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門脈大循環短絡の超音波診断
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hypergalac[()semiahadbeencausedbyl〕ortosystemicshunt,whic11wasdiagn()sedHnallyafterrepeate(l

ultrasonogr〔11〕l〕ｙ(US)all(lCTexanlinali()ns・TheinitialUSwasr〔､viewcdl()ｃ()nlirmthcdiagnosis()I

portosystenlicshunt・

PortosyslemicshulllswereclassiHedintotllreecategories:il1trahepaticp()r[()venousshunt,patcnt

ducLusvell()sllsaIldcx(1.ahcl)aticl)〔〕rtosystemicshun(､Ａｌ］１１Ｃａ息Ｃｓ()fillll･a11cl〕aUcl)()r[()ven(〕ｕｓｓｈｕｎｔ
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(lemonstl･ａｔｅｄｉｎ３１〕aticll(s、１１１２()Ｉｔｈｅ３，paten（（luctusven(〕ｓｕｓｗａｓｎ()［ｓｂ()ｗ、()ｎｔｈｅｉｎｉｔｉａｌＵＳ

ｌ〕erformedallmon[ｈ・（)､｡（)［|h(｝（ｗ(）l〕atientswasagirl，ｉｎｗｈ()mslcn()sｉｓ()fthcl〕()rtalveinwas

(lemonstra(c〔](〕l1theillilialUS・Ｉｎｌｌ(urcasc,l〕atenｔ(Iuctusvenosusal1dpel･sislcl1ce()[Lhclc【(vitellineveil1

werevisu【lliz(魁ｄｂｖＵＳａｌ（ｈ〔､ａｇｅ()I5yeilrs・Ｅｘ(rahel)alicp(〕r[()sysiemicshun（ｗａｓｄｃｍ()nsh･ａｔｅｄｉｎ６

１〕atients・ＩＩ１４ｏｆ(ｈｅ６，ｌｈｅｓｂｕｎｌｗａｓｎ()lvisualized()ntheinilialUS､１，２()ｆ[ｈｅ４，stenosis()[thel〕or[ａｌ

ｖｅｉｎｗａｓｄｃｍ()nstrated()I1thcinilialUS、

ＷｈｉｌｅＵＳｉｓｅＨｂｃ[iveill(Icmons(】･atingintrahepaticl〕01-L()ven()usshunlwi[hillahepa[ichcmangioma

andpatentductusveI1()suH,ilhaslimil(､(lellectindemonstratingextl･ahepaticl〕()TI()systemicshunt,ｄｕｅt(）

thegastricandintes[in211gas､Thepresel]ｃｅｏｆｓ[enosis()Ithel)()r[ａｌｖｅｉｎｗａｓｃ〔〕Ilsideredt()indicate1he

existence〔〕[cxtrahepatic1〕OrlosystemicshuntwhereUSdid、()t〔1etecliし

K2ywoMi Ｇａ/acfosemja1Po〃oSysremics/7uﾉﾌfjU/r/1asonogmapﾉﾌｙ

として、超iHf波,Iijtfi：にて'診'w凡た''１１脈人循環短絡

と光天,',1,,,!)i1,Ⅱ,鋤ﾘ,iiのⅡｉｉｌﾀﾞ''を，；ＭＩＩiした')．その際’

１１|:外''１１脈人i1IiiJ1I1kIj紬のＩ１１Ｉｉ''''１は乳ﾘﾑＩＵ１での雌汗波検

fIfでは診,,j1rが,ｲ《,ＭＩｌｉであるとした．今,11,Wi:たな症例

も加え、乳ﾘ,1J0,での初,,,,,lid,､`f波検【１㎡で'''１脈大術BK1

猟j絡の,iwI,(がどれくらい1,,能か。又ハj絡部のＩＷｉ１１ｌＩ，
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IWiガラクトースllilｿ,iiはガラクトース代,ｉｌｌＩ)M述iWiI

業の異常が原|ﾉ《|とされるが，酵素典↑|↑以外による

IITガラクトース1Ⅱ|川iiの､IilliliがlIik兄される．Ｊｋ々も

以1)ii、１１聯索ＩｊＷＩ↑以外の,(iブノラクｌ－スInlh1iの原|ﾉ（’
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以外に|Ⅱ1脈の太さにii：|｜し，’''１脈のj的l､化が短絡

