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はじめに

先天性結胆管拡張症の報告は,1853年の Dougtts以来

多数にのぼりりり
1め

,1969年 の Lceの Iめ
集計では 500例

にもなる.そ してこれらの)止例は普通1959年の Ak】lso‐

Lejりの分類にした がつ て微祭されてきた。 しかし削

険, 術中造影, 介i後総胆管タト腹造影や近年 に なつての

PTC,ERCPな どの導入普及により結llu管の31_N張に加え

て出1内胆管の拡張を認めた症例,あ るいは川1内胆管のみ

が拡張した症例の報告があり,そ の病態とともに新しい

分類,新 しい名称の提案に関係して注目をll_めていると

ころである。最近,私 どもも先大性と思われるイ千出r内胆

管婁胞状拡張を示した症例を経験し,辛 いにも拡張胆併

のlyJ除に成功したのでlL例の報告を行 う.

症  例

rl_例:49歳,男 性

主訴 :心偶部不快感と食欲不振.

現病歴 :50年 1月下旬に心寓部不快感と食欲不3状が|||

現.2月 になり尿の濃染に気fNlいたがこの頃から次第に

全身俗怠感を覚えるようになり共医 を受診したところ

Al‐phos(54.8K.A),COT(66),CPT(89)の メ〔常を

指摘され当院を紹介された.外 来における胆道造形 (維

口法十経静脈法)で 胆裏陰影が不充分であり総胆管の軽

度拡張と結石様透克像 (写真 1)が 認められたので当科

へ入院した.こ の出,発 熱,去 疸,腹 痛なく使通も正常

て体重減少もなかつた。

家族歴.j班往歴 :妹が胆石症で胆嚢切除を受けた事あ

り.術 後は元気に生活しており今回の肝機能検査,胆

道造影でも只常を認めなかつた。他に特記すべき事はな

もヽ.

入院時現病::身長 159cm,体重50kgで体格中等度.栄

養可.筋 発すよせ好.意 識清明.顔 貌普通.皮 膚は黄疸貧

血を認めず.脈 拍62で整.血 圧 120～60mm地.眼 験結膜

貧血なく限球結膜に黄疸なし.心 尖部 I度の機能的収縮

)朝雑音聴取す。肺は果常なし.腹 部は平担,軟 で,肝 ,

胆,ll11はA、れない.静 脈の怒張も認めない.右 下腹に虫

近勁除による手術創あり.

与東 1 胆 道造影像 (経口法+経 静脈法)右 は断層

像である。
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人院時一般検査 :表 1に示す 如|くで あり,Al‐JЮs,

(SOT,CPl・)“ま正常化していた.尿 にも共↑子を認めなか

つた。上部消化管造影でH角 にド111JttlllNl変を認めたが腎

内視鏡,胃 洗浄細胞診,日 生校で日角M;棟状潰場と診断

した。

1〕TC:写 真2に示す如|きP'1｀C像 が得られつざの様に

考,化_た。(D 卜 i指 腸への造影剤の流出は良好であるの

に総胆管は軽度に拡張しており総胆管に類円形透売像を

認める。押i石であろろう.②  十 二精腸への造影剤の流

|はは良好であるので胆隻管における造影剤の進入停滞は

必ずしも胆慎糾i石が存れ:しているという彗fではないが,

否定もできない.⑤  給 胆管に外方 からたと:排像が ある

が,お そらく胆壁によるたltリトであろう。① ‖li内胆管に

夕!↑格はない.

