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研究要旨：門脈血行異常症の臨床疫学特性をモニタリングするシステムとして、患者が集

積する特定大規模施設を対象とした疾患レジストリ（定点モニタリング調査）を実施して

いる。 

登録対象は 2016年以降に初めて門脈血行異常症と診断された患者として、診断時の臨床

情報および以降 2 年毎の臨床情報を EDC システムで登録中である。2019 年に調査を開始

し、2022 年度末時点での登録数は合計 161 人（IPH：52人、EHO：47人、BCS：62人）であ

る。登録患者の年齢、性別、確定診断時の症状、各種検査所見などの臨床疫学特性は、2015

年に実施した全国疫学調査での集計結果と同様の結果が得られており、本システムで登録

された患者の代表性は高いことが示唆される。2023年以降も登録を継続し、門脈血行異常

症患者の臨床疫学特性をモニタリングする患者データベースを構築する。 
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Ａ．研究目的 

門脈血行異常症（IPH：特発性門脈圧亢進

症、EHO:肝外門脈閉塞症、BCS：Budd-

Chiari 症候群）の新患例を登録し、登録患

者の臨床情報を 2年毎に登録する疾患レジ

ストリを構築し、門脈血行異常症の臨床疫

学特性を継続的に検討する。 

 

Ｂ．研究方法 

協力医療機関において、2016 年以降に初

めて門脈血行異常症と診断された者（他院

からの紹介患者も含む）について、Viedoc 

4を通じた EDCシステムにより、以下の情

報を入力して、患者情報の登録を行う。 

登録時の入力項目：診断名、性別、生年

月、発症日、診断日、身長、体重、家族

歴、飲酒、喫煙、輸血・手術・既往歴、確

定診断時の症状、各種検査所見（血液・上

部消化管内視鏡・画像所見）、重症度、治療

内容など 

また、2年毎に、登録患者の臨床情報を

入力して、更新を行う。更新時の入力項目

は、以下の通りである。 

更新時の入力項目：症状、各種検査所見

（血液・上部消化管内視鏡・画像所見）、重

症度、治療内容、生存・死亡など 

2019 年 1月に EDCシステムが完成し、各

協力医療機関に対して、2016 年以降の該当

患者の臨床情報につき、入力依頼を行っ

た。毎年 6月に入力依頼のリマインドを行

い、毎年 12月には 2回目のリマインドおよ

びその年の該当患者についての入力依頼を

行った。なお、2020年度までは協力医療機

関 20施設との多機関共同研究として実施し

ていたが、稀少疾患という特性および EHO

は小児発症が多いという特性を踏まえ、3

疾患とも十分な登録数の蓄積を達成できる
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よう、日本小児脾臓門脈研究会や 2015年に

実施した全国疫学調査で報告患者数が多か

った施設に協力依頼を行い、2022年度には

合計 48 施設に協力医療機関を拡大した。 

（倫理面への配慮） 

本研究で収集した情報は、研究成果を報

告するまでの間、個人情報の漏洩、盗難、

紛失が起こらないよう研究責任者、実施分

担者の所属施設において厳重に保管する。

また、解析の際には情報を総て数値に置き

換え、個人が特定できないようにする。本

研究は「人を対象とする医学系研究に関す

る倫理指針」に基づいて実施する。また対

象者には、不利益を蒙ることなく協力を拒

否できる機会を保障する。本研究の実施に

ついては、大阪公立大学大学院医学研究

科・倫理審査委員会の承認を得た（承認番

号：3774）。また、協力医療機関においても

必要に応じて倫理審査委員会の承認を得

た。 

 

