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索引用語 :先天性門脈大循環短絡症

はじめ`こ

肝硬変症の存在下に反復する肝性脳症の発現をみた

場合,食 道静脈瘤をはじめとする門脈大循環短絡症の

存在が想定され,い わゆる肝脳疾患特殊型 (猪瀬型)1)

と呼ばれている。今回われわれは肝疾患をともなわな

いにもかかわらず肝脳疾患特殊型 と同様の症状を呈す

る先天性門脈大循環短絡症 (porto‐systemic shunt)の

1例 を経験したので報告する。

1 . 症 例

症例 159歳,女 性.

主訴 !異常行動発作.

既往歴 :53歳,子 宮筋腫摘出術.57歳 ,胃 潰瘍 (内

科的治療).

家族歴 !特記すべきことなし.

現病歴 :昭和59年突然ボーとなり,手 で食事をつか

んで食べた り,人 のおかずを黙って取る,全 く関係の

ないことを言 うなどの異常行動が出現し当院内科に入

院.約 1カ 月間精査を行 うも原因不明のまま自然軽快

退院した。以後経過良好であったが昭和60年12月前回

と同様の症状出現し,再 入院となった。

入院時現症 :150cm,62kg眼 険結膜に貧血なく,眼

球強膜にも黄痘はみられなかった。表在 リンパ節触知

<1987年 9月 9日受理>別 刷請求先 :池松 禎 人

〒870 大分市高砂町2-37 大 分県立病院外科

せず,手 掌紅斑, くも状血管腫を認めなかった。心,

呼吸音正常.腹 壁静脈の怒脹なし,肝 陣触知せず,腹

水も認めず.神 経学的にも羽ばたき振戦を認めず,腱

反射は正常で病的反射を認めなかった。

入院時検査成績 :生化学で Al‐Pと アンモニア値の

軽度上昇を除いて肝障害を強 く示唆する異常所見は認

められなかった(表 1).血 中アンモニア値は入院後も

経時的に測定したが,正 常から軽度上昇までさまざま

な値をとり臨床症状との関連性は認められなかった。

脳波では典型的な二相波は認められなかったが,基 礎

波の徐波化が存在した(図 1).血 中ア ミノ酸分析では

表 1 入 院時検査成績

AI P 277(80～235)U/】

NH3  86(1～ 75)rg/dl

T―P 67g/dl

Alb  60 1%

αl g1  52%

Q―gl  10 4%

β―g1   97%

/―gl   14 6%

HBS(一 )

aFP 24ng/ml

〔ICC負 荷試験〕

R15  305%

Klcg   0 089

Rmax 1887

〔検 血 〕RBC 449万 /111113

Hgb 14 8g/dl

Hct 42 4%

PLT 199万 /Hlm3

〔検 尿 〕質白 (上)

糖  (― )

〔検 便 〕潜血 (一)

虫卵 (―)

〔生化学〕TTT 30MU

ZTT  69KU

T―Bl1 07mg/dl

T Cho1 21lmg/di

C.OT  24U/1

CPT  14U/1

LDH  349U/1
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図 1  入 院 時 脳 波 ,基 礎 波 の 徐 波 化 を み と め る
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トリプ トファンの軽度低下,グ ルタミン, フェニール

アラエンの軽度上昇を認めたが尿素サイクル欠損症や

アミノ酸代謝異常症は否定された(表 2)。上部消化管

造影においても静脈瘤は存在 しなかった。腹腔鏡検査

では肝と腹膜の癒着なく赤紫色調で表面平滑,均 等な

顆粒状を呈しほぼ正常であった(図2a)。同時に行った

肝生検による病理組織検査においては小葉構造の乱れ

やグ リツン鞘の線維化はみられなかった(図2b).図 3

a,bは それぞれ腹腔動脈造影,上 腸間膜動脈造影の静
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表2 ア ミノ酸分析 (ガn01/dl)

