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第150回　CPC（平成30年11月27日）

症例：70歳代，女性
臨床経過：死亡46年前に生検にて肝硬変症と診断され，25年前慢性肝炎にて近医を通
院，食道静脈瘤に関して計4回のEISを施行．本年7月腹痛，嘔気，発熱にて本院救急
外来受診，右側に多量の胸水を認め入院となる．入院後ARDSとなり第8病日に意識
及び血圧低下をきたし死亡．

司　　会　　病理診断科部　　笠原　正男
症例指導　　IVR科　　　　　竹内　誠人
症例担当　　研修医　　　　　上田　駿介
　　　　　　　　　　　　　　辻　ひとみ
　　　　　　　　　　　　　　松本　侑樹
病理担当　　病理診断科部　　笠原　正男

【症　例】70歳代，女性
【主　訴】腹痛
【現病歴】
　33歳時に肝生検施行し肝硬変と診断．原因は不
明．44歳時より通院治療開始．49歳に初回吐血．
以降52歳・57歳・60歳時食道道静脈瘤に対して
EIS施行．
　X-2年7月静岡への転居のため当院紹介受診．9
月下旬貧血・血小板改善目的に部分的脾動脈瘤塞
栓術施行．12月上旬難治性腹水に対して腹腔・静
脈シャント（デンバーシャント）設置術施行．
　X年1月下旬シャント内静脈血栓による閉塞が
あり，他院にて腹腔・静脈シャントの入れ替え術
施行．2月下旬悪寒・40℃の発熱・下痢で他院入
院．血液培養からE.coli検出され加療．その後3月
中旬Klebsiella oxytoca菌血症で再度他院入院．5
月上旬発熱・貧血で当院入院し，CTRX3日間投
与し5月中旬退院．経過中に画像からBudd-Chiari 
syndromeを疑い，本人にその可能性について説
明されていた．
　7月中旬深夜よりチクチクするような腹痛と嘔
気が出現．翌日起床時に悪心が増悪したため当院
救急外来受診し，同日消化器内科入院となった．

【既往歴】12歳虫垂炎, 20歳腸閉塞, 71歳右膝部軟

部腫瘍
【アレルギー】食物なし，薬物なし．
【生活歴】飲酒歴なし，喫煙歴なし．
【処方薬】アゾセミド（30）2T1×，トルバプタ
ン（7.5）1T1×，エソメプラゾールマグネシウム
水和物（20）1C1×，分枝鎖アミノ酸製剤（4.15）
2包1×，スピロノラクトン（25）2T2×，ブチル
スコポラミン臭化物（10）頓用．

【入院時現症】身長149.2cm，体重37kg，GCS15，
37.6℃，BP111/55mmHg，HR90/min，RR20/
min，SpO2：97％（room）
頭頚部：眼瞼結膜蒼白なし，眼球結膜黄染あり，
左頬部に紫斑，上口唇には血管腫有り，項部硬直
なし，頸静脈怒張なし，頸動脈雑音なし，頸部リ

表1　入院時検査所見
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ンパ節腫大なし．
胸部：心音S1→ S2→ S3,4（-），整，心雑音なし，
肺音右下肺野で呼吸音減弱
腹部：膨満・軟，心窩部に軽度打診痛あり，圧痛
なし，筋性防御なし．
四肢：両側軽度下腿浮腫あり（右>左）

【入院時検査所見】（表1参照）
【胸部レントゲン（図1）】

右下肺野は全体的に透過性低下，右CP angle 
dull， 左CP angle sharp，右鎖骨から腹部にかけ
てシャントあり．

【胸腹部単純CT（図2・3）】右に最大深度80mm
の胸水貯留, 右葉間胸水あり, 左肺野胸水なし, 肝
周囲・ダグラス窩に腹水貯留, 肝辺縁は粗造・鈍, 
上大静脈-腹腔シャントあり, 胆嚢内に高吸収域あ
り, 門脈石灰化あり, 脾動脈内に高吸収域あり, 脾

図1　入院時胸部レントゲン
右肺野の透過性低下，右CP angle dull

図4　第5病日胸部レントゲン
左上肺野にすりガラス影が出現

図2　胸腹部単純CT
右胸水貯留，右葉間胸水あり，シャントあり

図3　胸腹部単純CT
肝辺縁粗造・鈍，胆嚢内に高吸収域あり，門脈石灰化あり
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図5　第22病日胸部レントゲン
両側肺野の透過性は改善

図6　第38病日胸部レントゲン
右全肺野と左上中肺野にスリガラス影が出現

背側に被膜を伴う低吸収域あり, 左側腎嚢胞あり．
【来院後の経過】
　第1病日 特発性細菌性腹膜炎も考慮しCTRX開
始．第5病日胸部レントゲンで左上肺野にびまん
性すりガラス影が出現（図4）．抗生剤をMEPM
に変更した．血液培養は陰性であった．第6病日
胸水穿刺施行．同日体温38℃，酸素化増悪したた
めネーザルハイフロー使用するも改善せず，第8
病日にステロイド投与開始した．第13病日に酸素
化改善したためネーザルハイフローを中止．第23
病日抗生剤使用を中止した（図5）．
　第35病日に38.7℃の発熱があり，血液培養採取
し後日Klebsiella pneumoniaeが4本中4本検出され
た．第36病日74/46mmHgに血圧が低下し，昇圧
薬を開始， CTRX投与再開．翌日に血圧正常化し
たため昇圧薬は終了した．第37病日胸部レントゲ
ンで右胸水の増量と左上葉のすりガラス影出現，
軽度酸素化が低下．ステロイド投与再開し，胸水
穿刺した（図6）．第39病日より泥状便出現し，死
亡時まで持続．CDトキシンは陰性．以降，間欠
的な腹痛を訴えるのみで症状は安定していたが，
採血では肝機能の悪化，凝固能の延長，貧血，血
小板の減少は進行していた．
　 第58病 日 血 便 が 出 現． 第59病 日15：16血 圧

