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門脈圧亢進症に伴う肺血管病変の画像所見の検討
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はじめに

lmagingFindingsofPulmonarvVascular sP 

DisoI、dersinPortalHypertension 慢性肝障害に伴い肺の異常，症状が認められることは古

くから知られているが，そのなかでも１Jﾂ脈圧冗進症に伴う

肺血管病変として，肝肺症,候群（hepatopulmonarv

syndrome)および門脈肺高血圧症(por[opulmonar）
hypcrteI1sion)が知られている．これらは成因および臨床症

状としてはほぼ同じながら，まったく正反対の病態を呈す

る．肝肺症候群では末梢肺血管の拡張により，肺血流の増

加，右左シャントを来し，高度の低酸素血症となる．一方

|弧】脈肺高１，圧症ではlil7血管の収縮に伴い肺高I､圧を呈す

る．今回，われわれは過去に経験した肝肺症候群および門

脈肺高血圧症の画像所見を検討した．

KenichiNagasawa1),KqjiTakahashi1l2)． 
MakotoFuruse3).TomonoriYamada1)， 

MasayukiMinetal),WakakoYamamotol)副
TsutomuInaokal)，HatsuneHirota1)， 
andHiroakiSato1),TamioAburanol） 

ハ"pose:Ｔｈｅｐｕ１ｐｏｓｅｏｆｔｂｉｓｓｔｕｄｙｗａｓＬｏｄｅmonstraLeand
comparetheimagingfindingsofhepatopulmonarysyndrome 
andporlopulmonaryhypertensi０，． 
Ｍａｔｅ（αﾉｓα"‘Methoqis：Ｗｅｒｅｈ･ospeclivelyreviewcdthe 
imagingfindingsoffivepaLientswilhhcpatopulmonarysyn‐ 
dromeandfourpatientswithportopulmonaryhypertension・
Weevaluatedchestradiographs,chestandabdominalcom-
putedtom０画aphy(CT)scans,，，mTc-macroaggregatedillbu‐
min(MAA)lungpe]fnsionscans,andpulmonaryangiograms． 
/｛“Lｲﾉﾉs:Inpatientswithl1epaLopulmonal-ysyndromc,Ihe 
presenceofperipheralpulmonaryvascul[lrdilatationwas 
de[ectedbyches[radiograph,chestCTscanandpulmonary 
angiogramespeciallythebasilarsegment､o0mTc-MAAlung 
perfUsiol]scallshowedexlrapulmona】･ylracerdistribuLion
(brain,thyToid,andkidney),whichrevealedpulmonaTyR-
Lshunting・Inpatientswithportopulmonaryhyperlension7
chestradiographsandchestCTscansshowedtheclassic 
fhldingsofprimarypulmonaryhypertension・Inpatienlswith
bothdisorders,extrahepaticfCamresofportalhypertension 
includingascitcs,splenonleg【ｌｌｙ,ａｎｄｐｏｒ【osystemiccoIlal‐
eralvesselswereseenonabdominalCT、

ＣＯ"ＣＩＩ(sioJz：Inconclusion、chestradiogI･aphsandCTin
hepatopulmonarysyndromeusuallyshowedperipheralpul-
monarvvasculardilatation,whcrcasthoseinpor[opulmonary 
llypert6nsionshoWedccntralpulmonaryartcrydilatation・The
extrahepaticfbaluresofportalhypertensionmighlbcllclp‐ 
｢uIfbrthediagnosisofbothdisorders． 

