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1982年7月 までの10年間に教室で経験 した特発性内胆汁痩症例34例の臨床像,検 査,治 療および予

後について検討 した。年齢は34歳から87歳,平均61歳と比較的高齢で,男 :女は 1:1と 差をみなかっ

た。病悩期間は 3カ 月から40年,平 均8,4年と長 く,過 去に胆道系手術を 4例 が受けていた。原因は結

石に起因したもの33例,術後良性胆管狭窄 1例であ り,対 象臓器は,胆襲―十二指腸15例,総胆管―十

二指腸10例,胆 襲―結腸 3例 ,胆 嚢一総肝管 3例 ,胆 妻一胃 1例であり, ごくまれなものとして胆管

―門脈,肝 一気管支各 1例をみた。症状は疼痛に関するものが多 く,発 熱,黄 痘の順に多かった。 4

例に Raynoldsの 5徴 をみた。術前正診率は64.7%で ERC,PTCな どの直接造影が有力な診断方法で

あった,34例 中32例に胆管空腸吻合,肝 十指腸間空陽有茎移植,痩 孔閉鎖,十 二指腸乳頭形成などの

原因的根治術を施行しえたが 1例 は合併肝癌の切除後,他 の 1例 は肝内結石に由来する肝膿瘍に対し

ドレナージを行ったのみで感染症のため直死した。

予後向上のためにはより確実な術前,術 中診断と早期の原疾患に対する根治療法にあると考えられ

亨【二.

索引用語 :特発性内胆汁痩,胆 石イレウス,胆 管門脈痩

はじめに

特発性内胆汁痩 とは,胆 道系 と周囲諸臓器の間に生

じた異常交通路の うち, 自然発生的に形成されたもの

の総称であり,そ の発生原因となる基礎疾患 としては

結石症が最も多 く,次 いで消化器悪性腫瘍,十 二指腸

潰瘍などがあげられる。本症によって胆道系 と異常変

通をきたす諸臓器 として'ま,十 二指腸,胃 ,横 行結腸

などの消化管が一般的はあるが,他 にまれな臓器 とし

て,気 管支,門 脈などの報告も散見され1ン),そのほか

Bchrend3)らが,1950年 報告以後増加をみる胆の う総

肝管痩などの存在も注 目されつつある。特発性内胆汁

痩の発性頻度は,胆 道系疾患の診断技術により早期治

療がおこなわれることから,減 少傾向にあるとの報告

も あ る が4), む し ろ Percutaneous transhepatic

cholangiography  (PTC) Endoscopic retrograde

cholagiography(ERC)な どの直接造影法の普及によ

り,術 前に診断される症例はかえって増加しているの

が事実であろう1。21).

著者 らも,1973年 8月 から,1972年 7月 までの10年

間に,特 発性内胆汁療症例34例を経験 し,今 回これら

症例につき臨床的見地から,詳 細に検討報告する。

I症 例 (図 1,表 1)

症例は過去10年間に教室で手術を施行した胆の う十

二指腸痩15例 (胆石イレウス 1例 を含む51D,総胆管十

二指腸痩10例,胆 の う結腸療 3例 ,胆 のう総肝管痩 3

例,胆 の う胃慶 1例 ,胆 管門脈療 1例。,肝 気管支慶 1

例の,計 34例の特発性内胆汁慶症例である。年齢は34歳

～87歳におよび,そ の平均年齢は,61歳 と高齢で,男
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図 1 特 発性内胆汁療形成例

旭道系手術9 1 5例中 3 4例 ( 3 7 % )

丹Eの う十二

胆の う格腸海 3
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表 1 特 発性内胆汁痩症例

女比は 1:1で あった。病悩期間は 3カ 月～40年,平

均8.4年 (5年 以上の症pl120例)と 長かった。なお原疾

患は,術 後良性胆道狭窄に起因する肝気管支慶の 1例

をのぞいて他はすべて,結 石に起因するものと推察し

たが,総 胆管十二指腸痩10例の うち結石が確認できな

い症例が 2例 あり, この うち4例 は過去に胆摘術や総

胆管切石術の既往を有していた。なお同期間に教室で

施行した胆道系手術は,915例(良性752例,悪 性1634/1)

であったため,全 胆道手術症例に対する特発性内胆汁

痩の頻度は3.7%で あった。

HI臨 床症状 (表2)

これら症例の臨床症状としては,既 往症状挿入入院

表2 特 発性内胆汁痩の臨床症状 (%)
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時症状 とも,疼痛に関するものが最も多 く次いで発熱,

