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　症例報告

多発性 肝嚢胞の1例
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緒 言

近年 の超音波, CT検 査の普 及に よ り肝嚢胞の発

見頻度 は上昇 している.通 常,肝 嚢 胞は単発 あるい

は少数 の複数 であ り,治 療の対象 とはな らないが,

巨大な肝嚢胞 によ り周辺臓器への圧 迫症状 を伴 う場

合には治療 の対象 となる.多 発性肝嚢胞(polycystic

 liver disease:以 下PCLD)で あ って もそれ 自体 に

よる症状 あ るいは周辺臓器への圧迫症状 を伴 う場合

にのみ治療 の対象 とな る.今 回我々は腹部膨満感,

周辺臓器への圧 迫症状 を伴 うPCLDに 対 して肝右葉

切除術,嚢 胞前壁切 除術,開 窓術 を施行 し症状 の軽

快 をみ た症例 を経験 した.本 稿 では当症例 につ いて

文献的考 察 を加 え報告す る.

症 例

症 例:45歳　 女性　看護婦

主 訴:腹 部膨満感

家族歴:検 索し得た範囲では家族に嚢胞疾患の既

往なし.

既往歴:43歳 時 くも膜下 出血 にて手術.北 海道居

住 歴な し.

現病歴:平 成5年 腹部膨満感 を生 じ,近 医受 診.

腹部超音波検査,腹 部CT検 査 等に よ りPCLDを

指 摘 された.平 成11年6月 近 医にて肝嚢胞 穿刺,ミ

ノマ イシン注入 を行 うもシ ョックとな り中止 した.

平成11年10月 近 医にて嚢胞穿刺,エ タノー ル注入 を

行 うも再度 ショックとな り中止 した.平 成13年2月

よ り腹部 膨満感 が増強 し当科外来受 診.精 査加療 目

的にて2月19日 入院 となった.

現 症:158cm, 52kg.意 識清明.腹 部 に著 明に腫

大 した肝 臓 を触知す る.

入院時検 査成績:軽 度 の貧 血 お よび軽度 の γ-

GTPの 上昇 を認め る以外は特 に異常所見は認めなか

った(表1). KICG, KGSAと もに良好 であ り肝予備

能は良好 と考 え られた.

腹部X線 検査(臥 位):腫 大 した肝 臓に よ り腹腔 内

臓器は骨盤腔へ圧排 されていた(図1).

腹部CT検 査:肝 全体 に 多発嚢胞 を認め た.特 に

右葉はほぼすべ てが嚢 胞にて置換 され,そ の最大 の

ものは直径8cmで あ った(図2).

腹部血管造影:両 葉 の腫 大 を認め,門 脈造影 では

肝 内門脈右枝は閉塞 され,造 影 され なか った. tumor

 stain等 は認め られなかった(図3).

画像所見 よ り腹部膨満症状の原 因は多発 した肝 嚢

胞 により腫大 した肝臓の圧 迫症状 である と診断 した.

肝右葉の機能 はほ とん どない と判断 し,右 葉切 除術,
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deroofingお よび嚢胞開窓術 を施行 した.

表1　 入院時検査成績

図1　 腹部X線 検査(臥 位)

手術 所見:肝 右 葉 は嚢胞が 多発,肝 実質はほ とん

ど認 め られず嚢胞 に置換 されて いた.左 葉は代償性

に肥大 し実 質 に嚢 胞 が散在 して い た.右 葉 お よび

S4a切 除術 お よび左葉の嚢胞に対 してderoofing

お よび開窓術 を施行 した.

図2　 腹部CT検 査(入 院時)

切除標本肉眼所見:右 葉 はほ とん どが嚢胞で置換

されてお り,肝実質 はほ とん ど認め られな い(図4).

切除肝重量は1,645gで あった.

切除標本の組織像:大 小の立方 円柱上皮に被 われ

た嚢胞が存在 してお り,う す い線維性隔壁に よって

隔 てられていた.嚢 胞内にvon Meyenburg complex

を認め た.

術後経過:術 後 ドレー ンより多量の腹水(1,000ml/

日)が 排 出された.し か し腹水 は徐々 に減少 し,術

後11日 目には ドレー ンの抜去が可能 であった.以 後

はfurosemide(40mg/日)の 投与 にて腹水 の貯留 は

認め ていない.術 後腹部CTに て も嚢胞 は残存す る

も肝容積は減少 してい る(図5).腹 部膨満感 も軽減
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し,外 来にて経過観察 中であ る.

