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緒  言

近年,内 視鏡的逆行性胆管解管造影法 (endOscopic

retrograde cholanglopancreatography, 以 下 ERCP)

の発展により,先 天性胆管拡張症 (以下本症)に ,膵

胆管合流異常 (以下合流異常)が 高率に合併すること

が明らかになり本症の成因として注 目されている。 し

かし,合 流異常のみでは完全に説明しえない症例もあ

り,や は り胆管壁の先天的形成異常も見過ごすわけに

ヤよもヽかなヽヽ.
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表 1 入 院時検査成績.
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われわれは左肝管に限局性の狭窄を伴 う肝内外型胆   部 に軽度の圧痛を認めた。

管拡張の 1症例を経験 し,拡 張部および狭窄部胆管の   入 院時血液生化学校査成績 i軽度の貧血を認める以

病理組織学的検索をおこなった結果,胆 管壁の先天的   外 に異常を認めなかった (表 1).

形成果常を思わせる所見を得たのでここに報告する。    ERCP検 査所見 :総胆管か ら右肝内胆管におよボ

症  例              円 筒状拡張 と左肝管の限局性狭窄をはさんで左肝管 ・

患者 :21歳,女 性.                 左 肝内胆管に円筒状の拡張を認めた。なお,約20mmの

主訴 :右季肋部痛.                 共 通管を有する合流異常があ り,膵 胆管合流部 と総肝

既往歴,家 族歴 :特記すべきものはない。       管 拡張部の間に約10mmの 狭窄を認めた (図 1).

現病歴 :10歳の時に右季肋部痛が出現した。保存的    手 術所見および術式 :昭和59年2月 15日,先 天性胆

療法にて軽快したが,以 後同様の発作が年に 2～ 3回   管 拡張症 との診断のもとに,手 術を施行した。肝に限

出現した。13歳の時に,近 医にて本症 と診断を受けた。   局 性の線維化が多発してお り,胆 嚢に軽度の萎縮を認

昭和59年 1月下旬に右季肋部痛が顔発したため,外 科   め た.左 右肝管,総 肝管 と総胆管の著明な拡張があっ

的治療が必要 との判断のもとに 2月 15日,入 院となっ  た (図2).総肝管を切開しゾンデにて検索したところ,

た.                         左 肝管拡張部 と総肝管の間に内径約2mmの 索状の管

入院時所見 :発熱 。黄痘は認められなかった。腹部   が 長さ約20mmに わた り認められた。肝外胆管を膵内

は平坦で特に腫瘤 ・肝 ・陣を触れなかったが,右 季肋   胆 管部まで周囲より剣離し,胆 嚢 とともに切除した。

左右の肝管を側々に縫合 し(肝管形成), さらに肝管空

腸 Roux‐Y吻 合による胆道再建をおこなった (図3).

図 4に 切除標本とシェーマを示す。
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図 1 術 前 ERCP所 見.総 胆管と左右肝管の拡張,左

肝管の限局性狭窄および陣胆管合流異常を認める。

(A:胆 裏,B:総 胆管,C:右 肝管,D:左 肝管,E:

左肝管狭窄部,F:際 胆管合流部)

図 2 開 腹時所見.左 右肝管と総胆管の著明な拡張を

認める。(A:胆 裏,B:総 胆管,Ct右 肝管,Di左

肝管)

図 3 切 除範囲 (左)お よび術式シェーマ (右),
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図 4 切 除標本 (上)と シェーマ (下).(Ai胆 嚢,B:

総胆管,Ci右 肝管,D:左 肝管拡張部,E:左 肝管

狭窄部,F:左 肝管周囲線維組織.ス ケールはともに

10mm.)

図 5 総 胆管部病理組織像.平 滑筋線維の過形成 ・走

行異常・分布異常を認める.(Hematoxylin‐Eosin染

色,40× . スケールは0.lmm).

術後経過 :術後に軽度の肝機能障害を認めたが,16

病 日より経口摂食を開始し,32病 日に退院となった。

その後,約 3年 間外来にて経過観察をしているが,著

変なく経過 している。

病理組織学的検査所見 |

総胆管 ;一部に上皮の剣離が認められ,粘 膜下層に

炎症性細胞浸潤があったが,線 維化はほとんどみられ

なかった。平滑筋線維が多 く存在 し(過形成),そ の走

行には一定の傾向がみられなかった(走行異常).平 滑

筋線維の一部は粘膜直下にも存在した(分布異常)(図



96(2158)

図 6 左 肝管狭窄部病理組織像.A:上 皮の剣離と強

い線維化 (矢印)を 認める。平滑筋線維はほとんど

見られない。B:付 属腺が散在性に認められ(矢印),
一部に過形成の像があり,奨 膜側に存在する付属腺

も見られる.(A,Bと もに HematOxylin‐EoSn染

色,40× . スケールは0 1mm).

表 2 各部の病理組織所見.

5 ) .

左肝管拡張部 ;平滑筋線維の過形成 ・走行異常 と軽

度の炎症性細胞浸潤を認めた.

左肝管狭窄部 ;壁はやや肥厚していた。炎症性細胞

浸潤は軽度であったが,上皮はほとんど剣離してお り,

粘膜側に密な線維化がみられた,平 滑筋線維はほとん

ど見られなかった。また付属腺が散在性に認められ,
一部において過形成の像を呈 してお り,奨 膜側に存在

する付属腺もみられた (図6).

