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索引用語 :胆嚢欠損症

はじめに             す るため,同 病院でendOscopic retrograde cholan‐

胆道系に変異 (variation)は多いが,胆 嚢欠損症は  gio‐ pancreatography(ERCP)を施行した。胆嚢が造

まれな先天性奇形であるll~。.本 症の術前診断は通常  影 されないため胆嚢胆石症と診断され,当 科を紹介さ

困難で,過 去の報告例を見ても,胆 薬が造影されない  れ 入院した,な お,経 過中に,心 寓部痛,右 肋下部痛,

ために胆石症として開腹されている症例が大多数を占  発 熱,黄 疸などの症状はなく,ま た,肝 機能障害を指

めている。.本症例も,胆道系に関する種々の術前検査   摘 されたこともない。

にもかかわらず,胆 裏が造影されない所見を唯一根拠   入 院時所見 :体格中等度.栄 養状態良好.眼 験結膜

として,胆 石症と診断した。術中および術後の検査に  に 貧血を認めず,限 球強膜に黄疸なし。発熱もなく,

もとづいて胆襲欠損症と確診したので,若 子の文献的   血 圧 ・脈拍は正常.胸 部にも理学的異常所見を認めな

考察を加えて報告する。

例症

,男 性.会 社員.患者 :33歳

主訴 !腰痛.

既往歴 ・家族歴 :特記すべきことなし.

<1986年 5月 14日受理>別 刷請求先 1城間  勉

〒88916 宮 崎郡清武町大字木原5200 宮崎医科大学

第 1外科

もヽ.

腹部は平坦で軟.圧 痛 ・筋性防御な く,肝 ・陣を触

知せず,腸 雑音にも異常なし.

臨床検査所見 :血液一般 。血清生化学検査に異常な

し (表 1).

現病歴 !約 1年前より腰痛を訴えて近医を受診.上    胸 部X線 写真,上 部消化管造影で異常なく,心 電図

部消化管造影に異常なし.drip infusion cholangiogra‐   も 正常.drip infusion pyelography(DIP)で腎形態

phy(DIC)で 胆嚢が造影されず胆石症と診断された  異 常 ・結石などの異常所見なし.DICで は,胆 嚢 ・胆

が,愁 訴が乏しいため放置した。その後も腰痛が持続   嚢 管は造影されないが,総 胆管には拡張なく,結 石陰

影もない (写真 1).術 前の ERCPで は,胆 嚢・胆裏管

は全 く造影されていないが,肝 内外の胆管には異常を

認めない(写真 2).超 音波検査で,胆 襲部位に明らか
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写真2 ERCP.胆 嚢・胆襲管は全く造影されず,肝 内

胆管には合流異常も拡張もない。総胆管に拡張なく

結石陰影は全く認めない。

写真 3 超 音波検査(右肋間)。明らかな胆襲内陸は確

認できず,通 常胆嚢が存在する部位にわずかな音響

陰影の増強が認められた。

突起物などもなかった。さらに肝は,横 隔膜面を含め

て検索したが,胆 嚢はなかった。以上の開腹所見から

胆嚢欠損症と診断し,総 胆管切開を加えることなく閉

腹した。

術後経過 :術後の肝シンチ・肝胆道シンチ・CT,超

音波検査で,異 常性胆嚢あるいは肝実質内胆襲のない

表 1 入 院時検査成績

血液一般

赤血球数 480x104/111m3

白血球数  5,400/Hlm3

Hb 量   15.3ダ dl

Ht 量    453%

T‐BIL

D‐BIL

血清アミラーゼ

尿中アミラーゼ

BUN

クレアチエン

1_lmg/dl

06mg/dl

107U/dl

531U/di

12mg/dl

l.lmg/dl生化学一般

血清総蛋白

Alb

COT

CPT

ALP

LDH

TTT

ZTT

写真 l DIC.胆 襲・胆襲管は造影されず,総 胆管の拡
張はなく結石陰影も認めない。

な胆襲内腔は確認できず,わ ずかな音響陰影の増強は

見られたが,結 石陰影はなかった (写真3).

手術所見 :上腹部正中切開で開腹した(写真4).腹

水なし,肝 は,形 状 ・色調 ・硬度とも正常で腫瘤もな

い。胃・陣 ・障 ・腎 ・腸管にも異常なし.肝 門部付近

のわずかな大網癒着を鋭的に剣離するも,胆 襲寓に相

当する部位に,胆 襲はもちろんその痕跡もなかった.

