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索引用語 !先天性胆道拡張症

はじめに

近年,先 天性胆道拡張症 (以下本症 と略す)に 関す

る報告が増加している。特に内祝鏡の普及によって,

本症が高頻度に解管胆道合流異常を合併することが知

られ, これを中心 として本症が論ぜられている。本症

の成因としての解管胆道合流異常が先天性の形成異常

によることは否定出来ないが,成人における本症では,

その発症の機構は必 らずしも明らかにされていない.

著者は最近 3年 間に総胆管の嚢腫状拡張を示 した本症

の 3例 を経験 したが,そ のうちの 2例 は妊娠 ・分娩を

契機 として発症してお り,本 症の発症機転解明に示唆

を与える症例 と思われる。

症  例

症7111126歳 女 性

既往歴 :幼少時より時に心寓部不快感あり.

現病歴 :昭和55年12月21日初出産,妊 娠 8カ 月頃よ

り,右 季肋部痛 ・悪心 ・微熱あ り,出 産後 3日 目にも

同様の症状を訴えた。さらに17日目右季肋部痛,発 熱

高度 となり,近 医を受診し,胆 石症の疑いで加療中,

次第に右季肋部に腫瘤を触知する様になり,当 科入院

となる。

入院時所見 i体格中等度,体 温は39℃の地張熱,軽

度の黄疸を認める。右上腹部に小児頭大の表面平滑な

腫瘤を触れ,圧 痛著明:一 般検査値は血沈の元進,軽

度の貧血 と白血球増多 (11,700)を認めた。肝機能中

の異常値はAl‐pl,442mu/ml,GOT 46mu/ml,r‐ GPT

271mu/ml,LAP 28/mu/血 1,総bilirubin l.6mg/dl(直

接型0.8ng/dl)で他 は異常 ない。そ の他血 清 ・尿

amylase,擬回・線溶系,心 肺および腎機能に異常を認

めないが,CPK値 は140mu/mlと やや高値を示した。

超音波およびCT像 で,総 胆管の著るしい拡張を認

め,ま た 99mmTc E,Hidaに よる胆道のシンチグラ

フィーで著明に拡張した総胆管内の貯留像が得 られた

(図 1).

この間,補 液および抗生物質等の投与を行ったが,

発熱,腹痛が増強したので,先天性胆道拡張症に加わっ

図1 症 例 1の 99mmTc E,Hidaによる胆道シンチグ

ラフィー,総 胆管の裏腫状拡張を示す.
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管を切断した。この部より20%ウ ログラフィンで造影

すると,膵 体部で主解管 と合流するやや太い副膵管を

認め, これを通って造影剤が十二指腸内に流出するの

が認められた(図3).嚢 腫を摘出し,総 肝管 と空腸を

R6ux・en Yで 吻合した。

病理組織学的所見 :襲腫壁の粘膜上皮は剣脱 し,び

らんとフィブリン,惨 出液の付着がみられる。筋層は

非薄化 ・線維化が高度で,神 経節細胞は散在 して認め

られた, これらの所見は胆管の拡張と炎症に伴なう二

次的な変化と考えられた。

術後経過 1術後 2週 頃まで尿 ・血清アミラーゼおよ

び肝機能が中等度の異常を示したが,そ の後は正常値

に低下した。術後25日目退院し,そ の後も現在まで健

康である。

症例 2132歳  女 性

既往歴 :昭和37年血清肝炎,分 娩歴 2回 .

現病歴 :昭和54年4月 の妊娠 7カ 月日より右季肋部

痛 ・背部痛 ・悪心あ り.5月 7日性器出血,同 月 9日

切迫早産で帝王切開を受け,胎 児は死亡 した。 5月 中

旬より再び右季肋部痛発作あり, 6月 1日 当科転科と

なる。

入院時所見 :体格中等度,体温38℃,軽度黄疸あ り,

軽い呼吸困難を訴えた。右季肋部に筋性防御あり,圧

痛著明で平坦な腫瘤を触れる。血液所見は貧血および

白血球増多 (12,000),軽度の低蛋 白血症がある。総

bilヤubin 3.2mg/dl(直接型2.5mg/dl),GOT,CPT

の軽度の上昇および γ‐GPT,LAPの 上昇を認めた。

amylaseは血清202,尿 3,008somogyi u/dlであった。

直ちに補液および抗生物質等により保存的治療を行っ

たが,症 状が増悪 したので,入 院の翌 日急性胆襲炎の

図3 症 例 1の術中解管造影.総 胆管切除後

た胆道感染と診断し,入 院 7日 ロドレナージを目的 と

して,半 緊急手術を施行 した。

第 1回手術所見 :総胆管は最大径150mmに 拡張し,

壁は肥厚 している。拡張は総肝管中部から解内胆管末

端まで及んでいる。胆裏は拡張した総胆管の右上部か

ら出てお り,萎 縮状である。胆石は認めない.拡 張胆

管の穿刺により,520mlの 溜濁 した黄褐色の膿性胆汁

を吸引し, 8号 T字 管を挿入した。

手術時採取した胆汁の培養では,非 腸内グラム陰性

菌が認められ,ま た胆汁の amylase値は62,000somo‐

野 tu/dlであった,術 後T字 管からの洗練により胆汁

は次第に正常化し,肝 機能 も次第に改善した。

ERCPお よびT字 管造影所見 :術後 1週 目にER‐

CPを 行ったが,膵管のみ造影され,同時にT字 管から

の造影も行ない,胆 管が膵管に合流 し,共 通管の長さ

25mmの 陣管胆道合流異常が認められた (図2).

