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成人にみられた先天性胆管拡張症の検討

―教室例15例と本邦成人例321例―
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CONGENITAL CYSTIC DILATAT10N OF THE BILE DUCT IN ADULTS

――A REPORT OF 15 CASES一
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K.UMEYAMA and H.AOKI。 中
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当教室にて過去 9年間に経験した成大型先天性胆管拡張症15例と本邦の最近17年間の集計しえた成人例

321例について検討を加えた。 自験例15例の型分類 (戸谷の分類)は I‐a型 3例, I‐C型 3例, I型 1

例, I型 2例,IV‐A型 5例,V型 1例であった。 診断方法は ERCP,PTC,胆 道シンチグラム, 腹腔鏡

による直接性胆道造影,DIC等 により行われ,術 前診断率は66.7%であった.手 術 式々はI‐a型 , IV‐A

型には内慶造設術よりも襲腫摘出術が, I型 では乳頭形成術が適当と思われた.ま た巨大な襲腫に対して

ヤまPTCド レナージ術を行い,襲 腫の縮小,黄 疸の軽減,全 身状態の改善を待って根治術を施行し良好な

る結果を得た。

索引用語 :成人型先天性胆管拡張症, 胆道シンチグラム (99nTC‐PI), 経皮経肝胆管 ドレナーシ術

(PTCD),膵 胆管合流異常

はじめに             ぁ り,そ の原因についてはいまだ充分に解現されていな    '

先天性胆管拡張症は1852年Douglas'の記載以来欧米   い 。今回われわれは過去 9年間に当教室にて経験した15

では比較的まれな疾患とされてお り,1975年 Flanigan2)  例 と,本 邦における最近17年間 (1961年～1977年)に 集

は全世界の労5例について集計を行っているが,tそのIア3   計 しえた成大型先天性胆管拡張症321例について文献的   ・

以上は本邦の症例 である。本邦における最初の報告 は   考 察を加えてみた。

1905年佐久間めによりなされ,そ の後山口らゆは1960年             症 例の検討

までの169例を集計している。 さ らに 内村らのは1972年    1970年 から1978年の9年間に大阪市立大学医学部第 1

までの439例を集計し, その中で147例の成人例 (15歳   外 科に入院した成人型の先天性胆管拡張症を対象 とし

以上)に ついて検討を行っている。このように本症は本   た 。

邦においては決してまれな疾患ではなく,診 断,治 療あ    年 齢と性別 :年齢は14歳から76歳で,10歳台が 2例,

るいは病因について幾多の報告がなされている。本症は   20歳 台が 2例,30歳 合が4例 ,50歳台が2例,60歳 台が

先天性疾患であるが故に小児期に発症し,治 療されるこ   3例 ,70歳 台が 2例 で30歳台にピークがみられた。性,u

とが多いが,中 には成人になって初めて発症する場合も   で は男性 4例 (26.7%),女 性11例(73.3%)で 女性に多
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表 1 成 人型先天性胆管拡張症 (昭和45年～昭和53

年 12月)

くみられた。

主訴 :最 も多いのが溶痛で11例を数え,腫 瘤及び黄疸

が 1例,そ の他黄疸のみが 1例で,他 の2例は嘔気,嘔

吐を主訴としたものであった。また本疾患の三主徴であ

る腹部腫瘤,黄 疸,疼 痛のすべてを伴った症例は 1例も

みられなかった。

術前診断 :総合的には後述するごとく病型のちがいは

あるが胆管拡張症と診断され手術によって確認されたも

のは非手術例の 1例を除いた14例のうち9例であった。

なお術前診断率は66.7%であった。診断方法としては逆

行性陣胆管造影 (ERCP)に て4例 , 経皮経肝胆道造影

(PTC)に て2911, 腹腔鏡 による直接性胆嚢造影 にて

1例,胆 道シンチグラム ぐ
311_BsP,99mTc‐PI)に て2

例,経 静脈性胆道造影 (DIC)に て 1例であった。残る

5例 は術前に明確なる診断はなしえず術中造影にて判明

した症例であった (表1).