腹性動WR造影 :右季肋剤1から心衛部にか|ナて何らのlI

痛もれよれなかつたが Pl C`像 からは胆長あるいは総胆管

用はいこSpaCC Occupying lcsiOnがぁるのではなかろうか

という!!|で腹雄助脈造影を施行した.胆 嚢動脈は途中よ

り木lllに至り辺縁の不規ltけな像を曇し,肝 右業 ド面にlgl

場濃染を伴う ncovaSCulariけ様の像を認めるという事で

あつた。

手術所児 :0 総 胆管結石,②  胆 嘆結石の坊とい⑤

胆袋距】力の死い,④  ド!演)らの診Wiで手術を施行した,

まず‖潰渉に対して選択的迷男十日半切を施行した後,

胆道系への手術操作を加え,た,給 胆管は軽度に拡張し壁

J巴摩を認めたが結石は角よれなかつた.lt長は正常の大き

さで距瘤をr;はめなかつたし結石も触れなかつた。しかし

結出L管の努刺吸り|で胆泥 を認めたので lllli拘,結 胆管切

州,T,tubcに よる総H「l管外l1/造設を施行した。結LLl管
17」け日時胆泥の洗浄吸引を行つた3ミ,胆 道内圧,袷 1旦管't

端逝過圧の測定は行つていない.こ の一連の操作中,胆

使床より胆隻を11聞tするに際して肝臓の後下面に 「嚢胞

】太l Rl変」が 一部突出しているのを認めた (写真3)。そし

て出ユ舶後の術中造形で写真4左 の如き像を得,肝 内胆管

の哀胞状拡張か重複胆使と考えこの部分を肝臓から核出

矢印が肝臓の後下面よ

病変Jを 指している。

入院時一般検資

写真 2 P T C像

写真 3 手 術中写真

リー部突出してぃる 「襲胞状
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写真 4(左 )胆 摘後術中総阻管外慶造影.

(右)術 後総胆1管外痩造影

写真5 上 段 :「装胞状病_1/S」下段 :胆凄

するようにして摘出した.

切除標本 :切除標本を写真 5に示したが 卜I化がllJttHll

嚢である。極めて正常に近い胆袋であつた。 L段がlll llFnt

から核出するようにして揃|||した 「瑛胞状札変Jで あ

る。中に0.7cll×0,3cMの1桶平なビ系石 1こ!とll氾を認め

た.壁 は先記の切除胆度よりうすく,粘 朕は‖性長のそれ

と具なりむしろ胆管の料i膜性状に近似していた。また,

消「臓から突出していた甜!分には装摸を有していたが肝臓

に埋没されていた部分には装膜を認めなかつた。

)お埋組織標本 :写真 6は 「隻胞状病変」の壁に lll卜Jす

る細い胆管とその部のWi膜州生を示している.―liい‖比管

が開IJする事と,ど こをみてもROkitansky‐AstllolI Silus

が発兄できない事から,私どもはこの「技胞状力打変」は胆

管に出来するものであると考えた。しかし,こ の 「嚢胞

状病変」の壁は大部分において胆管本来のオ‖造を失いX'

峡剣Uこと線維化が著明であつた。写真 7は Azalェ‐Mallory
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して い

年東 7 Azan_Malloly染 色

写真 8 引 !性線維染色

染色により「ザに胞状病変Jの 生の線村t結合織化を示して

いる,写 真8のj141生縦維染色では弾性線維の断裂と走行

の占しれがりJらかであつた,

考  貨

tll道系校どに上の問胆 :私どもは, 前述 した llllllから

「改胞状病変」は胆管に山来すると考え 「嚢胞状病変」

の胆管走行 11の翻̀ 位を検討 してみた。PTC像 (写真

2),術中進|レ(写真4左 ),術後総lL管外媛造形 (写真4

写真 6 H‐ E染 色
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右)の 所見を結合的に比較検討した結果図 1に示す図が