血管造影所見 t総肝動脈の選択的造影を行った所,

拡張 した総胆管に一致 して hypovascularなmassが

認め られたのみで, とくに悪性を思わせる所見はな

かった。

第 2回 手術所見 :術後 2週 目,根 治手術を目的とし

て開腹 した。総胆管はなお150mmに 拡張している。T

字管抜去孔から胆道鏡で嚢腫内を観察すると,粘 膜は

発赤を示し,び らんが多発している。胆管末端部の開

日は不明であった。嚢腫状部を周囲から剣離し,陣 内

に至ると,膵 体部に向う膵管に達 し, この直上部で胆

図2 症 例 1の ERCPお よび総胆管のT字 管合併造
影
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図 4 症 例 2の ERCPに よる陣管造影および外胆嚢

濠からの総胆管合併造影

図 5 症 例 2の外胆襲濠からの造影.

胆裏管の著明な拡張もみられる.

症例 1と 異なり

診断で緊急手術を施行した。

第 1回 手術所見 !胆裏は腫大し,穿 刺により500ml

の自色胆汁を採取 した,肝 は著明な胆汁鬱滞を示し,

総胆管も150mmと 拡張がみられた。一般状態不良のた

め外胆嚢痩を造設したに止めた,な お手術時採取 した

胆汁の培養では細菌陰性で,amylase値 は54,000so‐

mogyi u/dlであった。

ERCPお よび胆道造影所見 !術後19日目一般状態

の改善をまって ERcPを 行った。主陣管がよく造影さ

れたが,胆 管が造影されず,同 時に胆襲外慶からも造

影すると,胆 襲および胆嚢管 も著明な拡張を示し,総

胆管は肝門部から拡張し,肝 内において陣管に合流 し

てもヽる. narrow segmentが pass intrapancreatica“こ
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認められた。共通管の長さは約20mmで あ り,陣 管胆

道合流異常を伴なう先天性胆道拡張症と診断した (図

4 ,  5 ) .

第 2回 手術所見 :根治手術の目的で術後 1カ 月日に

再開腹を行った。胆嚢および胆襲管 も著明に拡張して

おり,胆 管は肝管より膵内胆管まで,最大径150mmに

拡張している。胆道鏡所見では粘膜の発赤,黄 白苔,

びらんが多発 している。術中胆管造影では肝内胆管の

拡張なく,膵 管像は得 られなかった。胆石は存在しな

い。胆管周囲の癒着が強 く,ま た粘膜下剣離も困難で

あったので,止 むを得ず胆嚢摘出後,胆 管壁を4cm× 3

cm切 除して,空 腸と側々Roux‐en Y吻 合を行った。

術後経過は良好で 2カ 月日に退院した。その後時に

軽度の発熱を訴えたため,再 度胆管の切除を計画した

が,患 者の希望により転地した。

考  察

本症の名称は従来先天性総胆管襲腫,あ るいは特発

性総担管拡張症など一定していなかった。その後の検

索によって,拡 張の形態および肝内胆管拡張の右無な

どから,現在では先天性胆道拡張症 congenital dilata‐

tion of the biliary tractとい う名称が普及 しつつあ

る。また,本 症の分類は Alonso‐Lejl)のそれを基盤 と

し,本 邦でも戸谷
2),古味め等により細かい分類がなさ

れている。1977年日本小児科学会が分類試案を提示し

ている。が,本 年の第17回日本胆道疾患研究会におけ

る報告の分類法は実に様々であった。さらに本症の成

因として,Babbitt。以来,膵 管胆道合流異常が高率に

合併することが知 られる様になった.古 味いの全国集

計432例では,小 児例の87.4%,成 人4/1の78.9%に 合流

異常が合併するとい う。合流異常 とは胆管が解管に合

流する形 とか,共 通管が長い とかい うだけでな く,

Vateriam systemの括約筋の作用の及ばない範囲で

の合流など,機 能面からも検討を要するわけで,そ の

定義 ・分類もまだ一定していないが,要 するに胆汁と

腺液の生理的協調的排出機構が障害されたものと解釈

される。この様な合流異常があれば,圧勾配の関係のか

ら,膵液が胆道内に逆流することが容易に考えられる。

本症における胆汁内 amylase値 が高値を示す ことは

知 られてお り,本 報告例で も,62,000お よび54,000

somogyi u/dlと高値を示した。この解液の胆道内流入

が次第に胆道の荒廃,炎 症,狭 窄等を惹起し,胆 道の

拡張を伴なって発症すると考えられている的。しかも,

この合流異常は腹偵1陣管の発生学的形成不全めによる

とされてお り, これが本症に先天性なる名を冠さしめ

翻 甘首号
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結  語

先天性胆道拡張症では,そ の基盤 として,陣 管胆道

の合流異常が先天性に存在することが高頻度に認め ら

れている。 し かし,そ の発症機序にはなお不明の点が

少な くない.発 症機転には多 くのものが関与すると思

われ るが,著 者は女性におけ る妊娠 ・分娩 が発症の

trigerとなった と思われる 2症 例を経験 したので,考

察を加えて報告 した。
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lфもあるが,著 者の 2例 における拡

張胆管および狭窄部の組織学的検索では,筋 層の非薄

化にあるいは線維化 と神経細胞の散在が認められた。

これらは胆管の拡張および炎症による二次的変化 と推

定される所見であ り,い わゆる筋層の欠除や agan_

glinoic segmentの存在を思わせる所見はなかった.
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