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小児特発性胆道穿孔にて発症した先天性肝外肝管拡張症の 1例

山森 積 雄

北村 文 近

三沢 恵 一
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はじめに

小児の特発性胆道穿孔はまれな疾患であ り,そ の穿

孔原因については諸説が論じられているが,い まだ不

明な点が多い。われわれは解管胆道合流異常を伴わな

いで胆嚢管合流部より肝側の肝管の拡張を呈し,肝 外

に露出した右肝管後区域枝が特発性に穿孔 した 3歳幼

児 例 を 経 験 した。今 回 e n d o s c o p i c  r e t r o g r a d e

cholangio‐pancreatography(ERCP)にて同症例の11

歳時の胆道形態について観察しえた。この症例の検討

より肝外肝管拡張症に関して若子の文献的考察を加え

て報告する。

症  例

症例 13歳 5か 月,男 児

主訴 :腹痛,発 熱,嘔 吐

既往歴 :妊娠中および分娩時に異常を認めなかっ

た。生下時体重2,450g, 2歳時に風疹に罹患した。

家族歴 :祖父が際痛にて死亡.

現病歴 :1979年7月 29日より軽度の腹痛を訴えてい

た。 2日 後になり39℃の発熱と嘔吐を認めるようにな

り,他 医にて補液を受けた。 し かし発熱 と腹痛が持続

するため 8月 1日 になり当院小児科に入院した.入 院

後嘔吐と発熱は軽減 し,便 通も少量ずつ認めるように
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idiopathic perforation of the biliary tract

なっていたが, 8月 6日 頃より黄疸 と腹部膨満を認め

るようになった。 8月 24日より再び発熱を認め,腹 部

膨満 と黄痘が急速に著明となったため腹腔穿刺が施行

された。胆汁性腹水が1,475ml排液されたため胆汁性

腹膜炎と診断され外科転科した。

入院時現症 :体格やや小,栄 養良,皮 膚やや乾燥,

眼球験結膜に黄痘を認めるも,貧 血は認めなかった。

胸部理学的所見に異常を認めなかった。腹部所見では

全体に腹部が膨隆し腹水 と鼓腸を認めた。腸雑音は聴

取しなかった。圧痛および腹膜刺激症状は軽度に認め

た 。

入院時検査所見 :小児科入院時には自血球増多,尿

中ビリルビン陽性,GOT,GPT,LDHの 軽度増加を

認めるのみであったが,外 科転科時には総 ビリルビン

が9.5mg/dlに上昇していた (Table l).

手術所見 t1978年8月 25日,上 腹部横切開で開腹 し

た。胆汁性腹水を250ml排 除した。肝線維症や陣腫は認

めなかった。肝門部を検索すると,肝 左内側区下面タ

胆嚢頭部および胆裏管の衆膜にビツルビンの沈着が認

められた。胆襲管の肝側に右肝管あるいは副肝管 と思

われる肝外肝管が併走し,この肝管に径2mmの 穿孔部

を認め,同 部より胆汁の流出を認めた.肝 十二指腸靭

帯を切開し径lcmに 拡張した総肝管を確認したが,総

胆管の拡張はみられなかった(Fig.1).胆 襲内に胆石

は認めなかったが,胆 裏を摘出し,胆 嚢管よリブンデ
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症例は 3歳 の男児で,腹 痛,嘔 吐で発症した。黄疸,腹 部膨満を認めたため開腹した。胆汁性腹膜

炎を認め,肝 外に露出していた右肝管後区域枝に径2mmの 穿孔を認めた。胆嚢摘出後穿孔部肝管に

T‐tubeを設置した。術後の T‐tube造影では前区域枝,後 区城枝,左 肝管が嚢状拡張を呈 していた。

9年後の endoscopic retrograde cholangio‐pancreatograp町(ERCP)検 査では左肝管が円柱状の拡

張を塁し,左 内,外 側枝は嚢状拡張を呈していた。しかし, 3歳 時にみられた前区域枝,後 区域枝の

拡張程度は減少していた。成長後の拡張形態は原発性肝内結石症にみられる肝内胆管拡張にも類似し

ていたが,ERCP検 査時には胆石は認めなかった。この胆管拡張の形態は非常にまれな先天性肝外肝

管拡張であったので報告した。
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Fig. I Schema of operative findings. GB : gall
bladder, CD: cystic duct, CHD: common hepatic
duct, CHO: choledocus, HDL: hepatoduodenal
ligament.