2 4 ↓

3 2

13 5

8 7

1 2 3

13 8

1 1 2

14 3

9 7 3 ↑

3 2

Pr0    12 0

Gly      23 6

Ala      34 4

CyS     32

Val      16 9

M e t    2 9

1 1 e     4 0

Leu      7 6

T 耳    7 4

Phe       7 3↑

脈相 (サブトラクション)で ある。上腸間膜静脈から

門脈本幹への移行部より拡張蛇行 した異常血管が認め

られた(矢印)。これは解音J上左胃静脈に一致し,大 循

環 との間にシャン トを形成 しているものと考 えられ

た。以上のシェーマを示す(図3c).シ ャン ト内への血

流供結はおもに上腸間膜静脈からであった。シャン ト

の流出先を明らかにすべ く選択的左腎静脈造影を行っ

た(図4a).カテーテル先端は左腎静脈 より異常血管下

行脚内まで入っている。この時点での造影で左腎静脈

から下大静脈が造影された。門脈系の造影はみられな

かった。 こ の際に測定したシャン ト内圧および下大静

脈内圧は8cmH20で あつた。図 4bに シェーマを示す。

以上により本症例は gastro‐renal shuntによるpor‐

tal systemic encephalopathyと診断した。昭和61年5

月 8日 シャン ト閉鎖術を施行した。術中測定した門脈

圧は10cmH20と 正常であ り図 5① および②の 2個 所

図 2 a.腹 控鏡,b.肝 生検病理像。いずれも肝硬変の所見を認めなかった.



1988年 1月

図3 a.腹 陛動脈造影静脈相

b.上 腸間膜動脈造影静脈相

でシャン ト結熱後 も門脈圧は12cmH20と 軽度上昇に

とどまった。なおシャン トは胃および膵の背側を走行

1 1 7 ( 1 1 7 )

Ce aと bの 合成シェーマ

していたため輸出を行わなかった.術 後 1カ 月目に撮

影した上腸間膜動脈造影静脈相を示す(図6).異 常血

管は完全に消失 していた,

2 . 考 察

慢性反復性肝脳疾患のひとつに猪瀬により報告され

た肝脳疾患特殊型 (猪瀬型)が ある。 このいわゆる猪

瀬型肝脳疾患は Sheriock分のい うpOrtal systemic en‐

cephalopathyに該当するものと考えられる。これは門

脈系 と大循環系に短絡があって腸管で産生されたアン

モニアをはじめとする中毒性物質が肝を通 らずに直接

大循環系に流入するために生じ,臨 床的には反復する

意識障害,異 常行動を特徴 とするとされる.こ の症候

群は1950年猪瀬が報告 して以来数多 くの報告例がみら

れるが, これは肝臓 と脳の両者に機能的相関をもち,

その両者が同時に障害 されるもの とされている。志

図 4 a.選 択的左腎静脈造影,b.シ ェーマ

選択的左腎静BR造影

‖1鴨lb
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図 6 上 腸間膜動脈造影静脈相 (術後)図 5 シ ャント結繁部位および術中門脈圧測定

方3)はBT脳疾患特殊型をchrOnic recurrent hepatic

comaと して,shunt fomと nutritional fomに分類

した。さらにshuntfomで は肝臓の変化は肝線維症か

ら肝硬変症まできわめて多彩であると述べている。し

かしわれわれの症例は症状,検 査成績より猪瀬型肝脳

疾患特殊型を疑わせたにもかかわらず,肝 臓組織所見

は正常であった。また術中測定 した門脈圧 も正常で

あった.し たがって本症例 にみ られた gastro‐renal

shuntは先天性であると考えられた。肝病変をともな

わない症例に門脈大循環奇形ができることについて

Reichardt。は,下 大静脈へ と分化す るsubcardinal

veinと門脈へ分化するomphalomesenteric veinの間

に,胎 生初期吻合があることを述べている。しかし幼

小児より存在するシャン トによる症状が中年以降に発

症する原因は不明である。これについて KerlanSlはア

ンモニアをはじめとする中毒性物質に対する脳の耐性

が加齢にともない低下す るのではないかと述べてい

る。検索した範囲内で肝病変をともなわない先天性肝

外門脈大循環短絡症の報告例は本症711をあわせて 4例

であった(表3)。いずれの症例も中年以降の女性に反

復する意識障害または運動障害を主訴として発症して

いた。乗本らいの症例をのぞいて門脈圧元進症はみら

れていない.ま た大久保らのの症4211ではシャントは牌

静脈および胃冠状静脈から左腎静脈に流入していた。

いずれの症例も外科的にシャントの結繁または切除を

おこない良好な結果を得ている。

3 . まと め

反復性肝性脳症を主訴 とし肝臓 に病変を認めなかっ

た congenital gastrO‐renal shuntの1例 を報告 した。
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表 3 報 告例

報告著 年度 症例 初発症状 肝病変 門元症 Shumt位 置

乗 本 ら

大久保ら

Kerlan et al

本  例

5 5 ♀

65 ♀

67 ♀

59 ♀

意識消失発作

意識消失発作

運動障害発作

意識障害発作

( 一 )

( 一 )

( 一 )

( 一 )

( 十 )

( 一 )

( ― )

( 一 )

Spleno-Caval

Splenorenal-gastrorenal

SMV-Caval

Gastro-Renal




