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指  言

1925年,Delbet'が 胆道の良性狭窄 の 1つで ある原

発性硬化性胆管炎 Primatt sclerosing cholangitis(以下

PSCと 省略)を 最初に報告し,1958年 SChWartzぉょび

Daleりがその診断基準を確立した.し かしながら, 本

症の原因, 治療,予 後に関してはいまだ不明な点 が多

く, したがって術前に診断されることはきわめてまれで

ある。今回われわれが胆道癌の診断のもとに開腹し,術

中所見より本症と診断した 2例 と,術 前に本症と診断し

得た 1例の計 3例 を報告するとともに,本 邦の文献蒐集

例をも加えて考察する.

1 症  例

症例 1:78歳 ,男 性 (昭和48年3月 15日入院)

主訴 :右季肋部痛および黄疸.

現病歴 :生来健康であったが,昭 和48年2月頃より,    た 。

夜間に右奉肋部に鈍痛をきたすようになったが,嘔 気,    検 査所見

嘔吐,発 熱はなかった。楽医で胆石症と診断され,当 科    血 液生化学検査 :軽度の貧血と強度の閉塞性黄痘が認

に入院した。なお,入 院の前頃より漸次黄疸を認めるよ   め られ,血 清グロブリンは高値であったが,γ‐グロブリ

うになった。 ンは正常で,好 酸球増多は認められなかった (表 1).

現症 :体格中等度,栄 養良好.眼 験結膜,顔 面に軽度    経 皮的胆管造影 (PTC):肝 内胆管および総肝管は著

の黄疸を認めた。胸部に異常所見なく,右 鎖骨中線上肋   明 に拡大し,後 者は3管合流部 で完全に閉塞して じヽた

骨弓下 2横指の部まで肝臓は腫大し,同 部に弾性硬,栂    (図 1).

指頭大の腫瘤を触れた。胆裏,腎 臓,陣 臓は触知せず,     以 上の所見より胆道の悪性腫瘍と診断した。

Schnitzlerぉょび VirChOWの 転移 は認 められ なかっ    手 術所見 (昭和48年3月22日):上 腹部正中切開で開

表 1 入 院時血液生化学検査
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図 l PTC像 (症例 1)
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していたが,組織伴的に悪性所見を認めなかった。腫唐

を含めて胆褒を描除し, Roux‐Yに よる総肝管 ・空腸吻

合を行った。胆室内には結石を認めなかった,

摘出腫瘤組織学的所見 :巨細胞,黄 色腫細胞,線 維芽

細胞を認め,円 形細胞が浸潤しているが,悪 性所見を認

めず,肉 芽腫と診断した (図2).

以上のごとく PSCの 病理組織学的確定診断は不可能

であったが,臨 床症状,総 胆管の肉眼的所見より本症と

診断した。

術後経過 :血清ビツルビン値およびアルカリ・フォス

ファターゼ値は術後 1週間目より著しく低下し, 2週 間

目には正常となり,術 後34日目に軽快退院した (図3).

退院後,経 過良好であったが,昭 和51年3月肝不全で死

亡した。

症例 2:56歳 ,男 性 (昭和50年 1月14日入院)

主訴 :全身倦怠感および黄疸.

現病歴 :昭和49年7月 ,全 身倦怠感あり,某 医を受診

し,血 液検査の結果,肝 機能障害を指摘された。4カ 月

間入院治療を受けたが症状はかえって増悪し, PTC検

査の結果,手 術を勧められた。これまでに,灰 白便,胆

石様疼痛,発 熱をきたしたことはなかった。

現症 :体格中等度,栄 養良好。眼球結膜および顔面に

程度の黄疸を認めた。胸部に異常所見なく,腹 部では,

肝臓縁を右鎖骨中線上肋骨弓下 2横指の部に触知 した。

胆妻,腎 臓,陣 臓はいずれも触れず,SChnitZl●rぉ ょび

矢印は総肝管閉基を示す。

腹した。肝臓は腫脹し,そ の表面は黄緑色で,腫 脹した

胆襲底部に肝臓と強回に癒着した鶏卵大,弾 性硬の腫瘤

を認めた.総 肝管は径1・2cmと 拡張していたが, 総胆

管は硬 く,索 状であった。総肝管および総胆管に結石や

腫癌は認められなかった。総胆管周囲のリンパ節は腫大

図 2 摘 出腫瘤組織学的所見 (症例 1)