黄痘の順になる。しかしながら,胆 のう十二指腸痩,

総胆管十二指腸痩などの担道消化管療では,既 往に高

頻度に有 していたいわゆる急性胆の う炎,胆 管炎の指

標 となるCharcotの三徴が来院時には,軽 快している

場合も多くみられたのが特徴であった。これに反 し,

やはり結石に起因した胆のう総肝管慶の 2例 と,胆 管

門脈痩の 14/1は,過 去に結石の既往は認めたが,胆 管

炎症状は認めず,突発的な Raynoldsの五徴をみ,急性

閉塞性化膿性胆管炎を呈 した症例で,肝 気管支慶の 1

例を含めて,胆 道消化管痩に比較 し, より重篤な胆道

感染症例であった。

HI診 断 (表3)

教室での特発性内胆汁慶の術前診断率は,647%で

あった。胆道消化管痩にかぎってみれば,胆 道消化管

痩を疑わせるAerobiliaは29例中17例,58.6%に 認め

た。また,最 も容易におこなえる消化管透視でも,19

例施行中10例,52.6%に 胆道 との交通を認めている。

しかしながら,特 発性内胆汁痩の術前診断には,ERC,

PTCな ど直接造影が有力で総胆管十二指腸慶10例,胆

の う結腸慶 3例 ,胆 の う胃痩 1例 ,胆 管門脈慶 1例 ,

肝気管支慶 1例 は,全 例,ERCま たは PTCで 診断可

能であった。胆のう十二指腸慶の総合診断率が40%と

きわめて低い傾向にあるのは,緊 急手術 2例 とERC

のカニューレ挿管をおこなえても,胆 のう管が炎症の

ため閉塞していた症例を 4例 含み画像が不十分であっ

たためである。また胆の う総肝管痩の 3症例は,家 田働

らの報 告 の よ うに,3例 と もPTCで biliobiliary

istulaを疑わ しめる所見をえたが,確 診はえられな

かった。

IV治 療と予後 (表4)

自験例34例中32例に,原 疾患に対する根治術をおこ

ないえた.根 治術をおこなわなかった2例は,い ずれ

も総胆管十二指腸慶症例で, 1711は肝癌合併のため,

表 3 特 発性内胆汁慶の診断率
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表 4 特発性内胆汁虜の手術々式 (34例)

肝部分切除のみで死亡,他 の 1例 は肝内結石に肝膿瘍

合併のため,膿 瘍 ドレナージのみで死亡したものであ

る。肝気管支痩の 14/11は,教 室法によるPTC‐Dりのみ

で痩孔の消失をみたため,肝 十二指腸間に,空 腸有茎

移植を施行している。慶孔閉鎖をおこなった24例は,

胆の うの関与した痩孔22例と総胆管十二指腸痩の十二

指腸球部開口形1い1例 と胆管門脈慶 1例 である。他の

総胆管十二指腸慶 94/1は,傍 乳頭開口形11)で
根治手術

可能であった 7471はすべて,乳 頭形成を施行した。次

に ドレナージ手術は,胆 管拡張の著明な胆の う十二指

腸痩 2例 ,胆 の う胃痩,胆 の う結腸慶おのおの 1例づ

つに Roux‐Yに よる胆管空腸吻合を施行,十 二指腸乳

頭に通過障害を思わせた.胆 の う十二指腸痩 5例 と胆

の う結腸慶 1421に乳頭形成を追加した.

V 考  察

本症の発生頻度は,欧 米の報告によると,剖 検例中

0.1～02%1カ1め
,胆 道系手術711の0.4～7.0%の 発生

率10～1'で本邦における諸施設では0.8～13%と の報

告がみられる1いlω～10,自
験例34例は,全 胆道系手術症

例の3.7%と他施設の報告 とあまり差果は認めていな

い。一方内慶形式 としては,胆 道消化管慶 としては

Waggonerlりらの819例,木 谷ら2いの812例の多数の集

計では,胆 のう十二指腸痩が過半数をしめ,次 いで胆

のう結腸慶,総 胆管十二指腸痩の順 となる。 し かし,

PTC,ERCな どの直接造影法,内視鏡によるVater乳

頭部の観察が一般的になるにしたがい内痩形式の頻

度, 順 位 は, 大 き く変 わって い る との報 告 もあ

る11)1の3ゆ.教 室での特発性内胆汁痩発生年齢は,34歳

～87歳,平 均61歳と高齢であった。 こ れらの病悩期間

は 3カ 月～40年,平均8.7年と長期におよんでお り,高

齢者に本症が多いことを裏付けている。欧米の報告で

は,本 症の好発年齢を多数例では,50歳 ～60歳台が多

ぃとし22レめ,本 邦でも50歳10～60歳21)台との報告がみ

られる。また性比では, 自験例344/1では 1:1で ある

が,欧 米では,本 症の発生頻度は,女 性に多 く2つ251,本

邦での性差では,あ まり有異差は認めないとの報告も

なされている1●21レけ。 こ れは本症の発生原因の大多数
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をしめる結石症の性比が欧米ほど本邦では差がないた

めであろう。内慶の原疾患に関しては,文 献的には,

内痩の90%は 胆石症に起因し, 5%は 消化性潰瘍,ま

れなものとして,癌 腫,エ ヒノヨッカス, アメーバー

などでしめられるとされるが2の281,その頻度は今 日で

はきわめて少ない。自験例34frll中,肝 気管支慶の 1例

をのぞ く33例すべて,結石に起因する内痩 と思われた.

