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はじめに

近年,胆 道系における検査法の進歩に伴って,胆 道系

疾患の診断率は飛躍的な向上をとげているといって過言

ではない。それと相まって,こ れら検査法の普及以前に

は非常に稀とされていた胆道系の限局性拡張を呈する疾

患, す なわち先天性胆管拡張症や Car01i病の報告例も

増加の傾向を示している。

われわれは最近,左 肝内胆管末梢に限局性の妻胞状拡

張の見られた症例を経験したので報告する。

症  例

患者 :63歳,男 性.

主訴 :上腹部痛,発 熱.

既往歴 :28年前に肝内胆石症にて胆襲摘出術,総 胆管

裁石術,総 胆管十二指腸吻合術を受けた。

家族歴 :特記すべきものなし.

現病歴 :昭和54年12月29日夜問,突 然に上腹部痛が認

められたが,翌 日には疼痛の軽減がみられたため放置し

た。翌年 1月 9日同様の上腹部痛が出現し,同 時に発熱

が認められたため,近 医を受診した.肝 機能の異常を指

摘され 胆管炎の疑いで 1月 11日当科に入院した。

入院時所見 :体格中等度で栄養は良好.体 温38℃,脈

拍数96/分で整, 血圧100～7tlmmHg.眼 験結膜に貧血な

く眼球結膜に黄疸はない.腹 部は上腹部正中に手術創殻

痕が認められ,心 福部より左季助部にかけて圧痛を認め

るが, BIumberg徴 候 はなく, 腫瘤も触知 されなかっ

,1二,

検査所見 :表 1に示すごとく,白 血球数の増多が見ら

れ,血 小板数は44,000と減少し,血 液生化学では胆管系

酵素の上昇, 蛋自分画でアルブミンの減少, α2'7グ H

ブリンの上昇とが認められた。

表 1 入 院時検査成績
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左肝内阻管末梢に嚢胞状拡張が認められ,内 座に円

形の透売像が見られる.

ERCP所 見 :左肝内胆管は中等度に拡張し, さ らに

末梢にはくるみ大の嚢胞状拡張が認められ,内 腔に円形

の透亮像が見られた。右肝内胆管には拡張は見られず,

むしろ狭小化,直 線化した胆管像が認められた (図1).

肝胆道シンチでは左肝内胆管ならびに総胆管の拡張と

が認められ,超 音波検査では胆石の存在を証明する所見

は得られなかった。

以上の所見より左肝内胆管の限局性裏胞状拡張,肝 内

胆石症と診断した。術前再び上腹部痛,発 熱,黄 FB~が出

現したが,輸 液,抗 生斉」等の投与を行い,症 状の軽減を

まって2月27日開腹術を施行した。

手術所見 :開腹すると,肝 の外側区域は炎症性に周囲

と高度に癒着し,さ らに左横隔膜下には膿場の合併が認

められた。術中造影では左肝内胆管にほぼ円///の嚢胞状

拡張が認められたが,術 前見られたような透亮像は描出

されなかった (図2).胆 石は術前の発作時に排出され

たものと考え,肝 外側区域切除術を施行し,さ らに切除

端に残存した嚢胞状拡張部の一部を追加切除した。

切除標本 :裏胞状に拡張した肝内胆管には著明な壁の

肥厚が認められ,さ らに末梢側胆管にも拡張ならびに壁

の肥厚が見られた (図3).
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図 2  術 中阻管造影.

左肝内胆管末梢に裏胞状拡張を認めるが,透 亮像は

描出されない。

図 3 切 除標本.

嚢胞状に拡張した胆管壁は著明に肥厚している.

襲胞状拡張部は著明な線維化のために肥厚し,上 皮

の脱落が認められる.

図 4 病 理組織所見.
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図 5 病 理組織所見

胆管周囲に高度の線維化を見るが,門 脈周囲に線維

化は認められない.

病理組織所見 :襲胞状拡張を呈した胆管は著明な線維

化のために肥厚し,さ らに_L皮の脱落が認められた。ま

た周囲には軽度の炎症性細胞浸ヤ間が見られた (図4).

他の部では胆管周囲に高度の線維化が見らるが,門 脈周

囲には線維化は認めない (図5).

