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肝内門脈瘤を介する門脈肝静脈短絡症 (���
�����) は画像診断の進歩に伴い増加しているが,
その報告例は未だに少ない｡ 本症の臨床的問題点
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キーワード：先天性門脈肝静脈短絡症, 肝性脳症, 肝硬変, 高アンモニア血症
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今回, 肝内門脈瘤を介する門脈肝静脈短絡症 (��������) による高アンモニア (56%)
血症によって意識障害を呈した��������の7例を経験した｡ 症例は8*歳女性で意識障
害にて受診し血中56%が+9)μ:;<=と高値であったため精査の結果カラードップラーエ
コーでは門脈外側枝が左肝静脈に流入した短絡像と同部位での血液乱流を確認した｡ 腹部
>?検査では肝左葉@)領域に単純>?で=AB<C��D�E, <E�FGDH>?で均一に造影される
9×%HGの占拠性病変を認め拡張した門脈外側枝はこの病変部に流入しさらに拡張した左
肝静脈へと連続していた｡ また?=)*+を経直腸的に投与し肝臓と心臓の比より求めた門
脈シャント率は&4I/％と異常上昇しJD�H�CK比も+I3+と低値であった｡ L>M負荷試験では
+3分血漿消失率N＝*I*%3は低下し, 停滞率O+3は%%I*％と上昇し肝予備能の低下を認め
た｡ また肝臓線維化を表すヒアルロン酸は ))9�:;G=(*～3*), ��%��は +8I*�:;G=
(%I4)～/I3)), Ⅳ型コラーゲンは&I+�:;G=(*～4) といずれも上昇していた｡ 自験例の
肝障害度は>�D=<P=�:�Qであり肝硬変も認められ観血的手術は危険度が高いと考え現
在分枝鎖アミノ酸製剤内服により経過観察中であるがいまのところ新たな意識障害は認め
ていない｡
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+) 島根大学医学部総合医療学講座大田総合医育成センター
)) 大田市立病院
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