型分類 :15症例の最終的に診断しえた型分類は,戸 谷

の分類
°に準ずれば I‐a型 3例, I‐C型 3例 , I型 1

例, I型 2例,IV‐A型 5例 , V型 1例であった.症 例

を供覧する。

症例 No.4は 胆石症に伴った慢性膵炎で紹介され入院

した患者であるが, ERCPで 陣胆管合流異常を認 めた

I‐C型 の症例であった (図1).症 例 No,7は DICに

て胆襲結石症が証明されたが総胆管末端部の狭窄状陰影

を認めたので PTCを 施行したところI型 の胆管拡張症

を合併していることが判明した (図2).症 例 No。11は

PTCに て巨大な総胆管襲腫と診断しえたが肝シンチグ

ラムにて肝内胆管にも襲腫状拡張のあることが半」明した

Iv‐A型 の症例 である (図3).症 例 No.6は 術中進影

で偶然発見されたI型 の総胆管憩室例 である (図4).

49(337)

症例 No.15劇 胆裏摘出術を行 うも愁訴が取れず紹介 さ

れ,胆 道シンチグラム (99mTC‐PI)に て I型 の胆管拡張

症 と診断しえた (図5).

図 l ERCP像 (膵胆管合流異常,症 上例 No.4)

図 2 皿 型の PTC像 (症例No.7)
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図 3 P T C像 (症例 No. 1 1 )             表 2 笥
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( ):有 億石をa

図 5  胆 道シンチグラム

ほ市大 1外 tS 45～S S3)

( 9 9□TC‐PI,症例 No. 1 5 )

が陣内に存在していたため胆襲摘出術 のみ行い, I型

の2例にはいずれも乳頭形成術を行った。IV‐A型 の5

例のうち2例に襲腫摘出,総 肝管 ・空腸吻合術 CRoux‐

enY)を 行い,残 る3例には内慶造設術を行った。症例

No.11は総胆管襲腫が5,300mlの内容を含む巨大な襲腫

で閉塞性黄疸を塁していたため術前に PTCド レナージ

術を行い,襲 腫が縮小し黄疸が減少した時点で襲腫摘

出,総 肝管 ・空腸吻合術 (Roux‐enY)を 行った。V型 の

1例は襲腫が孤立性 の小さい要腫 であるため胆襲摘出

術,総 胆管 ドレナージ術を行った (衰3).

これら14症例のうち,再 手術は4例 に行われている。

そのうち3例 (症例 No.1,12,15)は 初回手術が胆石

症の診断で他施設にて胆襲摘出術が行われた症例である

が,症 例 No.1は 術後に黄疸,疼 痛,嘔 吐などの症状が

あるため再手術による術中胆道造影にて, 症例 No.12

については ERCPに て胆管拡張症 と診断し, 襲腫摘

出,総 肝管 ・に 指腸吻合術を施行し,症 例 No.15は

図 4 Ⅱ 型の術中造影像 (総胆管憩室,症 例No.6)

手術々式 :15例中術前のI‐a型 の 1例 (症例 No.15)

を除いた14症例に対して18回の手術を行った。これを型

分類別にみるとI‐a型 の2例 には襲腫摘出, 肝管 ・十

二指腸吻合術を,I‐C型 の3例には宰L頭形成術,襲 腫 ・

十二指腸吻合術,胆 襲摘出術十総胆管 ドレナージ術をそ

れぞれ 1例ずつ行っている。1型の 1例では総胆管憩室

呼び
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表 3 手 術術式

手術を予定している。残 りの 1例 い。・9)は 初回に襲

腫摘出,総 胆管 ・に 指腸吻合術 を行 うも9カ 月後 に

吻合部狭窄を来したため再手術にて総肝管 ・空腸吻合術

(Roux‐enY)を 行った。

結石の合併は15例中8例 G3.3%)に みられ,そ のう

ち胆襲内のみに結石をみたのは5例 ,総 胆管内のみが 1

例で, 襲腫内のみに結石が認 められたのはI‐C型 の 1

例とIV‐A型 あ 1例であった。結石の種類は胆襲内結石

でヨンステリン系結石 1例 ,混 合結石 1例をみた以外は

すべてビツルビン系結石であった。なお悪性腫場の合併

は 1例にもみられなかった (表1).