対象と方法

対象は臨床的および画像的に診断のついた肝肺症候群５

例(男性２例，女性３例)，門脈肺高血圧症４例(男性２例，

女性２例)である．

肝肺症候群は年齢は12～70歳(平均42.2歳)，原疾患はC型

肝硬変が３例，Wilson病１例，血球貧食症候群が１例であ

る．動脈血酸素分圧(PaO2)は4().5～503ｍｍＨｇ(平均

47.2ｍｍＨｇ)．いずれの症例も･低酸素血症(動脈血酸素分圧

70mmHg以下)，慢性肝障害の存在，造影心エコーあるいは

，，mTc-macroaggregatcdalbumin(MAA)肺血流シンチグラム

での肺内血管拡張に伴う動静脈シヤントの存在から肝肺症

候群と診断された．

門脈肺高血圧は年齢が13～30歳(平均17.3歳)，原疾患は

胆道閉鎖症術後が３例，特発性門脈圧冗進症がｌ例であ

る．肺動脈圧は40～71mmHg(平均57.7mmHg)である．こ
ちらも心カテーテル検査での圧測定にて肺高血圧の存在

(25ｍｍＨｇ以上)，慢性肝障害の存在，ほかに肺高血圧を来

す疾患がないこととあわせて門脈lli高1,圧と診附fされた．

これらの症例に対しretrospecliveに胸部単純写真，胸腹部

cT，肺lm流シンチグラム，肺動脈造影の所見を検討した

(門脈Ⅱi燗血圧では肺動脈造影施行例なし)．所見は２名の

放射･線科医により検討，合議にて決定した．胸部単純写真
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TableｌＡ－ＥＳｕｍｍａｒｙｏｆｔｈｅｉｍａｇｉｎｇｆｉｎｄｉｎｇofhepatopulmonarysyndromeandportopulmonaryhypertension 

A・Findingsofchestradiograpll

Portopulmonaryhypertension Hepatopulmona｢ｙsyndrome 

5/５(100％） 0/４(0％） Reticulonodularopacity 

0/４(０％） 2/５(40％） Ca｢diomegaly 

1/5(20％） 4/4(100％） centralpulmonarVarteryenlargemeni 

BFindingsofchestcomputedtomography 

Hepatopulmonan/syndrome Portopulmonaryhypertensiorl 

1/4(25％） 4/4(100％） Centralvasculardilatation 

4/4(100％） 0/4(０％） Peripheralvasculardilatation 

3/4(75％） 4/４(100％） Findingsofportalhyper1ensioｎ 

０．Findingsofabdommalcomputedtomography 

Portopulmona｢yhypertensior Hepatopulmonarysynd｢oｍｅ 

3/4(75％） 4/4(100％） FindingsofpoItalhype｢tensior 

､、Findingsoflungperfusionscan

Hepatopulmonarysyndrome PortopulmonaWhypertensioln 

5/5(100％） O/2(0％） ExiratracerdistribuiioI-l 

O/５(0％） 0/2(０％） SegmentalperfusiondefecI 

O/５(０％） 1/2(50％） lnhomogenousdistributior 

EFindinqsofpulmonaryanqiogram 

Hepatopu1monarysyndrome Portopulmonaryhypertension 

2/2(100％） Peripheralvasculardilatation 

0/２(０％） Arteriovenousmalformaion 

1/２(50％） Earlyvenousfillinc ■■ 

|ま立位，後前方向で撮影された正面像にて網状結節影，心

拡大(心胸郭比0.5以上)，中枢側肺動脈の拡張の有無を検討

した．網状結節影は肺末梢，胸膜面の間質陰影を，に|:'枢側

Ilii動脈の拡張は右下肺動脈の径が15ｍｍ以上であることを基

準とした．胸部CTでは中枢側肺動脈の拡張，末梢肺血管の

拡張，撮影範囲内腹部の門脈圧冗進症所見(門脈一体循環短

絡路，胸厘腹水)の有無を検討した．胸部CTは全例helical

CTによる再構成像(すべて10mm厚剛#成，ヘリカルピッチ

欠損，不均一分布の有無を検討した．肺外分布に関しては

脳，腎の描出を基準とした，肺動脈造影では血管の拡張，

肺動静脈奇形，早期静脈描出の有無を検討した．

結果

結果をTablelA-Eに示す、

肝肺症候群では胸部単純写真５例すべて(100％)で網状結

節影を認めた．心拡大は５例中２例(40％)，中枢側肺動脈

拡張は１例のみ(2096)で認められた．胸部CTでは施行され

た４例すべて(100％)で末梢肺血管の拡張を認めた．中枢側

の肺血管拡張は１例のみ(25％)であった．胸部CTで撮影さ

れた範囲での腹部にて門脈圧元進所見が確認できたのは４

例1↑'３例(75％)であった．腹部CTでも４例１１．３例(75％）

に門脈圧冗進症所見が確認できた．肺血流シンチでは５例

全例(10096)で脳，腎などの肺外分布を認め，右左シャン

トの存在が疑われた．区域性の欠損，不均一分布は認めな

かった(o％)．肺動脈造影では施行された２例(100％)で著

明な末梢血管の拡張を認めた．肺動静脈奇形は認めず，静

脈の早期描出は２例中Ｉ例(50％)であった．

１０～1.4,管電圧120～137kV，管電流150～180ｍＡ・ウイ

ンドウ幅1600～1800,ウインドウ中心-500～-700)にて

検討，左右肺動脈本幹と上，下肺動脈を中枢側肺動脈と
し，血管径が併走する気管径よ})1.5倍以上を拡張とした．
末梢血管は胸膜面より２ｃｍ以内とし，血管が胸膜面にまで
達しているものを拡張とした．腹部CTは全例helicalCTに