得られた,黒 く盗 りつがしていない胆管は PTC像 で得

られておらず,こ の部分の胆管の一分枝に「袋胞状病変J

があつたのだという事がわかつた.Hcalyり による肝内

胆管のた行 の観察 にしたがえば PostcriOr inferiOr area

duCtの一分枝の褒胞状拡張と//えられた。 ところでこ

の)由f例の胆道系検査における問題点が他にいくつか挙げ

られる.1つ には PTCで 「襲胞状病変Jの 造影が得ら

れなかつた事である。この理由として総肝管の類円形透

苑像が挙げられると思う。すなわち総肝管の類円形透売

像は p o s t e r i O r  i n f e r i O r  a r e a  d u c t が総肝管 へ 開日する

部分における胆泥の充満滞積を描ILしていたのではない

かと考えている (というのは,多 数の胆道造影像の検討

により posteriOr inferior area ductが総肝管へ開日す

る郎位と,総 肝管の類円形透売像のあつた部位とが一致

するようであり,術 中検索で結石を認めず多くの胆泥を

吸引したのちに POSteriOr inferior area duclヵき造影さ

れたという即出による)。 したがつて,造 影7flのに 指

腸への通過が 良好である事も助1/1て,POSteHOr inferior

area ductの一分枝に存在した 「嚢胞状病変」が造影さ

れなかつたのだと思う.逆 行性胆道造影によつても 「嚢

胞状病変」が造影されえたかどうか判らないが,こ れを

施行しなかつたのは 1つの反省点として残る。また,胆

管
す卜部の狭窄 と胆道の婁胞状病変 の関係がいわれてい

るが,本 症例の胆道内圧,総 胆管未端通迪圧の計測は行

つていない。さらに,総 胆管が外側から圧排された像が

得られたが, これは肝臓か らllF大突出した 「嚢胞状病

変」が胆裏を内側へ圧迫し,そ れによつて胆襲が総胆管

を外側より圧排した為に得られたものであると考えてい

る。
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図  1

名称,お 態,分 類 :肝内胆管に拡張を有する症例をは

じめて報(tiし文献集計を行つたのは MCWhOrterめのとさ

れている.以 来1958年Wttrenlり,1964年 Engleり,1964

年 Arthurり,1968年 Wな renl。とこのような症例の報告

が出され Arhurにより AlonsO‐Lej分の総胆管拡張症の

分類変更が提‖出されている。本邦においては,1970年土

田2めが肝内胆管拡張を布する総胆管拡張症の自験例10例

と文献的考察を基盤として 「総胆管拡張症は総胆管のみ

に限局した疾患ではなく肝内胆管の拡張 を伴う疾忠で

ある」と認識を改めるように述べているし, この点に

関しては1970年来の戸谷
2,2の

,成 末
10,1972年の松本

15)

も同意見 で あ り先天性胆道拡張症 (裳腫)COngenital

dilatation oF bile duct.(Congenital bile duct cysts) と

呼称するようであり,本 症例の如くll内胆管のみの拡張

を示す症例も同じく系統的胆道系 の先天性変化の 1つ

として把えるようである。しかし1958年の Carolilの1り,

1965年の Hunlerり ら が報告した症例については,拡 張

胆管がより末相 (組織学的には8次 ,9次 胆管)に 多発

し先天性肝線維症をイ
｀
昨う事から単に先天性胆道拡張症か

ら展開したところの系統的胆道系の先天性変化としてと

りあつかう事には異論があるようである。

筆者らもこの3年間にいわ ゆ る先天性総胆管拡張症

例,成 人例を13例経験しているが,こ のうち7421に総胆

管拡張に加えて肝内胆管の拡張を認めており,今 回さら

に本症例を経験するにいたり先天性胆道拡張症という考

え方に賛成するものである。

この系統的胆道系の先天性変化というのは一般的には

四つ柳
2い

が先天性総胆管拡張症の病態を説明するのに用

いた 「胎生期における胆管上皮増殖の不均等に基づく胆

管内腔の拡張 (胆管上部)と 狭窄 (胆管下部)」を 考え

か

く

張

胆

■

切

除

断

端
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るようで,こ の拡張部が増大するためには胆管下部の狭

窄の増大(二次的)とそれに基づく胆汁貯留が必要とされ

ている。しかし,こ の場合の順管の拡張は最初の時点で

はあくまでも_は皮性のものであり,い かに胆管下部の狭

窄の増大とそれに基づく胆汁貯留が充分であつたとして

も該部が要胞状に拡張しうるのであろうか。この点に関

して GIennりは装膜下組織 (筋線維,弾 性線維)の 欠換

による胆管壁の局所性の脆弱化を考えている。そして,

その先天性に脆弱な胆管を襲胞状に拡張させるには生理

的な胆道内圧の変化で充分としている。この考え方は,

私どもの症例のつぎの3点 に注意を向けさせてくれる.