を挿入し胆道系の検索を行った。肝管への挿入は簡単

に可能であったが,総 胆管への挿入はできなかった。

しかし胆石や粘液塊は存在しなかった。穿孔 した肝管

が細いため縫合不能 と判断し,穿 孔部に T‐tubeを挿

入し,肝 門部に ドレーンを設置 して閉腹した。

術後第14病日に施行 した T―tube造影では,前 区域

校と後区域枝 とが合流する右肝管を形成せず,前 区域

枝が左肝管に合流する Healeyらの分類1)でい うC型

の形成果常を呈 した.右 肝管あるいは副肝管の穿孔部

に挿入したと思われた T,tubeは後区域枝肝管に存在

した.後 区域枝肝管の T‐tube挿入部をはじめとして,

前区域枝,左 肝管,左 内外側枝肝管はいずれも著明な
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Table I Laboratory data on admission

l  A u g  7 9 24 Aug 79 l Aug 79 24 Aug 79

Hematology Biochemistory

WBC(/mm3)

RBC(× 104/mm3)

Hb lg/dl)

Ht(%)

14300

496

14 2

43 3

COT(IU/1)

CPT(IU/1)

LDH(IU/1)

Alp(IU/1)

TP lg/1)

T Bil(mg/1)

Amilase(U)

Na(mEq/1)

K(mEq/1)

Cl(mEq/1)

６４

４０

４９

０９

抑

お

　

３９

■

９９

Urinalysis

Protein

Glucose

Keton body

Urobilinogen

Bilirubin

( 一 )

( ― )

( 十 )

( 士 )

( 十 )

( ― )

( 一 )

( ― )

( 土 )

( ― )

Fig. 2 Cholangiogram through the T.tube cath.
eter showed dilatation of the anterior and the
posterior segmental ducts and the left hepatic
duct. But there was no evidence of anomalous
arrangement of the pancreaticobiliary duct. (at 2
weeks after the operation)

嚢状の拡張を示していた。一方,総 胆管は十二指腸ま

であたかも狭窄と思われる糸状の管腔像を呈していた

が,造 影剤の十二指腸への通過は良好であった。また

棒管胆道合流異常は認めなかった (Fig。2).

術後18日目に T‐tubeを抜去 したが,そ の後の経過

は良好で第33病日退院した.退 院後は健康に生活して

いたが,経 過観察のために, 6か 月後にdrip infusion

cholecystography(DIC)と, 9年 後に ERCP検 査を
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Fig.3 Dripping infusion cholangiogram showed
dilatation of the anterior, the posterior and the
median segmental ducts and the left hepatic duct.
(at 6 months after the operation)

施行した。

6か 月後(4歳 時)の DIC像 所見では T‐tube造影に

みられた嚢状拡張像は同様に認められたが,T‐的be造

影時にみられた糸状の総胆管の管腔は前回より拡張し

ていた (Fig.3).