のハイ{；を,術唆する所),LとなりうるかについてIﾘﾐ,;,｜

したので銀告する．

retl･ospectiv(塾に検ｉ､Ｉした．

IilI川した翅,ff波装rtは、アロカト|:製SSI)650‘

Qual〕tum2000、ＧＥ櫛Ⅱ[メディカル祉製Logiq50(）

およびLogiq7()0で，l1Iil波数が５ＭＨｚから７ＭＨｚ

の探触ｒを使川し.通'1ﾕ[カラードプラも併)Ⅱした．

ｉ１ｉｉ，２才ｲtIilI'１iの忠ﾘ,1,の,Iidiff波検代は原!!Ⅲとして

抱水クロラールの経11による鋲静「にて施↑｢した．

結果

２０例''114例で初'''１の超,､`f汲検森にて短絡がＩＷｉ１ｌｉ１ｌ

されたが，６例では伽j絡がIiVi11l)できなかった．し

かしそのうち３１列では１１『]脈が狭小化していた．

ｌｉＩｊ締の部Ｉ１ＷＩに検,i､Ｉすると、１１Ｍ'''１脈'１１:,梛脈ji(１

絡は11例（ｿ)ﾘIl41ﾀﾞ||女児７１ﾀﾞ||)．ililllR管|ﾙIｲjﾐ３１ﾀﾞ|｜

(ﾜ)ﾘＪ２１ﾀﾞ11女児１例)，｜Ⅱ:ﾀﾄ''１|脈人Ⅱ『環純絡６例

(ｿ)処Ｉ例女児２例）であった．

１１１:1ﾉ'''１脈111:IIiW脈知絲のｿｌｉｉｌりりは''２後1611から２ヶ

1]でiｿ)'''１超冴波検汽を施↑几た．企|ｸﾘその'111皆点で、

１１１:ＩﾉﾘにＩｉＩ１脈111:ＩＩｉｉ脈)i(【紺をI1くう1m符ﾙﾄﾞが柵/l1iされた

(Fig.1)．知絡に1炎|'j･する[Ⅲ柵ilR近くのIII1111Rと肝

対象と方法

1988ｲﾄﾞから1999ｲ|史の11年|A1は|#統IwMiガラク

トースlnl症35例に．２()()oｲFから2001ｲIこの２年1Ⅱ|は

マススクリーニングにて陽|(|;となったI<Iiガラクトー

ス1mｿ,ii88例に対し超汗波検ffi;をi了った．Ｉｍ１Ｉ１ガラ

クトース'１１１〔と1111汁酸''１１〔の測定，超酢波検査での経

過iliM察や適111:cTやlmjil;造彩を施↑]贄し、1999ｲｌｉ以

Iiiiに15例，それ以降に５例の''''111iそ大｢'''１環短絲と診

Ｍ１｢した谷,;'201ﾀﾞ'１を対象とした．その1ﾉﾘﾙ(は雌終診

l1ilrllfのｲ１２齢が''２後1611から７１'のｦ)ﾘﾑ101ｸﾞ||女児１０

例である．

まず猟j絡の(Ij位によ(），111:|ﾉﾘ門脈111二'瀞１１１畝１１紺．

l1ililll剛;|ﾙ|存､１１１:外lUl脈人術蝿jM絡に分類した．

ff々で，初Iril超/f波Ｗｆの際に)ｉ１ｉ絡がMilllできた

かどうか，また'''1脈木Ｉｌｉ↑から・次分枝の|ﾉl腔がｈＹｉ

ＩＩ''されなかったものを狭小化としそのイ｢)111を
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1m符造影にて|x腸１冊1I1M11liii脈から静脈栂を通じ|〈人