① 組 織学的には先天性の変化か後天性の変化か判別は

できなかつたが,「 嚢胞状病変」の壁 は弾性線維 の断

裂と線維結合織化という脆弱化 を示していた。② 「嚢

胞状病変」の下部胆管にり]らかな狭窄が認められない.

③ 他 の肝内胆管はもちろんの打i postCrior inferiOr area

duCtの 他の分枝に長脚岡の下部胆管の狭窄 が あれば出

現してくるはずの拡張傾向が企く兄られない.こ の3点

から私どもは Clen■の考え方を私どもの症例 の病態を

説明するものとして考えている.少 なくとも胆管壁の先

天性施弱が非常に優位であり,生 理的といつてもよいで

あろう胆道内圧の変化によつて 「髪胞状病変Jは かなり

大きくなつており,こ れをさらに腫大させた全く二次的

囚子として POSteriOr inferior area duc,開田部の胆泥を

考えている。もちろんこの考え方をすべての先天性胆道

拡張症にあてはめて考える事はできないと思つている,

先天性胆道拡張症の全体を説lllするには,斉 藤
1りによる

胆管上部の先天性脆弱困子と胆管下部狭窄FXl子の相対的

関係で把える考え方が妥当ではないかと思う.

以上の女Hく名称はもちろんの」f,病 態に関しての見解

にいまだ不一致を見る今日,こ れらを包括する病型分類

は見あたらないようである.病 型分類においては,胆 管

拡張に注目した分類(Alonso‐Lcj)Arihurの)LOngmire2り,

斉藤
より

,戸 谷
2'2め

ら)と 胆管狭窄 にと日した 分類 (古

味
1°

ら)と に分けられるようである.

治療,手 術 :先天性総胆管拡張症に対しては手術療法

のみが有効であるとされ,種 々の術式 が施行 されてき

た。大別すると総胆管拡張部一腸管吻合による胆道再建

と総胆管拡張部切除を伴 う胆道再建の二方法に分けられ

る.成 人例においてはもちろんのこと,小 児外科の進歩

をみる現在,胆 管炎,吻 合部狭窄,癌 発生などの予防の

面で優れている後者が根治手術として選択される事が多

くなつている。総胆管の拡張に加えて出1内胆管の拡張を
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伴う症例に対しては,肝 内胆管に操作を加えな くとも良

いとする意見もあるようであるが,奥 野
1つ

らの症例の211

く総胆管拡張部と肝内胆管拡張部の間に狭窄がみられる

事があ り,こ のような場合には肝内胆管拡張部と腸管と

の吻合が必要であろう。私ども総胆管拡張部切除と肝内

胆管拡張部一空腸吻合により良好な結果を得た症例の経

験がある。

ところで本症例の刻1く肝内胆管のみの拡張を有する症

例には,広 張胆管が局在 している場合これを含めての肝

部分捌除が推奨されてお り,拡 張胆管が単発で表在性の

場合これ と腸管の吻合も可能であるとされている。しか

し,私 どもの本症例の如 く拡張胆管のみが肝ljaから核出

されるようにして男除されたとい う報告はみられないよ

うである。私どもは本症P/1の経験により肝内胆管のみの

裏胞状拡張を有する症例に対しては,拡 張胆管の胆管走

行上の位置とこれの数 と,そ の散在の状態を考慮すれば

拡張胆管のみの切除が可能な事もあるのではないかと思

つている。他の方法よりこの方法が良い結果となる症例

もあるのではないだろうか。

以 上,自 験例の紹介と若子の文献的考察を試みたが,

病態を解明し胆管拡張の点で 本症 に 類似を示す CarOli

や Hunterな どの症例や胆管狭窄に注 目した場合の本症

と先天性胆道開鎖症の低位閉室型との間の移行性の問題

を解決する事は非常に困難であると思われた。また,治

療の面では肝内胆管の拡張を有する症例に対 しての検討

が遅れているようであ り,こ の面での努力がさらに必要

であると思われた。

本稿の一部は第 174回日本外科学会東海地方会におい

て発上したものである.
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