
日消外会誌 29(7):1668～ 1672,1996年

胆管癌を併発した無症候性原発性胆汁性肝硬変の 1例

横須賀市立市民病院外科

三辺 大 介  久 保  章   高 橋 正 純

原発性胆汁性肝硬変経過観察中に胆管癌を併発した 1例 を報告する。症例は50歳の女性で, 7年 前

より無症候性 PBCと 診断されていたが,外 来治療中,黄 痘・皮膚援岸感が出現した。画像診断上,膵

頭部領域癌と診断し,閉 塞性黄疸のため経皮経肝胆道 ドレナージ術を施行した.手 術所見では十二指

腸へ浸潤する膵頭部腫瘤を認め,膵 頭十二指腸切除術を施行した。病理組織学的所見上,下 部胆管を

中心とした高分化型腺癌であった。PBCは 悪性腫瘍併発率が高いといわれているが,胆 管癌併発例に

ついては,本 邦 ・欧文とも論文報告はなく,日 本病理剖検輯報第33輯に記載された肝門部胆管癌併発

例の 1剖検例のみと非常にまれであった。    )
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はじめに

原発性胆汁性肝硬変 (p五mary biliary cirrhoSs:以

下,PBCと 略記)は自己免疫性疾患や肝細胞癌を併発

することがあるが,胆 管癌を併発した症例の論文報告

は見あたらない。今回,われわれは PBCの 外来治療中

に下部胆管癌を併発した症例を経験したので,若 子の

考察を加え報告する。

症  例

患者 :50歳,女 性

主訴 :皮膚掻岸感,黄 疸

既往歴 :1989年 2月 ,PBCと 診断された。皮膚騒岸

感や黄疸は認めず,無 症候性に経過し,外 来治療を受

けていた。

家族歴 :特記すべきことなし.

現病歴 :1994年 5月 下旬より皮膚嶺岸感,黄 疸が出

現した。精査のため1994年6月 6日 に入院となった。

入院時現症 :身長148cm,体 重47.2kg.体 温36.1°C,

血圧118/72mmHg,脈 拍84/分,整 .眼 験結膜は軽度貧

血様,眼 球結膜は黄染し,全 身に黄疸を認めた。胸部

所見に異常を認めなかった.腹 部は平坦,軟 で,自 発

痛や圧痛はなく,腫 瘤は触知 しなかった.全 身の表在

リンパ節は触知 しなかった。

入院時一般検査所見 :末梢血液検査で正球性正色素

性の貧血を認めた.生 化学検査では肝胆管系酵素が上

昇し,総 ビリルビン値9。43mg/dl,直接ビリルビン7.85
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Table 1 Laboratory data on admission

WBC     5,200/mm3

RBC    333× 104/mm3

Hb        10 2g/dl

H t       3 1  3 %

P止    304× 104/mm3

COT        671U/L

CPT        156 1U/L

LDH        401 1U/L

ALP        922 1U/L

γ‐GTP       971U/L

CHE        197 1U/L

T‐Bl1      9 43 mg/dl

D‐Bl1      7 85 mg/dl

T‐cho1      228 mg/dl

TTT       8 4 unit

ZTT          6 7 unit

TP        7 0g/dl

Alb        3 9g/dl

BUN       13 mg/dl

Cr        0 5mg/dl

lgG      l,601 mg/dl

lgA       291 mg/dl

lgM      323 mg/dl

HBs Ag       (一 )

HCV Ab       (一 )

HA IgG Ab     (十 )

CEA        2 3ng/ml

CA19 9      69 U/ml

AFP        2 ng/ml

anti-mitochondrial

antibody(AMA)

anti-M2

mg/dlと ,直接ビリルビン優位の黄疸を認めた.血中・

尿中ア ミラーゼは高値 を示 した。腫瘍 マーカーは

CA19‐9,PIVKA‐ 2,DUPAN‐ 2が高値を示した。CEA

は正常範囲内であった。血中 IgM抗 体の上昇を認め,

抗 ミ トコシ ドリア抗体 (anti―mitOchondrial anti,

body:以 下,AMAと 略記)および抗 M2抗 体が陽性で

あった (Table l).

