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I. は じ8めに

原発性硬化性胆管炎 Primary sclerosing cholan‐

gitis(以下 PSCと 略す)は ,幾 多の診断基準が提唱さ

れているが1レ),現 在 もなお原因が不明な点 と相まっ

て,確 定診断が困難である。ことに,胆 管癌との鑑別

は難しい。

近年,経 皮経肝胆道造影 (以下 PTCと 略す),内 視

鏡的逆行性膵胆管造影(以下 ERCPと 略す),起 音波検

査などの画像診断の進歩とともに,PSCの 報告が増加

している。われわれは最近,PSCと 考えられる症例を

経験したので報告し,若 子の文献的考察を試みた,

H.症   例

症例 i58歳 ,女 性.

主訴 :黄疸.

既往歴 :高血圧症,左 冠不全にて治療中.

家族歴 :特記すべきことなし,

現病歴 :1983年 5月 下旬より黄痘。全身俗怠感出現.

次第に増強したため,当 院内科受診. 6月 9日 入院と

なる。

入院時所見 :体格 ・肥満傾向,眼 球結膜 ・皮膚に黄

痘あり.触 診上,肝 を三横指触知,胆 襲 ・牌 ・腎は触

れず.
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血液検査所見 :WBC 8,800/mm3(Eo 2%),RBC

4.46X106/mm3,Hb 14.1%,Ht 43.5%,Plt 27.7×

104/_3,cOT 88K.U,GPT 185K.U,Al‐ p23.8K.A.

U,LDH 5061.U/′ ,γ‐GTP 499U,LAP 535G.R.U,Ch‐

EO.95zPH,T‐ Bi1 5.79ng/dl,D‐Bl1 4.98mg/dl,T.P,

6.6g/dl,Alb 4,lg/dl,Na 138mEq/′ ,Cl 105mEq/′ ,

BUN 15.6mg/di,Cr o.79ng/dl,HBsAg(一 )・Ab

(一),抗平滑筋・抗ミトコンドリア抗体 (一)と ,閉 塞

性黄疸の所見を呈した。

尿検査所見 :Bil(一 ),Urobilinogen(―),尿 アミ

ラーゼ6181U/′.

心電図 :II,III,aVF,V4～V6に てST,T低 下その

ほか,胸 部X線 ,腎 機能などに異常はなかった,

腹部超音波検査所見 :総胆管は著明に拡張するも,

肝内胆管の拡張は軽度.肝 左葉外側下区域枝の拡張が

みられる。胆襲に結石はない.

ERCP所 見 :総胆管中・下部に不規則な狭窄像あ

り.胆 嚢はよく造影される。総肝管は拡張するが,肝

内胆管は拡張せず.陣 管は異常なし,

腹部血管造影所見 :右肝動脈は上腸間膜動脈から,

外側区域枝は左胃動脈から分枝している。動脈相 ・門

脈相ともに,異 常所見なし.

入院後も黄疸は増強, 7月 2日 T.Bil 17.26mg/dl

となったため,同 日,内 視鏡的逆行性胆管 ドレナージ

を試みるもカテーテル挿入できず.乳 頭切開のみ施行



する。手術目的のため,7月 22日当院外科転科,T.Bll

10mg/dl以上が持続するため,経 皮経肝胆管 ドレナー

ジ (以下 PTCDと 略す)を 行 う。

PTCD造 影所見 (図 1):右 前下区域枝 (A)お よび

左外側下区域枝 (B)に 穿刺する。右前下区域枝は軽

度拡張し,いくつかの狭窄部位も認められる(小矢印).

