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肝内門脈枝の分岐異常を塁した肝内胆管癌の 1症例
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本

近年の腹部超音波検査,computed tomography,経皮経肝門脈造影など診断技術,機 器の発達によ

り肝内の脈管構築の把握がより容易になってきている。今回われわれは画像診断で異常な肝内門脈走

行を示した l Trlを経験した.症例は肝腫場にて精査中門脈右前枝の裏状の拡張,門脈左枝踏部の欠損,

肝円索の位置異常を認めた。このような肝内門脈の異常走行例はごくわずかで (01%)そ の原因は胎

児期の発生異常と考えられた。画像診断による肝内の脈管構築の把握は肝切除術特に脈管処理に際し

て重要である。
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I. は じめに

手術手技の向上,手 術機器の進歩などにより,肝 切

除術は近年盛んになりつつある。この手術を安全にか

つ系統的に行 うには肝内の脈管解剖,特 に肝内門脈走

行を理解しておくことが必須である。従来肝内門脈走

行については鋳型標本などの解音U学的な手法により報

告がなされてきたが,腹部超音波検査'(ultrasOnogra‐

phy以 下 US),computed tomography分 (以下 CT),

経皮経肝門脈造影3)(percutaneal transhepatic porto‐

graphy以 下 PTP)な どの診断技術,機器の発達により

画像診断によって詳細な肝内門脈の走行を知ることが

できるようになってきた。今回われわれは画像診断で,

異常な肝内門脈走行を示 した 1例 を経験 したので報告

する。

II.症   例

42歳,女 性,昭 和50年,胆 石症のため他院で胆嚢摘

出術を受けたが,肝 の外見上の異常は記録されていな

い.昭 和62年 9月 ,心 寓部痛が出現し近医を受診した

時,腹 部超音波検査にて肝腫瘍を指摘され,手 術 目的

で当院に紹介された。初診時,血 液生化学校査では,

血清アルカ リフォスファターゼ値3521U/′ (正常ftL,

54～230),γ‐GTP 601U/′ (34以下)の軽度高値を認め,

carcinOembryonic antigen  177ng/ml(4 9以 下),

c a r b o h y d r a t e  a n t i g e n  1 9 ‐9 8 , 3 7 4 U / m l ( 3 7 以下)は 著

<1989年 11月8日受理>別 刷請求先 :木村 充 志

〒104 中央区築地 5-1-1 国 立がんセンター放

射線診断部

明な高値を示した。US,腹 部 CT,血 管造影により左

外側区域の肝内胆管癌または転移性肝癌 と診断し,ま

た肝内門脈の走行異常が指摘された。すなわち,造 影

CT像 では (Fig。1)門脈左枝および磨部が不明で門脈

右前枝が裏胞状の拡張を示していた (Fig.lB,a).

また中肝静脈 (Fig.1-B,b)は この背側 (右前区域内)

を走行しており, これが中肝静脈本幹ではなく他の中

肝静脈 (Fig.1-B,c)が 本幹であることがわかる。経

上腸間膜動脈性門脈造影像では(Fig.2),門 脈本幹よ

り右後枝を早期に分岐した後,頭 側に走行し右前枝 と

左外側区域枝に分岐していた。通常みられる門脈走行

と比較すると,左 枝踏部が認められず,右 前枝の嚢胞

状拡張がみられ,そ の部より前枝の末梢枝 と数本の小

門脈枝が同時に分岐 していた。
一方肝動脈造g//では,

ほぼ正常の走行を示していた。USで は (F七.3),門

脈右前枝の嚢胞状拡張部より輝度の高い索状影が尾側

内側に向かって走行してお り,肝 円索 と考えられた。

以上の所見をまとめると,Fig.4に 示すような門脈

走行の異常を指摘することができる。すなわち,① 門

脈本幹より右後枝が独立して分岐 した後,右 前枝 と左

校の共通幹が頭側方向へ向かっており,② 門脈左枝踏

部の形成が認められず,③ 門脈右前校の嚢胞状拡張が

みられ,④
一般には左枝階部の cul de sacより起始す

る肝円索が右前枝より起始していた。

以上の検査の後,肝 腫瘍切除 目的で開腹術が施行さ

れた。しかし前回の手術による高度な癒着のため肝円

索や胆裏床の位置は明らかでなく, さらに主腫瘍の他
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Fig. 1 Anomaly of intrahepatic portal system
demonstrated by rapid sequence dynamic CT
with table incrementation, from cranial to caudal
side (A-D)

1-A. The right (a), middle (b, c) and left hepatic
veins (d) draining into the inferior vena cava.
The left hepatic vein is compressed by tumor (t).
1-B. Cul-de-sac like dilatation of the right ante_
rior portal vein (e), which continuing to the
distal portion (f). One of the middle hepatic veins
(b) is located posterior to the enlarged right
anterior portal vein (e).
1-D. The right posterior portal vein (g) isseen in
caudal slice.

