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は　じ　め　に

　Budd-Chiari症候群（以下 BCS）は肝静脈３主幹，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

進症を呈する比較的稀な疾患である。重症度に応じて食

道・胃静脈瘤，腹水，脾腫，肝機能障害などの症候を示

す。 今回，我々は若年発症の BCSの１例を経験したの

で，報告する。

症　　　　　例

　患　者：11歳　男児

　主　訴：腹壁静脈怒張

　既往歴：気管支喘息

　家族歴：特記すべきことなし

　現病歴：数年前より腹壁静脈の怒張を認めており，近

医にて経過観察となっていた。平成20年５月腹壁静脈怒

張の精査目的に前医で腹部 CT施行。肝の辺縁不整，脾

腫，食道静脈瘤を認め，肝硬変疑いとして，当院紹介と

なった。

　入院時現症：身長161.8cm，体重86.4kg，BMI 33。意

識清明。 血圧120/81mmHg，脈拍86/分（整），体温36.9

度。眼瞼結膜に貧血なし。眼球結膜に黄染なし。胸部所

見に異常なし。 腹部膨満，軟，腸音正常，圧痛なし。腹

壁静脈は上行性に怒張あり（図１）。肝を右鎖骨中線上

で３横指触知。下腿浮腫なし。
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図１　腹壁静脈は上行性に怒張を認めた。
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　入院時検査所見（表１）：血小板が12.5万と軽度の減

少を認めた。PTも13.9秒と延長していた。カルジオリ

ピン抗体，ループスアンチコアグラントに異常は認めな

かった。第５因子，第７因子，プロテイン C活性・抗原

量が正常値より低値であった。

　腹部造影 CT（図２）：肝は尾状葉の腫大および辺縁鈍

化・表面の凹凸不整あり，脾腫もみられ，肝硬変を疑う

所見であった。肝静脈が描出されず，肝部下大静脈が不

明瞭であった。腹部 CTから BCSが疑われた。

　上部消化管内視鏡（図３）：食道は上部食道まで白色

静脈瘤を認めた。Red color signは陰性であった。胃は

噴門周囲に静脈瘤を認め，びらんも伴っていた。胃底部

にも静脈瘤を認めた。

　静脈造影（図４）：通常の肝静脈は描出されず，肝右

葉内の拡張した２本の副肝静脈が逆行して描出された。

また，肝部下大静脈は閉塞していた。下大静脈と右房の

同時造影を施行すると，下大静脈は肝部で15mmの途絶

を認めた。圧測定では右房で９～10mmHg，下大静脈は

22～23mmHgで圧較差を認めた。 静脈造影から BCSと

確定診断した。

 

図２－Ａ
腹壁静脈の怒張、奇静脈の拡張、食道静脈瘤を認め
た。肝静脈が描出されず、肝部下大静脈が不明瞭で
あった。

図２－Ｃ
肝尾状葉の腫大、脾腫を認めた。

表１

sec13.9PT/μl4400WBCmg/dl1.2T.Bil

1.24INRg/dl12.0Hbg/dl7.7T.P

sec36.2APTT％38.1Htg/dl3.8Alb

mg/dl289Fib×10
４
/μl12.5PltIU/l860ALP

 μg/ml5>FDPmEq/l140NaIU/l55Γ-GTP

 μ/ml1.0>D-DmEq/l4.1KIU/l34GOT

％93ATⅢmEq/l106ClIU/l28GPT

ng/ml1.0>TATmg/dl11BUNIU/l181LDH

ng/ml3.3AFPmg/dl0.5CrIU/l269Ch-E

mAU/ml24PIVKA-Ⅱ μ/dl47NH3IU/l120AMY

（－）HCV-RNAmg/dl2016IgGU15.8ZTT

3.7>　HBV-DNAmg/dl413IgAU6.4TTT

mg/dl99IgMmg/dl0.15CRP

抗核抗体 （＋）40倍
抗カルジオリピン IgM 5>U/ml

抗カルジオリピン IgG 8>U/ml

抗カルジオリピン・β2GPI抗体 1.2以下
ループスアンチコアグラント（dRVVT） 0.84

ループスアンチコアグラント（PL中和） 0

中和前　　44.9

中和後　　48.6

第Ⅴ因子 62％（70-135）
第Ⅶ因子 46％（75-140）
プロテイン C活性 57％（64-146）
プロテイン C抗原量 48％（70-150）
プロテイン S活性 86％（60-150）
プロテイン S抗原量 78％（65-135）

図２－Ｂ
肝の辺縁鈍化、表面凹凸不整、胃静脈瘤を認めた。
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考　　　　　察