また臨床症状 としては,そ の原疾患の,ほ とんどが病

悩期間の長い胆石症であることから,詳 細に既往症状

を分析すると,特 に胆道消化管痩の場合,急 性胆の う

炎胆管炎の指標 となるCharcatの三徴を高頻度に有

してお り,こ れに比 して,来 院時には,す でに軽快 し

ていることが多 く, これは慶孔形成による胆道減圧に

よるものと考えている。来院時の臨床症状は,腹 痛,

発熱,黄 疸の順で諸家の報告l。21ンいと_致 している

が,そ の他,嘔 吐,食 欲不振などもみられた。しかし,

いずれも内痩特有の症状とは言えなかった。 こ れに対

し,胆 の う総肝管慶の うち 2711,胆管門脈痩 1例 は,

特発的に,典 型的にな Maynoldsの 五徴を塁 した急性

閉塞性化膿性胆管炎として来院,胆 汁を喀出しながら

搬入されてきた肝気管支慶の 1例 とともに,PTC‐Dに

よる胆道減圧を要 した.特 発性内胆汁痩の診断には,

X線 検査が主となる。特に,胆 道消化管慶に関しては,

腹部立位単純写真で胆道系の空気像 aerObiliaの有無

が問題 となるが,た とえ aerobiliaの存在を認めた と

しても,そ れは,胆 道消化管痩の存在を示唆するにす

ぎず,他 疾患 との鑑別を要するが,や はり診断上の大

きな手がか りとはなろう.ま た造影剤 とガスをもって

施行する消化管透視も同様のことが指摘される。しか

し著者 らは aerobiliaを認めない胆の う十二指腸痩 1

711に上部消化管透視で胆道 との交通を認めた経験を

もっている。おそらく,上 部消化管内の造影剤 とガス

による加圧,体 位変換などの諸状件の一致により, こ

のような現像が出現するものと考えており,特 に長期

病悩期間を有する胆石症息者には,上部消化管透視は,

必須な検査法 としている。しかし胆道内慶の確診には,

胆道造影,特 に PTC,ERCな どの直接造影または内視

鏡的乳頭部の観察が最適な診断法であることは,諸 家

の報告の一致するところであ り,そ の術前診断率は,

本邦においては,34%2の～62%2いでぁる。教室でも,

直接胆道造影法で, 自験例34例中22例,647%に 術前

診断を うることが可能であった。診断不能例の うち,

胆の う総肝管痩 3例 に関しては,現 在のところ,術 前

確定診を うることは,不可能 とされている。.特発性内

特発性内胆汁痩の臨床的検討
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胆汁痩の治療は,慶 孔の自然閉鎖の可能性もあるとこ

ろから,過 去における手術予後が必ずしも良好 とはい

えなかったために,諸 家の治療方針に一致をみていな

かったが3い～3の
,最 近の胆道外科の進歩にもあいまっ

て,外科的治療を原則 としている施設が多いゆ10211-2ゆ.

もちろん内慶の原因,形 式,内 慶の合併症や随半症状

に応 じた適切な処置を講じなければならない。外科的

処置 としては,1)原 疾患の治療,2)痩 孔の切除と慶

開田部の閉鎖,3)胆 管 ドレナージを基本とすべきで,

自験例34例の治療法は,総胆管に 指腸痩10例のうち,

肝癌合併で肝部分切除に終った 1例 と,肝 内結石に合

併した肝膿瘍で根治術をまたずに,肝 不全死した 1例

をのぞいて全例,原 疾患の治療 と慶孔の切除または,

閉鎖をおこないえ,根 治せしめえた.

おわりに

最近10年間に経験 した特発性内胆汁痩34例につい

て,分 析検討した。本症は,長 い病悩期間をもつ高齢

の胆石症患者に多いことから,胆 道系愁訴を訴える症

例に対する, より早期の胆道系精査,外 科的処置が望

まれた。また不幸にして,本 症をきたした場合,で き

るだけ早期に,原 疾患に対する根治療法が必要である

が,複 雑な内痩形式,周 囲組織 との癒着などのため,

確実な術前術中診断が必要である。
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