9年後 (11歳時)の 肝超音波像では肝外胆管に軽度

の拡張を認めたが,肝 内胆管の拡張は確認できず,肝

内結石像も描出されなかった。Computed tOmogra‐

phy検 査でも同様であった。ERCP検 査では膵管の走

行,管 径などには異常を認めなかった。胆管系では,

総胆管径は5mmを 示していたが,右後区域枝合流部の

十二指腸側で部分的にくびれを塁する狭窄を認めた。

狭窄部より肝側の左肝管は径1lmmと 円柱状の拡張を

示 し, さらに左内および外側枝の起始部は相対的に狭

窄を示した後,続 く左内および外側枝は嚢状の拡張を

示 していた。 とくに外側下行校の襲状拡張は著明で

あった(Fig.4,5)。一方,右 肝管系は造影剤の排泄が

早 く,十 分に造影されていないためはっきりとは断言

できないが,右 後区域枝 と右前区域枝の紡錘状拡張は

認められたものの,そ の程度は T‐tube造影時よりは
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Fig. 4 A-P view of cholangiogram by ERCP
showed ringular stenosis of the common bile duct
and columnar dilatation of the left bile duct. But
dilatation of the anterior and the posterior seg-
mental ducts were not present. (at 9 years after
the operation)

Fig. 5 Oblique view of cholangiogram by ERCP
showed cystic dilatation of the median and the
lateral segmental ducts. (at 9 years after the
operation)

少ないように思われた。また胆道系に結石は認めな

かった。

術後13年が経過 したが,時に腹痛発作を認める以外,

黄疸あるいは胆道炎症状は認めず健康である。
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考  察

小児の特発性胆道穿孔はいまだ症例報告が散見され

るにすぎず,症 pllの集積,原 因究明が十分なされてい

るとはいいがたい.1976年大川ら2)は胆道拡張を有す

る3例 の小児胆道穿孔例に膵管胆道合流異常 (以下,

合流異常 と略す)が 存在したことを発見し, さらに本

邦例59例,外 国例724/1を分析 した結果,合 流異常が認

められる胆道穿孔例が存在していたことより,合 流異

常が胆道穿孔を起こす原因の 1つであるとしている.

この報告以後,合 流異常を有する先天性胆道拡張症に

胆道穿孔が生 じた報告例。がみられるようにな り,合

流異常と先天性胆道拡張症および胆道穿孔は一連の病

態としてとらえられるようになった。しかし,小 児の

胆道穿孔の中には自験例のごとく合流異常を伴わない

型の特発性胆道穿孔 も存在することも事実である。

小児特発性胆道穿孔の原因としては前記の合流異常

説をはじめとして,外 傷,胆 道壁の発生異常 (憩室,

異常腺組織,脆 弱部の存在,胆 道内圧の上昇,胆 道の

感染,胆 石症,胆 道局所の免疫不全などが考えられる

と報告されている。。これら種々の穿孔原因の中で,自

験例の穿孔原因として考えられるのは,左 右肝管系の

拡張がみられ,肝 外に露出した右肝管後区域枝の拡張

部で穿孔していたことより胆道系の発生異常, とくに

胆管壁の脆弱部が存在したためと考えられる。この胆

管系の拡張は 9年後の ERCP検 査でも証明され,総胆

管の一部に輪状の狭窄部も描出された。さらに興味を

引 くことヤこは,輪状4来窄部が7字在づ
と
る″こもかかわらェが,

右肝管前区域枝,後 区域枝の拡張の程度は左肝管系よ

り少なく,造 影剤の流出も短時間であった。自験例の

ごとき肝外胆管系の拡張を有する小児担道穿孔の報告

例, とくに胆道造影所見が十分に記載 されている症例

の報告は文献上見いだしえなかった。

肝外胆管拡張を肝内胆管拡張症からみてみると,土

田ら5)が第 1に先天性胆道拡張症に合併 してみられる

肝内胆管の拡張,第 2に先天性多発性肝内胆管拡張症

(Caroli病),第 3に 中間型 (孤立性肝内胆管拡張症)

