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　　　　　　　　　緒　　言

　 Budd ・Chiari症候群は肝 静脈，肝部下大静脈 の

閉塞を主病変と した稀な疾患で 門脈圧亢進症の 進

行，ある い は肝不 全 に よ り致死 率 も高 い ．血 管外

科的手術や カ テ
ー

テ ル を用い た 開通術に て 治療を

行 うが手術死亡 率や術後 の 再閉塞率が 高 く
1）

， ま

た原 因不 明だ が分娩後の 発症が 約 15％を 占め
， 本

疾患患老 の 妊娠 は 禁忌 とされて い る
6）．今回，閉塞

部を バ ル ーン カ テ ーテ ル に て 開通 させ た後妊娠 し

本人 の 強 い 希望に て 妊娠継続 ， 分娩直後よ り薬剤

で 凝固能を抑制 し無事挙児を得た膜様閉塞の 1 例

を経験し た の で 文献的考察と共 に報告する．

　　　　　　　　　症　　例

　28歳 ， 未経妊 ， 結婚後 2 年 の 主婦． 7 歳 の 時交

通事故に て胸部 ， 頚部 の 軽度打撲を受けた ほ か は

既往歴，家族歴 に 特記事項 な し．

　1986年 8 月， 2 ヵ 月前 よ りの 下腿浮腫を主訴 に

旭 中央病院内科受診 ， 弾性硬 で 肋骨縁 よ り 2横指

の 肝肥大 と腹部超音波断層法 （写真 1）に て 肝部

下大静脈 の 著明な拡張 ，右房流 入直前 の 膜様 閉塞 ，

肝縁 の 鈍化，脾腫及び腹水 貯留が指摘され Budd −

Chiari症候群 と診断 ， 内科入院 となつ た ．入院時

検査 に て 血 小板数9．6× IO4／μ1と減少，プ ロ ト n

写真 1　 超音波断層法に よ る下大静脈 の 閉塞像

ン ビ ン 時間 （PT ）30．7秒 と延長 し て い た が肝機能

等他 の 血液，生化学，及び尿
一

般検査等に 異常は

なか つ た．

　入 院後 ， 下 大静 脈と右房の 造影 にて第 9胸椎 の

高さ で 最大 幅 4mm に 至 る 下 大 静脈 の 完全 閉塞 を

確認 した が
， 造影 5 日後 に超音波断層法に て 閉塞

部末梢 の 下大静脈拡 張部 位 に 軸方向約 6cm に わ

た る血 栓が 出現， カ テ ーテ ル を留置 しウ ロ キ ナ
ー
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写真 2　PTA 後開存 した 下 大 静脈の 超音波断 層像

ゼ を 12，000単位／時に て 2 日間投 与 した ．血栓縮小

後 ， 9Fr．バ ル
ーソ 径 8mm の Gruntzigカ テ ーテ ル

3本を用 い経皮的血 管拡張術 （PTA ）を施行，術

後 5 日間ウ ロ キ ナ ー　k
’
　96　，　ooe単位 ，

ヘ パ リ ン 2，800

単位を経静脈投与 し約60％程 度 の 下大静脈開存を

得た （写真 2 ）．さらに 退院後 も塩酸チ ク 卩 ピ チ ヂ

ソ 200mg ／日を術後 約半 年間経 口 投与 し超音波 断

層法に て 観察，経過良好 に て投薬中止 となつ た．

　約 2 カ 月後，性器出血 と下腹痛 に て 同施設産婦

人科を受診．以前 よ り月経周期30〜60日と不 順で

あ つ た が 子 宮 内 に 頭臀 長20mm の 児心拍 が 消失

し た胎芽を認め 稽留流産 と診断 し子宮 内容除去術

を施行 した．こ の 時点で は Budd・Chiari症候群の

合併は 既知で あつ た が詳細 な情報収集を施行 し て

お らず そ の リ ス ク は看過 されて い た，が， さらに

3 ヵ 月後の 1987年 8 月 ， 再 び無 月経 に て 来院 し妊

娠 7週 と診断 され た 。本人 の 強 い 挙児 に 対す る希

望 と，
Vons　et　al．の 当疾患例に お ける 挙児の 可能

性に つ い て の 報告
13｝とか ら，超音波断層法に よる

下 大静脈開存の 確認 を緻密 に行 う こ とを管理 の 柱

と し て 妊娠を 継続 さ せ た ．通常 の 妊 婦健診 で 来院

す る こ と に 超音波断層法 に て 下大静脈 の 開存 を確

認し た ．また ，妊娠後半に は 両 大腿径 ， 下腿径を

毎回測定 し た ．妊娠経過 に つ い て は体重 が11kg増
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図 1　 分娩経 過図