lIilllllRに述jII11iするﾉ辰DMilli1111i（過残及びIIil脈管ＩＭＩ{を

112うＩ１１ｊＩｌｌｆｸ<１１１と診llil7されたが．１３１/Ｉ１ｆにDSAで，

1糊１K符のバルーンi｝|雌による造形にて狭小化した

1111脈がＩｌＷｌ１,され．門脈欠lijではなく|Ⅱ|脈低形成で

あった．Case3は，化後231｣のｉｉﾉ11I1l1Iidi1f汲検Tliiに

て静脈’１Ｗ)|m流が.lWi11lI,され，１１１１脈水'|酢から－次分

伎に異常は兄られなかった（Fig.2)．′k後３ヶ1１

,lh1111Fは拡張していたが」'[|脈水幹から・次分枝の

ｙＩＬ１Ｉｉは兄られなかった．／Milll,ｉ１時191のCTでもｌ１ｉｌ

様の所見が((｝られた．

I1ili脈管開ｒｒ３例'''２例はﾉ'２後１ヶ11でのWⅢ11超

汗波検査で,'耐IllR管がl11i11l1,されていなかった

(Tableｌ)．そのうちCaselは途ＩＩＩ４１/で雌iIf波検

ifを１５才でＣＴを施行されたが異ｆｉｉが指摘され

ず．７才１１ｷの翅,午波検盗にて初めてi1iiilll耐;がlWi,'１）

され，門脈ｲﾎﾟＩｌｉｆから1f枝水､lえ('1以外の111:|ﾉﾘ'''1脈は

;ｿ(小化していた．ＣＴにてもl1il様の)ﾘ『1,1Lがi(｝られ

た．Case2は．初lu1超ff波検ｲrでは|皿|脈水'１(fから

１１|:|ﾉﾘi1illllRが細かったが，）i(I締が描出されず|'Ⅲ脈低

形成と診Ⅲi:されていた．５rlL『の超ff汲検ｆＣＴ．

Table2ExtrahepaticPortosystemｉｃＳｈｕｎｔ
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の超/f波検介およびCTでも,'iii脈fi;のlMiiがIiW11l)さ

れ，’１１１脈柵Ｍｈｉｉとしたが，この１１ｹﾞﾉﾊ〔では|Ⅱ|脈ｲﾊﾟ

幹からﾉi披水､ﾄﾞ部に比鮫し他の１１１１脈は細かった．

１１｢外|郷1脈ﾉ〈il1rI1鰍(I紺の６例の|ﾉﾘ,;1<は，IiilllllH,三'iｉｆ

静脈伽I緒３１ﾀﾞlL11l111ili脈左IfifIIill脈郷絲l11il1，｜<11111ｉＩ１１ｌ

膜静1111Ｗ71ﾉﾘl〃l11lMilll畝(【絡２例であった(Table２)．

Caselおよび２は初''１|超粁波検在にて１１１:ﾀﾄの州ii

lMi;はl['Ｍ１されずｌ１ｌｌ脈に狭小化はなかったが．２

*時の超ilf波IitTffにて''11脈ﾉi：'i\i1illlR猟i綿がＭｉｌｌ１１さ

れ''１１脈)ＷＩｉは1,,」られなかった．その後経)iIlliM察に

,超音波検ｆｉ：を繰り返し行い|川様の所1,[Lであった．

Case3及び４は初l1il超斤波検ifliで111:外に肱帳した

1,1符が.IIviIl'１されたが，短絡はｌＷｉ１ｌＩ)されず'''１脈は狭

小化していた．その後Case3は'1：後10ヶ１１の超音

波検ｉＩｆにてll1Wili脈ﾉf1iWiii脈知絡がIiVil1l)され，その

後の超ldf波liM÷もl1il様の所兄が↑(ＩＬられた．Case4

は'k後11ヶ）|でＣＴにて「|勝lHllllII1,'iiiⅢＭ１ﾉﾘ１１勝'1'静

脈短縮と,修llilTされた(Fig.3)．Case5はﾄﾞﾉⅡi111lif1斤波
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ａ：Tral1svel･secolorDopl〕lerimagingthroughthGlGftul)1〕el-ab(1()menshowshGpal()pctalH〔)win
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ｂ：TrallsversecololD(〕pplcl･imagingatalowerlevelthall(a)sbowRdilale〔linlb,.i()rnleHG,]tericvein

（arr()w)．
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mesenlcricvcill(()|〕(､narlDwhcad)isidentili(､(Ｍ)utpor(a]ｖ〔)il1canll()(|〕(､i(le【][in(､〔１．

