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先天性胆管拡張症において拡張胆管切除術後に胆管

癌発生をみた症例はまれであり,現 在まで本邦 4例欧

米 3例 の報告をみるのみである。今回われわれは拡張

胆管切除 6例後に胆管癌発生をみた先天性胆管拡張症

の 1例を経験したので,文 献的考察を加え報告する。

1 . 症 例

症例 :33歳,女 性.

主訴 !黄痘.

家族歴 i特記事項なし.

既往歴 :昭和53年 (27歳時)先 天性胆管拡張症にて

肝外拡張胆管切除,肝 管空腸吻合術 (ROux Y)を 受け

る。

現病歴 !昭和59年2月 13日より悪寒を伴 う発熱と腹

痛が出現し,近 医に入院する。 3月 初旬より黄疸出現

し,閉 塞性黄疸の診断にて 3月 9日経皮経肝胆管 ドレ

ナージ (PTCD)施 行,胆 汁細胞診 にて adenocar‐

cinomaが 認められたため,胆 管癌の診断にて5月19日

当科入院となる。

入院時現症 !身長160cm,体 重47.5kg,血 圧144/70
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nlmHg,体 温平熱,脈 拍78/分・整,眼 球強膜軽度黄染
し,眼 険結膜に貧血を認めない。腹部は前回手術創の

疲痕を認めるのみで,平 坦にて圧痛はなく,肝 ・陣は

触知しない。胸部には異常所見を認めなかった。
検査所見 :表 1に示すごとく肝 ・胆道系酵素の上昇
を認めるも,総 ビリルビン値は1.6mg/dlと減黄はな
されている。Indocyanine green(ICG)排泄率15分値
8.5%,プ ロトロンビン時間10.5秒,ヘパプラスチンテ
スト105%と肝機能は良好であり,血清総蛋白,アルブ

ミン値も8g/dl,4.4g/dlと栄養状態も良好であった。
その他,心 ・肺 ・腎機能などは異常を認めなかった,
PTCD:図 1左 の PTCDチ ューブ造影では肝内胆
管は著明に拡張し,左 右分岐部にて肝管の閉塞を認め

表 1

RBC 421X19m辞

Hb     130 g/di

Ht    39 4 %

wBC  2800 /mm3

Na    135 mEq/,

K     34 mEq/,

ci    100 m亀 /,

T‐B“   16 mg/d:

D‐B“   06 mg/di

B‐AMY  1 74

TP      81   g/d:

A,b      44   g/d:

入院時検査所見

GOT    198 mu/m,

GPT    231 mU/m:

LDH    158 mu/ml
ア‐GTP  124 1u/m,
ALP    365 mu/m,

CHE  4 49×1031u/1

FBS    967 mg/d!
IC●15  85%

PT       10.5 sec
M P T      1 0 5 %

AFP   く 20 ng/mi

CEA    271 ng/ml
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図2 腹 部血管造影.左 の腹隆動脈造影で左右肝動脈

分岐部に癌浸潤 (自矢印)を 認める。右の上腸間膜

動脈造影で左右門脈分岐部にも同様に癌浸潤 (黒矢

印)を 認める。

る。また,右 肝内胆管前後枝への癌の浸潤が認められ

る.図 1右の PTCDチ ュ
ーブ痩孔よりの胆道鏡検査で

は,左 肝管は表面不整な腫瘤により完全に閉塞し生検

にて高分化腺癌が認められた.

血管造影 :腹腔動脈造影にて左右肝動脈分岐部,上

腸間膜動脈造影の問脈相にて門脈左右分岐部浸潤を認

め,特 に右前枝に著明であった (図2)。

6月 15日肝門部胆管癌の診断にて手術施行,開 腹し

たところ,肝 は黄染し前回手術の肝門部空腸吻合部に

肝動脈 ・門脈を巻き込んだ腫瘍を認め,腹 水,腹 膜播

種, リンパ節腫脹は認めなかった。拡大肝右葉切除,

左肝動脈 ・門脈合併切除吻合,左 肝管十二指腸有茎空

腸吻合術を施行した。
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図3 摘 出標本と病理組織像 (HematoxylinEosin染

色,×100).左の輸出標本では肝の著しい黄染と拡張

胆管内に2個のビ系石を認める。右の病理組織像で

は低分化型腺癌を示す.