の 3つ に分類している。第 1の先天性胆道拡張症にお

ける肝外胆管拡張は合流異常が100%合併 していると

も報告されてお りい,合 流異常の概念が認められてい

る現在はその有無によって胆管拡張を分類すべきもの

と考えられる。一方,Longmireら のは胆管拡張を肝内

型 と肝外型に分け,肝 内胆管拡張を限局性主肝管裏状

拡張型と多発性末梢胆管拡張型に分類 している。また

肝外胆管拡張 においては Alonso‐Lejの Type A,
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Fig. 6  Schema of the dilatation of ductal system

by LOng■lire7).A:Localized dilatation of a lnttOr

intrahepatic duct B:Multiple cystic dilatation of

extrahepatic duct

A                B

Cystlc a‖atatton teft        Muにiple cysHc d‖ataJons

Type B,Type C,多 発性嚢状拡張,濁 漫性胆管拡張

に分類 している(Fig.6),自 験例の肝外胆管拡張形態

は肝外型の多発性妻状拡張に類似するが,彼 らのいう

限局性主肝管嚢状拡張の 1例 は肝内,肝 外にまたがる

拡張であ り,この拡張形態にも自験例は酷似している。

しかし彼らの報告fmlの臨床経過はいずれも頻回の黄疸

の発現を認めているが, 自験例の場合は術後は全 く黄

疸を認めていない点が大きく異なり,胆 管拡張形態は

類似していても同一の疾患であるかどうかは疑間が残

る.

また自験例の場合,小 児期には左右の主肝管系に拡

張を認めたものが成長するにしたがって右肝管系の拡

張が目立たなくなり,左 外側校の嚢状拡張が著明に認

められるようになった。このことは左外側枝肝管系が

解剖学的に胆汁 うっ滞をきたしやすいとされゆ,自 験

例の場合も胆汁の排出遅廷に起因しているものと思わ

れる。 この成長後の胆管所見は原発性肝内結石症の場

合にみられる左側胆管の拡張形式 とも類似 しているよ

うに思われる。Lonとェ11lreらつの肝内限局性主肝管拡張

型の 1例 と結石の発生が認められており,ま た原発性

肝内結石症が胆管の形態異常が関与 していると推測さ

れている。点からも,自 験例においても結石が発生す

る可能性は否定できない。

いずれにしてもこれらの胆管の形態異常が先天的形

成果常であることを証明するためには,幼 小児期に胆

道系の検索を行 う必要があり,胆 道穿孔のような病態

が存在 しないかぎり実際に胆道系を造影検索すること

は不可能である。自験例の場合は 3歳 時より主肝管の

拡張がみられたことより, この胆管拡張が先天的な要

因に起因することを証明されるまれな症71Jであると考

えられる。また自験4/11のような胆管拡張の適切な範
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ちゅうは現在の ところないものと思われる。

御校度をいただいた岐阜大学名誉教授坂回一記先生に深

く感謝致します。
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A Case Report of Congenital Extrahepatic Duct Dilatation Initially Presenting as
Idiopathic Per{oration of tle Biliary Tract in Childhood

Tsumio Yamamori, Yasuko Yamada, Yoshihiro Kato, Fumichika Kitamura, Tokio Chikaishi,
Nobuaki Furuichi, Keiichi Misawa, Hirofumi Oohashi and Kunikazu Suhara

Department of Surgery, Prefectural Gifu Hospital

A 3-year-old boy was admitted to our hospital in August 1979, complaining of vomiting and abdominal pain for
one w,lek. Five days later he was slightly jaundiced and his abdomen was very distended. At surgery, a large
zrnourLt of bile-stained ascitic fluid was removed and a small perforation was found in the wall of the posterior
segmerrtal duct that was exposed extrahepatically. Two weeks later, cholangiography through an indwelling
T-tuk catheter showed dilatation of the anterior and the posterior segmental ducts and the left hepatic duct. Nine
years irfter the operation cholangiograms obtained by ERCP still showed markedly dilated left hepatic and lateral
segme:rtal ducts. The findings in the dilated extrahepatic bile ducts were similar to those described in cases of
intrah')patic calculi. But the stone was not in the bile duct at the time of ERCP examination.
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