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陸じめに ２。結累

高ガラクトース血症は，ガラクトース代謝･関

連酵素の活性低下あるいは欠損による先天性代

謝疾患であるが，近年，ガラクトース血症マ

ス・スクリーニングを契機として発見される異

常血管による門脈大循環短絡の報告が増加して

いる。このため，酵素異常を伴わない高ガラク

トース血症の原因検索の際には，異常血管によ

る門脈大循環短絡の検索が不可欠であり，画像

診断が重要な役割をはたす。この場合に，短絡

路の性状を理解しておくことが画像診断を行う

上で重要である。

今回我々は，異常血管による門脈大循環短絡

のために高ガラクトース血症を呈した5症例を経

験したので，短絡路の性状およびその他の奇

形・合併症について検討し報告する。

１.対象および方法

門脈大循環短絡の様式としては，異常血管を

介するものが3例であり，この異常血管の還流部

位としては腎静脈直上の下大静脈が2例，左腎静

脈が1例であった。ｌ例では，上陽間膜静･脈が直

接半奇静脈に還流しており，もうI例では，肝内

に形成された異常血管から中肝静脈と下大静脈

への短絡が認められた。いずれの症例において

も，肝性脳症の合併は認められなかった。

その他の奇形・合併症としては，精神運動発

達遅滞，右鼠径ヘルニア，膀胱尿管逆流，馬蹄

腎，対称肝，奇静脈連結を伴う肝部下大静脈欠

損，多脾，総腸間膜症，内臓逆位，両側2葉肺な

どが認められた（表1)。

ａ症例

〔症例1〕７歳6カ月，男児

血管造影検査にて上腸間膜静脈，脾静脈は瘤

状に拡張した異常血管に流入後，腎静脈直上の

下大静脈に短絡している（図1Ａ，Ｂ)。左腎静脈

は途絶し，腰静･脈が側副血行路として描出され

た（図1c)。門脈本幹は認められず，上陽間膜静

脈から分岐するコイル様の異常血管がみられる。

肝内門脈は細く低形成であった。

３歳時より精神運動発達遅滞にて経過観察中で

対象は，５症例（男児3例，女児2例，年齢：２

カ月～7歳6カ月，平均3歳1カ月）である。短絡

路の性状の評価には，超音波検査,腹部造影CT検

査および血管造影検査を施行した。また，各種

画像診断および理学的所見などからその他の奇

形，合併症を検討した。
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表１結果

NＯ年齢性別門脈血の還流部位肝合併症心奇形その他の奇形・合併症肝性脳症

１７歳6カ月男下大静脈（腎静脈直上） 精神運動発達遅滞

２５歳3カ月女下大静脈（瞥静脈直上） 右鼠径ヘルニア

３３カ月女 左瞥静脈 膀胱尿管逆流症，馬蹄腎

多脾，内臓逆位、総腸間膜症４２歳3カ月里 半奇静脈 左右対称肝

左右2葉肺,肝部下大静脈欠損

５２カ月男下大静脈、中肝静脈
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図１症例１

Ａ上陽間膜動脈経由門脈造影Ｂ腹腔動脈造影
Ｃ左腎動脈造影

上腸間膜静脈，脾i糠脈は瘤状に拡張した異常血管を介し

て腎静脈直上の下大櫛脈に流入。ＩＪＩ脈本『陣は認められず

コイル様の異常｣､管がみられ，肝内''１]脈は低形成である。
左腎静脈は途絶し，腰静脈が側副Ⅲ行路として描出され
る。
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ある。その他の奇形は認められなかった。

〔症例2〕５歳3カ月，女児

血管造影検査にて上陽間膜静脈，脾静脈は瘤
状に拡張した異常血管に流入後，症例1同様に腎

静脈直上の下大静脈に短絡していた。左腎静脈

は途絶し，腰静脈がＩＨＩ副血行路として発達して

いる。門脈本幹は認められず，上腸間膜静脈か

ら分岐する屈曲蛇行した異常血管がみられる。

肝内門脈は非常に細く低形成であった。

４歳時に右鼠径ヘルニアで手術を受けた以外，

他の合併症や奇形は認められない。

〔症例3〕２カ月，女児

血管造影検査にて上陽間膜静脈，牌静脈は瘤

状に拡張した異常血管に流入後，左腎静脈に短

絡していた。肝内門脈は末梢まで良好に描出さ

れ，径はややﾙⅢいが門脈本幹も認められた（図
2A，Ｂ)。

その他の奇形・合併症として馬蹄腎および膀

胱尿管逆流が認められた。

〔症例4〕２歳3カ月，男児
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NＯ年齢性別門脈血の還流部位肝合併症心奇形その他の奇形・合併症肝性脳症

