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I  は じめに

1924年Delbet3つぉょび Lafourcade30は結石 ・腫瘍

または外科的操作によらない後天性良性胆道狭窄を報

告した。1958年Schwartzら 4いはこのような中年男性

に多 く発症する進行性の胆汁 うっ滞症を原発性硬化性

胆管炎 (Primary sclerosing cholangitis以下 PSCと

略す)と 命名した。本症は閉塞性黄疸を塁しながら術

前診断の困難なことが問題なっている。本邦報告例は

本症を含め45例とまれな疾患であ りその病因,診 断,

予後,治 療においてもいまだ結論を得るには至らず不

明確な点が多い。今回著者 らは手術を行い PSCと 診断

された 1症例を経験 したので若子の文献的考察を加え

報告する。

II症  例

患者 !69歳,男 性.

主訴 :黄痘,全 身濠痒感.

家族歴 :特記すべきことなし.

既往歴 :14年前胃漬瘍で胃切除術,11年 前肺結核に

て治療を受けた,

現病歴 :2カ 月前より全身俗怠感 とともに全身履痒感

が出現し近医で肝機能障害 と黄遠を指摘された。保存

的加療にて約 1週間で減黄,皮 膚嬢痒感もなくなった

が閉塞性黄疸を疑われ昭和56年4月 21日当科に紹介さ

れ入院した。

現症 :体格中等度,栄 養良好,黄 痘は眼球結膜にわ

ずかに認めた。貧血はなかった。腹部は平坦で軟,肝

臓は 2横指触れ同部に軽い圧痛があった。

表 1 入 院時検査所見

Pempheral b100d     B100d Chernistry

wBC 5500       TOt』 prOtttn 6 5g′d2

RBC 390X 104    Blood ttar 13ing′胡

Hb   l1 9ビ ′J     A/6   091

P,atetet 18 5 X 104    B前   20m8′ de

uttne          (D   13m8′ 胡)

protttn(―)     AI‐ P  277U′ L

sugar(一 )     Ch01  191m8′ 切

断,  (― )      GOT  668U/L

SG   ll127        6PT   102U′ L

stぃI          BUN  12m3/切

。ccut b10od(一 )   γ GTP 449U′ L

B'eediにおme 5 min    HBsA宮 (~)

HBsAb (一 )

検査所見 :末給血血液所見,生 化学所見については

表 1に示したごとくGOT,GPT,Al― P,r‐GTPの 上昇

を認めた。まず腹部超音波検査を行った(図1).肝 は

瞳大し肝内胆管は中等度に拡張して,左 右の肝内胆管

は合流部附近で漏斗状に狭小となり総胆管に移行して

いた。総肝管は約5 cmに わたり描出できたが直径約

13mmと 拡張し, しかも全長はほぼ同じ太さに認めら

れた。壁はエコーレベルが高く凹凸のない明確な太い

線として描出された,そ の内腔は低いエコーにやや高

い点状のエコーが比較的均一にまじってみられたが,

中央には長軸方向に1～ 2条の細くエコーレベルの高

い線が鮮明に認められた。総肝管の横断像も同様の所

見であり,中 央の2条 のエコーが鮮明にみられた.横

断像でも同様の所見が得られた。PTC(図 2)で は三
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図 1-a 腹 部超音波所見

肝外胆管横断像 (右肋骨弓下走査)

図 1-b 肝 外胆管縦断像

(右上腹部斜め方向走査)胆管壁のエコーレベルは高
く,肥 厚した壁は低いエコーを示している.内 腔は

1～ 2条 の細 くエコーレベルの高い線として示され
ている_

―

)0      (

管合流部から第 1分岐点に及が狭窄像が認められた。

狭窄部の内腔は比較的一様であった。胆管壁の変化は

三管合流部の約 l cm下 までみられ, さらに総胆管の
一部に軽い狭窄がみられた。その他の総胆管は軽度拡

1手術例         日 消外会誌 15巻  10号

図 2 経 皮経肝胆管造影

左右肝管一次分枝より三管合流部に至る狭窄像が認
められた.胆 管壁の変化は三管合流部の約 l cm下

までみられた更に総胆管の一部に軽い狭窄がみられ

ブ【=.

張を示 していた。なおこの時期には黄痘は全 く消退 し,

胆嚢は正常の大きさに造影された。CT像 では肝内胆

管の中等度の拡張が認められたが,総 肝管の描出同定

ができなかった。膵頭部には腫瘤像はないがこの部の

総胆管は拡張がみられた。血管造影では紹胆管から総

胆管周囲の血管増生がみられ胆管の炎症が うたがわれ

た。腫瘤形成の所見はなかった。最後に超音波映像下

に肝門部胆管の吸引細胞診を行った。 こ の際かなり回

い組織を刺入する感じがあり,吸 引内容にシー ト状の

円柱上皮細胞 と胞体にビリル ビンを持った細胞集団

(肝細胞)を 認め良性疾患 とくに PSCの 可能性を示唆

した。

手術所見 :昭和56年6月 10日閉塞性黄疸の診断で手

術を行った。胆襲には異常なく膵はやや固さを増して

いた。総胆管は白色で外径17mm全 長にわた り硬 く,

さらに肝門部から肝内胆管まで連続性に硬 く触知 し

た,胆 管の表面は凹凸なく平滑で索状物のように触れ

た。壁を切開すると4～ 5 mmの 厚さで硬 く,粘 膜面

は給淡黄色で濃厚胆汁を認めた。内腔は直径 1～ 2

mmの 消息子がやっと通る程であったが,交 通は保た

れていた。胆管内外 とも腫場所見はなかった。術中胆
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図 3-a 総 胆管壁の病理組織像

線維細胞や膠原線維の高度の増殖があり平滑筋はわ

ずかに認められる.