　BCSは肝静脈の主幹あるいは肝部下大静脈の閉塞や

狭窄により門脈圧亢進症に至る症候群とされている。わ

が国の報告では有病率は人口100万人当たり2.4人，年間

推定発病者数は18人ときわめて少ない。平均発症年齢は

43歳である１），２）。

　本邦での原因は約90％が特発性であり，肝部下大静脈

の膜様閉塞によるものが多いとされている。これに対し

て，欧米では大部分が肝静脈閉塞型で，血液疾患，妊娠

出産，経口避妊薬の服用，膠原病，血液凝固異常など血

栓症を引き起こす基礎疾患を有する症例が多い。本邦で

も抗カルジオリピン抗体高値例があり，血栓症との関連

性が考えられている３），４），５）。

　症状は，門脈圧亢進症としての食道胃静脈瘤や脾機能

亢進症，異所性静脈瘤，門脈圧亢進症性胃症などのほか

に，下大静脈閉塞による腹水，下腿浮腫，下肢静脈瘤，

胸腹壁の上行性皮下静脈怒張などが挙げられる。

　この中で本症例でも認められている食道胃静脈瘤が生

命予後を大きく左右する。

　本症例の問題点としては，①原因（基礎疾患の有無），

②治療法の選択，③静脈瘤の存在などが挙げられる。

　まず本症例の病態を解析する上で基礎疾患の存在の有

無や他疾患が重複しているかどうかが問題となる。

　本症例では画像上，肝の表面凹凸不整，肝尾状葉の腫

大，脾腫を認める。肝硬変を示唆する所見に対して，肝

生検を行い，組織学的にうっ血や線維化の程度を確認す

ることは有用である。しかし病理組織だけで，肝組織の

変化が BCSのうっ血による二次的な変化か，先天性の

肝疾患によるものかを鑑別することは難しい。また血液

検査で血小板数及び凝固因子の低下を認めるが，１）BCS

のうっ血に由来する二次的なもの，２）BCS以外の先天

性肝疾患に伴う二次的なもの，３）凝固系の異常が基礎

疾患として存在することなどが考えられる。３）に関し

て抗カルジオリピン抗体は正常値であり，HLAで膠原

病を疑う所見もないため否定的である。また，欧米では

BCSで factor Ⅴの point mutation（Leiden mutation）

が報告されているが，本症例では認めていない。現段階

では画像及び血液検査の変化は，特発性 BCSに伴う二

次的変化と考えているが，若年発症であり，凝固因子の

遺伝子検索も含め現在も検索中である。

　次の問題点として，治療法の選択がある。BCSの治療

は内科的療法，経皮的肝静脈形成術（以下 PTA），

Expandable metallic stentなどの観血的治療法と IVC-

右心房バイパス，門脈―右心房バイパス，直達手術など

外科的治療法に大別される６），７），８），９）。また，しばしば肝

移植も選択される。BCS自体の症例数が少なく，その中

でも小児例は少数のため，治療法の選択基準はないとい

うのが実情である。

　PTAは侵襲が小さく安全で有効な治療法とされてい

る。特に膜様病変にとっては根治する可能性がある治療

法である。Fisher10）らは21例の閉塞あるいは狭窄範囲が

短い肝静脈病変に対して経静脈的あるいは経肝静脈的

PTAを施行し，５年生存率が80％であったと報告してい

る。PTAの長期観察例では再狭窄が高率に発症するが，

複数回の PTAで対処可能であり，低侵襲性や安全性の

面からも PTAが第一選択としている。また，下大静脈

閉塞に対してもバルーン拡張術やステント留置の有用性

が報告されている11）。

　BCSの外科的手術にはバイパス術と直達手術が選択

される。バイパス術は直達根治術に比べて侵襲が少な

く，下大静脈の減圧のためには選択される方法である

が，人工血管の血栓形成や根治性に乏しいことから，今

日では直達手術を第一選択としている施設が多い12）。

Kojaらは46例の BCSに対し後側法アプローチによる閉

塞部肝部下大静脈の自己心拍によるパッチ形成術を施行

し，術後10年，20年の累積生存率はそれぞれ85％，70％

と良好であることを報告している13）。

　肝移植は不可逆的な肝障害を来たした症例にしばしば

選択される。ヨーロッパの51施設からの248例の BCSに

図３
食道静脈瘤、胃静脈瘤を認めた。

図４
肝右葉内の拡張した２本の副肝静脈が逆行して描出
された。肝部下大静脈は閉塞していた。
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対する肝移植の報告では１年，５年，10年生存率は76％，

71％，68％であり，死亡例の77％は術後３ヶ月以内であ

り，晩期生存率は非常に良好であることが報告されてい

る14）。本邦においては Ogawaらが BCSに対する肝移植

症術９例施行し，そのうち肝静脈再狭窄を来たした例は

３例としている15），16）。

　本症例では外科手術や肝移植などの長時間にわたる侵

襲は静脈瘤破裂の危険性などから施行することは難しい

と考えられ，PTAを治療法として検討している。しか

し，本邦ではまだ安全性や有効性は確立されておらず，

また小児では経過が長期となるので，再狭窄を来たす可

能性も高いと考えられる。治療法に関しては十分に検討

が必要である。

　最後の問題点として，静脈瘤の存在が挙げられる。本

症例では上部食道から胃まで静脈瘤を認めており，静脈

瘤破裂の危険性は常にある。下大静脈の閉塞が解除され

なければ，今後破裂の危険性はさらに高くなる。しかし

治療時の侵襲や，周術期抗凝固療法により静脈瘤破裂の

危険性は高くなる。静脈瘤に対しては一般的に内視鏡的

硬化療法や結紮術などが施行されるが，本症例では静脈

瘤の程度や範囲などから止血が非常に困難となることが

予想され，施行することは難しい。BCSに対する治療は

行わなければならないが，静脈瘤の存在は治療のリスク

を非常に高いものにしている。

ま　　と　　め

　BCSの１例を経験した。若年発症の BCSの報告は稀

であり，現在，基礎疾患の有無の検索と平行して，治療

方針を検討中である。
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