さらに,肝 十二指腸問膜奨膜を肝門部より十二指腸後

面までFll離して検索したが,総 胆管 ・肝動脈 ・門脈に

走行 ・形態異常はなく,胆 嚢もなかった,総 胆管の最

大径はlcmで ,炎 症所見なく,全 長にわたって異常な



図 1 超 音波検査のシェーマ
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ことを確認した。両親の腹部超音波検査で,肝 。胆道・

膵・牌に異常を認めなかった.術 後経過に異常はなく,

約 1カ月後に退院した。なお,腰痛の原因は不朔であっ

ブと,

考  察

胆道系の変異 (variation)は,Gordonめによれば,

剖検例で約10%と されるが,そ の主なものは胆管 ・脈

管ことに動脈の奇形で,胆 襲欠損症はまれである。そ

の頻度は,Tallmadgel)によれば0.065%, Oravaりの

0.03～0.07%,Monroeりによれば0.013と低頻度であ

る。本邦報告例。けでも約0.045%といわれている。

本病態は,本邦では,1927年石山つの報告以来現在ま

でに約60例の手術症例の報告例を数えるにすぎない。

しかも, これらの報告例の中には記載不十分な症例も

小なくない.Freyゆは,本 症142例を集計しているが,

proved case,probable case,possible case,questiona‐

ble caseに分類すると,proved caseすなわち確診例

は56例 (39%)に すぎなかったと報告している。本症
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写真4 開 腹時所見.胆 襲寓に相当する部位に胆襲は

なく,そ の殻痕跡すらない.総 胆管 ・肝動脈 ・F月脈
には異常所見はなかった。

の確診には直接胆道造影が不可欠 とされる。ゆ,直 接胆

道造影によって診断が確定された症例は1961年野間の

報告1011)以降で,本邦報告例を厳密に検討すると,疑わ

しい症例も存在する。本邦では女性にやや多 く,年 齢

は20歳から97歳におよび,平均年齢は50,8歳である121.

臨床症状 としては,腹痛をみるもの98%,黄 遠40%,

発熱36%,悪 心嘔吐を伴 うもの54%と ,胆 石症の症状

に類似し,本 症に特有なものはない.ま た,総 胆管拡

張が65%に ,総 胆管結石が38%に みられる。胆襲がな

いため,総 胆管が代償的に拡張して胆汁を貯蔵 し,二

次的に炎症が加わ りやす く,総 胆管の拡張が肋長され

た り,結 石が形成 された りするもの と推淑Jされてい

る13).

通常の位置に胆嚢が存在しない場合,胆裏の,1)先

天性欠損,2)肝 実質内埋没,3)そ の他の位置異常,

4)重 症胆襲炎による赦痕性萎縮,あるいは瀬痕内への

埋没,5)何 らかの原因による自発離断,な どを考慮 し

なければならないといわれる1ゆ.これらの鑑別には,直

接胆道造影が必要であるり1つ。最近 99秘Tc‐sulfur col‐

1。idゃ1311_rOse bengalを用いた肝シンチの有用性 も

強調されている1'1い
。

本症には,肝 ・心 ・呼吸器 ・泌尿生殖器 ・骨その他

の合併奇形も報告され,Haughtonlのは,胆嚢が造影さ

れない症例で合併奇形を有する場合には,本 症の可能

胆襲欠損症の1例

図 2 開 腹時所見のシェーマ

A.総 胆管 B.門 脈 c.固 有肝動ほ D.尾 状葉
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性を考慮すべきことを指摘している。Kobackerlゆは,

姉妹の胆襲欠損症を報告し,本 症に遺伝的素因の存在

する可能性を示唆している。奥野1りも,近親結婚によっ

て生まれた網膜色素変性症を伴う本症を報告し,遺 伝

性素因の可能性を指摘している。本症例では,合 併奇

型を認めず,超 音波検査によるかぎりにおいては両親

に異常はなかった。

本症の成因に関して Gross2いは,1)胎 生 4週 すぎ,

将来肝 ・肝外胆管 。胆嚢 。胆嚢管を形成する肝寓 (he‐

patic diverticulum)の うち,胆 嚢。胆襲管を形成する

尾側肝鴛が発育しない場合 と,2)こ れらは形成される

が,胎生 7週 以後に出現するsolid stageからの再疎通

化 (recanalization)が障害される場合の二つを示唆し

ている。本症では,胆 嚢寓部あるいはその周辺に,索

状物も胆嚢の痕跡も全 く認めなかったことから,尾 側

肝寓が発育しなかったことによるものと推測される。

本症は,本 来手術治療の対象ではないが,総 胆管結

石などを合併する症例で手術治療が行われ,偶 然発見

されることが多い。最近,画 像診断法の進歩が著しく,

将来,手 術によらずに確診される症例の可能性も考え

られるが,総 胆管拡張や結石形成を招来する危除性を

考慮 して,注 意深い長期の観察が必要 と考える。

おわりに

胆嚢が造影されないことから胆襲胆石症と診断して

開腹 し,術 中所見および術後の諸検査から,先 天性胆

嚢欠損症 と確診した症例を,考 子の文献的考察を加え

て報告した:
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