１７歳6カ月男下大静脈（腎静脈直上）

２５歳3カ月女下大静脈（瞥静脈直上）

３３カ月女左腎静脈

４２歳3カ月男半奇静脈左右対称肝－

５２カ月男下大静脈，中肝静脈
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図２症例３

Ａ上陽間膜動脈経由門脈造影Ｂ腹腔動脈造影

上陽lNlIl蛾i脈，脾静脈は111iii状に拡張した異常血管を介して左腎静脈に流入。ほぼ正常な門脈本幹と11:内門脈がみられるｃ

多脾症候群のため，内臓逆位，奇静脈連結を

伴う肝部下大静脈欠損，総腸lilj膜症，左右対称

肝および両側2葉肺の奇形が認められた。

造影CT検査および血管造影検査において，総

肝動脈は上陽間膜動脈より分岐していた。奇静

脈への連結を伴った肝部下大iMi脈の欠損が認め

られ，上陽間膜静脈は直接半奇静脈に流入して

いた。上陽間膜静･脈と半奇静脈の合流部レベル

から門脈本幹に相当すると思われる細い血管の

分岐が認められたが，肝内門脈は非常に細く低

形成であった（図3A，Ｃ)。半奇静脈は，奇静脈

に合流後上大静脈へと連絡していた(図3B)。

〔症例5〕２カ月，男児

各種画像診断にて門脈本幹は認められず，

cavemoustransfbrmationの形成が認められた（図

4Ａ～Ｃ)。超音波検査カラードプラ法では，

cavemoustransfOrmaLionを形成した異常血管から

中肝静脈と下大静脈への短絡が認められた（図

4,①，②)。

その他には，明らかな奇形や合併症は認めら

れなかった。

４．考察

galactose-4-epimeraseのいずれかの欠損によって，

lil''１にガラクトースが増力｢Ｉする常染色体劣I性遺

伝疾患である。この内，transferase欠損症が最も

重要であり，生後まもなくから発育不良，嘔吐，

肝脾腫，黄疸などの症状を呈する。

新生児にガラクトースⅢ[症マス・スクリーニ

ングが施行されるようになってからは，早期発

見の機会が増加してきたが，中には酵素異常を

伴わないものも認められ，これらは一過性のあ

るいは原因不Ｕｊの高ガラクトース血症として扱

われてきた。今回提示した5症例においても，症

例]，２，４は長期間原因不明のまま経過観察され

ていた。近年になり肝炎，Ｈ１:、管腫，アランチ

ウス静脈管開存や異常血管による門脈大循環短

絡も高ガラクトース血症の原因となりうること

が報告され'-4)，これらの報告後，症例１，２，４は

各種iilii像診断にて異常短絡路が確認された。ま

た，我々も肝血管腿が原因となり，肝血管腫の

自然消退とともに高ガラクトース血症が改善し

た症例を経験している5)。したがって，酵素異常

を伴わない商ガラクトースI1ll症の新生児に対す

る画像診断の役割は非常に重要であり，肝血管

I1Jiの有無，肝内外の門脈形成異常の有無とその

Iill管径および異常短絡路の有無を調べる必要が

ある。またそのためには、異常短絡路の解剖学

高ガラクトースIIL症は，ｇａｌａｃｌｏｋｉｎａＳｃ，

galaclose-l-phosphatcuridyltral1sferase，ＵＤＰ‐ 
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図３症例４

Ａ上陽間膜動脈経由門脈造影Ｂ，Ｃ腹部造影ＣＴ肝部

下大静脈は欠損し，拡張した奇静脈（ＡＺ）と半奇静脈

(HAZ）を認める。上鵬間膜静脈（SMV）は半奇静脈に直接

流入し,低形成ではあるが門脈本幹と肝内門脈が認められる｡

的パターンを認識しておくことが必要である。

門脈形成異常は，肝内門脈欠損とⅢ:内門脈低

形成とに分けられる。肝内門脈欠損は極めてま

れな奇形であり報告例はすべて女性であるが，

これに対し肝内門脈低形成は男性に多いと報告

されている。我々の経験した症例はすべて門脈

低形成であったが，男児が3例，女児が2例であ

った。溝口等は，肝内門脈欠損の12例と肝内門

脈低形成の7例をまとめているが')，１１１脈血の還

流部位としては，下大静脈，左'腎静脈および肝

静･脈が報告されている。下大静脈の還流部位で

も我々の症例１，２のごとく門脈本幹からループ

を描いて腎静脈直上の下大静脈に還流する場合

と，上腸間膜静脈からアランチウス静脈管と考

えられるIIL管を上1句し肝上部の下大静脈に合流

する場合が認められる。症例4では肝部下大静脈

が欠損しており，上腸間膜静脈は直接1と奇静脈

に合流していた。この還流パターンは過去の報

告ではみられなかった。多脾症候群という特殊

な症例ではあったが，肝部下大静脈が欠損して

いる場合には画像診断に際して注意が必要と思

われた。

先天的な門脈体循環短絡は卵黄i灘脈系と主静

脈系の吻合の遺残として多くの部位に考えられ

る。肝外門脈と下大静脈との吻合については，

腎静脈の高さより頭側は卵黄静脈より発生する

ことより理解可能である。また，肝内門脈と肝

静脈の吻合についても胎生期に卵黄静脈が肝内

で血管網を形成し，肝静脈とＩ１Ｕ脈に分かれる過

程でその一部が分離せずに残ったものと考えら

れる6)。しかし，異常血管の存在により血流が減

少しその結果門脈低形成となったのか，先天的

な門脈低形成のために異常血管が発達したのか，

あるいは同時に発生過程で異常が起きたのかは

判然としない。

我々の症例においても，櫛１－１ら!)がまとめた

ごとく，様々な奇形や合併症を認めた。また，

溝口らの報告では，肝腫瘍とその類似病変（肝

芽腫，肝細胞癌，腺腫，限局性結節性過形成，

partialnodulartransfOrmation）の合併が多数認め

臨床放射線ＶｏＬ４６Ｎｏ､２２００１ 2２５ 
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図４症例５