75/49mmHgに低下し，Hb5.3g/dl，Alb1.5g/dlで
あった．ご家族はこれ以上輸血を含めた治療を希
望されず，除痛目的にモルヒネ使用開始．第60病
日，6：31永眠された．

【臨床領域からの考察】
　肝硬変で50年以上加療中の高齢女性．難治性腹
水に対し腹腔-静脈シャントを留置しており，こ
れまでも複数回敗血症で入院歴あり．今回は腹痛
を主訴に来院され，抗生剤加療が行われた．腹水
穿刺は施行されていないが，発熱・腹痛があり，
特発性細菌性腹膜炎（SBP）が疑われた．その後
は細菌性肺炎も併発したが抗生剤を変更し一時軽
快．第36病日に血圧低下．SBPが再燃し菌が血中
に移行したことによる敗血症性ショックと考えら
れた．その後病態は安定したが肝予備能低下によ
り徐々に凝固延長し，血小板も低下．出血傾向と
なり，第58病日血便出現し血圧低下．更にアルブ
ミンも低下しており，血管内容量低下を助長し， 
最期は循環血液量減少性ショックにより死亡した
と思われる．

【病理解剖の目的】
① Budd-Chiari症候群に関する医学発展貢献を希

望されたため．
　② 死因の究明．
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病理解剖組織学的診断
病理番号：2018-7　剖検者：笠原正男，桑原一彦，竹内誠人，久保田紗英，高橋洵行，後藤　務

（胸腹部臓器）
【主病変】
1．細胆管細胞癌，中分化型，門脈型（右葉）+

肝硬変症（250g），混合型
　転移なし
　1）食道静脈に対し4回のEIS治療後
　　①食道粘膜下組織の静脈怒張の状態
　　②胃粘膜下組織の静脈怒張
　2）限局性壊死を伴う病変
　3）腹腔・静脈シャント・バルブ留置の状態
　4）陳旧性脾周囲炎と空洞形成性を伴う陳旧性

梗塞（130g）
　5）門脈の拡張と壁の肥厚（幅1.5cm，厚さ

2mm）血栓形成なし
　6） 門脈圧亢進
2．急性間質性肺炎（360g，280g）
3．胸水貯留（1300ml，100ml）

【副病変】
1．［Budd-Chiari症候群］
2．粥状大動脈硬化症
3．動脈硬化性萎縮腎（70g，70g）
4．るいそう
5．糜爛性食道炎
6．老人性肺気腫，左右上葉に著明
7．諸臓器の萎縮，心臓（250g），肝臓（250g），

腎臓（70g，70g）
8．胆石症，ビリルビン型
9．濾胞性甲状腺炎
10．右心室壁の脂肪浸潤
11．副脾（大豆大）

【直接死因】
46年間に渉る肝障害に罹患し，経過中細胆管細胞
癌を併発した肝硬変症と臨床的にBudd-Chiari症
候群が疑われ，治療中に肝機能不全を発症し，急
性間質肺炎の合併症による呼吸不全にて死亡．

【症例に対する考察】
　1．Budd-Chiari syndromeに関する検索
　2．死因の究明
1．Budd-Chiari症候群の本来の記載と比較し肝静

脈の狭窄がレントゲン上認められるが門脈領域
には肝硬変とそれに併発した細胆管細胞癌が存
在することに依る肝内肝静脈の狭窄にて形成さ
れた偽小葉内と細胆管細胞癌胞巣の壊死，即ち
梗塞が認められ，肝硬変症による門脈圧が存
在する病態であり，この様な病態までをBudd-
Chiari 症候群の範疇と考えるかは疑問である．

2．肝硬変症に依る肝機能低下と免疫機能低下か
ら来る再三発病した菌血症を背景に死亡20日前
から持続する肝硬変に起因する血管透過性の亢
進に基づく泥状便と，右1300mLと多量の胸水
貯留から来る肺の拡張障害に加わり，心不全に
て惹起された肺鬱血・水腫を伴う急性間質性肺
炎等が加わり多臓器機能不全にて死亡したと結
論した．
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【病理解剖並びに組織学的所見】

図7　細胆管細胞癌の肉眼所見

図8　門脈部から見た細胆管細胞癌
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図10　細胆管細胞癌（HE染色　上×100　左下×200　
右下×400）

図13　細胆管細胞癌の鍍銀染色
（左上×100　左下・右×200）

図11　細胆管細胞癌の免疫組織化学染色（CK7　左上×
100　左下・右×200）

図14　間質性肺炎像（HE染色　左上×100　右上×200　
マッソントリクローム染色　左下×200）

図12　細胆管細胞癌の組織像
（上：HE染色　左上×200　右上×400　下：免疫組織化
学染色CK7　×400）

図9　細胆管細胞癌に合併した肝硬変
（上：HE染色　左上×100　右上×400　下：マッソント
リクローム染色　左下×100　右下×200）
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図16　胃壁内静脈（HE染色　左・右下×100　右上×
200）

図17　壁肥厚の門脈（HE染色　×100）

図15　脾臓のうっ血・出血（HE染色　左×100　右×
200）

　本症例に関連する考察について下記の如く図示
する
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（担当研修医　上田駿介・辻ひとみ・松本侑樹）