術後経過 :術後 1カ月目頃より血清 トランスアミナー

ゼが上昇し, 黄疸を伴った肝機能障害を認めたが,輸

液,肝 庇護剤などの投与にて,黄 疸も消退し,血 清 トラ

ンスアミナーゼも正常に復し, 4カ 月後の現在無症状で

ある。

考  察

本症例は肝内胆石症による手術の既往を持ち,か つ左

肝内胆管末梢に限局性婁胞状拡張を呈した症例である。

直接胆道造影所見,病 理組織所見などより先天的な原因

の関与が大きいと推測され,先 天性肝内胆管拡張症の範

時に入るものと考えられる.一 般に先天性肝内胆管拡張

症は CarOli病と同義語 として使われている場合が多

く,上 田
1)らは先天性胆管拡張症の概念は胆道造影所見

より生れてきたもので,直 接胆道造影所見で肝内胆管の

襲胞性拡張 が認 められたならば, 先天性肝内胆管拡張

症, あ るいは CarOli病と診断して差しつかえないとし

ている。

Car。11病は,1958年 Car。11によりはじめて報告され

た肝内胆管の多発性襲胞状拡張を示す稀な先天性疾患

であり, しばしば腎の奇形を合併する。 純型 (Simple

type)と,先 天性肝 線維症合併型 (periPOrtal abrosis

asrociated type)の2型に分けられ, 純型は広汎な線維

症や門脈圧元進もなく,胆 管炎による発熱発作が主徴候

で,造 影上,多 数の円形又は長円形の嚢胞状拡張胆管が
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描出されることを特徴とし,肝 管および総胆管の円柱状

拡張を伴うことが多いとされている.一 方,先 天性肝線

維症合併型では大部分に先天性肝硬変の症状が認めら

れ,小 児期に発見されることが多く,合 併する胆管の限

局性拡張はしばしば潜在性で,門 脈圧元進症が表面に出

ることが多いとされる2).以
上 のように Caroli病は肝

内胆管末梢の多発性嚢状拡張を特徴とするが,CarOliの

報告例の中には,本 症例のような孤立性の襲胞状拡張を

塁した症例も含まれており
3),さ

らに Barros4)らは Ca_

rOli病46例の集計で, 6例 (13%)が孤立性であったとし

ている。 このことからいえば,本 症例を Car01i病とみ

なすことは差支 えないと思われる。 しかしながら,上

田
1)らは,Caroh病 の報告例の大多数は末梢の肝内胆管

が多発性分節状に拡張しており,単 発性の先天性肝内胆

管拡張症を CarOli病と呼んでよいか否かは, 今後の課

題としている.さ らに秋田
5)らは,CarOli病を肝内胆管

第 2次分枝より末梢の胆管の先天性多発性襲胞状拡張症

と狭義に理解し,先 天性総胆管拡張症や主要肝内胆管拡

張を伴 う症例, ことに肝内外に胆石を合併する症例で

は,Car。11病の呼称は慎重に行われるべきとしている.

我々も,CarOli病は肝内胆管の先天性多発性襲胞状拡張

を特徴とし,腎 の奇形を合併する遺伝的要因の強い疾患

と理解すべきで,本 症例のような孤立性の拡張例は,む

しろ別のカテゴリーに入れるべきものではないかと考え

る.

一方,先 天性胆管拡張症は胆管拡張の状態から,Alo‐

nso‐Lejに より3型に分類された6)。しかしながら, 本

症の中に肝内胆管に裏状拡張を合併する症例があること

が知られるようになり, Arthur7),clenn8),Klotz9), 戸

谷
10)らによって,肝 内胆管拡張型を加えた新しい分類が

提唱されている。一般に,先 天性胆管拡張症に合併して

みられる肝内胆管拡張は,肝 内胆管の主要分枝のみに認

められ,末 梢の肝内胆管の径は正常であるといわれてい

る1).わ
れわれの経験した先天性胆管拡張症 9例におい

ても,肝 内胆管の2次分枝より先端に拡張がみらたもの

はない11).しかし現時点においては,戸 谷の分類した如

く,先 天性胆管拡張症を全胆道系の先天性形成異常とと

らえ,本 症例のような肝内胆管の孤立性襲胞状拡張例も

その範時に加え, さ らに Caroli病はその中の遺伝性を

持った特殊型と考えることが 妥当ではないかと思われ

る.

一方,先 天性胆管拡張症の術前診断率は,本 症に対す

る知識の普及や,胆 道系検査法の進歩と共に向上してお
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り,一 般に39～100%12)13)14)との報告である。 自験例で

は総胆管十二指腸吻合が存在したことにより,上 部消化

管造影で異常陰影が認められ,直 接胆道造影を加えるこ

とにより診断は比較的容易であった。しかしながら,本

症例のように病変が肝内胆管末梢に限局した症例では,

先天性胆管拡張症のように経静脈胆道造影で診断できる

可能性 はほとんど無く, PTCや ERCPに よる直接胆

道造影に加えて, 超音波検査, シ ンチグラフィー,CT

などにより総合的に診断を下すことが必要であると思わ

れる。

治療としては,襲 胞のみの摘出が可能であったとの報

告
5)も

あるが,む しろ稀であり,一 般的には自験例のよ

うに孤立性のものでは,病 変部を含めた区域切除が望ま

しく,多 発性であっても一葉に限局したものであれば肝

奏切除が考慮される.し かしながら,両 葉に多発性の存

在するものでは,治 療法に適切なものが無く,今 後の課

題であると思われる.

おわりに

左肝内胆管に限局性襲胞状拡張の認められた症例を経

験したので,若 子の文献的考察を加えて報告した.
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