予後 :襲腫摘出と褒腫非摘出群に分けてみると14症例

中襲腫摘出,総 肝管 ・消化管吻合術を行った4症例のう

ち f。110W uPが可能である3例 では術後 7年 8カ 月,術

後 2年 8カ 月,術 後 1年 8カ 月経過しているが,い ずれ

も何らの愁訴なく予後は良好であった。内痩造設術を行

った7例 のうちI型 の乳頭形成術を行った 1例に一過性

の膵炎を, またIV‐A型 の妻腫 ・十二指腸吻合術を行っ

た 1例に一過性の上行性胆管炎をみたがすべて良好であ

った。胆案摘出術,総 胆管 ドレナージ術を行った2例 の

うち, I‐C型 の 1例は術後 1年 目に他病死してお り,

V型 の 1例は術後 1年 2カ 月良好であった。胆襲摘出術

のみ行ったI型 の 1例は術後 1年 6カ 月経過した現在と

くに愁訴はなく経過観察中である。

考  察

最近成大型先天性胆管拡張症が少なからず報告されて

いる。胆管拡張症の型分類では未だ確立された分類法は

ないが成人型においても小児と同様に巨大胆管嚢腫型の

胆管拡張症が頻度としては多くみられる。 しかしERCP

の普及に伴い最近では膵胆管合流異常に起因する胆管拡

張症が注目されるとともにその症例数も増加してきた。

51(339)

成人型胆管拡張症については過去に内村ら
め
, 穴沢らめ

により報告 されているが, 今回われわれは過去17年間

(1961年-1977年 )に 本邦で報告 された462例の成人型

胆管拡張症のうち,年 齢, 性, 手術々式などが 明らか

な321例と自験例15例を加えた336例について検討を加え

た。

年齢および性 :本疾患の発症年齢は先天性疾患であり

ながら10歳以下で診断される頻度はそれ程多くはなく,

志村らゆは139例中48.6%,内 村ら9は 439例中53.8%で

あると述べている。われわれの集計しえた成人型336例

を年齢別に分けると15歳から39歳に269例 (80.1%)と

成人型のほとんどを占めており,最 高76歳まで幅広 く分

布していた。性別では男性72人,女 性264人で男女比は

1:3.7で あり女性に多くみられた (表4).

表 4 年 令分布

年   令 男 女 計

15～ 19才

20～ 24才

25～ 29才

30～ 39才

40～ 49才

50～ 59才

60～ 69才

70～ 76才
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５

４

４

２

１

１

０

１

２

６

９

２

１

５

７

７

６

６

２

２

１

合  計 264 336

付961～ 1977 換It例)

成因 :本疾患の成因は先天性とするもの後天性とする

もの等諸説が報告されているが,1959年 AlonsooLejりは

これら諸説を群に分けて分類している (表5)。 この中

で四ツ柳
1の

は,原 始総胆管の上部にて上皮細胞の増殖

が高まり,下 部にて低下するものと思われ総胆管の襲腫

様拡張は下部の先天的狭窄に基づき,胆 汁がうっ滞し上

部の先天的拡張が増大したものと思われると述べ膵胆管

合流異常を本疾患の病態と深く関係した先天的なものと

指摘していた.最 近ではこの四ツ柳説が広い支持を受け

ているようである。松本ら
1'は

成人型先天性胆管拡張症

107例中48例 (44.8%)に 膵胆管合流異常が認 められ,

そのうち無石例21例に軽度黄疸と反復する腹痛,ア ミラ

ーゼ値の上昇が全例にみられることにより胆管炎ではな

く再発性急性膵炎の臨床像だと述べている,そ してこの

膵胆管合流異常については成人のみならず小児例につい

ても報告がなされている1め1め2め.

胆船桁,礎 担害 トレナージ衛

胆結術,縄 胆害 ドレナージ術

胆語術,総 担害 ドレナージ行
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図 6 1型 の定義 (SCh。lZら
14)による)

a.                     b

表 7  病 型分類 (戸谷の分類による)

白い, 中 ,61～,9″ 48Fa)

症例 (No.11)を 含めても12例にしかみられなかった,

これらのうち嚢腫摘出術を行い治癒せしえたのは自験例

のみであるが,こ のように黄疸を伴った巨大総胆管襲腫

例では術前の PTCDに よる襲腫の縮小,減 黄, 術前の

全身状態の改善が手術操作を容易にし,術 後の合併症

もなく順調なる経過 をたどったものと考 えている (表

6)10)17ル25)36).

型分類 :Alonso‐LejりのI～ I型 に分類した分類法が
一般によく知られているが,最 近戸谷らのは本邦におい

ては肝内胆管拡張 を伴 う型が多 くみられるところより

肝内,肝 外に胆管拡張がみられる型をW型 とし,肝 内胆

管拡張のみをV型 とし, さらに AlonsO‐Lejりの I型 を

I‐a酉』:Cystic tyPe, I_b基』:Settmental type, I‐c

型 :Diruse typeと 3つ の型に細分 している.皿 型の定

義についてはいまだ一定しておらず Alonso‐Lejりは皿型

の襲腫は十二指腸粘膜 に被われて いると述べ, SCholz

ら
1つ

は十二指指腸壁内の憩室を指摘し,い ずれも十二指

腸粘膜で被われているのに対して穴沢
lゆ

は総胆管末端の

腫大が真のI型 であるとしている (図6).