Ｃ．研究結果 

2019 年 1月に EDCシステムが完成し、

2022 年度末の登録数は合計 161人（IPH：

52 人、EHO：47人、BCS：62人）となった

（図１）。 

登録患者の特性を検討したところ（表

１）、平均年齢は IPH：55.4歳、EHO：47.4

歳、BCS：47.7歳、男性は IPH：33％、

EHO：43％、BCS：60％を占めた。BMIが

25.0kg/m2以上の肥満者は、IPH：11％、

EHO：10％、BCS：25％であり、家庭内同病

者は 3疾患ともいなかった。 

確定診断時の症状として（図２）、IPHは

脾腫が多く（41％）、EHOは吐下血

（31％）、腹痛（31％）が多かった。BCSは

腹水（30％）、浮腫（24％）、肝機能異常

（24％）が多かった。 

確定診断時の血液検査所見を図３に示

す。BCSではビリルビン上昇、AST上昇、γ

GTP 上昇、アルブミン低下、PT 低下、PT-

INR 延長が他の 2疾患よりも多かった。 

確定診断時に 90％以上の患者で上部内視

鏡検査を実施していた（図４）。食道静脈瘤

を IPH：64％、EHO：62％、BCS：64％に認

め、胃静脈瘤は EHO で 53％に認めたが、異

所性静脈瘤を認めたものはわずかであっ

た。 

確定診断時の画像所見では（図５）、脾腫

を IPH：85％、EHO：70％、BCS：62％に認

めた。このほか、IPHでは脾腎シャントや

脾動静脈怒張、門脈血流の増加、脾静脈血

流の増加を多く認めた。また、EHO では肝

内門脈血栓を 25％、肝外門脈血栓を 41％に

認めた。BCSでは肝腫大、傍臍静脈シャン

ト、肝表面の不整、辺縁萎縮と代償性中心

腫大を他の 2疾患よりも多く認めた。 

確定診断時の重症度として、治療を要す

る重症度３以上の患者は IPH：64％、EHO：

52％、BCS：62％であった（図６）。 

治療内容は（表２）、IPHの 55％が静脈

瘤、20％は脾機能亢進症の治療を受けてい

た。また、EHOの 47％が静脈瘤、22％が脾

機能亢進症の治療を受けていた。BCS では

28％が静脈瘤、4％が脾機能亢進症、65％が

狭窄・閉塞部の治療を受けていた。 

 

Ｄ．考察 

2019 年 1月より、門脈血行異常症患者が

集積する特定大規模施設を「定点」とし

て、門脈血行異常症患者を登録するシステ

ムを実施中である。開始当初は 20施設の協

力の下で実施していたが、登録数の蓄積に

向けて 2021年度より協力施設を 47施設に

拡大し、2022年度にはさらに 1施設を加え

て、登録が軌道に乗りつつある。稀少疾患

という特性のため、登録数の蓄積には時間

を要するが、登録数が順調に蓄積していけ



85 

 

ば、本調査は将来的に門脈血行異常症の実

態をあらわす貴重なデータベースとなるこ

とが期待される。 

 実際、現時点での登録者において、暫定

的に集計解析を行ったところ、年齢や性

別、既往歴、確定診断時の症状など、2015

年に実施した全国疫学調査 1)での集計結果

と同様の結果が得られている。すなわち、

本定点モニタリングシステムで登録された

患者が、わが国における門脈血行異常症患

者を表している可能性（代表性）は高いこ

とが示唆される。 

2023 年以降も登録を継続し、門脈血行異

常症患者のデータベースを構築し、臨床疫

学特性を継続的にモニタリングしていく予

定である。 

 

Ｅ．結論 

門脈血行異常症患者の臨床疫学特性をモ

ニタリングするため、48施設の協力のも

と、2019年より定点モニタリング調査を実

施中である。2023年度以降も登録数の蓄積

を着実に進めていく。 
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図１．定点モニタリングシステムの登録状況 

 

 

 

 

表１．登録患者の特性 

特性 IPH（N=52） EHO（N=47） BCS（N=62） 

年齢（歳） 平均±SD 55.4±16.5 47.4±21.3 47.7±17.5 

 <20 0 25（54％） 2（3％） 

 20-39 12（23％） 7（15％） 21（34％） 

 40-59 15（29％） 9（20％） 23（37％） 

 60+ 25（48％） 5（11％） 16（26％） 

 欠損値   1   

性別 男性 17（33％） 20（43％） 37（60％） 

 欠損値   1   

BMI（kg/m2） 平均±SD 21.7±2.9 20.1±4.3 23.2±4.5 

 <18.5 7（16％） 13（33％） 5（9％） 

 18.5-24.9 32（73％） 23（58％） 38（67％） 

 25.0+ 5（11％） 4（10％） 14（25％） 

 欠損値 8 7 5 

家族内同病者 あり 0 0 0 
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図２．登録患者の確定診断時の症状 

 

＊P<0.05 

 

 

 

図３．登録患者の確定診断時の血液検査所見 
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図４．登録患者の確定診断時の上部内視鏡所見 

 

＊P<0.05 

 

 

 

図５．登録患者の確定診断時の画像所見 

 
＊P<0.05 
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図６．確定診断時の重症度 

 

 

 

表２．確定診断時の治療内容 

治療内容 IPH（N=52） EHO（N=47） BCS（N=62） 

静脈瘤の治療 あり 24/44（55％） 17/36（47％） 16/57（28％） 

内視鏡的硬化療法 13 13 7 

内視鏡的結紮術 12 7 7 

BRTO 4 0 1 

Hassab手術 1 2 0 

血行遮断術 0 2 0 

脾機能亢進症の治療 あり 9/44（20％） 8/36（22％） 2/57（4％） 

部分的脾動脈塞栓術 4 6 1 

脾臓摘出術 5 2 1 

狭窄・閉塞部の治療 あり - - 37/57（65％） 

バルーンカテーテル   23 

ステント留置   3 

用指膜破砕術   1 

閉塞部穿孔術   0 

直視下修復術（体外循環使用下）   6 

大静脈シャント手術   3 

肝移植   5 
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