A(X40)=矢 印は巨細胞を示す。B(X100)=失 印は黄色腫細胞を示す。



1979年4月

図 3 血 清総ピリルビン値およびアルカツ
ファターゼの変動 (症例 1)
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図4 PTC像 (症例2)

胆管にまで挿入し, ドレナージを行った。

摘出標本の組織学的所見 :総肝管 の粕膜上皮 は脱落

し,粘 膜下層より漿膜におよび結合織が増生し,線 維性

にいちじるしく肥厚し,円 形細胞が浸潤していたが,い

ずれの部位にも悪性所見は認められない (図5).肝臓で

はグリツン鞘を中心に軽度の線維化が認められ,多 くの

胆管には胆栓が見られた (図6).

術後経過 :術直後より,胆 汁性腹膜炎を併発したが,

腹腔内 ドレナージにより1週間後に軽快した,そ の後,

この ドレナージの部が外胆汁痩となり,術 後 4カ 月目の

療孔造影では図 7の如く左肝内胆管は出現したが,右 肝

内胆管はほとんど造影されず, これらの分岐部に狭窄が

認められた。そこで,外 胆汁慶 ・空腸吻合術を行い,術

後 6カ 月で軽快退院した,退 院時の血清ビツルビン値は

ほぼ正常であったが,ア ルカリ・フォスファターゼ値は

依然高値であった (図8).副腎皮質ネルモンを投与し,

経過を観察していたが,肺 結核を併発し, この治療中に

黄疸が出現し,術 後 3年 目に肝不全のため死亡した。

症例 3:50歳 ,女 性 (昭和53年3月 8日入院)

主訴 :黄疸.

既往歴 :48歳の時潰瘍性大腸炎で入院した。

現病歴 :昭和50年4月 , 肝機能障害と黄疸を指摘 さ

れ,精 査の結果 PSCと 診断 され, 6カ 月間入院し,

内科的治療を受け,軽 減した (しかし,副 腎皮質ホルモ
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Virchowの転移は認められなかった.

検査所見

血液生化学検査 :貧血なく,血 清総ビツルビンおよび

アルカリ・フォスファターゼ値は非常に高値で,特 に後

者が著しかうた。γ‐グロブリン値および好酸球数は正常

であった。

選択的腹腔動脈造影 :異常所見を認めなかった。

PTC所 見 :右肝内胆管の拡大と総肝管の肝田部 にお

ける限局性狭窄を認め,左 肝管は造影されなかった。総

胆管の大きさおよび走行は正常で,い ずれの部位にも結

石による陰影欠損を認めなかった (図4).

以上の所見より,肝 門部の悪性腫瘤と診断し,手 術を

行った。

手術所見 (昭和的年 2月 4日 ):上 腹部正中切開で開

腹した。肝表面は黄緑色で,左 葉が腫大していた。総胆

管は全般にわた り硬 く,血 栓症をきたした血管の如くに

触知 した。総肝管は3管合流部において最も硬 く,周 囲

組織と著しく癒着し,剣 離は困難であった.総 胆管を切

開すると,管 壁は肥厚していたが,粘 膜は正常 で あっ

た。消息子は総胆管より,左 右肝管および十二指腸内に

容易に挿入され,結 石または腫瘤はどこにも認められな

かった。術中検索した総胆管前面の腫大L夕たリンパ節や

総肝管の一部は,組 織学的 にいずれも慢性炎症像を塁

し,悪 性所見は認められなかった。したがって,炎 症性

総胆管狭窄と判定し,経 十二指腸的にカテーテルを肝内
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図 5 摘 出総肝管の組級学的所見 (症例 2)

図 6 摘 出肝切片の組織学的所見 (症例 2)

日消外会議 12巻  4号

A(X40)=矢 印は粘膜上皮の脱落を示す。B(X100)

A(× 40),B(X100):胆 管内の胆栓を示す。
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図 7 術 後療孔造影 (症例 2)

