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はじめに

先天性胆嚢欠損症はきわめてまれな疾患であり,手

術時や剖検時に偶然発見される場合が多い。一方,先

天性総胆管嚢腫は陣胆管合流異常を高率に合併し,嚢

腫壁の悪性化や胆道系の発癌率が高いことでよく知ら

れている。最近,わ れわれは胆嚢欠損症と総胆管襲腫

とい う,ま れな疾患 どうしが併存した 1例 を経験 した

ため,若 千の文献的考察を加え報告する。

症  例

患者 :60歳,女 性.

主訴 :心笛部痛.

既往歴 ・家族歴 :特記すべきことなし.

現病歴 :昭和61年11月10日頃より,心 寓部痛 ・発熱

出現。当院婦人科を受診 し,付 属器炎の診断にて抗生

物質の投与を受け症状は軽快 した。その後,超 音波 ・

computed tomography(CT)に て右下腹部の腸間膜

付近の腫瘍を疑われ,精 査 と治療 目的で外科に転科 と

なった.

現症 :体格中等度,栄 養良好で,貧 血 ・黄痘なく,

胸部に特記すべき所見なし.腹 部は右下腹部に軽度の

硬結を触れるが,腹 水はなく肝 ・眸 も触知せず,表 在

リンパ節腫脹もなかった。

入院時検査所見 :表 1の ごとくであった。

腹部超音波所見 t肝内胆管には著変なく総胆管は襲

胞状に拡張,胆 嚢は描出できず,軽 度の牌腫を認めた

(図 1).

Drip infusion ch01angiography(DIC)所 見 :総胆
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管は左右の肝管合流部より嚢胞状に拡張りまた,拡 張

した胆嚢管は認めるが胆嚢は描出されず,肝 内胆管の

拡張も認められなかった (図2).

Endoscopic retrograde ch01angiO‐pancreatogra‐

phy(ERCP)所 見 :総肝管から総胆管にかけて最大径

2.5cmで 嚢胞状の拡張がみられ,そ の末浦には長 さ

2.5cmの narrow segmentを伴い,ま た,総 胆管は膵

管に合流し,長 さ18mmの 共通管を形成していた。肝

内胆管の拡張はなく,拡 張した胆裏管は認めるが胆裏

は描出されなかった (図3)。

CT所 見 :肝内胆管拡張はなく,胆嚢は不明,軽度の

陣腫を認め,ま た,右 下腹部に不規則な軟部組織様腫
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図 1 超 音波所見.総 胆管は襲胞状に拡張,胆 襲は描

出なし.

図 2 DIC所 見.左 右の肝管合流部より総胆管にかけ

て嚢状の拡張があり拡張した胆嚢管は認めるが,胆

襲は描出されずハ

瘤を認めた。

以上の所見より,胆 管合流型の膵胆管合流異常を

伴った Alonso‐Lej I型の先天性総胆管襲腫と診断し,

胆襲欠損の有無については術中確認することにし, ま

た,右 下腹部の腫瘤については,右 付属器炎の波及に

よるものと考え,手 術を施行した。

手術所見 :右経腹直筋縦切開にて開腹 した。肝臓 と

周囲との軽度の癒着を景J離し,肝 右葉下面の胆嚢寓と

思われる部で,胆 嚢の有無を検討 したが,肝 十二指腸
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図 3 ERCP所 見.総 肝管から総胆管にかけて褒状に

拡張し,末 檎にnarrow segmentを伴っている。総

胆管は際管に合流し,長 さ18mmの 共通管を形成.

拡張した胆襲管は認めるが,胆 襲は造影されない。

図4 開 腹時所見
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図 6 嚢 腫壁の組織所見
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図 7  右 肝下面 に認め られた結合織 の組織所見

(hematoxylin‐eosin染色, 400倍)

た,胆 汁の細胞診は ciass Iで異型細胞は認めなかっ

た。術後12日目に造影後,胆 管 ドレーンを抜去,一 過

性に造影後の胆管炎を起こしたが,保 存的療法にて軽

快 し,53日 目に退院した.

考  察

先天性胆嚢欠損症は1701年Lemeryに よる報告に

始まりD,本 邦では1927年石山分の報告以来,約 60例が

図 5 開 腹時所見
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間膜より伸びた結合織がみられるのみで,胆 嚢を認め

なかった。また,総 胆管嚢腫 と周囲組織 との癒着は軽

度で,そ れを景J離し,嚢 腫を肝門部で切除し,空 腸を

40cm挙 上 して,総 肝管空腸端々吻合を Roux‐Yに て

行った。この操作を通 して,総 胆管を充分に検索 した

が,嚢 腫壁より拡張 した胆嚢管は認めるが,末 檎は索

状で胆嚢は認められず,胆 嚢欠損症 と診断した。回腸

末端部の腫瘤は炎症性癒着によるもので,腸 間膜 ・虫

垂 ・右卵巣 との癒着を剣離し虫垂壁に肥厚が認められ

るため,虫 垂切除を行った (図4,5).

