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5 　 胆 道 系 酵 素 の 異 常 を 契 機 に 発 見 さ れ た

C a r o l i 病 を 合 併 し た 先 天 性 肝 線 維 症 の 一 例

伊藤信市・土屋淳紀・三木巌

伊藤知子・角田卓哉・若林博人

竹田綜合病院消化器科

49 歳, 男性. 家族歴 に特記な し . 輸血歴 な し,

機会飲 酒 . 3 8 歳時 に胆嚢結石 を指摘され る も放

置 . 1 9 93 年に胆道系酵素の 異常 を指摘され E R C

を施行. 両側肝 内胆管末梢の 嚢胞状 の拡張 を認め

た
. H b s A g ( - ) , ⅢC V - R N A ( - ) , T . Bil °.3 m g/

dl
,
A S T 2 2IU /1 , A L T 25IU /1 , A L P 330I U /1 , y -

G T P 176I U /1 , C R P 2 .9 m g / dl , P L T 1 0 .9 万/ m m 3 .

1 9 9 4 年 に胆 摘術を受けた際に 撰状肝生検が施 行

され, C a r oli 病を合併 した先天性肝線維症 ( C H F)

と諺断. 肝表面 に はびまん性に霜降り肉様の 幅の

広 い白色紋理 を認め た . 本例は 門脈庄克進症 の所

見 は乏 しい が反復する胆道感染を認め , 今後こ の

コ ン ト ロ
ー ル が重要で ある .

6 　 び ま ん 性 肝 嚢 胞 の 画 像 所 見 を 呈 し ， 経 過 中 に

著明な門脈圧亢進症および汎血球減少症を呈

した v o n  M e y e n b u r g  c o m p l e x の一例

中村潤一郎・栗田聡・見田有作

小林正明・野本実・市田隆文

青柳豊・朝倉均・佐藤好信*

横 山 直 行 * ・ 鈴 木 晋 * ・ 畠 山 勝 義 *

新潟大学第三内科

同 　 第 一 外 科 *

症例は 55 歳女性. 家族歴 , 既往歴 に特記事項な

し
.

'

88 年に腹部 C T に て多発性肝膿胞 , 牌腫大を

指摘され, 経過観 察されて い た . 食道静脈癌破裂

の た め
'

9 7 年 1 0 月, 内視鏡的硬化療法,
'

9 9 年 2

月内視鏡的結紫術を施行され, 以降, 食道静脈癌,

直腸静脈癌の 増悪傾向を認め た .

'

0 0 年1 0 月の 腹

部血管造影で は傍麟静脈の怒脹 が著明で あり,
'

9 7

年の 所見に比し増悪 して い た . 血清生化学検査で

は汎血球減少症が進行 し, 典型的な門脈庄元進症

を呈 した が, 肝機能 は軽度低下を認 め るの み であ

っ た .

'

00 年 12 月 21 日, 当院第
一 外科 で牌摘出,

左胃静脈一下大静脈 シ ャ ン ト, S 状結腸静脈一左

卵巣静脈 シ ャ ン ト術を施 行 . 生検肝組 織は v o n

M e y e n b u rg c o 皿 pl e x を呈 し, 牌に は血管腫 を認め

た . 胃静脈癌, 直腸静脈癌 は 術後著明 に改善 し,

シ ャ ン ト術に伴う高ア ン モ ニ ア 血症 は コ ン ト ロ ー

ル 良好であ る.

7 　 下 垂 体 腫 瘍 肝 転 移 巣 か ら の 異 所 性 A C T H 産

生 に よ り ク ッ シ ン グ 症 候 群 を 呈 し た と 考 え ら

れる一例

河内裕介・小林真・須田剛士

本間照・高橋達・野本実

青柳豊・朝倉均・中村潤一郎*

鈴木克典*・森井研**

新潟大学第三内科

同 　 第 一 内 科 *

同 　 脳 外 科 * *

症例 は 61 歳女性.

'

94 年に両耳側半盲 を主訴と

する下垂体 腺腫 を認 め H e r d y
'

s o p e を施 行 され

た .

'

96 年に 同腺腫 の 局所再発を認め , 放射線治

療を施行され た . こ の 際コ ル チ ゾ - ル は正常値で

あ っ た .

'

0 0 年 8 月初旬か ら m o o n f a c e が 出現 し

A C T H 5 58 p g / m l と高値を認め 入 院と な っ た . 身

体所見上は満月様顔貌 が認め られた . 血書夜検査で

は K : 2 .9 m E q , A C T H : 5 58 p g / m l , コ ル チ ゾ
- ル

35 .3 か ら 42 .4 n g / m l と上昇し, 日内変動 は消失 し

て い た . デキサ メ サ ゾ ン抑制試験を行 い , 異所性

A C T Ⅲ産生腫癌の存在が疑 われ たた め, 全身検索

を行 っ た . 腹部 C T に て 肝 S 4 に 3 c m の m a s s を

認 め た . 中肝静脈 の中枢における A C T H の サ ン プ

リ ン グ にて A C T H : 9 0 6 p g / m l と上昇が認 め られ

た . 下垂体か ら の 転移性肝腫癌 と考 え, S 4 , 8 の

区域切除を施行 した . 術前 には 40 0 か ら 6 00 p g /

m l と高値を示 して い た A C T Ⅲ は正常値 へ と改善

が認め られた . 下垂体腫癌の 肝転移の症例は報告

例が少なく, まれで あると思 われた た め報告した .