戸谷の分類に従って, 自験例15例を含めた過去17年

表5 成因 ( A l o n s o‐L c jりによる)

1 督
!°3写

yttte貰
苫er辞き::3生

a(88]::結
:と十

n of pre,nancy
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表6 巨 大襲腫例

報  告   者 年,桂 張ほ容量 術 式

福 田  保

四ツ柳 正 造

Sha‖ow TA

Srn th、BC

Browne.H」

B e r g 。「“E M

加 戸 弘 二

活 水  勝

山 村 ■ 也

中 村 信 感

自   験

1922年)

1922年)

1936年)

1946年)

1952年)

1955年)

1957年)

,973年 )

1974年)

1976年)

1970年)

1978年)

1 9 6
56 ?
22 9
58 ♀

27 9
1 4 ♀
1 6 9
25 6
23 9
24 6
1 4 9

5、000

8.000

5.200

5.300

5200

13.340

5.500

6.000

5,300

8,000

5.300

5、300

外=術

外豪術

養腫 ・十二指隅吻合術

強腫 ・十二指踏吻合術

奏腫 ・十二指隅吻合術

外護術

葉腫 ・空陽吻合術

牽腫 ・空鵬吻合術

轟腫 ・空隅吻合術

森腹摘出,肝 管 ・空協吻合術

主訴 :記載の明らかな336例の主訴は疼痛269例 (80,1

%))黄 疸132例 (39.3%),腹 部腫瘤89all(26.5%)で

ある。これは穴沢らのの小児型92例の集計での主訴であ

る,腫 瘤68.5%,黄 疸64.1%,疼 痛43.5%に比べて成人

型ではほとんどの例で磨痛が主訴であるのと対称的であ

った。本症で一般にいわれている腹部腫層,黄 疸,疼 痛

の三主徴を伴った例は比較的少なく頓官
1°の集計では21

%の みであ り,穴 沢らのの小児型92例中でも19.6%で あ

る。一方われわれが集計した成人型336例では32例 (9.5

%)に みられたにすぎず,か かる三主徴が揃ったものは

比較的小児型のものに多いようである。

腫瘤の大きさは種々様々であるが, 嚢腫内の液量 が

5,000mI以 上におよが症例は極めて少なくわれわれ の

イ微
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( )1自 験例              (1961～ 1977 象計例)

間に型分類の明らかな177例についてみるとI型が63.8

%,IV型 が24.9%で この2型で88.7%と殆んどの症例が

巨大胆管妻腫型の I,IV型 であった (衰7)。

術前診断 :超音波エヨー検査の 発達, ERCPの 著し

い普及,直 接性,問 接性胆道造影法により高率に診断さ

れるに至っているが,さ らに最近では胆道シンチグラム

(99LTc_PI)の応用によって診断はさらに確実なものと

なってきている。とくに巨大胆管華腫型 I型 ,IV型 につ

いての術前診断は比較的容易であるが, I‐C,I, I型

については DICの みで胆石症として開腹され術中造影

を行い,ま たは胆襲摘出術を行っても愁訴取れないため

精密検査を行い本疾患と判明する場合もあるので術前の

胆道造影像が不明療な症例 には PTCあ るいは ERCP

による直接胆道造影はできるだけ行う必要がある。また

胆道疾患における術中造影は全例に施行すべきである。

術前診断率は小児,成人型すべてを含めたAlons。‐Lcjめ

の30%,小 児型では駿河ら
20の78%と 報告 されている

が,成 人型では集計例のなかで術前診断について述べて

いる82例の術前診断率は51.2%で あった,術 前診断率は

小児型に比べて成人型はやや低い傾向にあった。これは

小児型では本疾患の三主徴をそなえた症例の多いことも

関係があると思われるが,成 人型においては胆石症に膵

炎を併発することもあって見逃されることもあるためと

思われ,陣 胆道系の注意深い精査 によりI‐C型 の胆管

拡張症の診断率はさらに向上するものと思われる。

手術々式 :本疾患の治療については従来より外科的治

療が絶対適応といわれ非観血的療法ではほとんどが死の
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転帰をとるといわれている
1ゆ2り.

