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原発性硬化性胆管炎の経過中に胆管癌の併発を認めた1例
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はじめに

総胆管に限局する原発性硬化性胆管炎(以下 PSCと

略す)は ,胆 管癌 との鑑別がしばしば問題 となるll~つ
.

また,PSCに 胆管癌が合併した報告も,極 めてまれな

がら散見されるゆり。われわれは PSCの 経過中に胆管

癌を併発したと考えられる症例を経験 したので報告す

る。

症  例

症例 i32歳,女 性

主訴 :心寓部不快感

家族歴および既往歴 :特記すべきことなし,

現病歴 :昭和62年 1月 頃より心寓部不快感を認め,

当院内科を受診 した。入院精査の結果,閉 塞性黄痘 と

診断され,当 科に紹介された。

入院時現症 :身長162cm,体 重49kg.体 表 リンパ節

は触知せず.眼 球結膜 と皮膚に黄染を認めた。腹部は

平坦かつ軟,肝 を右季肋部に 3横 指触知した。

検査成績 :血液検査では白血球6,000/mm3,cRP

O.4ng/dl,赤 沈25mm(1時 間値)と 炎症所見は認め

な かった。赤 血 球334×104/mme,Hb 9.7g/dl,Ht

29,7%と 貧血を認め,GOT 3321U/L,GPT 5051U/L,
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原発性硬化性胆管炎 (PSC)と して経過観察中に胆管癌の併発を認めた 1例 を経験 したので報告し

た.症 falは32歳の女性で,閉 塞性黄痘にて入院し,内 視鏡的逆行性胆管造影および経皮経肝胆管造影

にて総担管は 3管 合流部で限局性に閉塞していた。胆管癌 との診断のもと,開 腹したところ切除不能

の胆管癌が疑われたが,総 胆管狭窄部の組織所見で悪性所見は認めなかった。内痩化チューブを留置

し,PSCと して 3年 5か 月にわたる経過観察を行った。その間,チ ューブの閉塞を繰 り返 したため,

再手術の適応 とした。肝左葉は萎縮していたため,肝 左葉切除,胆 管切除,右 肝管空腸吻合術を施行

した。組織学的には総胆管閉塞部には悪性所見は認めなかったが,肝 左葉の 1部 に胆管癌の併存を認

めた。PSCに 胆管癌を併発した症例は本邦において 2例 が報告されているに過ぎないが,PSCの 取 り

扱いに際しては,胆 管癌併発に注意する必要があると考えられた。
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ALP 5601U/L,T.Bi1 4.5mg/diと 上昇を認めた.

CarcinOembryonic antigen(CEA), 2‐fetOprotein,

carbohydrate antigen 19‐9は正常範囲であった。腹部

超音波検査では肝内胆管の拡張 と肝門部胆管の閉塞を

認めた。内視鏡的逆行性胆管造影 (ERC)お よび経皮

経肝胆管造影 (PTC)で は総胆管が 3管 合流部で閉塞

してお り,左 肝管の狭窄を認めた(Fig。1,2).血 管造

影では左肝動脈の壁不整像を認めた。

入院後経過 :経皮経肝的胆道 ドレナージを右肝内胆

管より施行したが右季肋部を中心に圧痛 とBlumberg

signを認め,ま た39℃の発熱を認めたため,限 局性腹

膜炎を併発したと判断し,腹 腔 ドレナージと胆道 ドレ

ナージを目的に手術を施行した。

初回手術所見 :肝門部以下の肝十二指腸靭帯には数

個の硬い リンパ節腫大を認め,総 胆管には左右肝管合

流部より2cm下 方で閉基していた。総胆管に Tチ ュー

ブを留置 した。

COT 401U/L, CPT 351U/L, T.Bi1 1.Omg/dl,

ALP 2001U/Lと 正常化 したため, 1か 月後に根治手

術を目的に開腹 した。

第 2回 手術所見 :術中所見では総肝動脈および門脈

への浸潤が疑われ,切 除不能の胆管痛 と半」断し,総 胆

管狭窄部に内外痩化チューブを留置 した。しかし,総

胆管壁の病理組織学的検索では悪性所見は認めず,線
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Fig. 1 ERC showed obstruction of common bile
duct.