lfi鰯臓,1W､蟇鱗0ｺ;iM(鰯o癒
1行された8例中,４例を造影CT平衡相,柵を単純CTで評

鵬護鰯騨灘Mｌｉ
』1週k'6年７月25日 ２１ 

Hepatopulmona｢ysyndromePortopulmonaryhypertension 

Reticulonodularopacity５/5(100％）０/4(0％） 

Ca｢diomegaly２/5(40％） ０/4(０％） 

centralpulmonaryarteryenlargementl/5(20％） ４/4(100％） 

Hepatopulmonan/syndromePortopulmonaryhypertension 

Centralvasculardilatation l/4(25％） ４/4(100％） 

Peripheralvasculardilatation４/4(100％）０/4(０％） 

Findingsofportalhyper1ensioｎ３/4(75％）４/4(100％） 

Hepatopulmonarysynd｢omePortopulmona｢yhypertension 

Findingsofpo｢talhype｢tension３/4(75％）４/4(100％） 

卜Iepatopulmona『ysyndromePortopulmona｢yhypertension

Extratracerdistribution ５/5(100％） ０/2(0％） 

Segmentalperfusiondefect O/5(0％） ０/2(０％） 

lnhomogenousdistribution O/5(０％） １/2(50％） 

Hepatopu1monarysyndromePortopulmonaryhypertension 

Peripheralvasculardilatation２/2(100％）‘ 

Arte｢iovenousmalfo｢mationO/2(０％） 

EarIyvenousfillingl/2(50％） 
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Fig.１Hepatopu1omnarysynd｢omeina53 
year-oldwomanwithC-virus-relatedhepatic 
cirrhosis 

A：Posteroante｢iorchestradiographshows 
basilarreiiculonodula「ｏｐａｃｉｔｙａｎｄｎｏｒｍａｌ
ｌｕｎｇｖｏｌｕｍａ 
Ｂ：Ｏｎ９９ｍＴｃ－ｍａｃｒｏａｇｇｒｅｇａｔｅｄａｌｂｕｍｉｎ 
(MAA)perfusionlungscan,extrapulmonary 
tracerdistributｉｏｎｉｓｏｂｓｅｒｖｅｄｉｎｔｈｅｌｉｖｅｒ， 
kidney，andthyroid． 
Ｃ：Ｓｅｌｅｃｔｅｄｒｉｇｈｔｐｕｌｍｏｎａｒｙａｎｇｉｏｇｒａｍ 
ｓｈｏｗｓｍｉｌｄｄｉｌａｔｅｄｐｅｒｉｐｈｅｒａｌｐｕｌｍｏｎａｒｙ 
ａｒｔｅｒｉｅｓｉｎｔｈｅｌｏｗｅｒｌｏｂｅＴｈｅｒｅｉｓｎｏｅｖｉ‐ 
ｄｅｎｃｅｏｆａ｢teriovenousmalformation 
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門脈肺高血圧症では４例全例(100％)で胸部単純写真，胸