摘出標本の病理所見 :嚢腫壁の内層は円柱上皮で被

われ,壁 は小腺腔構造を混ずる線維性結合織からなり

(図 6),悪 性の所見は認められなかった。右肝下面よ

りの結合織は,脂 肪組織 とその中を走行する血管 と神

経であった(図7).虫 垂は黄色肉芽腫性虫垂炎で,摘

出した腸間膜も黄色肉芽腫であった。

術後経過 :術中総胆管より採取 した胆汁中のア ミ

ラーゼは27,4101U(blue starch法)と異常高値を示 し,

際胆管合流異常による膵液の逆流の影響 と考えた.ま
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報告されている。報告例では剖検時あるいは手術時に

偶然発見されたものが多 く,その頻度は剖検において,

Tallmadeめ によれば0.065%, Mouzas&willsonり で

は0,042%で ,本 邦報告例でも0045%で ある。

通常の位置に胆嚢がない場合,①先天性胆裏欠損症,

②肝実質内埋没胆襲,③ 位置異常,④ 重症胆嚢炎によ

る胆裏の瀬痕性萎縮または疲痕内への埋没,⑤ 胆嚢が

手術により摘出されている,な どを考慮に入れなけれ

ばならない助が,診 断には直接胆道造影が必要であ り,

本例では術中の充分な検索にもかかわらず,胆 嚢は認

められず,先 天性胆襲欠損症と診断した。

成因としては CrossOに よると,胎生 4週 すぎ,将来,

肝 ・肝外胆管 ,胆 襲 。胆襲管を形成する肝富の うち,

胆嚢・胆嚢管を形成する尾側肝寓が発育しない場合 と,

尾側肝笛は形成 されるが,胎 生 7週 以後に出現す る

Solid stageか らの再疎通化が障害される場合 とがあ

る。前者の場合,胆 襲 ・胆襲管は完全に欠損するが,

後者の場合には,胆 襲寓に遺残組織が索状物 として残

る。本例では拡張した胆襲管 とそれより胆嚢寓と思わ

れる部分に伸びる結合織を認め,成 因として再疎通化

が障害されたものと考えられる。

また,胆 嚢欠損症には,水 野らのによると47.8%に 胆

管拡張を伴 うと報告されている。これは,胆 嚢がない

ために,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 りやすいために総胆管の拡張が助

長されるものと推測されている。しかし,本 例では総

胆管の単なる拡張 とは異なり,限 局性の拡張である総

胆管嚢腫を伴ってお り,膵胆管合流異常も認められた。

Alonsol、Lejに よると'先天性総胆管裏腫は,I型 ;

cystic dilatation, II型 ;diverticulum, III型 i

choledoceleに 分類される。その成因に関しては,四 ツ

柳りは上皮の異常増殖に求め,ま た,Babbitら
1のは,高

率に膵胆管合流異常を合併することに注 目し,そ れに

よる膵液の逆流に成因を求めたが,現 在のところ不明

である.

先天性総胆管襲腫,特 にAlonso‐Lei I型では,ほ ぼ

100%に 際胆管合流異常を伴い,Jonalりによると,襲 腫

壁をはじめ,胆 道系の発癌率が,通 常に比べ20倍以上

と高率であるため,以 前は嚢腫十二指腸 ・嚢腫空腸吻

合等の胆道減圧術が主流をしめたが,最 近では,嚢 腫

切除十肝管空腸吻合術が広 く行われている.

wong121は ,膵 胆管合流異常に関して,正 常胎児で

は,胎 生 8週 までは胆管 ・膵管の合流部は,十 二指腸

壁の筋層より外側にあ り, 8週 以後に, この合流部が
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筋層内にみ られるようになるとしてお り, こ の部分の

形成果常により,十 二指腸壁外の合流部が残存す ると

推論 している。

本例の場合,胆 嚢欠損の成因は胎生 7週 以後の再疎

通化の障害に,ま た,膵 胆管合流異常に関 しては,胎

生 8週 以後の合流部の///成果常に求めることができ,

胎生 7週 から8週 頃に何 らかの発生異常が起 こり,総

胆管嚢腫 も含め,これ らが併存 した もの と推論 される。

おわ りに

先天性胆嚢欠損症は種 々の胆道系の合併奇形を伴 う

が,調 べえた範囲では,先 天性総胆管嚢腫 との併存例

の報告はな く,若 子の文献的考察を加え報告 した。
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