
解答：
Osler-Rendu-Weber 病（遺伝性毛細血管
拡張症，hereditary hemorrhagic telangi-
ectasia；HHT）

解説：
HHT は常染色体優性遺伝で，全身の粘膜，皮

膚，内臓，中枢神経などの血管奇形である．①反
復する鼻出血，②多発性の皮膚，粘膜の毛細血管
拡張，③消化管や肺，肝などの動静脈瘻・短絡，
④一親等以内の家族歴，の 4 項目中 3 項目以上を
満たせば確定診断となる．本症例は鼻粘膜の血管
拡張もあり 4 項目すべてを満たし，HHT と確定診
断した．HHT の 50％で肺，脳，肝臓の少なくと
も 1 つに病変があり，第 9 染色体 endoglin 遺伝子
変異の 1 型は肺動脈瘻や脳動脈瘻を合併しやす
く，第 12 染色体 activin receptor-like kinase type 
1（ALK-1）遺伝子変異の 2 型は肝動静脈瘻の合併
頻度が高い1）．肝病変は約 30％2）3）で，肝動静脈瘻，
肝静門脈瘻，肝動門脈瘻および telangiectasia を
認める．肝動静脈瘻の血管造影所見は肝動脈の拡
張蛇行，肝実質の不規則濃染，肝静脈と門脈の拡
張，肝静脈の動脈相での出現であり，造影 CT で
は，動脈相での肝動脈の拡張，屈曲蛇行，肝実質
が十分に造影されない早期から拡張した肝静脈が

描出される．本症例も腹部 CT 動脈相で肝動脈の
拡張，蛇行，肝静脈の描出（Figure 1），CTAP で
は肝内がまだらに造影され（Figure 2），血管造影
で肝動脈と同時に肝静脈の描出（Figure 3）を確
認した．

参考文献：
1）	Grand’Maison A : Hereditary hemorrhagic 

telangiectasia. CMAJ 180 ; 833―835 : 2009
2）	Reilly PJ, Nostrant TT : Clinical manifesta-

tions of hereditary hemorrhagic telangiecta-
sia. Am J Gastroenterol 79 ; 363―367 : 1984

3）	Román G, Fisher M, Perl DP, et al : Neurolo‑ 
gical manifestations of hereditary hemor-
rhagic telangiectasia (Rendu-Osler-Weber 
disease) : report of 2 cases and review of the 
literature. Ann Neurol 4 ; 130―144 : 1978

本論文内容に関連する著者の利益相反
：なし

出題：菅野有紀子（福島県立医科大学消化器・
リウマチ膠原病内科）

　　　高橋　敦史（  〃  ）
　　　大平　弘正（  〃  ）

繰り返す鼻出血と肝動脈拡張所見を呈した症例

（116）

日本消化器病学会雑誌　第110巻　第12号2148



Figure　2.　CTAP検査．

Figure　3.　腹部血管造影検査．

（117）

2013年12月 2149