：鉢
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加 し た 程度で ほ か に は 異常は な く， 肝機能 は 経過

を通 じ正常で あつ た．分娩 に際 して は 産褥の 再閉

塞防止 を第一
に考慮 し ， 誘 因 として 血 栓形 成 や慢

性血管炎症が示唆 されて い る こ とか ら ， 凝固 系，

補体価等 の 検査を 分娩前後に 経時的 に 施 行 し っ

つ
，

ヘ パ リ ソ
，

ワ
ー

フ ァ リ ソ を用 い た 抗凝固療法

を分娩直後 よ り開心術に 準 じ て 行 うこ と と した ．

妊娠 40週 0 日 よ り管理 入院 とし待期 し て い た が，

41週 2 日に て 自然陣痛発来した ，陣痛は 微弱 で あ

つ た が疼痛 に対す る 自己抑制不 能 の た め 硬膜外麻

酔併用に て オ キ シ ト シ ソ に よ り陣痛を促進 し，回

旋異常 の た め キ ー
ラ ン 鉗子 に て 3，638g男児 を娩

出した ．分娩経過 を図 1 に示す，

　分娩直後よ り超音波断層法に て 下大静脈開存を

観察 し つ つ ，弛緩 出血 ，頚管裂傷等 の ない こ とを

確認 し，分娩 1時間後 よ り ヘ パ リ ソ を 1，500単位／

時 持 続 静 脈 投 与 ， さ ら に 数 時 間 お ぎ に

1，000〜2， 00単位 の 側管注を追加 し て 活性化部分

ト ロ ン ボ プ ラ ス チ ン 時間 （APTT ）50〜60秒前後

を 目標 に 管理 した．産褥 2 日よ り ワ
ー

フ ァ リソ 5

mg ／日 を 平行投与 し
， 産褥 8 日 よ り ワ

ーフ ァ リ ソ

単独に て PT で コ ソ ト ロ
ー

ル の 30〜50％を 目標に

維持管理 した ．腹部超音波断層法 ， 大腿 ， 下腿周

囲計測 ，
血液生化学検査等を頻繁 に施行する も異

常を認め ず産褥 1 ヵ 月に て 退院．さ ら に 外来管理

を行い ，約 7 ヵ 月後 よ り 8 ヵ月をか けて ワ
ー

フ ァ

リ ン を漸減 し中止 し た が
， 分娩後 2 年半を経過 し

た現在 ま で 症状の 悪化はみ られ な い ．血液凝固因
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図 2　 抗凝固療法 と検査値
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子等 の 変化を表 1，図 2 に 示す．