切除標本各部の病理組織所見を表 2に 示す。

考  察

本症は胆道系の先天奇形 として注 目され,研 究 ・考

察がなされている。しかし,その成因に関しては,種 々

の説があるもののいまだ完全に解明されるにはいたっ

ていない。

古 くは1916年,木 積1)が着 目しているが,Babbit21の

左肝管に限局性狭窄を認めた肝内外型先天性胆管拡張症の 1例  日 消外会誌 21巻  8号

論文以来,合 流異常による際液逆流説を支持する報告

は多い。すなわち古味り,杉 藤ゆは,臨 床例における合

流異常の高い合併率を示し,本 症の発症 と重要な関係

があるとした。また,動 物実験例では加藤D,小 倉。は

膵液が胆管に流入するモデルにおいて胆管が拡張する

ことを示した。また,古味つは膵管内圧が胆管内圧より

高い事を確認 し,合 流異常により容易に膵液が胆管内

に逆流 し,胆 管の拡張がひきおこされるとした。

しかし, これらに対して果論を唱えるものもある。

すなわち,合 流異常があ りながら胆管拡張のない症例

があることゆ,嚢 腫の多発する症例が存在することり,

狭窄が胆管拡張部の肝側 に存在す るものがあるこ

とい,嚢 腫内溶液のア ミラーゼ値が必ず しも高値でな

いこと1いなどは膵液逆流説のみでは説明しえない。ま

た,肝 内型には,合 流異常がほとんど見られないとの

報告9)など,本 症の成因を考えるうえで,や は り四柳

説11)をはじめ,胆 管壁の先天性異常を考慮しなければ

ならないとする考えも根強い。また,上 記の双方によ

るとする,い わゆるcombined theo呼12)においても,

胆管壁の先天性異常が基礎に存在するとしている。

本症の成因を病理組織学的検索により解明すべ く検

討もなされている。動物実験ralでは,加 藤D,小 倉い,

古味のは膵液の胆管逆流モデルにおいて粘膜上皮の剣

離,粘 膜下層の細胞浸潤,弾 性線維の破壊 ・消失,線

維化などを示した。また,宮野lDは臨床例においても同

様な所見を確認している。そして, これらは合流異常

の為の捧液逆流による慢性胆管炎の像として解されて

いる。一方,平 滑筋組織,腺 組織に関しては一定した

見解は得 られていない。すなわち,平 滑筋組織に関し

て,古味のは際液逆流モデルにおいて,そ の消失をみた

とし,際 液逆流により胆管壁が脆弱化することが証明

されたとしているが,宮 野1めは臨床例において平滑筋

組織の増加するものから,減 少 ・消失するものまであ

るとした。また,古 味"はのちの論文にて拡張総胆管壁

の局所的な平滑筋組織の肥厚をみた臨床例もあったと

し,胆 管壁の先天性異常も無視 しえないとした。腺組

織に関しては,実 験的に小倉0,大 田1りがその増生を認

め,膵 液逆流の結果 としているが,臨 床例では消失し

た例も報告1つされている。

以上の知見をふまえ,今 回の病理所見をぶ りかえる

と,ま ず全体に,粘 膜上皮の景J離,粘 膜下層の細胞浸

潤,弾 性線維の破壊 ・消失,膠 原線維の増生がみられ

た。 こ れらは,合 流異常による膵液逆流によりもたら

された 2次 的な変化 と思われた。一方,拡 張した胆管
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には,平 滑筋組織が著しく多 く存在したが,通 常では

まとまった筋層はないこと1つより過///成と半J断され

た。また,そ の走行に一定した傾向のないこと,通 常

では存在しないはずの粘膜直下にも存在 したため,走

行異常 ・分布異常 とも考えられた。これらは, 2次 的

な変化 とは思われなかった.すなわち過形成に関して,

合流異常により2次 的に発生す るとの推論1。もある

が, これは,前 述の膵液逆流実験にて平滑筋組織が減

少 ・消失したとする結果 と矛盾する。さらに筋線維の

再生はないことを考えると走行異常 ・分布異常に関し

て,後 天的な説明をするのは困難である。また,左 肝

管狭窄部において,付 属腺の過形成 ・分布異常がみら

れたが,こ の過形成に関しては,小 倉6),大口1つは,際

液逆流による変化 としているのに対して,炎 症の程度

の一つの基準である胆管壁の線維化などと必ずしも一

致せず,結石を伴わない肝内胆管の裏状拡張症例にて,

迷入組織 ともに多数の粘液腺組織が存在するものがあ

るとの報告10もあり,一 概に 2次 的変化 とはいいがた

い。さらに分布異常を説明するためには,や は り先天

的な要素を考えざるをえない.

以上の所見を考え合わせるに,全 体的には,解 液の

逆流によると思われる胆管炎の所見があるものの,本

症の成因を考える上で,は はり先天的形成異常を考え

ざるをえない結果がえられた。これまで,病 理組織学

的な所見よりこの説を積極的に支持した報告は文献検

索の範囲では見あたらず,今 回の結果は本症の成因を

考えるうえで重要な示唆を与えるものと考えられた。

結  語

1)肝 内外型の先天性胆管拡張症に対 して狭窄部を

含め,拡 張した左右肝管より下部胆管まで切除し,左

右肝管形成および肝管空腸 Roux‐Y吻 合にて胆道再

建を行った。

2)切 除標本の病理組織学的検索の結果,各 部位に,

際液逆流によると思われる慢性胆管炎の所見を認めた

が,胆 管拡張部における平滑筋線維の過形成 ・走行異

常・分布異常や,胆管狭窄部における付属腺の過形成・

分布異常は,膵 液逆流のみでは説明されえず,胆 管の

拡張には胆管壁自体の先天的形成果常が強 く関与して

いると思われた。

なお,本 稿を終えるにあたり懇切に御指導いただきまし
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た中央病理研究所の林 活 次先生に深謝致します。
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