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22)D-penicillamine投薬中に急性肝不全を

きたし死亡 した W主lsom病の且例

五十1日 鯵8夏井 正明
柳滞 善計8吉田 俊明
村山 久美 (信楽園病院内科)

症例は15才女性.主訴は上腹部痛,菌症,悪心.家族

歴では兄が Wilson病,既往歴では特記事項なし,鋭

痛慨で訂､昭和51年pWits()n病!∴診断さ.卜.f)-I)i_､nL､iト

lamiTieの投与を受けるも56年より意薬 しはじめ削年よ

り内服せず.平成2年4月6日より 汁-Penicillamine

を再開したが,確月28E!上腹部痛, 黄症の出現を認め当

院に入院となった.D-Pemiciljamimeによる扇Fj作用と

考え,同日より投薬を中止したところ4月30日より溶血

性貧血を合併 した肝不全の増悪を認め,血寮変換等施行

するものの効巣なく7月20日死亡 した.肝不全の原因は

薬剤性か原病の悪化のどちらかと思われたが,全体の経

過としてぼ Wiison病の急性肝不全の病態に一致する

と考えられた,

23)肝内に多数の額円形高エコ-像を認め,晩

発性皮膚 ポルフィリン症が疑われた 且例
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朝倉 均 (新潟大学第三内科)

症例は53歳,男性,ブルニ1--ル歴は日本酒2-3合×

37取 B型ならびにC型慢性肝炎にて当科外来経過観察

中に腹部エコ---上,多数の結節様高エコ-像を認めたた

め精査目的に入院,入院時現症は肝を正中で2横指触知

する触 異常なし 入院時検査成績に特記すべきことな

し.腹部エコー上,肝右葉に多発性結節様高ユニ3-像を

指摘されたが,腹部 CTや MRIでは腰感病変は認め

ず.腹腔鏡検査にて肝右葉に多発する,やや陥凹した青

色斑を認め,肝性ポルフ 1リン症が疑われた.肝組織所

見は慢性非活動性肝炎であった.尿中ポルブザljソ体分

析でウロボルブザリンの増加を認め,腹腔鏡所見と合わ

壁,皮膚症状を欠く晩発性皮膚ポルブイljソ症が疑われ

た且例を報告する.

2射 心肝サル コイ ド-シスの 1例
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潤 義新雛 病院)

症例は22歳男性/ 9 2 年 9 月4円突然,胸部不快感,

噛畦,下痢が出現 し,血圧低下を認め当科Å院.入院時

心電図上心室頻拍を示し,入院翌日には,GOT38罰,GFrr

2380と上界を認めた.胸部 レ線上の BHL,ACE,リ

ブチ-ム値の上昇,ガリウムシソチでの心筋,肝,肺門

の取り込みより,サルコイト-シスを疑い,腹腔鏡下肝

生検,心筋生検を施行 した｡腹腔鏡肉眼所見では,散在

性に小白斑を認め,組織像ではヲ非乾酪性額上皮細胞肉

芽腫が多数存在し それにより広範に肝実質細胞が脱落

している部位が観察された.心筋生検でも同様の肉芽感

を証明し,サルコイト-シスと確信 した.高度の心肝障
害を同時に示したサルコイド-シスは稀であり,報告 し
た.

25)サル コイ ド-シスを合併 した,原発性硬化
性胆管衆 (PSC)と考えられる1例
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朝倉 均 (新潟大学第三内翻)

症例は27才男性.昭和61年より慢性肝炎 (非A非B型)

として経過観察されていたが,平成2年4月,皮膚横様

感を主訴に当科第-回目入院.ERCP,腹腔鏡下肝生検

等にて原発性硬化性胆管炎 (PSC)と診断された,平成

4年8月,第二回田入院,この際 ERCP像の進行と特

異なェコ-像を認めた,ユニ1-下肝生検にて非乾酪性肉

芽腫を認め,肝サル:]イト-シスの合併と考えた. しか

しサルコイド-シスの胆管病変に与える影響は不明であっ

た.

26)最近経験 した小児門脈圧先進症の2例

今旧 研牛 ･佐藤 雅久

賢慧 慧鷺 g渡辺 徹 漕 要語民病院)

新田 率轟 (同 小児外科)

焼 餅治郎 (同 消化器科)

小児門脈圧先進症の2例を報告 した.症例 ュ:7歳4

カ月の女児.主訴は碑経.乳児期より精神運動発達遅滞

が認められ 五歳単項より肝牌藤を指摘.平成4年 1月