切除標本の肉眼および組織学的所見 !切除標本 (図

3)で は,切 除肝重量は1,100gで著しい黄染と拡張し

た肝内胆管を認め,左 肝内に小豆大ビ系石が 2個存在

していた。癌腫は左右肝管分岐部より前回吻合部にか

けて存在し空腸粘膜に0.5cm浸 潤を認めた。吻合部よ

り左肝管狭窄部までは2cmで あり,さ らに狭窄部より

2cmの 浸潤を認める.左肝管は浸潤端より2cm末 浦に

て切離されている。組織学的所見では低分化腺癌で

あった。また,前 回手術時の切除標本とその組織像で

は肝外胆管は嚢腫状拡張を示 し,胆 嚢にはヨレステ

ローシスを認め,胆 管上皮は大部分剣離し壁は線維性

に肥厚し炎症性細胞浸潤を伴うも悪性細胞は認められ

なかった。

術後肝管造影および胆道鏡検査 :図 4に示すごとく

造影剤の通過は良好でなく,生 検にても悪性所見は認

図 1 肝 管造影像と胆道内視鏡所見.左 の PTCDチ ュ
ーブよりの造影で,肝 内胆管の

嚢腫状拡強と左右分岐部での閉塞を認める.右 の胆道鏡では左肝管は腫瘤により閉

塞している.
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図 4 術 後肝管造影像と胆道内視鏡所見,狭窄は無く,組織も悪性像は認められない。

PT C         ENDOSCOPY

表2 拡 張胆管切除術後に発症した胆管癌症例

めなかった.

術後経過 :術後腔内レーザー照射施行後,50Gyの
コバル ト照射を行い11月10日退院し,他 院にて通院加

療していたが,局 所再発をおこし昭和60年10月12日死

亡した。

2 . 考 察

先天性拡張症は1723年Vaterら 1)によって初めて報

告され比較的まれな疾患とされていたが,診 断法の発

達などとともに数多く報告されるようになり,1975年

Franiganりの集計によれば955例,1980年Yamaguchi3)

の集計によると1,433例の報告がなされている.今 回,

過去の文献によって検索しえた本邦報告例は自験例28

例を含め2,030例であり,男性481例,女 性1,459例で男

女比 1:3と 女性に多くみられる.15歳 以下で全体の

38%,特 に 5歳 以下で23%を 占めるが,男 女による年

齢分布の相違は認められない。症状記載のある1,565例

についてみると疼痛が1,063例(68%)と 最も多く次い

で黄疸684例 (44%),腫 瘤触知376例 (24%),発 熱360

4/1(23%),嘔 吐263例 (17%)な どが続 く,本 症の 3

主徴といわれる疼痛 ・黄痘 ・腫瘤を備えている症例は

118例 (8%)と 少ない。これは超音波,内 視鏡的逆行

性膵管胆道造影 (ERCP),computed tomography

(CT)な どによる診断法の進歩により発熱などの非特

異的症状からも本症が発見されやすくなったためと思

われ,徳 島大学第 1外科の全国アンケート集計による

と1972年から1983年までの12年間で,681例の症frllを数

えたことが物語っていると思われる。

合併疾患をみると,従 来少ないとされていた胆石は

検索1,981例中348例 (17.6%)と 最も高率に合併して

いる。問題となるのは癌の合併であるが,本 症におけ

(本邦 1～ 5,海 外①～③,計 8例 )

