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I. は じめに 表 1 入 院時検査成績

先天性胆道拡張症 は185 2年Do u g i a s l )の報告が最初       w B c  7 6 0 0′ mm a   L A P    5 7 4  G R U

RBC  454 X104′mm3  γ_GTP    296 U/2
といわれている.本 邦では1905年佐久間りの報告以来,

Hb   14,1 9′"       TT     346 U

多数の症例が報告 されてお り,欧 米に比べ比較的多 く       Ht 42,1%    ZT  23.5U
P,t  235 X104′mm3  TP      73 o′ 切

み られ る疾患である。 しか し,そ の大部分はAlo n s o
T_BⅢ  l l mg′切     A,b      40 o′ ユ

Lejゆ分類のI型であり,III型すなわちcholedochocele      D‐ 酎1 05 mg/J  S‐Amwase l封円′2

はきわめてまれである。胆憂癌を併存 したcholedo‐
      60T 郷 8U′′   CEA  16 ng′ m2

choceleの1例を経験したので,若子の文献的考察を加      GPT 149 U′ 2   AFP   30 ng/m2

え報告する。

II.症   例

息者 i53歳 ,女 性.

主訴 :上腹部不快感.

家族歴 :特記すべきことなし.

既往歴 :38歳 時,甲 状腺腫.

LDH  690 3u′′       :CG R15   17 2 %

超音波検査では胆裏は 2房 性で,胆 嚢底部および頸

部にそれぞれ約3cm大 と約1.5cm大 の内部エコーが不

均一 な隆起 性病 変 を認 めた。また,腹 部 computed

tomograp町 では胆嚢内腔 に突出す る不整な隆起性病

現病歴 :昭和62年8月に近医で肝機能障害と胆嚢ポ  変 を認めた (図1),

リープを指摘され,同 年 9月に当院を受診し,精 査目    内 視鏡的逆行性膵胆管造影では胆襲底部および頭部

的で入院となった。 に不整形乳頭状の陰影欠損像を認めた。また総胆管末

入院時現症 :体格は中等度で,栄 養は良好.眼 険結   端 部は嚢腫状に拡張してお り,そ の拡張部に際管が合

膜,眼 球強膜に貧血,黄 痘はなく,胸 部に理学的異常   流 していた (図2)。 また菱腫最大径は19■lmであ り,

所見なし.腹 部は平坦で,肝 ・陣および腫瘤は触知せ   襲 腫内粘膜生検では胆管粘膜であった。

ず,圧 痛もなかった。 選択的肝動脈造影では胆襲動脈の不整像と胆裏に一

入院時検査成績 :中等度の肝機能障害 と軽度の胆道   致 した腫瘍濃染像を認めた (図3).

系酵素の上昇を認めた (表 1). 以上より,胆 嚢癌を併存 したcholedochoceleと診断

<1988年 12月14日受理>別 刷請求先 :塩見 精 朗      し '手 術を施行した,

〒113 文 京区本郷 2-1-1 順 天堂大学医学部第    手 術所見 :右季肋下切開で開腹.漿 膜および肝に浸

1外 科 潤はなく,肝 十二指腸間膜内 リンパ節腫大が認められ
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膜下層まで漫潤していた(図5)。 また頸部では筋層ま

での浸潤であり,肝 十二指腸間膜内胆管周囲 リンパ節

(12bl)に転移を認めた。

肝 嚢 内 胆 汁 検 査 : a l n y l a s e は5 2 4 1 0 1 U / L , p h o s ‐

pholipase A2は 1900pmo1/m1/min,tripsinは 35500ng/

ml,lysolecithinは54%と 高値を示していた。

術後経過 :と くに合併症もなく順調に経過 し,術 後

19病日軽快退院した。

図 1 超 音波像およびCT像 .胆 要底部および頸部に不整な隆起性病変を認める。

図 2 ERCP像 .胆 襲底部および頭部に不整形陰影欠損像がみられ,ま た総胆管末端

部が嚢腫状に拡張し,そ の拡張部に際管が合流している。

た。胆嚢摘出,肝床切除術および リンパ節郭清を行い,

胆裏癌取 り扱い規約。でいうGfn SOHinttHOBoPoNェM

(―)St(― )Stage II,R2であった。また,十 二指腸

授動時にVater乳頭部に一致して腫瘤が触知された。

切除標本 :胆嚢底部に4.5×2.5cm大 のカ リフラワ

ー状に発育する隆起性病変を認め,頸部にも2.5×lcm

大の不整卓な隆起性病変を認めた (図4).

病理組織学的所見 :胆裏の 2つ の隆起性病変はとも

に字L頭状に発育する高分化型腺癌で,胆 裏底部では衆
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図 3 選 択的肝動脈造影像.胆 裏動脈の不整像と胆裏

に一致した腫瘍濃染像 (矢印)を 認める。

図4 切 除標本.胆 嚢底部にカソフラワー状の隆起性

病変と,頚 部にも不整な隆起性病変を認める.下 段

はそのシューマである.