　　　　　　　　　　考　 　案

　Budd ・Chiari症候群は 肝 静脈 ， 又 は 肝部下大静

脈 あ る い は そ の 双 方の 閉塞を 主 病変 と し た 疾患

で あるが，本邦で は肝部下大静脈の 繊維性膜様閉

塞が多 く，欧米で は 肝静脈の 繊維性及 び血栓性閉

塞 ， あ る い は それ に伴つ た肝部下大静脈 の 血 栓性

閉塞 が多 い
「）と さ れて い る．そ の 原 因は 不 明で あ

る が妊 娠後 に 発 症す る も の が10〜15％を 占め

る
6）a）9｝

との 報告がある．妊娠後に お け る発症 16例

を ま と め た 報告 61に よ れ ぽ そ の 多 くが血 栓形成 に

よ る も の で あつ た とい う．産褥期 に 下肢 の 血 栓性

静脈炎が多 い こ と とも関連があ り得 る が，今回 の

症例で も脈管造影を施 行 した だ けで 大 きな血栓 を

形成 させ て しま つ た こ とと考 え合わ せ て ， い か な

表 2 　文献例 に み た 妊 娠関連 の 発症例

報 告
年

報　告 　者
例
数

年
齢

妊娠の 転帰
発症 ま で の

　 日　数
予後

1886Lange　et 　al， 1lO ヵ月正 常産 9 カ 月 死

1899Chiari 　et 　al． 110 ヵ 月正常産 5 ヵ月 死

1940Kah 皿 et　a1． 1 人工 中絶 3 ヵ 月 死

1957Krass 　et　 al． 1251G ヵ 月正常 産 14　 日 死

1968Hancock　et　a星． 12929 週早 産 6　 日 生存

1970Oettl   er　et　al、 131 妊娠 中

　 〔3 ヵ 月）
一

死

1972Rosenthal 　 et　 aL22610 カ 月正 常産 3 ヵ 月 生存

2310 ヵ 月正 常産 2 ヵ 月 生存

1978Tniacos 　 et　 a 韮． 12510 ヵ 月正 常産 12　 日 死

1980Khuroo 　et 　 aL， 1625 妊娠中
　 （5 ヵ月 〉

一
死

2210 カ 月 正 常産 7　 日 死

2510 ヵ 月正 常産 4　 日
退院後
不 明

2310 ヵ 月正常産 6　 日 死

dO 人工 中絶 7　 日 死

2110 カ 月正常産 1週間 死

24IUFD
　（週 数不 明）

5　 日
退 院後

不 明

2010 ヵ 月正 常産 1週 間
退 院後
不 明

器510 ヵ 月正常産 三週間 死

2D10 ヵ 月正 常産 1週 間
退院 後
不 明

4010 ヵ 月正常産 弓週 間
退院 後
不 明

2510 ヵ 月正 常産 4　 日
退院 後
不 明

42 人 工 中絶 4 週間 死

40 人工 中絶 1 週間 死

3510 ヵ月正 常産 1週問
退院後
不 明

3010 ヵ 月正 常産 1 週間
退 院後

不 明

1982Artigas 　et　 a1130IUFD （34週） 分娩直 後 死

る 治療後で あつ て も本疾患含併例 で は 分娩後に 厳

重な管理 が必要 で ある こ とが 容易 に理解 し得，本

疾患患者の 妊娠は 論理 的に 禁忌 とす る こ とも
一

概

に は 否定 し得な い ．

　
一

方 ，
Vons　et　al ，は 自験 ， 他験合わ せ て 3妊婦

5分娩 の 分娩成功例 と死産後 の 正 常経過例 1 例を

報告し妊娠分娩 の 可能性 を示 唆し て い る
13）。比 較

的稀 な疾患で あ り， 平均 発症年齢 も30歳台 と挙児

を希望 し得 る年齢 層で ある た め 妊娠許可の 決定 に

は 個別的に 充分な検討が必 要で ある．肝機能障害

の 程度 も考慮す る 必要 が ある が，原疾患の 治療 に

成功 し た 揚合，明 らか な障害を伴 う報告例は な か
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つ た ．膜様 ， 非膜様別 の 予後の 差異は 不 明だ が本

邦で は 下大静脈 の 膜様閉塞が 多 い
1）14｝た め ，治療 に

当た つ て は血管外科的手術
1）5）よ りも PTA が 用い

られ る機会が増加
14）す る もの と考 え られ る，PTA

は 高度な技術で は あるが
， 再治療が比 較的容易 に

なれば，緻密 な観察 に よ り異常が 観察 された 際 に

た だ ち に 治療を行い 得，妊娠許可の 条件を さ らに

緩和 し得 る ．本症例で は 二 次的 な血 栓形 成を予防

す る 目的 で 分娩直後 よ り抗凝 固療法 を施 行 した

が
， 再治療の 容易 さに よ つ て は こ うした措置 も不

用 とな るで あろ う．

　表 2 に 分娩後 の 発症例に つ き諸家の報告を 示 し

た tl93）4 ｝6 ｝7｝le ）〜12 ）
， 流産 後 の 発症 例や 妊娠 中 の 発症

例 も含まれ て い る．本例は 初回妊娠 の 際 は 無警戒

で は あつ た が無事経過 し た ．なお
， 矢野 らが 本邦

で の 分娩後発症例 を報告し て い る
2）が，本例 は 本

疾患合併妊娠 分娩 の 本邦初 回 報告 例 と考 え られ

る．本疾患合併妊娠 の 取 り扱 い を検討す る うえで

今後 の 報告例 の 集計が期待 され る．

　稿 を終 え る に 臨 み，多大 な る 御助力 を賜 つ た 旭中央病院

産 婦 人 科 第 11病 棟 の 斎 藤婦 長 並 び に 職 員の 皆様 に ，深 甚な

る 感謝の 意 を こ こ に 表す る．

　なお ，本 論 文 の 要 旨 は第43回 日本 産 科 婦 人 科 学会学 術 講

演会 に て 発表 し た ．
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