に肝両葉にわたる多数の肝内転移巣を認め,腫 瘍の生

検 と陣摘のみで終了した。術中超音波検査にて上記の

門脈の走行異常が再確認された.病 理組織診断では,

中分化型腺癌であった。

IEI.考  察

本邦では本症例にみられるような肝内門脈の異常走

行例の報告はごくわずかで,松 本。の 5例 (約4,500例

の超音波検査により,そ の頻度は0.1%)尾 関らゆの 3

例が報告されている。また当院では過去 5年 間で各種
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Fig. 2 Postarterial portography. Followinggiving
off the right posterior branch, the portal trunk
runs cranially and devides into the left and the
right anterior branches. The lateral descending
branch (Pg) alone is demonstrated. However, the
lateral ascending and medial portal branches and
the umbilical portion are not disclosed. The right
anterior portal vein consists of cul.de-sac like
dilated portion (e) which continues to normal
sized distal portion (f). Several small portal
branches (A) arise from dilated portion (e).

Fig. 3 Sagittal ultrasonography demonstrating
right hepatic round ligament (curved arrow) as
seen as an intrahepatic echogenic cord running
caudomedially. It continues to the dilated porion
of the right anterior portal vein (e), located
ventrally to the middle hepatic vein (b).
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Fig. 4 Schema showing the relationship between

the portal and hepatic venous systems. Anomaly

of this case is summerised as followings; 1. after

giving off the right posterior branch (g), the

portal trunk runs cranially and devides into the

right anterior and left portal vein. 2. agenesis of

the umbilical portion of the left portal vein. 3.

cul-de-sac dilatation of the right anterior portal

vein (e) followed by the distal portion (D. 4. the

right hepatic round ligament (thick line) arising

from the dilated portion of the right anterior
portal vein (e).

肝疾患について延べ約1,000例に門脈造影が施行 され

たが,こ の よ うな異常例 は経験 していない (頻度

0.1%)。Couinaudいは,剖検肝における門脈走行の検討

で,103例 中 3例 (2.9%)に 左枝より分岐する右前枝

の存在を報告している。このような異常例の頻度はわ

ずかであるが,術前に十分な診断がなされていないと,

肝切除に際して術中 USを 行わないかぎり門脈枝の正

確な同定ができず,無用な混乱が生じる可能性があり,

術前診断の重要性が示唆された。

成因としては先天性の異常が最も考えやす く,胎 児

期の発生異常による奇形 と考えられる。発生学的には,

踏静脈卵黄静脈は胎生初期には左右対称に発達 し肝ジ

ヌソイ ドを形成する。胎生第 6週 ごろになると卵黄静

脈はその吻合網が消失 し 1本 の問脈 となるの (Fig。

5).左 右の階静脈は胎生第 8週 頃に右側が閉じ,左 臓

静脈のみとな り, これが生後閉じて肝円索 となる。本

症例の場合は右踏静脈の代わ りに左踏静脈が胎生期に

閉じたため,右 磨静脈が残 りこれが右肝円索を形成し

たものと思われる。後天性のもの として新生児の磨

炎ゆや成人での特発性門脈圧克進症り,肝 硬変
1いなどに

伴 う門脈血栓症や cavernous transformationなどが
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Fig. 5 Schema shows developmental anatomy of

the umbilical and portal vein of this case in the 8

th week of embryo. The right umbilical vein

closes usually in the 8th week of embryo. But, in

this case, the left umbilical vein is presumed to

close and the right one remains open, which

results in transforming to right hepatic round

ligament after birth. (alteration of Langman. J,

Medical Embryology'))
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知 られているが,そ の変化は大部分が肝外門脈にみら

れ,ま た肝円索の位置異常 も伴わないことより本症は

先天性の発生異常 と考 えられた。
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Congenital Anomaly of the Intrahepatic Portal System Complicated by Intrahepatic
Cholangiocellular Carcinoma -A Case Report-
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Recent progress in diagnostic imaging such as ultrasonography, computed tomography and percutaneus
transhepatic portography, allows better comprehension of the anatomy of the intrahepatic portal and venous
systems. We report here a patient with an abnormal intrahepatic portal system; cul-de-sac-like dilatation of the
right anterior portal vein coming off from the left portal vein, agenesis of the umbilical portion of the left portal vein
and the development of a right hepatic round ligament. This entity most likely originates in abnormal development
of the fetus. It is indispensable for hepatectomy to understand the intrahepatic portal system as seen in diagnostic
modalities.
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