左側が粘膜面で上皮の一部脱落がみられる。

図 3-b 肝 内胆管の周辺にも高度の線維増生がみら

れた。
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管壁の一部の組織検査の結果 PSCで あることが確認

され,胆 襲易J出術 と総胆管空腸側々吻合を行い,左 右

の肝内胆管にそれぞれシリコンチューブを挿入し空腸

脚を介して体外に誘導した。

胆管の組織診断 !線維細胞や膠原線維の高度の増殖

があり,平 滑筋はわずかに認められた(図3-a).肝

外胆管の高度のビマン性炎症性肥厚に加えて,肝 生検

材料では数百 ″径の肝内胆管にも高度の線維性肥厚

がみられ (図3-b)PSCと 診断された。

術後経過 :術後約 1カ 月で血液生化学データは Al‐

Pを 除きほぼ正常値に治まり安定した値 となった (表

2).外 誘導 したシリコンチューブからの胆管造影(図

4)で は,肝 内胆管の狭窄は軽度 となり空腸への造影

剤流出も良好で術後40日目にチュープを抜去し同49日

目に退院,外 来にて経過観察中であるが,手 術後 7カ

月目の現在著変を認めない。

IH 考   集

原発性硬化性胆管炎 PSCは まれな疾患で,本例を含

め本邦では45例の報告をみるにすぎない。胆道系の線

維化 と狭窄が慢性に進行することから臨床症状として

は閉塞性黄疸の型を示 し, しばしば胆管癌 との鑑別が

困難 となる。

診断基準 としてはWarrenの 基準が多 く引用 され

ているIかレ1レ5湾l〉すなわち1)胆 道系手術の既往のな

いこと,2)胆 石の存在しないこと,3)肝 外胆管のび

まん性広範囲罹患,4)十 分なる長期経過観察にて胆管

癌を除外する事,以 上の 4点 である。本邦例45例中,

胆石症や胆道系既往手術のある例は本症例を含め皆無

表 2 m液 生化学データの経過表.

admission

↓可
C PTC

↓
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↓
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absence of rnarked dilatation of hepatic ducts;肝内

胆管にabrosisが生じるためその拡張がおこりにくい

ため生ずる所見以上の 4点 である。強いて本邦報告Trl

にみ られる胆管像をこの分類にあてはめると1)の 所

見に肝内胆管の拡張を伴 う例が11例Dめ。1ゆ1的20レ"～2の3ゆ

2)の 所見を呈したものは 1例1い
,3)で は 3例め。3,4)

では 3例り1813いでぁった。PSCの 胆管の超音波像につ

いての記載はみられるが1りが本疾患の特徴である肥

厚 した胆管壁を鮮明に描出出来たのは本症4/1が初めて

である。今回得 られた肝外胆管像の特徴は軽度拡張し

全長ほぼ同じ太さを保っている。壁表面はエコーレベ

ルの高い凹凸のない明確な太い線,線 維性に肥厚した

壁は低いエコーにやや高い点状のエコーが比較的均一

にまじって表わされる。内腔は胆管長軸方向に走る 1
～2条 の細 くエコーレベルの高い線 として示されてい

る。狭窄部のきれ方は漏斗状などである431.本
邦報告例

の治療法をみると膵頭十二指腸切除例 3例り1"2ゆ,胆管

空腸(十二指腸)吻合術 7例分働27ンゆ3い39胆管 ドレナージ

1 6 例ゆ。つ。1 0 1 り2 X ン0 2 6 レリ3 1 カの3 0 単
開 腹 術 4 7 1 1 1 い1 1 ) り1 ゆ

胆 別 術 1 例2 ので ぁった, ス テ P イ ド使 用 例 は 6

例11)12125j3つでぁった。本症例は術中狭窄胆管を胆道ブ

ジーで拡張せしめた後総胆管空腸吻合を行ったが減黄

効果はほぼ満足のゆくもので現在黄疸の再発や胆管炎

の所見はない。PSCの 予後は不良で本邦pllの報告時生

存例は16例,死 亡10例であった。病理組織所見は全例

慢性炎症性胆管炎の像で線維結合織の増生,円 形細胞

浸潤,膠 原線維の増生,石 灰沈着
1ゆ
,好 酸球浸潤1的な

どがみられ炎症は時に胆褒に波及する1いこともある.

I V ま と め

原発性硬化性胆管炎の 1手術allを経験し,若 子の文

献的考察を加え報告 した,本 疾患の報告例は本症例を

含め45例 (本邦例)と 少ない。術前診断には内視鏡的

胆管造影が有効であるとの報告が多 くみられるが超音

波検査は本疾患の病態をよく表わしており術前診断に

有効な手段 となり得るものと期待される。

(本論文の要旨は日本超音波医学会第39回研究会におい

て発表した。)
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