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はじめに

先天性総胆管拡張症 congenital cystic dilatation of

corllnon bile ductまたは先天性総胆管嚢胞 congeni‐

tal choledochal cystは比較的まれな疾患で1723年

Vaterに よりより初めて紹介され,1852年 Douglasが

独立 した疾患 として報告 した。本邦 においては

Sakulnaゆが19o5年第 1例 を報告し,以後多数の報告が

見られる。

本症の成因についてはいまだ定説はなく興味あると

ころである。

最近われわれは,拡 張形態こそわずかに異なっては

いるが,兄 妹に発症するという本症を経験し,そ の成

因を考える上でも非常に示唆に富む症例 と考えたの

で,若 子の文献的考察を加えて報告する。

症  例

症例 1:7歳 ,兄 .

主訴 :心寓部痛.

家族歴 :特記すべきことなし.

既往歴 !特記すべきことなし.

現病歴 t昭和52年 5月 ,嘔 気,腹 痛を訴え近医を受

診し鎮痛剤の投与を受け軽快したがその後 1カ 月に 1

回程度の割 りで腹痛を繰返し保存的治療を受けてい

た。しかし症状が軽快しなかったため昭和55年 6月 26

日当院小児科に受診した。

入院時現症 :体格中,栄 養普通,脈 拍72/分,整 ,緊

張良,血 圧100/60HlmHg貧 血および黄疸はない。胸部

および腹部では理学所見に異常はなく,腫 瘤も触れな
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図1 腹 部CT,軽 度腫大した胆裏の後方に拡張した

総胆管を認める。

ヽヽ .

入院時血液検査 :GOT 391U/′,GPT 551U/′,ALP

7.5Uと 軽度の肝機能障害および胆道系酵素の上昇を

認めた。

腹部 computed tomography(CT):や や腫大した

胆襲の後方に2.3×3 7cmの 拡張 した総胆管を認め

る。肝内胆管の拡張は認めない (図 1).

経静脈性胆管造影 :胆嚢および総胆管の造影は比較

的良好で,結 石陰影はなく嚢胞状に拡張した総胆管を

認める。総胆管下部の状態は不明で膵胆管合流異常は

指摘できなかった。

以上よりAlonso‐Lej分類 I型 の先天性総胆管拡張

症と診断し,昭 和55年 7月 28日手術を施行した。

手術時所見 :総胆管の大きさは2,0×5.5cmで 裏状
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図2 術 中胆道造影.胆 管と棒管がほぼ直角に合流す

る膵胆管合流異常を認める ( 印).

図 3 病 理組織像。一部粘膜の残存がみられるが筋層

は全く欠如しており,腺 管様構造もみられない (×

100,HE染 色).
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拡張を呈し,術 中胆管造影にて左右肝内胆管の拡張は

ないが,胆 管と際管がほぼ直角に合流する際胆管合流

異常を認めた。胆摘および拡張した総胆管を切除し,

総胆管空腸 Roux‐Y吻 合を施行した (図2)。

病理組織検査 !胆道壁は豊富な陽原繊維を持つ結合

組織よりなり,軽 度の細胞浸潤を伴 う。一部粘膜の残

存がみられるが筋層は全 く欠如しており,腺 管様構造

もみられない (図3).

症例 2i10歳 ,妹 .

主訴 !″Ь嵩部痛.

家族歴 i兄が先天性総胆管拡張症.

既往歴 :昭和59年奉ごろより心笛部痛があったが,

自然に軽快していた。昭和60年 3月 ごろより嘔気を伴

う腹痛,発 熱をきたしたため 3月 15日精査目的で当院

小児科に入院.
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図 4 腹 部 CT.拡 張した総胆管を認める.

図 5 経 静脈性胆管造影.紡 錘状に拡張した総胆管を

認める。

入院時現症 1体格中,栄 養良,脈 拍102/分,整 ,緊

張良,貧 血および黄痘なし.胸 部では胸骨右縁第 3肋

間にgrade IIの収縮期雑音を聴取する他は異常なく,

腹部腫瘤も触れない。

入 院 時血 液 検 査 !ALP ll.5U,LAP 228U,

amylase 193Uと 軽度の胆道系酵素 とamylaseの 上

昇を認めた.

腹部 CT:拡 張した総胆管を認めるが,肝 内胆管の

拡張はなく結石もない (図4).
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図 6 病 理組織像.内 面上皮も比較的よく残存してお

り,結 合組織中に腺管様構造の包埋がみられる (×

100,HE染 色).

経静脈性胆管造影 :胆嚢および総胆管の造影は良好

で総胆管は1.9×4.5cmと 紡錘状に拡張している (図

5 ) .

以上より症例 1と 同様 Alonsb‐Lej I型先天性総胆

管拡張症と診断し,昭和60年4月 3日 手術を施行した。

手術時所見 :総胆管径は2.0×3.Ocmで 紡錘型を塁

す。胆摘後,胆 嚢管部より胆汁を摂取し,同 部より術

中胆道造影を施行した。総胆管下部の状態は不明で膵

胆管合流異常は指摘できなかったが,胆 汁中 amylase

は79,700Uと 高値を示した,拡 張した総胆管を切除し

総胆管と空腸を Roux‐Y吻 合した。

病理組織検査 :拡張部胆道壁は厚い結合織の層より

なるが,筋 層も一部残存し,内 面上皮も比較的保たれ

ており,軽 度の細胞浸潤を伴 う。結合組織中に腺管様

構造の包埋がみられ,そ の上皮には PAS,Alcian・blue

染色で PAS陽 性に染まる物質を胞体に有する細胞が

散見される (図6).

