ま た著明な陣腫が認められる.

図4 術 中陣門脈造影像

門脈は開存し,陣静脈は拡張,屈 曲,蛇行が著明で,

静脈瘤に向かう目l血行路が認められる。

を示すものもあった。類上皮細胞肉芽腫のまあ りを,

J 型ヽ リンパ球が とりまいてヽヽたが, asterOid body,

schaurnan小体は見出しえなかった。肝の鎮銀像では

類上皮細胞肉芽腫内に比較的豊富な好銀線維を認め,

この肉芽腫が小結節の集合からなることを類推 させ

た。また門脈枝はこの結節内にあ り,類 上皮細胞や好

銀線維の増殖による圧迫をうけ,内 腔が狭小化 してい

た(図7)。以上の所見より肝サルコイ ドーシスが最も

考えられた。

器械吻合による食道離断の際に切除された食道下部

組織では,粘 膜内及び結膜下静脈の著明な拡張像が見
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図 5 楔 状生検された肝組織の弱拡大像

グリツン鞘に一致して 3個 の肉芽腫の形成がみられ

るが,非 グリツン輸領域に著明な変化はみられない

(HE.染色×10).

図 6 肝 肉芽腫の強拡大像

非乾酪性類上皮細胞肉芽腫で,数 個の巨細胞も認め

られる。結節周辺に小型 リンパ球浸潤を伴 う.(H.E.

染色×200)

られ,陣 は慢性鬱血像の所見であった.

経過 :術後の経過は良好で,外 来にてステロイド療

法 (リンデPン lmg/D)を 行った結果, 7カ 月後の肝

針生検では肝内肉芽腫は消失していた.ま た 1年 10カ

月後の昭和59年6月 3日 に胆石,胆 嚢炎より腹膜炎を

併発し,開 腹術を施行したが,そ の時の肝の襖状切除

標本においても,サ ルコイド結節は認めず, さらに肝

炎,肝 硬変の組織像も存在しなかった。この時の門脈

圧は230mmH20で あつた。

考  察

サルコイドーシスは原因不明の全身性肉芽腫性疾患

であり, 日本の剖検例ではリンパ節,肺 ,心 についで

高頻度に肝病変を認め力,そ の陽性率は60%以 上とい
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図 7 肝 肉芽腫の銭銀像

肉芽腫内には好銀線維の増殖が著明で,門脈校の
“
し

めつけ
"を

思わせる.(鍍 銀×200)

われる。従来門脈圧元進症を伴った肝サルコイ ドーシ

スの報告はいくつかあるが3卜の,_部 の症例に門脈を

造影,圧 を測定 して高値を認めり,さ らにまれに肝不

全,肝 性昏睡に至 り死亡する重症例 もみられているり。

立花1)はこれら自・他覚的症状 と全身性病変の組合せ

により,肝 サルコイ ドーシスをgrOup A,B,Cの 3つ

に分けているが,わ れわれの症例は肝組織検査所見の

判明した時点でサル コイ ドーシスの検査を行った結

果,肺 , リンパ節,皮 膚,眼 などにサルコイ ド病変を

全 く伴わず,肝 ・陣腫,門 脈圧元進症の臨床症状を示

したものであり,極 めてまれなgroup Cに 当たる。

検査所見においても一般には著明な異常を示さぬこ

とが多いが,一 部症例では ALP,GOT,GPTな どの上

昇をみることがある。 こ れら肝機能障害を示す症例で

は高 γ‐globulin血症,免疫 宮01bulin値異常,特に IgG,

IgMの 高値を示すことが多い。また遅発性アレルギー

減弱化に伴 うツベルクリン反応の陰性化,PHA反 応

性低下がみられる。生化学的検査で最近注 目されてい

るAngiotensine converting enzyme活性はサルコイ

ドーシスの患者の70%以 上に高値を示す。われわれの

症例では ALPの 軽度上昇はあるものの,GOT,GPT

は正常,IgG,IgMの 上昇を認め,ツ ベルクリン反応は

陰性であった。 し かしAngiotensine converting en‐

zymeは 正常範囲であった (表 1).診 断の大きな助け

となるKveim反 応は抗原の入手不能 にて行いえな

かった。

肝に肉芽腫を形成する疾患 として,サ ルコイ ドーシ

ス,結 核, 日本住血吸虫, ブルセラ症,ベ リリウム中

毒症,側 頭動脈炎, さらにある種の肝疾患 (特に,原
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表 1 検 査経過

2/7

6M

RBC × 164
WBC

P,t x lo`

GOT u

GPT u
ALP u

Bll 唖 /dP

,oG 唖 /d9

'oM 的 /dP
'oA 的 /dP

ACE 仰 /me
ツ虚  “

発性胆汁性肝硬変)が知られている1い。これらのほとん

どは,全 身性肉芽腫疾患に関連して肝にも肉芽腫を形

成するもので,本例が全身的な症状を伴わないことや,

組織学的に肉芽腫に壊死を伴わないことなどにより上

記疾患群とは鑑別できる。一方,全 身性の症状を伴わ

ず,肝 のみにみられる肉芽腫は,肝 疾患に起因する肉

芽腫のことが多く的的ち これらとの鑑別が必要となる。

しかし,本 例では,胆 管炎,肝 硬変の所見はなく,原

発性肝汁性肝硬変を示す検査所見もみられない.ま た

急性肝炎像もみられない。さらに慢性肝炎に伴う非特

異的な肉芽腫の可能性もあるが,本 例の場合ほとんど

の炎症病巣の中心に多核巨細胞を含む類上皮細胞性の

肉芽腫があり, しかもこのような病変はグリソン輪内

にとどまらず,肝 小葉内にも孤立性に見られること,

また点状壊死もなく,一 般的に肝炎像がないことなど

より,肝 炎に伴 う非特異性の反応性肉芽腫とは考え難

い.

次に,門 脈圧元進症と本病変との関連についてであ

るが,多 くのグリソン輪はこの肉芽腫に占拠されてお

り,肝 小葉を圧迫し,同 時にグリツシ輪内の問脈枝も

類上皮細胞や膠原線維による
“
しめつけ

"を
うけてい

るので, これによる門脈圧元進機序の可能性が高い。

本症の治療に関してであるが,原 因不明の疾患でも

あり,一 応全身性サルコイドーシスに準じてステロイ

ド療法を行った結果,肝 内の肉芽腫は消失し,ま た10

カ月後のツベルクリン反応は陽転化していた。

最後に予後であるが,全 身病変を伴った肝サルコイ

ド肉芽腫は全身病変の推移とともに経過するのが通常

で, 自然消失を認めた症例のほかに,一 部では著明な

線維化をきたし,肝 硬変に移行するともいわれてい

るい。また,軽 快,再 燃をくりかえすうちに,諸 治療が

無効となり,肝 不全に移行,死 亡した報告例もありり,
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そのため長期にわたる経過追求が望まれる。われわれ

の症例は,ス テロイ ド療法にて,一 応肝病変は消失 し

たが,今 後 もひき続 き経過観察を行いたいと考 えてい

る。

おわ りに

術中の肝組織診断で肝サル コイ ドーシスと診断され

た食道静脈瘤を伴 った門脈圧元進症の 1例 を経験 した

が,全 身的な病変を認めず肝のみに病変を認め, しか

も食道静脈瘤を伴い更にこれに外科的治療を行い,長

期ステロイ ド治療後,再 開腹 し,肝 組織所見,門 脈圧

などを追求 しえた症例は極めてまれ と考え報告 した。

なおこの要旨は昭和59年2月 ,第 23回日本消化器外科学

会総会にて発表した.
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