部CTで肺動脈中枢則の拡張を認めた．末梢肺血管の拡張は

いずれの症例も認めなかった(096)。胸部CTで撮影された

範囲での腹部にて門脈圧元進所見力椛認できたのは４例中
4例(]００％)であった．腹部CTでも４例(100％)で門脈圧冗

進症所見力轆認できた．肺血流シンチグラムは施行された

2例とも，肺外分布は認めず(0％)，Ｉ例(50％)で不均一な
分布を認めた．

PaO2＜７０ｍｍＨｇ)あるいは肺胞気一動脈酸素分圧較差の上

昇(A-aDo2〉20mmHg)，肺内血管の拡張を３徴とする症候

群である１入2)．頻度は報告によりさまざまで，肝疾患全体

あるいは肝硬変全体に占める頻度は不明であるが，慢性肝

障害の終末期では５～30％との報告がある3)。肝肺症候群の

低酸素血症の1j烟は毛細血管の拡張により，肺胞と毛細血

管内の血液との距離が拡大，酸素が十分に血管内に拡散し
ないまま血液が肺を通過することと考えられている！),2)・

4)．肺内MiL管拡張の原因は確立されていないが，腸管由来の

血管拡張物質が門脈一体循環短絡路を通り，あるいは障害

肝で代謝されず肺に流入するため，障害肝で血管拡張物質

は産生されるため，血管収縮性物質が障害肝で阻害される

ためなどの説がある．IIL管拡張を来す血管作動性物質とし

てはNilricoxide(ＮＯ)が有力視されており，その他

glucagon，prostaglandin，vasoactivcintcstinalpcptidc(VIP） 
など考えられているも確定はされていない'),214);5）

門脈圧冗進症におけるもう一つの肺血管病変として門脈
肺高血圧症がある．門脈肺高血圧は門脈圧冗進症の,患者に

考察

慢性肝疾患において低酸素血症が認められることは古く

から知られており，数多く報告されている．こららの中に

門脈圧冗進症に伴う肺血管障害があり，肺内血管拡張によ

る肝肺症候群(hepatopulmonarysyndrome)と血管収縮によ

る門脈肺高I､圧(portopulmonaryhypcr1cnsion)が知られて
いる')．

ルＩＦ肺症候群は，肝疾患，低酸素血症(動脈血酸素分圧

７Ｐ 

ﾛ本医放会誌鏑64巻第５号
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Fig2Hepatopulmonarysyndromeinａ４０－ｙｅａｒ－ｏｌｄｗｏｍａｎｗｉｔｈｈｅｍｏｐｈａgocyticsyndrome-relatedlive「disease．
Ａ:Posteroanteriorchestradiographshowsbasilarreticulonodularopacityandslightenlargementofthecentralpulmo‐ 
naryarteIy 
B:ChestCTscan(lungwindowsetting)showsseveraldilatedperipheralvessels． 
C:Non-contrastenhancedabdominalCTshowsmarkedhepatomegaly(post-splenectomystate)． 

岑閤

k／ 

1 

一扇縛謹鍾Ｉ蔭譲窯＝

半

Fi93portopulmonaryhypertensio、inal2-year-oldboywithportalhyperteｎｓｉｏｎｗｈｏｈａｄｕｎｄｅｒｇｏｎｅＫａｓａｉｏｐｅｒａ‐
tionatbirthbecauseofcongenitalbiliaryatresia 
A：Posteroanteriorchestradiograｐｈｓｈｏｗｓｍｉｌｄｍａｉｎａｎｄｃｅｎｔｒａｌｐｕｌｍｏnaryarteryenlargement. 
B:ChestCTscan(Iungwindowsetting)showsmildlydilatedcentralpulmonaryartery・PeriPheralpulmonaryvessels
arenotdilated 

QContrast-enhancedabｄｏｍｉｎａｌＣＴｓｈｏｗｓｓｅｖｅｒｅｓｐｌｅｎｏｍｅｇalyandretroPeritonealPortosystemicshunt． 
－号可毎゜■