ｅ：Ｐ()1.[ography(1)SA）ｓｈｏｗｓｈｙｌ〕Cl)lasiaofl〕othrighlandlelll)()rtalveins(arrows)．Ｂｏｔｈ
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th('lrunk()Ilhcl〕()rIalveinviatlleinferiornIcsentericveinIr()mth〔'1.ighl化、()ralvcin．
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|災idiiにて'''1111Kだ'iｻﾞ,Ｉｉｉ脈猟』絡がｌＷｉ１１ｌ)され''１]脈に狭小

化はなく．その後の超/f波検行でもl1il様であった．

Case6は′|{後７ヶ１１の|ﾘﾉl11l1lifliPof波倹ｉｌｉ；及びＣＴに

てＦＩＩ鮒IH1lll1I1iii脈ｲ｢|ﾉﾘ１１聯'''１１１iii脈ji(li絡がI1Wll)され，｜Ⅱ｜

脈は狭小化していた．以上まとめると，６Ｗ１１１１１４

例では'|{後１～３ヶ１１で施↑｢された初l1il超|'f波統

廠で頬絡はlilM1,できなかったが，そのうち２１ﾀﾞﾘで

'１|:外に１Ｍ:した'Ⅲ１１;が兄られ．’''１脈は狭小化して

いた．また''1]脈がj）(小化していた３例は．｜,i川に

111:外に拡りIiした災↑MrliWl;が),』られ，その後の,Iidlf

波検ｉｆでも''11脈はリル１,化していた．方l111111Rlll鮒

がｌｉＷｌ)されなかった３例はいずれも,その後の,超

１W皮検ili：でも門脈y4fifはIWiI1l)されなかった．

考察

に１%|しては'１|:|ﾉ､'''11脈彼と１１Ｗ脈のlWi,[''１及びカラー

ドブラの併|Ⅱが必要と),Hわれる

，I1illl廟;は'''１脈ﾉ,：|;ｆｌＩ餅部111fl1UlJ'Iillと１１１ﾆﾉi#脈流人(|jの

「人,'＃脈をつなぐ柵;で．その'１１１鎖は未熟児や心ﾘｸﾐ

ﾉiLjをｌｌｉつ乳児では過処するが．〕I､常は''２後１ヶ１１

前後までにはＩ！}鎖すると言われる8-1())．Farrant

ら11）は，MilllR洲ﾙ1/ﾄﾞﾘ,iiの８１ｸﾘを２ﾉﾄﾞ1にｸ))!'(Iし，

ｌＪＩｌ１は１１|:陣11fがなく,Ｍ１脈櫛;の苑′|ﾐ学(19な'ｌＭ１ｉ不企

であＩ)，静脈補はﾉﾋく，’''11は'''二陣`lIfが原|ﾉ<|でこ

l｢ける)iIiilI111iの減11;のためにl'iiilIIR管が|ﾙlイル，そ

の｣肌合の静１１１１軸;は細いとしている．我々の初'１１１超

ｉｆ波検ifrにて,'iiilll鰍;がli1liIl)されなかった２ﾘiiilｸ１１は

初lUlの頃のlliilﾀﾞ'１であるが．初''11超音波検企にて締

脈柵:がＩｉＩｉｌｌＩ,されていなかった雌人のｌｊｊｌｋｌは'(､ガガラ

クトース１mｿIiiのｌｌｉ１ﾉ《|の１つに11'1Ⅲ|【符|ﾙlｲﾄがあると

いう,淵,ililiがなかったことである．静脈州ﾙlｲﾄﾞの

CasC3はカラードブラのljiilllにて11111M(にIm流がlWi

llIされたが，楠腔のliVi11l'iには'niI'il波探IilI/・を11Ｉい

た〃がさらにlﾘlll1liとなる．'１１後１ヶIllXlﾉﾘの１超iff

波肘[による,'Ⅲ脈柵ﾙ|イトの診''！｢には,『Ｈ１ﾙ|波探触ｒ

をI11いたカラードプラの併Illが必要と思われる．

