
はじめに

Budd-Chiari 症候群は肝静脈起始部付近あるい

は肝部下大静脈の閉塞ないし狭窄によって門脈圧

亢進（以下，門亢症と略記）をきたす疾患である．

また肝硬変を生じた後に高率に肝細胞癌（hepato-

cellular carcinoma；以下，HCCと略記）を合併す

ることが知られている1）～3）．一方，脾動脈瘤

（splenic artery aneurysm；以下，SAAと略記）の

原因として，報告例は少ないが脾腫を伴う門亢症

が挙げられている4）．今回われわれはBudd-

Chiari 症候群の長期経過中にHCCと SAAが出

現した症例を経験した．Budd-Chiari 症候群がそ

れぞれHCCと SAAの発生病因と考えられる興

味深い症例と考え，文献的考察を加え報告する．

症 例

患者：69 歳，女性

主訴：SAA治療目的

家族歴，既往歴：特記すべきことなし．

現病歴・治療歴：1985 年膜様閉鎖型のBudd-

Chiari 症候群に対し下大静脈隔膜切開（Brocken-

brough 法）．

現病歴：下大静脈隔膜切開施行後，当科外来に

通院していた．この間，食道静脈瘤はF1～2，CW～B，

RC sign（－）で経過した．16 年後の 2001 年 5 月

AFP上昇を契機にHCCと診断され，transcathe-

ter arterial embolization（以下，TAEと略記）が

施行された（epirubicin 40mg＋lipiodol 4.5ml）．さ

らに翌年 2002 年 4 月，1989 年より指摘されてい

た SAAが増大傾向を認め，治療目的に当科入院

となった．

入院時現症：身長 159cm，体重 53kg，眼球結膜

に黄疸なく，眼瞼結膜に貧血を認めなかった．肝

を 3横指触知するも，脾臓を触知しなかった．腹

水はなく，下腿浮腫，下肢静脈怒張を認めた．最

近の数年は月 1回程度の鼻出血を認めていた．

入院時検査所見：白血球数 1,400�mm3，赤血球
数 302 万�mm3，血小板数 5.4 万�mm3 と汎血球減
少を認めたが，肝機能は正常であった．HBs 抗原，

HCV抗体はいずれも陰性で，ICG15 分値は
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Table 1　Laboratory data on admission

Biochemical examinationPeripheral blood count

g/dl6.8TP/μl1,400WBC

g/dl3.8ALB/μl302 × 104RBC

mg/dl0.9T-bilg/dl10.3Hb

IU/l25GOT%31.5Ht

IU/l19GPT/μl5.4 × 104Plt

IU/l411ALP

IU/l164LDHCoagulation test

IU/l38γ GTP%78PT

IU/l194ChE

mg/dl148T-cholTumor marker

mg/dl14BUNng/ml8AFP

mg/dl0.8Creml15PIVKA�

mEq/l140Na

mEq/l4.1K

mEq/l105Cl

%15ICG R15

0.133ICG ｋ value

a

b

a

b

15％，K値 0.133 であった（Table 1）．

下大静脈造影：肝部下大静脈に狭窄を認め，直

径は 5mmであった（Fig. 1）．

腹部CT：脾門部に石灰化を伴う SAAを認め

た．最大径は 1989 年に 2.3cmであったものが，

2002 年 4 月には 3.3cmと増大していた．肝 S8，

S5，S6 にリピオドールの集積を認め，HCCの vi-

ability はないと診断した（Fig. 2a，b）．

腹部血管造影：脾動脈は蛇行し，脾門部に 3.3×

2.5cm大の SAAを認めた．脾への終末動脈は瘤か

ら分岐していた（Fig. 3）．

以上よりBudd-Chiari 症候群に合併した SAA

について，増大傾向にあることから破裂の危険性

を回避するために動脈瘤摘除の適応と考えられ

た．

手術所見：肝はBudd-Chiari 症候群に特徴的な

Fig. 1 Cavography showed 72％ obstruction（5mm in

diameter）of the inferior vena cava（arrows）in the

hepatic portion.

Fig. 2 An abdominal computed tomography demon-

strated the aneurysm with calcification, at the hilus

of the spleen（arrow）.（a：the diameter was 2.3 cm

in 1989. b：the diameter was increased to 3.3cm in

2002）The retention of Lipiodol in the tumors area

was found（arrowheads）.
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‘jigsaw puzzle appearance’を示した（Fig. 4）．腹

水，側副血行路は認めなかった．SAAは脾門部に

硬い石灰化を伴った腫瘤として触知し，その周囲

に局所的に拡張した静脈を認めた．巨脾のために

脾脱転をせず脾動静脈の処理を先行し脾摘を行っ

た．門脈圧は脾摘前 21cmH2O であった．

摘出標本：脾臓は 16×9×4cm，900g，SAA

は 3.3×2.5cmで石灰化を伴っていた（Fig. 5）．

病理組織学的所見：肝は広範な線維化と壊死を

認め，中心帯と門脈域が線維性に結合し，C-P

bridging を呈していた（Fig. 6）．脾動脈瘤は粥状

硬化性変化と石灰化を認めた．

術後経過：術後 11 病日の CTで脾静脈から門

脈にかけて血栓形成を認めたが，ウロキナーゼと

ワーファリンによる血栓溶解療法にて術後 1か月

で消失した．汎血球減少症は改善し，術前みられ

た鼻出血はみられなくなった．またAFP，

PIVKA II は正常範囲内で推移しており，脾摘後 1

年半の現在HCCや門脈血栓の再発は認めていな

い．

Fig. 3 Abdominal angiography showed SAA, meas-

uring 3.3×2.5cm in size, at the hilus of the spleen.