Fig. 2 PTC showed obstruction of common bile
duct and stenosis of left hepatic duct.

維性結合織の増生 と炎症細胞の浸潤を認めたため,

PSCと 半」断された (Fig。3).

胆道内痩化チューブを留置した後退院した。

以後,PSC疑 いとして 3年 5か 月にわた り経過観察

原発性硬化性胆管炎の経過中に胆管癌の併発を認めた l1/1   日 消外会誌 26巻  3号

Fig. 3 Microscopic finding of the tissue specimen
of the common bile duct (HE staining) : Remark-

able fibrosis are observed without any evidence
of malignancy. (x25)

Fig. 4 PTC showed progressive stricture of left
hepatic duct compared with Fig. 2.

した。その間,内 凄化チュープの閉塞による発熱,肝

機能障害を認め, 4回 の入院加療を要 したため,再 手

術 の適応 と した。術 前 に施行 した腹部 computed

tomography(CT)で は肝左葉は萎縮してお り,PTC

では左肝管は閉塞していた(Fig.4).血 液学的には腫

瘍マーカーの上昇は認めなかった。

第 3回 目手術所見 :肝左葉は萎縮してお り,胆 管切

除,肝 左葉切除,右 肝管空腸吻合術を施行した。

病理組織学的所見 :総胆管壁の病理組織検査では,

高度に繊維組織の増生を認めたが悪性所見は認めな

かった(Fig.5).同 時に切除した肝左葉の病理所見で

は肝内胆管に高度の輪状の線維化を認め,内 側区域に

不整な乳頭状の腺管を有す る癌細胞を認めた (Fig.



1993+ 3 E

Fig, 5 Microscopic finding of the resected com-
mon bile duct (HE staining) : Remarkable
fibrosis with chronic inflammatory infiltration are
observed, however, there are no findings of malig-
nancy. (x 10)

Fig. 6 Microscopic finding of the resected left
lobe of the liver (HE staining) : Papillary growth
of the cancer cells with fibrosis is observed.
Around the intrahepatic bile duct shown in left
lower part showed remarkable fibrosis with
chronic inflammatory infiltration. ( x 10)

6)。原発性肝癌取扱い規約上,S‐M,HO,Ig,Fc(― ),

Fc‐inf(一 ),SO,N(一 ),Vp。 ,B。 ,IMO,P。 ,TW

(一),Z。であった。

息者は術後 1年 5か 月を経た現在,再 発兆候なく外

来にて経過観察中である。

考  察

PSCは 画像診断の進歩にともない近年報告例が増

加しているとされてお り,久 満 ら1いの報告では1991年

までの10年間に本邦報告123471の症1/1報告を認める比

較的まれな疾患である。PSCの 診断基準については
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Myersら 11)は
,1)進 行性の閉塞性黄痘,2)胆 道結石

のないこと,3)胆 道手術の既往歴のないこと,4)胆

道系の壁のびまん性の肥厚と狭窄,5)長 期間の経過観

察により胆道系の悪性所見が否定される,6)肝 生検に

より原発性胆汁性肝硬変が否定される,7)潰 瘍性大腸

炎,限 局性腸炎,後 腹膜線維症が合併 していない, と

い う点を挙げている。近年では LaRussoら 121が血液生

化学的所見,胆 道造影所見を加味した基準を提唱して

いる,す なわち,1)ア ルカリフォスファターゼが正常

の 2倍 以上を示す,2)X線 所見で肝外ならびに肝内

胆管の不規則性,屈 曲性を伴 う狭窄を認める,3)組 織

学的に肝内胆管周囲の線維結合織の増生を認める,4)