考  察

先天性総胆管拡張症 の分類 に関 しては,従 来

Alonso‐Lejらりの分類が用いられてきたが,最近,経静

脈性胆管造影および経皮経胆管造影などの診断技術の

向上にともない,胆 管の拡張形態も以前に比べてより

複雑であることが判明した。本症例 2の ごとく円筒状

拡張を呈す症4/11における手術適応の決定について,大

川ら3)は,膵 胆管合流異常を証明することが必要であ

ると述べ,小 児においても積極的に直接胆道造影を行

うことを推奨しているが,技 術的にも限界があり, こ

のような症例における手術適応,手 術時期,お よび手
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術術式の決定は実際困難であるといえる。しかし,症

例 2に おける病理学的所見では,胆 管壁内に腺管様構

造がみられ,その上皮に PAS染 色とAlcian‐blue染色

に異染性を有する物質が存在するということは,胆 管

上皮が破壊と修復を繰 り返す過程の産物であると考え

られ,胆 道上皮の腸上皮化生を経て,つ いには癌化に

至る可能性があると推察されるためり,た とぇ円筒状

拡張を呈する症例においても,可 及的早期に切除すべ

きであると考える。

さて,本 症の成因については,先 天的要因が第
一義

的に作用したものであることに異論はないようであ

る。その先天的要因についてさまざまな仮説があるが,

そのうち最近まで最も広 く支持されてきたのが,四 柳

説。である.し かし,最近になり本症の病因論として最

も注目されているのは,い わゆる際胆管合流異常説で

ある。 こ の仮説は木積らのにより提唱されたのに始ま

り,Babbittのゆは自験例 7例 の直接胆道造影より,膵管

と胆管が乳頭部の括約筋機構のおよばないはるかに離

れた部で合流する場合には,圧 勾配により膵液が胆道

内に逆流し,胆 管壁のぜい5B性をじゃっ起し,胆 管末

端部は浮腫と繊維化のため狭窄し,つ いには上部胆道

の拡張をもたらすと考えた,わ が国においても古味ら

は Babbittの仮説を原則的に支持するとともに,全 国

アンケート調査により本症における膵胆管合流異常が

小児では87.4%,成 人では70.9%と 高率であったと報

告している。.われわれの兄妹例においても,症例 1で

は術中胆道造影で,症 Trj 2では胆汁中アミラ
ーゼが高

値を示すことより膵胆管合流異常があることは明らか

である。 し かし,合 流異常が存在するにもかかわらず

胆管の拡張をきたさない例があることや
1い11),胆管の

拡張形態に差異がみられること, さらには膵管と胆管

の合流部よりわずかに離れた部位より上方に拡張がみ

られること1りなどを考え合わせると,本 症の成因を膵

胆管合流異常説のみで一元的に説明することは困難で

ある。
一方,膵 胆管合流異常説とともに重要視されている

説に総胆管末端狭窄説がある.Spitzは 新生子羊の末

檎総胆管を結繁することにより,臨 床例に類似した肝

外胆管の限局性襲胞状拡張の作成に成功したと報告

し,宮 野ら
121も同様の実験を報告し胎生期あるいは生

後早期のまだ総胆管の未熟な時期には通過障害のみに

より,膵 液の逆流なしに本症が発症する可能性が十分

ありうると示唆している。また,安藤
1ゆは,胆管の拡張

時期について発生学的見地より,本 症では膵管系の背
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側麻原基 dorsal pancreatic ductの領域にはみられな

いことから,腹 側膵原基 ventral pancreatic ductが回

転して背側際原基に癒合する胎生 6週以前に膵胆管合

流異常をもたらす何らかの異常 (大井ら
1りによれば総

胆管 hepatic diverticlum末端の形成不全とそれにと

もなう腹側際の発育異常によると推察されている)が

生じ, このことが胎生 6週 ごろから始まる総胆管の再

開通を障害して下部胆管に狭窄をもたらし,胎 生 3

～4カ 月から始まる胆汁流出を阻害し,胆 管壁の弾性

繊維が未形成であるぜい弱な胎生期の胆管がわずかな

圧力によっても拡張すると推察している。

いずれにせよ本症の成因として,先 天的に生じたと

考えられる総胆管下部狭窄および膵胆管合流異常が関

与し, さらに膵液逆流,胆 道の荒廃とこれに続 く胆道

修復が繰 り返されこれらに誘発された感染などの後天

的因子が加わって,臨 床的にさまざまな形態を呈する

本症を作りあげていると推察できる。

本症の家族内発生について従来の報告では Chiba

ら10による姉妹例,秋 山ら
16)による母子例の 2家 系を

みるのみであるが,本 症の成因として先天的因子も関

与している可能性があり今後,本 症に対して遺伝学的

なアプローチが必要であると考えられる.

結  語

兄妹に発症した先天性総胆管拡張症の治験例を報告

し,若 子の文献的考察を加えた。
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