Terminal arteries into the spleen were arising from

the aneurysm.（SA：splenic artery）

Fig . 4 The laparotomy revealed so-called‘ jigsaw

puzzle’appearance , which was characterized by

the reticular pattern of fibrosis in the white and

firm liver.

Fig. 5 Resected specimen of the spleen（16×9×4

cm）with splenic aneurysm（3.3×2.5cm）：The

aneurysm located in the spleen hilus did not contain

any thrombus in the lumen.

Fig. 6 Microscopic findings of the liver biopsy

showed dense fibrosis both in the portal area and in

the central zone forming typical reversed lobula-

tion．（H & E stain×40）
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考 察

Okuda ら2）によって行われた疫学調査による

と，Budd-Chiari 症候群患者は本邦で約 300 例存

在するとされ，比較的まれな疾患である．欧米で

は血液凝固異常に起因した肝静脈血栓性閉塞が多

いのに対し，本邦では肝部下大静脈の膜様閉鎖に

よる特発性Budd-Chiari 症候群が多い1）．HCCと

の 合 併 頻 度 は 5.9～25％と 報 告 さ れ て い

る1）～3）5）～12）．

Budd-Chiari 症候群における門亢症発生の機序

は，一般に肝部下大静脈閉塞による流出路障害と，

門脈うっ血が原因とされる．肝細胞が変性・壊

死・再生を繰り返すことで，肝硬変，さらには

HCCへと進展する8）9）．

一方，肝うっ血により肝硬変へと進む過程で門

亢症も進行し，脾腫をきたす．このいわゆる‘hy-

perkinetic splenic circulation’は脾静脈の流出路

障害と脾動脈血流の増加により，脾動脈とその分

岐動脈に分節的な拡張を引き起こす13）14）．

Budd-Chiari 症候群とHCCとの合併例10）～12），

または門亢症と SAAについての報告13）14）は散見

されるが，両者が経過中に発生し，なおかつ治療

の対象となったことは大変興味深く，またこうし

た報告は検索できなかった．本例はHCC，SAA

や脾腫，下肢静脈瘤などを併発し多彩な病像を示

したが，食道静脈瘤は軽度のまま経過し，治療を

要していない．これは門脈圧上昇が比較的軽度（脾

摘前 21cmH2O）であったことによると思われる．

またそのために不十分な下大静脈隔膜切開法に

よって持続した肝後性門脈圧亢進状態が長期間経

過観察され，結果として肝硬変からHCCおよび

SAAが生じている．特にHCCや SAAの発生に

は門脈圧亢進の慢性持続という時間的要因がより

影響しているものと推測された．したがって

Budd-Chiari 症候群では狭窄・閉塞部解除による

門脈圧の是正が最も重要であり，かつ確実な初期

治療が併発疾患の発生を減少させるものと考えら

れた．

一般に，下大静脈隔膜切開法は 40～50％に再狭

窄をきたし，最近では expanded metallic stent

留置により開存率の改善が得られている15）16）．

Budd-Chiari 症候群の予後を規定する因子は食道

静脈瘤と肝不全とされてきたが，interventional

radiology の発達によりHCCが注目されてい

る1）．また SAAはいったん破裂した場合の救命

は難しいとされている17）18）．さまざまな治療法の

開発によりこのような合併症での死亡は減少して

きているものと思われるが，Budd-Chiari 症候群

の治療はその血行動態の改善が治療の根本であ

り，併発疾患の発生や増悪を未然に防ぐことが肝

要であると思われた．
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We report a case of Budd-Chiari syndrome with membranous obstruction of the interior vena cava compli-
cated by hepatocellular carcinoma and splenic artery aneurysm. A 51-year-old woman diagnosed with Budd-
Chiari syndrome and undergoing percutaneous transluminal angioplasty（Brockenbrough method）in 1985
was found 16 years later in abdominal CT scan to have 2 masses, 2 cm in size, in segment S5 and S7-8 of the
liver. They were diagnosed as hepatocellular carcinoma and treated with transcatheter arterial embolization
in 2001. The next year, a splenic artery aneurysm at the hilus of the spleen had grown up to 3.3 cm in diame-
ter. We resected the aneurysm and conducted splenectomy. Portal pressure was 21 cm H2O. After surgery,
pancytopenia disappeared. Histopathological examination of non cancerous liver tissue showed extensive loss
of the parenchyma replaced by abundant collagen tissue in the hepatic venous radicles and portal tract. Long-
standing portal hypertension and congestive liver damage caused by the outflow block of the hepatic vein,
may thus contribute to the development of both hepatocellular carcinoma and splenic artery aneurysm.
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