年令 ・性 型 合流異常
ら

間
駒
期
切

の 再手術術 式 組 織 予 後 備   考 報 告 者

1 23  9 i 不  明 6年 外  な  術 腺 癌 1 年究 残 存 肝管 に

拡張 あ り
二 好 ら  1 9 8 4

2 29  6 I
胆  菌

合 流型
9年

残 存 襲 厘

空陽 吻合術
8月死 初回手術 時

変座 残存
吉川 ら  1 9 8 4

3 27  9 Ⅳ 不  明 13年
解頭十二指鵬

切  除  術 1管死廃内残存曇圧よ り発癌
渡辺 ら  1 9 8 3

4 26  6 Ⅳ 不  明 15年
肝 内胆 管空鵬

吻  合  術
6月生 上位拡張胆省

より発想
寺内ら  1 9 8 1

5 33  9 Ⅳ 不  明 6年
葉

術海
除
拡

切
10月 生 自験 例

① 25  6 i 不  明 4年
肝 督 空 腸

吻  合  術
4月 死

吻合部上倒担

より発盛

Thist,ethwatte
et a:   1967

② 58  9 Ⅳ 不  明 22年 15日 死
上位拡張胆笹

より発磨

Ga81agher
et a1   1972

③ 48  9 不  明 10年
肝 管 空 協

吻  合  術

馬 平

上皮癌
1 日 死

C haudhuri
et a'   1982
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る胆道系悪性腫瘍の合併は1944年にlrwinりによって

報告されたのが最初であり,本 症の報告の増加ととも

に胆管癌合併報告が増加 し,日 所
"は本邦症例46例

(9.9%),柏木いは本邦症例53711を集計している。今回,

われわれの集計では胆管癌は190例 (9.6%)と 高率で

あ り, 胆 道 系 手 術 例 で0 . 3 ～1 . 8 % , 音J  t t  l r l で

0 . 0 1 2 ～0 4 5 8 % の働全入院息者 の0 . 0 0 0 7 ～0 0 4 1 % りと

比べて非常に高いものとなっている.ま た,胆 裏癌の

合併例の報告も増加しており,今 回,わ れわれは111例

(5,8%)の 胆嚢癌を集計した。年齢別 ・性別分布をみ

ると胆管癌においては男女比 111.9で あり,胆裏癌で

は 1134と 女性に多くみられる。
一般にみられる胆管

癌,胆嚢癌の男女比 111.6,1:4`71い とほぼ同じ傾向

がみられるが本症自体が男女比 1:3と 女性に多いこ

とを考慮する必要がある。また,年 齢別では胆管癌は

20～30歳台と50歳台の二lle性のピ
ークを認め,胆 裏癌

は50歳台に多くみられ両者の分布に相達を認めた,

本症に対する手術術式は,以 前は内痩術が主に行わ

れてきたが術後胆汁 うっ滞,胆 管炎,肝 障害などが多

く,近年では拡張胆管切除術が行われている。ドレナ
ー

ジ手術後にも癌発生の報告は多く,わ れわれが検索し

えた手術術式の明らかな ドレナージ手術施行732例中

264/11(35%)に胆管癌の発生を認めた。この26例の初

回 ドレナージ手術年齢より癌発見年齢までをみると,

初回手術年齢が低いほど癌発症までの期間が長 くなる

という傾向は認められない。
一方,今 回報告した症例のように拡張胆管切除術後

に癌の発生をみたものは珍しく,わ れわれが検索しえ

たなかではいままでに本症例を含め本邦において 5

例11)外国において 3例
1分～1。(表2)を みるだけである。

これらの症例はすべて戸谷の分類
lDによる I型 あるい

はIV型であり,症 例 1, 2は I型であるにもかかわら

ず拡張胆管が術後残存しており,ま た症例 3, 4, 5

はrV型であり,肝 内外に拡張があり,症 Fl1 3では膵内

残存胆管より,症 例 4, 5で は上位拡張胆管より癌の

発生をみており拡張部残存による発癌の危険性が示唆

され,可 能な限り拡張胆管を切除することが望ましい

が肝内に拡張の認められる症4/1などに関しては手術術

式などに関して問題が残る。また拡張胆管切除後 4

～15年で癌の発症をみており,切 除後も長期にわたる

経過観察が必要である。しかし予後をみると8例 中 7

例が 2年 以内に死亡しており予後はきわめて不良とい

える。
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おわ りに

先天性胆管拡張症における拡張胆管切除術後に発症

した胆管癌の 1例 を報告 し,本 邦における先天性胆管

拡張症報告例2,030例を集計 し,若 子の文献的考察を

行 った。
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