I I I . 考 察

Alonso・Lejいは先天性胆道拡張症を I型は嚢腫型,

II型は憩室型,III型はcholedochoceleの3型に分類し

た。Scholz。はcholedochoceleをIIIa型は総胆管末端部

の襲腫状拡張,IIIb型は総胆管から十二指腸壁内に憩

室状に嚢腫を形成するものと2型に分類した。
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図 5 病 理組織像.組織型は高分化型の腺癌である(上

段,HE染 色×400).胆裏底部では衆膜下層への浸潤

がみられる (下段,HE染 色×4),

嚢腫内粘膜に関して I型 およびII型は胆管粘膜で十

二指腸粘膜はないが,Alonso‐LejのいうIII型の襲腫内

粘膜は十二指腸粘膜である。しかし自験例を含め胆管

粘膜の症例もみられ,III型は I型やII型と発生学的お

よび病理学的に同一 とは考えにくいことが推察されて

いる。またIII型は膵胆管合流異常は併存 しないとされ

ているが, 自験例を含め解胆管合流異常を示唆する症

例があり,い まだIII型の概念が確立されていないのが

現状である。

表 2 年 齢と裏腫最大径

がしがi意組織 (マクロ所見)
‐ロロ i題組織 (ミク ロ所見 )

.並N付 ～20 21～ 40 紀戦 な し 計
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わが国の先天性胆道拡張症集計4/1では大部分が

Alonso‐Lej I型で,II型およびIII型は非常にまれであ

る。文献的に調べえた限りIII型の本邦報告421は38421に

すぎなかったいの.

うちIIIa型は自験例を含め19例,IIIb型は5例,不 明

例は14例であった.以 下, この38例について検討を行

った。

本症診断時の年齢は20歳から81歳,平 均52.4歳であ

った。先天性胆道拡張症全体では60%が 10歳以下で発

見されてお りゆ,本 症の年齢分布は他の型に比べ現ら

かな差異がみられた。また,男 女比は先天性胆道拡張

症全体では1:4と 女性に多いといわれているが助,本

症では男性19例,女 性19711で性差を認めなかった。

臨床症状は″b寓 部痛,右 季肋部痛,発 熱,嘔 吐,お

よび黄痘などが多 く,他 の先天性胆道拡張症にしばし

ばみられる腫瘤触知Trlはなかった。

診断は内視鏡的逆行性膵胆管造影や経皮経肝胆道造

影などの直接胆道造影によってなされることが多 く,

今後本法の普及によって報告数 も増加すると思われ

る。

嚢腫最大径は自験例を含め記載のあった13例では7

mmか ら55mmで あった,年齢 と嚢腫最大径 との関係を

みると,若 年者に嚢腫径が大きい傾向がみられた (表

2).

併存疾患は胆石症が19Trlと最も多 く,そ の存在部位

は胆嚢内 9例 ,胆 管内 5例 ,胆 裏 ・胆管内 5例 であっ

た。choledochoceleにおける胆石形成の機序は胆汁の

うっ滞,逆 行性感染などが考えられている。また,際

炎の併存が 4例 にみられ,choledOchocele内胆汁の膵

管への逆流のためと考えられている11).

癌併存711は自験例を含めて 3例 (7,9%)で ,胆 嚢癌

が 2例 ,胆 管癌が 1例 であった。先天性胆道張症全体

での癌合併率は2.5～15%8j-1いといわれているが,本

症についてはいまだ報告例が少なく癌併存に関してな

お不明な点が多い。先天性胆道拡張症における胆道癌

発生の機序 として膵 ・胆管合流異常による膵液の胆道

内逆流が関与 しているといわれてお りり,自 験例でも

胆嚢内胆汁のamylase,phospholipase A2,tripsin,

lysolectthinが高値で,際 液の逆流が示唆された。

治療は膵液の逆流防止を考慮 して,嚢 腫切除や乳頭

形成術などが行われてきたが,最 近では内視鏡的乳頭

胆要癌を併存したChOledochoceleの 1例       日 消外会誌 22巻  4号

括約筋切開術が広 く行われるようになっている.し か

し,胆 道系悪性疾患併存例 もみ られるので,治 療後 も

厳密な経過観察が必要 と考えられる。

IV.結   語

先天性胆道拡張症のAlonso‐Lej分類III型,い わゆる

choledochOceleに胆裏癌を併存 した 1例 を経験 したの

で報告するとともに,本 邦報告例38例について若子の

検討を行 った。

本論文の要旨は第197回日本消化器病学会関東地方会に

おいて発表した。
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