前上枝との合流部で完全閉塞しており,造 影剤の流出

はみられない(大矢印)。同部の PTCDを 施行した。外

側下校を穿刺した像では,前 下区域枝を除くすべての

胆管が描出されている。しかし,外側下区域枝は拡張,

狭窄が連続し, とくに外側上枝との合流部で著明な狭

窄を呈している(矢印).総 肝管は拡張しており,総 胆

管の中部から下部にかけて全周性の強い狭窄を認める

が,そ の辺縁は比較的滑らかである。

以上より,中 ・下部胆管癌と診断,肝 内病変はその

転移を疑い,膵 頭十二指腸切除術および肝内胆管狭窄

部に対し術中胆道鏡を行い,癌 ならば肝切除を併施す

ることを目的とし, 8月 8日 開腹する。

手術所見 i正中切開にて開腹した。総胆管下部が硬

く触れ, これより上部胆管の拡張あり.胆 襲・膵・胃・

十二指腸 ・小腸 ・大腸には異常なし。術中胆道鏡にて

肝内胆管を観察するも粘膜面は正常,狭 窄部からの生

検では悪性所見なし.確 定診断は得られなかったが,

癌を否定できず N016リ ンパ節郭清を含む陣頭十二

指腸切除術 (Child変法)の みを施行した。

病理組織学的所見(図2):総 胆管は乳頭部より肝門

図l PTCD造 影

A!右 前下区域枝に穿刺.右 前上枝との合流部で

完全閉塞している。

Bi左 外側下区域校に穿刺.右 前下区域枝は描出
されない。外側上校との合流部および総胆管の中部
から下部にかけて,著 明な狭窄を認める.
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図 2 病 理組織像

リンパ球浸潤が著明であ り,一 部に濾胞形成を認

める。

部に至るまで壁の肥厚がある。 こ れは高度の リンパ球

浸潤 (一部では濾胞形成)と,か なりの数の形質細胞・

好酸球浸潤,線 維増生などの炎症性変化によるもので

ある。粘膜は消失した部分もあるが,悪性変化はない。

リンパ節も炎症性変化のみ.

術後経過 :T.Bilは 3mg/dl台 まで低下,肝管空腸吻

合部造影を行 うも縫合不全はなかったが,術 後 4週 目

に突然,髄 膜炎を発症, さらに腎不全を併発し,10月

5日死亡した.剖 検は得られなかった.

IH.考   察

PSCは ,種 々の診断基準1ン)が提唱されているが,い
まだ定説はない.Schwartzりの診断基準,① 肝外胆管
のびまん性炎症性肥厚,② 胆道手術の既往のないこ

と,③ 胆石のないこと,④ 胆管癌が否定されること,
が古典的であるが,Warrenら りは,厳 しい診断基準に

よるPSCの 見逃しを警告し,限 局性狭窄を呈するも
の,お よび胆道手術 ・胆石を合併したものも加え,報

告している。 自験例についてみると,限 局した病変が

肝外 ・肝内に散在しており, きわめて特異な胆管像を

呈している。しかし,切 除した病変部位を詳細に検索
したが,悪性所見は全く見当らず,PSCの 範ちゅうに

入るものとした。ただ肝内病変は切除しておらず,剖

検が得られなかったのは残念であるが,肝 内に病変が

多発していること,お よび術中胆道鏡所見から,PSC
の肝内病変と考えたい。

本邦 PSC報 告例は,検索しえたかぎりでは,1984年
3月現在, 自験例も含め,76例であった。以下これら

について考察する.

年齢は13～84歳,平 均51.8歳,性 別は,男 性49例,
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女性24例と, 2:1の 比率で男性に多い.