以前に胆管手術や総胆管結石の既往がない,の 4項 目

である。われわれの経験 した症例は LaRussoら の診断

基準の うち1)～3)を満たし,病 変部に悪性所見を認め

ない点よりPSCと 診断した。

第 3回 目の手術に当たっては,腹 部 CT像 で肝左葉

が萎縮 し,胆 道造影で左肝管が高度に狭窄しているこ

とから,術 後の胆道感染の原因となることが危 ぐされ

たため,肝 左美切除術の適応 とした。その結果,総 胆

管の PSCに よる狭窄部には悪性所見は認められず,切

除した肝左葉内に乳頭状に増殖する癌細胞を認めた。

以上より,本症4/1では総胆管に限局した PSCに 肝左葉

の胆管癌が併発したと考えられた。

MacCartyら 1ゆは104例の PSCの うち13例に胆管癌

の合併を認めてお り,PSCは 悪性化する強い傾向を有

していると報告 している.ま た,Wiesnerら 10は70例

の PSCを 検討し,剖検または肝移植が施行された14例

中 7 1rlに胆管癌の併発を認めたとしている。本邦にお

いては,PSCに 胆管癌が合併 した とする症4/1は鈴木

らい,内 田らのにより24211が報告 されているに過 ぎな

い。鈴木らの症例は 8年 間に及ぶ血中 ALPの 異常高

値,黄 疸の増減,好 酸球の増多,炎 症所見,血 中自己

抗体の出現,組織学的所見よりPSCと の診断をしてお

り,内 田らの症例は特異的な総胆管の組織病理学的診

断,肝 内外の特殊な胆道造影所見,潰 瘍性大腸炎の合

併を考え合わせ肝内外型の PSCと 診断している。上記

2例 はいずれもCEAが 高値であ り,PSCと 診断され

た後もCEAの 経時的な上昇を認めてお り悪性疾患の

存在が示唆された.本 症例については術前術後を通 じ

腫瘍マーカーの上昇は認めなかった.ま た,石崎らのは

約 5年 にわたる経過観察の後,胆 管癌 と診断した症frl

を報告 しており,極 めて緩徐に成長 した胆管癌であっ

た可能性,あるいは PSCの 経過中に癌が併発した可能
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性があるとしている。したがって,胆 管癌合併の可能

性を否定 しえず,胆 管癌 との鑑別診断が困難である

PSCの 取 り扱いに当たっては,と くに慎重を期す必要

があると考えられる.

PSCが 胆管癌を併発 した可能性を示唆する胆道造

影の所見 として,MacCartyら
13)は

,1)著 明に拡張 し

た胆管,2)直 径lcm以 上の p01ypoid massの 存在,3)

進行性の狭窄形成または胆管拡張,の 3点 を指摘して

いる。今回の症例を retrOspectiveに 検討すると,1),

2)は認めないものの,3)の 左肝管の進行性の狭窄形成

を認めている。

PSCの 経過観察に際 しては,腫 瘍マーカーの上昇の

有無ヤえもちろんのこと,胆 道造影の所見の経時的変化

の有無にも注意し,進 行性の狭窄や拡張を認める場合

は胆管癌併発の可能性を念頭に置 くことが肝要 と思わ

れる.
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A Case of Primary Sclerosing Cholangitis Complicating Cholangiocarcinoma

Yoshiharu Nishimura, Hiroaki Takenaka, Kazuhiro lwase, Katsuhide Yoshidome, Takahito Ohnishi,

Motohide Takagaki, Tohru Ishizaka, Toshiya Bessho, Toshihiro Oohata,

Masayoshi Inoue, Senya Ohshima and Tomoyuki Tanaka*

Department of Surgery and Pathology*, Kinan General Hospital

A case of primary sclerosing cholangitis (PSC) complicating cholangiocarcinoma is reported. The patient, a

32-year-old female, was admitted to the hospital with obstructive jaundice. Cholangiographical evaluation revealed

localized obstruction of the common bile duct. Although she was suspected of unremovable cholangiocarcinoma at

laparotomy, the obstructed part of the common bile duct was not malignant histopathologically. After indwelling

an internal drainage tube the patient was observed as PSC for 3 years and 5 months. Since the tube was obstructed

repeatedly during the period, operation was indicated. Since atrophy was observed in the left lobe of the liver, the

left lobe and common bile duct were removed and hepatocholangiojejunostomy was performed. On histopatholog-

ical examination there were no malignant findings in the obstructed part of the common bile duct, but the

development of cholangiocarcinoma was observed in the part of the left lobe of the liver. Only 2 cases of PSC

complicating cholangiocarcinoma have been reported in Japan. We must pay attention to the possibility of the

occurrence of cholangiocarcinoma in the treatment of PSC.
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