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はじめに

先天性胆管拡張症は古 くから報告され',1959年

Alonso‐Lejらりが型分類を報告して以来,年 々症例数
は増加している。欧米のまとめでは1,000例の報告ゆが

あり,そ の30%は 日本の症例ともいわれており,わ が

国の発生頻度は高いように思われる.山 口りも1,433例

の報告をしている。先天性胆管拡張症の原因あるいは

病態に関して,発生学的からの報告5卜のがぁり,治療に

関しては先天性胆管拡張症と癌化という大きな問題が

あり,本 邦ゆり,欧 米1の1つにより差異はあるが,高 い所
で20%の 癌合併の報告であり,治 療としては外科的に

嚢腫切除を第 1目的とし,再建はRoux en Yに よる肝
管空腸吻合術が最良と考えられる。われわれも最近12

例の先天性胆管拡張症を経験し,そ の病態と治療に関
し若干の知見を得,文 献的考察を加えて報告する。

症  例

症例 1,26歳 ,男 性.
21歳頃より高熱,全 身俗怠感および黄痘が出現した

が,安 静にすると消失した。 1週 おきに3回主訴が繰
り返し,近 医入院したが肝障害を残したまま退院.26

歳時,仕 事中,嘔 気,背 部痛と前記症状を伴って当科
入院.1歳 のとき先天性胆管拡張症で胆襲十二指腸吻

合術を施行している。入院時,右季肋部に圧痛,dёfence

を認め,眼球結膜に軽い黄染を認めた。血液検査では,
WBC 7,600, COT 61U, GPT 84U, Al‐ p4.7BU,
LAP 551, T.B 2.5mg/dl, S‐ amylase 578SU.U‐

amylase 6,100SU,その他とくに異常を認めなかった。

症状の緩解を待ち,ERCP施 行し,胆 膵管の合流異常

を確認した。

手術時,肝はやや凹凸不整で,軽度線維化が見られ,

膵は弾性硬,胆 襲は慢性炎症所見で,十 二指腸と吻合

しており,周 囲は著朔な癒着を塁していた。胆管襲腫

内の造影では,図 1の ごとくmultiple cystを形成し,

菱腫内にビ系石が認められた。陣内胆管で多房性に分

かれ,左 右に分かれた襲腫は切除できたが,胆 膵管合

流直前の襲腫は出血多く切除不能,膵 を前面より切開

し,襲 腫内を電気焼却し,嚢 腫を縫縮した。肝側は左

右肝管合流部で切断,再建はRoux en Yで,肝管空腸

吻合術を施行した,胆 管襲腫粘膜は隆起性病変を思わ

せる所見で,組 織学的には慢性炎症であった (図2)。

術中胆道内圧曲線121では不完全閉基型を塁 した (図
3)。手術時間は8時間10分,出 血量2,869gであった。
症例 2.61歳 ,女 性.

突然,上 腹部痛,高 熱,黄 痘および嘔吐が出現し入

院した。来院時,d6fence,Blumbergを認め,急 性胆

襲炎による腹膜炎のもとに,局 麻下で胆襲外療術を施
行した。術後,胆 襲外慶からの造影で,総 胆管の嚢腫
状拡張と胆陣管の合流異常を認め,先 天性胆管拡張症
と診断(図4),50日 後二期的に手術を施行した。癒着
は著明,易 出血性であった。肝側は左右肝管合流部,
十二指腸側は解内移行部で襲腫を切除し得,再 建は症
例 1と同様に施行した。

襲腫内にやや膨隆した部があり硬 く,病 理所見で
scilThousブよp00rly diterentiated adenocarcinoma
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図 1 術 中胆道造影

図2 粘 膜上皮の脱落,粘膜下層の充血円形細胞浸潤,

結合織の増生が観察される

であった(図5).襲 腫内にはビ系石を有していた。

術時間 5時 間27分,出 血量1,000gであった。

症例 3.19,女 性.

右季肋部痛,嘔 気を主訴とし,胆 石症を疑われ,
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図 4 経 胆裏外痩による胆道造影

図 5  s c i r r h o ぃに浸潤 した p o o r l y  d i r e r e n t i a t e d

adenocarcinoma

襲造影で胆嚢は不影であった。緩解増悪を繰り返し,

3カ月後緊急入院した。上腹部に圧痛(十),Blumberg

(一)であった。WBC増 多と胆管酵素系の上昇が見ら

れた。緩解時,ERCPで 胆陣管合流異常と胆管襲腫を

認めた。手術所見では嚢腫と周囲臓器との癒着は害j合

軽度で,胆 襲は萎縮していた。胆石はなく,E.coliの

感染が見られた。手術術式は前症例と同様であった。

組織学的には慢性炎症所見で,神 経節細胞の散在が見

られた(図6)。手術時間は6時間40分,出血量917gで

あった。

考  察

表 1の ごとく8年間に経験した先天性胆管拡張症は

12例で,小 児 2例,そ の他は成人例であり,男 女比は



図 6 神 経節細胞が観察された

鑓
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図 7 わ れわれが経験した先天性胆管拡張症の型

(Of4nl |するJ

表 1 先 天性胆管拡張症の症例

SEX A6E PAN ttHoR JAU田 随E FEVER AROHttY t‖ ii sTONE ttCiЮ 田

あった。癌化率に関しては多くの報告があり,施 設に
よって差果がある1ゆ~1ゆ.癌化の誘因としては上皮の崩
壊,再生を繰り返している内にatypiaの強い上皮に変
化する刺激説が考えられるのではないか。
治療は外科的以外はないが,方 法は統一した見解は