初診時の臨床症状は,黄 這を訴えるものがほとんど

であり,検 査成績においても,閉 塞性黄痘の所見を呈

する。

PSCの 胆道造影所見として,Kriegerらゆは,① 肝

内外胆管のびまん性または限局性狭窄,② 限局性の狭

窄と拡張が変互に表れる(beaded appearance),③肝

内胆管の細枝が狭窄し枝が少なくなる (prunned tree

appearance),④狭窄部位より近位の肝内胆管拡張の

欠如を,またLongmireつは,①狭窄部位と拡張部位が

多発すること,② 狭窄上部の拡張が均一でないこと,

③ J 肝ヽ内胆管の細化を挙げている。胆道造影所見およ

び手術所見より,PSCの 病変部位を検討すると (表

1),記 載より判定可能な75例中,肝 内胆管を含めた全

胆管系が26例,肝 外胆管ないし総胆管全域が32例と,

びまん型が58例 (77.3%)と 多く,限 局型は,肝 門部

胆管12例,総 胆管下部 5例 ,計 17例 (22.7%)で ある。

自験例は全胆管系びまん型に含めたが,む しろ飛び石

型 Skip typeとして別に分類するのがふさわしいかも

しれない。

PSCに 対 し,手 術の行われた症例は59例あ り (表

2),試 験開腹17例,外 痩術22例,内 痩術 4例 と,非 切

除例が43例 (72.9%)と 多く,切 除例は,胆 管切除 9

例,膵 頭十二指腸切除術 5例 ,肝 切除 2例 ,計 16例

(27.1%)であった.切 除例の多くは,術 前,胆 管癌の

疑診例である。非切除例では 9例 に割検が行われてお

表 l PSCの 病変部位

1984.  3

表 2 PSCの 手術術式

83(1885)

り,切 除16例と合わせて病理学的確診例といえるが,

ほかは胆管癌との鑑別に問題は残ろう,生 検による判

定が難しく。い,癌 でも進行の遅い場合があり分い,生 検

および経過観察という従来の手段では胆管癌との鑑別

診断は難しい.PSCで は粘膜面が正常に保たれる点か

ら,経 皮経肝胆道鏡 (PTCS)お よびそれによる生検が

有効であり,現 段階では胆管癌を否定しきれないもの

は切除術を施行すべきと考えるのゆ.従 来指摘されてき

たようにり1い,報 告例が増加している現在,切 除例・割

検例については,そ の病変部位の詳細な検索を,ま た

非切除例については,厳 重な予後の追跡を行い,胆 管

痛の否定およびよリー層 PSCの 病態解明に努める必

要があろう。

PSCの 組織像は,粘膜面は正常であり,主に粘膜下,

奨膜下に著明な線維化と炎症所見を呈するとされてい

る。 自 験例では, リンパ球浸潤が著明であり,線 維化

は比較的軽度であった。本邦報告例で著明なリンパ球

浸潤を呈した例は 1例 のみ
lゆであり,病 理組織学的に

も特異な症例といえよう。

合併症としては,漬瘍性大腸炎が 4例 にみられるが,

外国報告例に比べ合併率は低いの11)り。そのほか,慢 性

解炎 5例 (うち 1例 は門元症, 1例 は顎下腺炎と糖尿

病も合併),胃 十二指腸潰瘍 3例 ,肺 結核 2例 ,脳 血管

障害,偽 性副甲状腺機能低下症,関 節炎とCrOhn病 各

1例 にみられた。自験例は冠不全・高血圧症が合併し,

術後髄膜炎 (細菌性の所見だが菌同定できず)を 併発

した。結腸は精査していないが,漬 瘍性大腸炎を思わ

せる症状はなかった。

内科的治療としてステロイドが23例に使用されてい

るが,あ る程度効果があったと思われる症例は 8例

(34.8%)で あった。最近は,ス テロイ ドは有効でなく,

むしろ病状を悪化させる場合もあり,使 用に反対する

意見が多い11)121.

予後に関しては,一 般に経過観察期間が短く,一 概

にはいえない。 5年 以上経過観察を行った症例が 2例

みられたり1。.

PSCの 成因としては,い まだ決定的なものはない。

近年,免 疫学的方向からの研究が試みられている。

IV.結   語

病変が総胆管および肝内に飛び石状に散在し,組 織

学的にもリンパ球浸潤が著明であった,原 発性硬化性

胆管炎の 1例 を報告し,本 邦における本疾患の傾向に

ついて文献的考察を行った。

びまん型
58例(77.3%)

肝外胆管全域

肝 門部胆管

総胆管下部

非切除例
43例
(72.9%)

試 験 開 腹 17例(288%)

外 嬢  術 22例(373%)

内 療  術 4例(6.8%)

切 除 例
16例
(271%)

胆 管 切 除 9例(15.2%)

解頭十二指腸切除 5例(85%)

肝 切  除 2例(3.4%)

手術せず ・不明 17例
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