図3 a　 腹部血管造影検査(右 肝動脈 動脈相)
b　 腹部血管造影検査(左 肝動脈 動脈相)

c　 腹部血管造影検査(門 脈造影)

図4 a　 切 除肝右 葉(表 面)

b　 切 除肝右 葉(切 除面)

考 察

PCLDは その多 くが 多発 性嚢胞腎に合併 すると言

われてお り1),第19番 染 色体 上 に原因遺伝 子 を もっ

PCLDの2家 系 も報告 されて いる2).しか し本症例 で

は家族 内に嚢 胞性疾 患を有す る ものはな く,今 後 詳

細 な検 索が望 まれ る.嚢 胞の成 因については,嚢 胞

内に微少過誤腫(micro hamartoma, von Meyenburg

 complex)が 高頻度に認め られ るこ とよ り,微

少過誤腫 との関連が想定 されて いる3).本例 において

も切除嚢胞 内にvon Meyenburg complexが 認 め ら

れた.

PCLDは 腎嚢胞 を約半数 に合併す るほか ,膵 ・碑 ・

肺 な どに嚢胞 を認め るこ とも多い.ま た,脳 動脈 瘤,

クモ膜下 出血,聴 神経腫瘍 な どを合併 しうる4).脳 動
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脈瘤 はPCLDの 約20%に 合併す る といわれてお り

magnetic resonance angiography (MRA),

 computed tomographic angiography (CTA)等 に

よるス ク リー ニン グが必要 とされる5).本例 につ いて

は脳動脈瘤破裂 に よるクモ膜下 出血 にて手術歴があ

り,脳 動脈瘤 に対す るス ク リーニングの重要性が再

確認 された.

図5　 腹部CT検 査(術 後)

合併症 として嚢 胞の出血,破 裂,感 染,胆 汁 うっ

滞,門 脈圧尤進 等が認 め られ るが,肝 不全 はまれ と

されてい る6).し か し当科 にお いてはPCLDに よる

肝不全 にて死亡 した1例 を経験 してお り,起 こ りう

る合併症 として認識 してお く必要が ある.

PCLDで は,そ れ 自体 が治療 の対象 となるこ とは

少 な く,経 過観察 されてい るこ とが 多い.し か し腫

大 した肝 臓に よる他 臓器へ の圧迫症状,感 染,破 裂

や 出血,癌 化,嚢 胞に よる肝不全 な どを伴 う症例 で

は治療対 象 とな る.内 科 治療 としては超音波 ガイ ド

下嚢 胞穿刺 吸引+エ タノー ル または ミノサ イ クリン

注 入が行 われてい る.外 科的治療 としては嚢胞前壁

切 除(deroofing, dome resection),嚢 胞間の隔壁

を切離 して交通 させ嚢胞 を腹腔 内に開放す る開窓術

(fenestration)が あ り,良好 な成績 を収めている6)8).

また近年 では肝移植 も行 われ てお り,著 明 な症状 の

改善が得 られ てい る9).

本例 にお いては,右 葉 はほぼすべ てが嚢胞で置換

されてい たが,代 償性 に肥大 した左葉にて肝機 能は

十分保 たれてい るこ と,肝 移植 を行 うには適切 な ド

ナーが存在せ ず,費 用 の点 も考慮 し,肝 右葉切 除術

お よびderoofing, fenestrationを 施行 した.術 後

一時的に腹水 が生 じたが その後 ,対 症療法 にて消失

した.以 後症状 も軽減 し,良 好 に経過 してい る.

肝右葉切 除術 お よびderoofing,お よび嚢胞 開窓

術(fenestration)を 施行 し,症 状 の軽快 が得 られた

PCLDの 一例 を経験 した.早 期 のス クリーニ ングに

よる脳動脈瘤等の合併症 の発見 および対策が必要で

あ り, PCLDの 病状 に応 じた適切 な治療法選択が重

要 である.
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A case of polycystic liver disease

Yutaka NAKANISHI1), Kohsaku SAKAGUCHI1), Yoshiaki IWASAKI1),

Kazuhiro Nouso1), Hiroyuki SHIMOMURA1), Hiroaki MATSUDA2),

Takahito YAGI2), Noriaki TANAKA2) and Takao TsuJI1)

1)Department of Medicine and Medical Science,

Okayama University Graduate School of Medicine and Dentistry2

)Division of Gastroenterological Surgery , Department of Surgery,

Okayama Universitu Graduate School of Medicine and Dentistry

A 45-year-old female was admitted to our hospital with sever abdominal fullness, and was diagnosed as 

polycystic liver disease with ultrasonography, abdominal CT and abdominal angiography. Almost all part of 

the right lobe of the liver was replaced with a lot of cysts. The liver obviously swelled up. We thought her 

symptom came from oppression of the digestive tract by the liver. Liver function is good. Right lobe 

resection, deroofing and fenestration were performed, and after operation the volume of the liver was 

reduced and the symptom got better. We report a case of polycystic liver disease improved with surgical 

therapy, adding some study with reference.