ンの投与を受けたことはなかった).昭和53年5月,再 度

黄疸が増強したため,再 入院し,副 腎皮質ネルモンの投

与を受け,黄 疸は一時軽減したが,そ の後反応しなくな

り,外 科に転科した。

現症 :体格中等度,栄 養良好.眼 球結膜および全身の

皮膚に軽度の黄痘を認めた。胸部に異常なく,腹 部では

肝縁を右鎖骨中線上肋骨弓下, 2横 指 の部 に触知した

が,圧 痛,腫 瘤は認められなかった。腎臓,胆襲,陣 臓

↑
第1回手術銀 直 ドリにジ)
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図9 血 清総ビリルビン値およびアルカリ・フォス

ファターゼ値の変動 (症例 3)

7

術前  術 後1週  2週

は触知しなかった。

検査所見

血液生化学校査 :貧血なく, 血清総ビリルビン値6.0

mゴdl,アルカリ・フォスファターゼ値277単位と閉塞性

黄疸を認めた。ASLO,CRPは ともに陽性 (+2)で ,

7‐グロブリン値および好酸球数は正常であった (図9).

PTC:左 右肝内胆管は拡張し,左 側では多発性狭窄が

あり,い わゆる珠玉状であった。肝外胆管は全長にわた

り狭少化し,胆 裏胆管は右肝管より分岐し,胆 裏は良く

充満された (図10).

手術所見 :上腹部正中切開にて開腹した.肝 臓に異常

所見なく,胆 嚢はやや腫大し,総 胆管は細く硬 く,索 状

であった。胆裏管は右肝管より分岐していた。Rowx‐Y
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図 8 血 清総ビリルビン値およびアルカリ・フォスファターゼ値の変動 (症例 2)
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か統計的考察を加えた .
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な症例に対し,誤 診に基づき際頭十二指腸切除術を行っ

た。本症の予後は悪く,本 邦報告例のうち,最 も長く生

存したものくも3年半にすぎないり.死 亡原因の多くは

肝不全およびステFイ ド剤あるいは抗免疫剤の使用によ

る続発性感染である。

考  察

Primary Sclerosing Cholangitisの診断基準 として,

Schwart2 とDaleのは, 肝外胆管系 の溺慢性炎症性肥

厚,胆 道系手術の既往のないこと,胆 石症あるいは胆管

痛の欠如を挙げている。Mayerり は, これに加えて胆

汁性肝硬変,限 局性腸炎,潰 瘍性大腸炎がなく, しかも

進行性黄疸を条件としている.し かし,診 断基準は報告

者によりまちまちで,Kriegerら
1の

は肝外胆管系 の炎

症性胆厚の範囲は症例 により種々で, 一定の法貝Jはな

いと述 べて いる。本症 の合併疾患 として,HellStron

らゆは,後 腹膜線維症,Warrenら
6j lま

,潰 瘍性大腸炎,

Bartholomewら1めは,Ridel甲 状腺腫を挙げている.わ

れわれの症例ではすべて総胆管が全般にわたり肥厚 ・狭

窄し,索 状となっていた。症例 3に は,潰 瘍性大腸炎の

既往があった.こ のように診断基準に差異があるのは,

本症の病因がいまだ明らかでないことによるものと考え

らオじる.

治療として,ほ とんどの症例に減黄術が行われ,T‐チ

ューブを総胆管に挿入し, ドレナージを行 うことが有用

であるといわれているが1つ
,組 織学的に胆道に線維化の

如き不可逆性変化が存在する場合には抜去不能である.

PTCあ るいは ERCPに より,限 局性狭窄例や,わ れわ

れの症例 3の如く胆襲が利用できると考えられるものに

は内療造設を行 うべきであり,狭 窄が肝外胆管全体にわ

たる症例では副腎皮質ホルモンおよび抗免疫剤が著効を

きたすので,内 科的治療が主流となるものと思われる.

結  語

術前に胆管痛と診断し,手 術により原発性硬化性胆管

炎と診断した2例 と,術 前に本症と診断し得た 1711を経

験した。それ ぞれに Roux‐Yに よる総肝管 ・空腸吻合

術,胆 嚢空腸吻合術,経 に 指腸的胆道 ドレナージを行

い,症 状は軽減した。しかし2例は遠隔期に肝不全のた

め死亡し,他 の 1例は目下内科的治療を受けている.従

来, 本症は閉塞性黄疸 として開腹 されたが, 最近では

PTCあ るいは ERCPに より術前診断が可能となり,限

局性胆管狭窄の場合のみが外科的治療の適応で,内 凄造

設が有効であると思われる.

われわれの3例 に本邦の文献報告24例を加え,い ささ