ない1り～2り。しかし,癌化のことも考え襲腫の完全切除
が望ましい。襲腫切除せず内慶術を施行した症例の

2.5%が癌化したという報告のもあるし,当教室でも3/
3例に内痩術後の胆汁感染の繰 り返しから再手術を施
行する症例がある。当教室での手術術式は10例に胆管
襲腫切除十胆襲摘出術で再建はRoux en Yに よる胆
管空腸吻合術を施行している。その他 1例は症例⑤の
2歳男で肝硬変を伴い一般状態不良のため胆襲摘出術
と嚢腫十二指腸吻合術を施行,他 の 1例は切追流産10

日後に発生した症例③で,胆 嚢外痩後 4週 目に根治手
術施行した所,著 明な癒着と出血多量のため,胆 嚢摘
出術と襲腫空腸吻合術を施行した2例の内痩術を施行
した症例がある。手術手技的には襲腫と門脈,肝 動脈
あるいは周囲臓器との癒着が強く,膵 内の襲腫切除に

繊細な注意を要する。症例③①のように二期的手術の

際は強い癒着が強くなるため,一 般的に経験から初回

手術から3週以内に二期手術を施行するのが良いと考
える。当教室での手術時間は平均 6時間30分,出 血量
も1,300gと大きな手術となっている。膵内の嚢腫切

1:2で ,他 の報告 と類似 していた。経験 した型は図
7の ごとくで,胆 膵管合流異常は全例に認められた。

合流異常があるとOddi氏 筋の機能異常があ り,胆 汁
の流動々態は変化するものと考えられ,術 中に胆道内

圧曲線を測定した例は,す べて圧下降時間の延長を示
し,胆 汁排泄機構は悪い結果であった。Hess10は陣管

内圧は25～30cmH20と 報告 し,陣 液の逆流が起る可

能性を示唆している。これは,症 例から陣管の拡張が

ないことからも,陣 管内圧の上昇はOddi氏 筋の機能

不全のための一過性の十二指内圧上昇による陣胆管内
への逆流であると考えられ,胆 汁感染の67%か らもう

なずけると思われた。

胆汁の細菌感染は 8例 に見られ,Krebsiella Sp,E.

COli PrOteus milabilisお よび Pseudomonasな どが

見られた。

胆石の合併は 7例 で,す べて胆管襲腫内であ り, ビ

系石であった。その成因からも襲腫内の胆汁感染は必

発のように思われる。また胆汁中ア ミラーゼは平均
60,000S.U.であった。

胆嚢は正常あるいは萎縮を塁 したものが10例で,腫
大担嚢は 2例 のみであった。先天性胆管拡張症 と診断
しえる 1つ の条件 としては発生学的なことか ら考え
て,胆嚢が正常あるいは萎縮を皇する症例 と思われる。
つまり,胆 襲管は開存 し,胆 襲の運動機能は正常に保
たれ嚢腫内圧の上昇にも打ち勝つと考える。もしそ う
でなければ,胆 石の発生が嚢腫内だけで胆嚢に発生し

ないとい うことはないと思われる。

次に組織学的に見ると,強 度の慢性炎症像を塁 し,
それは反復する細菌感染や嚢腫内のアミラーゼが高値
を示すごとく鮮液の化学的変化が強 く影響 しているた

めと考えられる。

また図 6の ごとく神経節細胞の散在を確認できる症

例もあ り,神経節不在説は当てはまらないと思われる。

嚢腫の癌化は当教室では 1例 (8.3%)で あ り,sciF―
housな poorly differentiated adenocarcinomaで
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除, とくに症例①で示したようなmultiple typeは困

難で遺残をやむをえない場合は膵を前面より切開し襲

腫を切開し,内面を電気焼却し,縫縮手術を施行した。

襲腫壁が肥厚している場合は粘膜抜去術も良いと思わ

れる。再建術式はRoux en Yによる肝管空腸吻合術が

最良と思う.Bowes2ゆ はこの術式で,術 後ulcerを併

発したと報告しているが現在のところはまだその経験

はない。

結  論

1.先 天性胆管拡張症の条件の1つ に,胆襲の大きさ

は正常あるいは萎縮胆襲であること,mdtiple typeは

先天的と思われる。

2.経 験した先天性拡張症はすべて胆膵管の合流果

常があり,胆 道内圧曲線からは著明な不完全閉基型を

皇し,Oddi氏 筋の機能不全が考えられた。

3.手 術術式は襲腫の癌化予防を含め,襲腫の完全切

除と,再建はRoux en Yに よる肝管空腸吻合術が望ま

しい。嚢腫切除が不完全な場合は,襲 腫内を電気焼却

し,縫縮手術を施行した。また高度の癒着症例が多く,

細心の注意が必要であり,二 期的手術を施行する場合

は,初 回手術後 3週以内に施行するのが良いと思われ

ブt i .
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