Ａ上陽間膜動脈経由門脈造影Ｂ腹部造影CＴＣ超

音波検査Ｄ①↑②超音波検査（colorflowimage）
門脈本幹は認められず，cavenouStransformationの形成が認

められる（Ａ～Ｃ：→)。超音波検杢colorHowimageでは，
cavcnoust1･【,nsformatio11を形成した異常Ⅲ脳：（ﾑ）から下大

静脈（IVC）とに|:'肝静脈（ＭＨV）への短絡（D-①：一）が
認められる。

られている。肝内門脈欠損では，１２例中6例（肝

芽腫2例，肝細胞癌l例，腺腫l例，限局性結節性

過形成2例）に，門脈低形成でも７例中|例に

partialnodlllartransformaljonの合併を報告してお

り，この理}|]として，門脈血に含まれるインス

リンなどの肝の再生に重要な,働きをする物質の

不均衡な供給による組織変化の可能性をあげて

いる。この説によれば，肝内門脈欠損症例で肝

腫瘍とその類似病変の発生が多いのも理解可能

である。我々の経験した5症例はいずれも門脈低

形成であり，現段階では肝腫傷やその類似病変

は認められていないが，今後も定期的な観察が

必要と思われる。

肝内門脈欠損および門脈低形成症例では，そ

の血行動態から肝性脳症の発生が危'虞きれる。

我々の5症例ではいずれも肝性脳症の発現はなか

陽PKf 臨床放射線ＶｏＬ４６Ｎｏ､２２００１



ったが，瀧口等端)の報告では，19症例中5例にお

いて肝性脳症をきたしている。小児は成人に比

べアンモニアやアミン類に対する脳の耐用:１１１:が

大きいとされるが7>，小児期に肝性脳症を発症し

た症例の報告８１もあり，慎重な経過観察が必要

である。

ガラクトース皿症マス・スクリーニング陽性

者に対する画像診断は，肝血管腫，静脈管ある

いは異常血管等による門脈大循環短絡の検索と

して重要である。迦常は，まず最初に超音波検

査が施行されるが，肝内腫瘤の有無，門脈の有

無と径の太さおよび異常血管の有無に十分注意

して;倹査をすすめる必要がある。我々も症例3に

おいては，最初の超音波検査ではほぼ正常に近

い門脈が認められたこともあり，異常血管の存

在を見落としている。また，異常血管の下大静

脈への短絡部位については，超音波検査のみで

は評価が難しいことが多く，造影CTおよび,Ⅲ管

造影が必要であった。しかし，症例5のようにカ

ラードプラ法による糀査が最も有効であった症

例も経験される。今後は，multidctectorhelical

CTの普及により，侵襲的な血管造影検査をさけ

血流動態を的確に把握することが可能になると

予測される。しかし，まず最初に施行する超音

波検査で異常を拾い上げることが最も重要でり，

このためには，短絡路のパターンを頭にいれた

注意深い検索が必要である。
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Weconductedaretrospectivereviewof5patients 

withhypergalactosemiaduetoanomalousportacaval 
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ｃａｕｓｅｄｂｙａｎａｎｏｍａｌｏｕｓｖｅｓｓｅｌ，andhypoplasiaof 
ljheinLrahepaticportalveinweredetected・Inone

casewithpolyspleniasyndrome，supemormesenteric 

veinjoinedhemiazygosveinamilhypoplasiaofthe 
intrahepaticportalveinwere,detected・Ｉｎｏｎｅｃａｓｅ，
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ａｎｏｍａｌｏｕｓｐｏｒｔａｌｖｅｉｎａｎdinfbriorvenacavaor 

hepaticveinweredetected 

Porbacavalshuntshouldbeconsideredasapossible 

causeofhypergalactosｅｍｉａｉｎｃａｓｅｓｗｉｌｊｈｏｕｔａｎｙ 
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異常lnl管を伴う''１脈大循環短絡の5例を報告し

た。短絡部位としては，異常血管を介して腎静

脈直上の下大静脈に還流するものが2例，異常血

管を介して左腎静脈に還流するものが1例，直接

半奇静脈に還流するものが1例，１１:I:内で門脈と静

脈のシャントを形成するものが1例であった。樹

ガラクトース血症には様々な病態が考えられる

が，酵素異常が原因である可能性が低い場合は

門脈大循環短絡の可能性も頭に入れた注意深い

画像診断が必要である。
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