過去17年間に集計しえた症例 で成人型先天性胆管拡

張症に対する手術々式が明記されている298例に自験14

例を加えた312例についてみると裏腫摘出例71例 (22.8

%),襲 腫非摘出例241例 (77.2%)で 摘出症例は少なか

った。襲腫摘出された71例中では胆道再建術式として肝

管 ・空腸吻合術 (Roux‐ⅢY)58例 ,肝 管 ・十二指腸吻合

術 7例,膵 頭十二指腸切除術 4例で,そ のうち3例は襲

腫に癌を合併しており,他 の 1例は膵頭部に膵管結石を

合併していた
2つ3の3D3り.嚢 腫摘出のみの 1例は総胆管憩

室の症例である3ゆ.自験例のように黄疸を伴 う巨大な襲

腫例には PTCド レナージ術を行い案腫の縮小,減 黄,

全身状態の改善を待って裏腫摘出と行 うのが適当と思

われた。襲腫非輸出241例では嚢腫 ・空腸吻合術が123例

(51.0%)襲 腫 ・十二指腸吻合術が71例 (29.5%),乳頭

形成術が14例に行われていた。門脈圧元進症を合併した

2症例には襲腫 ・十二指腸吻合術に摘牌術を,襲 腫摘出

に肝管 ・空腸吻合術 (Roux‐enY)が行われている
303ゆ.

なお Ca10ri病および肝内胆管裏腫例には肝内襲胞 ・空

腸吻合術が 2例に,肝 内胆管 ・空腸吻合術が 1例に行わ

れており,裏 腫 ・消化管吻合術が主たる術式であった。

乳頭形成術はわれわれも行っているが皿型に対しては適

当な術式と思われた。また内慶造設術においては上行性

胆管炎,膵 炎,あ るいは吻合部狭窄などの合併症もみら

れ,そ れらを考慮すると少なくとも成人型先天性胆管拡

張症の戸谷分類 I‐a型 ,IV'A型 の襲腫はできるかぎり

摘出することが望ましいと思われた.

癌の合併は集計例336例中31例 (9.2%)に みられてお

り,そ のうちの多くの症例が胆管拡張症の診断にて何ら

かの手術を受けていた。嚢腫摘出を行わず内痩造設術の

み行った症例には定期的な f011。w uPの必要性を思わせ

た.襲 胞内結石の合併は集計例336例中46例 (13.7%)

にみられ,そ のほとんどがビリルビン系結石であった。

おわりに

教室にて過去 9年間 (1970年～1978年)に 経験した成

人型胆管拡張症の15例をまとめ報告した。と同時に最近

17年間 (1960年～1977年)の 本邦における成大型先天性

胆管拡張症について文献的考察を行った。成人における

本疾患の術前診断率は,小 児型に比してなお低く,膵 胆

管合流異常を伴 う胆管拡張症については胆石症,膵 炎と

誤診されやすいことを述べた。とくに術前排泄性胆道造

影像で明らかな胆道造影がえられない症例には直接性胆

道造影が,ま た術前 I型の胆管拡張症であった症例が術

表 8 手 術術式

車

腫

裕

出

肝管 ・空腸吻合術 (Roux‐Y)     582

肝管 ・空隅吻合行 (Roux Y)十 摘騨     1

肝管 ・十二指腸吻合行           73

際頭十二指陽切除衛           4

重瞳摘出のみ              1

討

菫

腫

ヲF

摘

出

亜 ・空陽吻合行 (Roux‐Y)       123,

車腫 ・空陽吻合補 (Roux‐Y)十 日切除   3

■極 ・十二指腸吻合術         712

重腫 ・十二指陽吻合行十日切除     15

轟睡 ・十二指陽吻合衛十摘瞬        1

連 ・胃吻合衛           2

乳頭形成術              143

肝内憂胞 ・空腸吻合術          2

肝内BEl管・空腸吻合術          1

肥車 ・喪腹 ・空腸吻合術         1

胆蓮 ・胃吻合綿             1

胆菫絡出術               63

造袋術                  1

討 2419

計
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中造影にて肝内胆管拡張を認めた症例もあることから,

術中造影は全例に施行すべきである。手術々式について

は I‐a型 ,IV‐A型 には内痩造設術よりも妻腫摘出が,

I型 には字と頭形成術が適当と思われた。

本論文の要旨は第39回日本臨床外科医学会総会,第 14

回胆道疾患研究会にて発表した 。
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