i歌jjii15年７月2s{」 鰹８



２９８ 門脈圧冗進症に伴う肺血管病変の1ili像所見の検討

て，肺動脈圧を上昇させる明らかな疾患，原因がなく，肺

血管抵抗の増加により，肺動脈圧が｣二昇する疾患である．

頻度は門脈圧冗進症の0.7～2％といわれているl),6),7)．原

因は当初，門脈内の微小血栓が短絡路を介して肺血管末梢

の塞栓となっていると考えられていたがs)，最近では血管収

縮性物質(histaminc，scrolonin，endothelill，ncuropcptidc
Y等)が門脈一lilx循環短絡路を通りあるいは障害肝で代謝さ

れず肺に流入するためといわれているが，こちらも確立は

されていないI),519),10）

肺内｣､管の拡張の存在を確認するためのゴールデンスタ

ンダードは造影心エコーであるが，’9mTc-MAA肺血流シン

チグラムも肺内血管の拡張に伴う右左シャントを確認する

有用な手段として認識されている．感受性は造影心エコー

よりやや劣るとされるも，右左シャント率も計算でき，肝

肺症候群の診断に必須であるⅡ)．肝肺症･侯群では，毛細血

管ないし前毛細血管レベルの拡張は15～500/ｕｍであり，こ

の拡張によってmicrobabble(60～9qum)やＭＡＡ(20～

5qum)が通過してしまうと考えられる2)．われわれの検討で

も，gmTc-MAAlil7m流シンチグラムでは全例で脳，甲状腺，

腎などの肺外分布を認め，診断に非常に有用であった．区

域性の欠損，不均一分布を認めたとの報告もあるが，われ

われの症例では認めなかった．

肝肺症候群の画像所見に関してはMcAdamsらの報告があ

り、)，胸部単純写真での肺底部での緒節影，網状精節影，

CTでの肺血管の拡張がみられるとされている．またLeeら

は'2)CTにて特に末梢の血管拡張が特徴的であるとしてい

る．われわれの検討でも肝肺症候群の全例においてほぼ同

様の所見であった．Ｉ例のみ中枢側での血管拡張も認められ

た．末梢の血管拡張は本症での基本的な病態であり，胸部単

純写真，ＣＴ所見もこれを反映したものと思われる．高分解

能CTでは，描出可能な最小肺構造は300～50qumであり，
胸膜面から１ｃｍ以内では通常肺血管は観察できない13,Ｍ)．

われわれの症例ではすべて10ｍｍ厚CTであるが，この領域

で血管力轆認でき，ｓ００ｌｕｍ以上の拡張が存在していると考

えられた．このサイズは，前述の肝肺症候群における末梢

血管拡張のサイズに一致しており，本疾患の病態を反映し

ていると考えられた．末梢の1,管拡張はcTでみえる岐小構

造に近く微細な所見となるため，注意深い読影が必要と思

われた．

肺動脈造影所見はKrowkaらが15)本症の肺血管異常を２つ

のパターンに分類している．Typelはびまん性に血管拡張

がみられるもので，程度によりminimalpatternとadvanced

pattcrnに分けられる．Typc2は局所型で直接の動静脈短絡

がみられるものであり，typeladvancedとt)'pe2は100％酸
素に対する反応が悪く，この分類が治療法の選択に有用であ
るとされている．われわれの症例では施行された２例とも

肺血管の拡張を認め，いずれもtypclminimalと考えられ

た．経過がWMi認できた一例では酸素投与により動脈血酸素分
圧の上昇を認めた．静･脈の早期描出は２例中ｌ例でみられ

たが，これは肺血流増大に伴う還流の増加と考えられた．

門脈肺高血圧の画像所見の報告はchan'6)らによるものが

あり，胸部単純写真にて中心肺動脈の拡張と右室拡大とい

う古典的な肺高血圧の所見であった．われわれの症例も全

例で1:|:'心肺動脈の拡張を認めた心拡大は認められなかっ

たが理由に関しては不明である．胸部単純写真，ＣＴともに

末梢の血管拡張は認めなかった．またg1mTc-MAA肺血流シ

ンチグラムにおいても肺外分布は認められなかったが，こ

れらは肝肺症候群と異なり，基本的な病態が血管収縮であ

るためと考えられる．

今回われわれの検討では腹部CTが施行された肝肺症候群

4例，門脈HIT高血圧症４例，計８例のうち７例にて門脈圧

冗進症を示唆する所見が認められた．これら疾患は門脈圧

冗進症の存在が前提であるが，画像所見として7/8(88％)で

認められることは特記すべきことである．また胸部CTにて

撮影されていた上腹部での門脈圧冗進症を疑う所見の検討

でも腹部ＣＴと同等の結果の7/8(87.5％)である．１例では胸

部CTにて側副血行路は確認できなかったが脾腫，腹水は認

められた．本疾患は原因不明の低酸素.血症として検査され

ることも多く、肝疾患との関連が想定されていないことも

多いこれら疾患を念頭に置いたうえで，胸部CTのみで

も，肺所見と腹部での門脈圧冗進症の所見がそろう場合は

積極的にこれらの疾患を考慮する必要があると思われた．

結

霊寵

門脈圧冗進症が存在する患者にて，肝肺症.候群では胸部

単純写真，ＣＴで末梢肺血管の拡張，肺血流シンチグラムで

の右左シヤントの存在，肺高血圧症では中枢肺動脈の拡張

力辮徴的であった．いずれの疾患でもＣＴにて，門脈圧元進

症を疑う所見を認めることが多く，診断の￣肋になると考
えられた．

■ 

この論文の要旨は第６２回日本放射線医学会学術発表会(2003年

４月，横浜)にて発表した．

2４ 
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