111:ﾀﾄ|Ⅱl脈人ill1ijW1側Ｉ緒の．Iilllliは少ない１１()ward

ら'2）は先犬`|'|;|Ⅱllllf1､､人Ｉｆ１脈ｊｉＩｊﾙﾊﾞを２Ｊ11に分)i〔【し

ている．ＩＪ１１は，１１１１脈欠損にＩＷＩｉう１１１脈「人棚U畝(ｊ

絡（(DII(l-to-si(1Ｃｌ〕()rt()cavalshunt）で，ｌｌｊｌ１は'１１１

脈が,1;術で、l1Il1llRと「人,IiWlllRの|Ⅱ]にside-t()-side

shul1lが兄られるものとし．｜ﾉﾄﾞﾘに''１:|i鋤1ｌ１ｉを，Ⅱ

Jiqに)i(【絡部の切除を脳↑皿絲過は良好と報(１Fして

いる．戎々は''１１１１１F人illIT環jmji絡の随'1(〃『l川Lとして，

|Ⅱ1脈本''1↑やlIl:|ﾉﾘ|Ⅱ|脈枝0兆UIL常にiiil-1した．i1ilillll（櫛

ＩｊＭ/rと111二外IⅢ111偏人術J1i1(【緒の９Ⅲii例にＩⅡl脈欠liiｿii：

はなかったが，’１１１脈の狭小化が４例で1,,しられ，い

ずれも短絡にllMlj､する{広帳した！`常ＩＭＩ:が１１１:外に

兄られた．’'''''１【の狭小化がｌｊｉＩﾉ《|で短絡ができるの

か，猟【紺があるから１１１１脈のIlll流'１ｔが減少し''１１脈狭

小化が起こるのかlWr定はＩ側靴である．しかし，現

象としては'''''１ｌｉｊｊ(小化があるIlii例はliM絡がﾉk<州｛

絡１，ｔも多いと号えられる．

イ叱々は今II11ifi旅の検,;↑をしなかったが，’'１１脈ｸ〈

１１１ではないが狭小化もＩ１ｉ１じょうに答え，ｌ１ｌｌ脈狭小

化の(1.ｊｌ１１はifMMIiを進帆する隙にもjE班とぎえる．

以IiiiJk々は．乳ﾘ,L1Ulでの|Ⅱ:外''１|脈人Ⅲlil1M1猟｛絡のＩ診

断は超,．f波検ｉｆでは|ｲ:1雛であると報('了した')．今

Ｉ艀し及び)U､常の,iMil製乳のi：成分である乳|ﾘﾙは．

小１１脇上皮でグルコースとガラクトースに分解吸収

され．’''１脈を介して111:に迎ばれる．ガラクトース

は１１１:通過||､ｆに90％以|鴬が１１１:にⅡM(収され。，|<Ｉ１ｉ１ｉｌＩｌに

はほとんど|′ILられない．’''１脈人ⅡIil1I1ji(j絡があれば

'11:を迦過しない１１１１脈Ⅲlがそのままﾉ〈ilIli環系へ流入

し‘，}:ガガラクトースlnl11iとなる．伐々の施ｉｉＭｌでの

,<ガガラクトース１，ﾘ,iiのljj〔|人|はこの''１|脈人i1lii蝋ji(【絡

によるものがいちばん多く酵素異Ｉ１ｉｉによるものを

|=まわり、Sakuraら2）はこれらに対Lsllunl

galact〔)s(､nliaと粉Ⅱ.けている．ｉｊｉｌ１１ｌの､服f1i1）にリ｜
さ続き-｢t々の施i没では@，１．１iガラクトース1mｿ,iiのⅢ}（

'ﾉ《|検索に,lZjilf波検ifを行っている．今IL11筏々は．

翅rf波検代での１１１１脈人ilNH11ﾊI絡の検,'１１，率を|こげる

ため，｜岨１１りili･兇として乳児でも１１'ｉ１ｉｌｌ１１が`芥易な|Ⅱ|脈

水ＩＩｉｆから１１１:|ﾉﾘ１m『]脈肢に注|’し､矩絲の部位によ{）

３ﾉﾄﾞ1に分１１【Ｌ，各々で検,;､Ｉした．

’１|:|ﾉ''''1111n人１１１FI)}珈絡のWlfliはそれ「1,1多くはな

い．成人のliMiliでは111:ｌ１ｉＩｔ',liM二|､|くう|Ⅱl脈lli)､〔辿り,iiが

１$('ﾉ《|とし3~5)，111身'11if'１１;を'１２わないり,iilﾀﾞ'1は先犬性で

あるとしている4)．小児でのfMi1iはいずれも苑′ｋ

‘W19な|ⅢjiYMi形が１%('ﾉ(|であるが，Ｗ｢ﾉ|{ＭＵＩからの

経過観察で１，|然iiIi返している6.7)．代々のり,ii例は

''１:1,1梼ｌＩｉに１１２う111:|ﾉﾘ'１１１脈lllYililll畝柵であ1），′|§後

２ヶ１１までの初ｌ１１ｌ超ｉＷ〔検介で/irて111:１Ｍ!;１KにIＩく

う》)j変として描,!|}された．111:|ﾉﾘﾘ,)i変に関しては小

ﾘjにおいても食11「のＩ杉ｉＭＩｌをほとんど`更けることな

く拙}１１，は''1能と巻えるが，ＩＩＬ符Il11iを'1ｔわない猟j締
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''１|折たな症例をIjllえて検i;Iしたが，やはり乳児!＃１

での111:外ｉ１Ｉ１脈人１，１１環短絡の１超i6f汲検森でのIiW,１１１，は

6例''１２例のみであった．しかし,’11:外の拡り|息し

た州irlMrとＩ１ｉｌ時に１１１１脈の狭小化が３例に1,,』ら

れ，あわせると伽Ｉ絡部のlWi,'''１あるいは'Ⅱ|脈狭小化

が1,,』られたのが６例1114例であった．111:外のｌＭ１ｆ

系のIWi1Wlはii1i化楠ガスの彩郷を受けやすく常にｌｌＭｉ

ｌＩ１１できるとは|U↓らないが，｜Ⅱ|脈本幹から１１|:|ﾉﾘ''１１脈

に'１１Mしては，ｉｉ１ｉ化樒ガスの形騨を受ける'|｢はほと

んどないと,１．ってよく，リi;例は少ないが，’''１脈の

狭小化は純絡のｲﾄ/Eをホ峻するⅢT見となりうると

考える．すなわち，111:外'''1111尺人illIi環知絡の|'ﾄﾞ在診

lWi:には''１:外典↑1ｹlM1i;のｌＷｉ１１Ｉ１ｉノリ〔び八1絡部を柵IＩする

'|Ｉが雌も砥喫であるが，I1Illll【の狭小化のｲｉｊＩ１１を検

索すれば初''''１凶ljf波検査で１１|:外ＩＭＩ脈大i1FBl1短絡の

「,Ｙ|{を水唆でき．さらに沿嫌の検i;､lを含めた経過

IIiM察に収要なDi1,,Lとなりうると痔える．また，今

'''１１１１:外IⅡ]脈大illlT環短絡の２１，i:例にＭ１)ＣＴをtlilll

し，３１)CTにて)M1絡を1ﾘIlM(にＩｉＷ１１ｌIすることができ

た．このことから．今後,lidiW1典検街にて'''1脈の狭

小化がある'１刷り１１のみならず，１Iidilf波検行にてyIL常

がなく酵素州iiや１１１:隙とＩifのない原凶不lﾘlの持続|'ｌｉ

Ｉｌ.iガラクトースＩＩＬ症に対してもLIAい'11,:191での

ＭＤＣＴを痔脳していきたいと勝える．
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まとめ

IIi銃|ｻﾞ|÷１１i､iガラクトース1m；,iiの原|(|検索に超青波

検介を↑fい,201ﾘ']の|Ⅱ|脈人ｉＭＷｉｌ１絡を綿1険した．

|ｿ)'１１|超断波検ilfは′k後1611から３ヶ｜|で施行さ

れ，２０例il-1141ﾀﾞｌｌで短絡がIiVi,１１１された．ｊＭ絡が柵｣）

できなかった６Ｗ11のうち３１ﾀﾞＩｌで１１１１脈の狭小化が１W’

'''１された．リ,|i例は少ないが，’''１１１爪の狭小化がｉｉｉｉ絡

の/Ｍｉを示I唆する}ﾘ『児となりうるとぞえられた．
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