腹部 computed tomography(以 下,CTと 略記)検

査所見 :膵頭部 は腫大 し,3× 2cmの 境界不鮮明な

low denSty areaを認め,総 胆管 ・肝内胆管の著しい

拡張を認めた (Fig。1).黄 疸が進行してきたため, 7

月 1日 ,経 皮経肝胆道 ドレナージ術を施行した.
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Fig. 1 A plain CT shows
pancreas head. Both the

a low density mass with an ill defined margin of the
intrahepatic bile duct and common bile duct delate.

Fig. 2 Transhepatic cholangiogram shows appar-
ent dilatation of both the intrahepatic bile duct
and the common bile duct, and obstruction at the
lower part of the common bile duct. The margin
of the obstruction is irregular.

胆道造影検査所見 :下部胆管は完全閉塞し,閉 塞部

先端はやや不整であった。結石を思わせる透亮像は認

められなかった (Fig。2).

上部消化管内視鏡検査所見 :十二指腸第 2部大彎狽1

に辺縁不整な潰瘍病変を認め,腫 瘍の浸潤が疑われた

Fig. 3 Endoscopic examination reveals an irregu-

lar ulcerative lesion in the second portion of the
duodenum.

(Fig. 3)。

腹部血管造影検査所見 :胃十二指腸動脈にencase‐

mentを 認めた。門脈には圧排や辺縁不整像など,腫瘍

の浸潤を思わせる所見は認められなかった(Fig.4).

以上より十二指腸第 2部 ・胃十二指腸動脈へ浸潤す

る膵頭部領域癌と診断し,1994年 7月 19日,膵 頭十二

指腸切除術,肝 生検を施行した。

手術所見 :播種性病変,腹 水は認めず,肝 臓は腫大

し表面平滑,黒 色調であった。腫瘍は陣頭部を中心と

し,十 二指腸第 2部 ・胃十二指腸動脈へ浸潤する5×4

cm大 の硬い腫瘤であった (Fig.5)。

病理所見 :腫瘤は割面上,下部胆管を中心にみられ,
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Fig. 4 Celiac angiogram: (right) Encasement of
gastroduodenal artery is revealed at the early
arterial phase. (left) There is no abnormal
finding in the portal vein at the late venous phase.

Fig. 5 Resected specimen shows the tumor invad-
ing the second portion of the duodenum which is
head and 5 .0  4 .Ocm in  s ize .

大 きさは2.5×2.5cmで あった。組織学的にはwell

ditterendated tubular adenocardnomaで,下 部胆管

癌であった。胆道癌取扱い規約
1)ではINFγ,ly3 V2,

pn3,nl(十 )vsoO,ginfO, panc3,d3,hWO,dw。 ,ewl,

相対治癒切除であった。肝生検標本は,Scheuer分 類り

の第 1～ 2期 の PBCと された (Fig.6).

術後経過は良好で,第 36病日に軽快退院したが,術

後 3か 月の腹部超音波検査にて局所再発を認め,術 後

約 1年 で癌死した。

考  察

PBCは ,1950年 Ahrensら りによって初めて報告さ

れた原因不明の慢性肝内胆汁うっ滞を示す疾患であ

る.主 として中年以降の女性に好発する。本邦では年

間200例前後の発症が報告されている。.Rubinら Dは,
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Fig .  6  Mic roscop ic  f in ings(H.E.  s ta in ing) . :
(right) Well differentiated tubular adenocar.
cinoma of the common bile duct. (left) Liver
biopsy specimen reveals ductal proliferation and
portal or periportal hepatitis, without bridging
necrosis and ceptal fibrosis.

慢性非化膿性破壊性胆管炎が本症の特徴的な組織像で

あるとした。一般的に,そ の病期分類はScheuer2)ゃ

Ludwigら 0に よる I期 からIV期までの組織学的分類

によってなされている。肝機能障害に由来する症状を

呈する症候性 PBCに 対し,Flemingら のは,無 症状で

あるにもかかわらず,AMA陽 性 ・胆道系酵素や血清

IgMの 上昇などの免疫生化学的異常を有し,か つ組織

学的にもPBCの 所見が認められるものを無症候性

PBCと 定義した。Walkerら めによるPBCに 特異的な

AMAの 報告後,さ らに Bergら り
1いが Mlか らM9ま

での AMAの 対応抗原亜分画を明らかにしたことで,

より特異的な抗 M2抗 体による鑑別法が確立されてき

たため,無 症候性 PBCは 診断が比較的容易となり近

年増加傾向にある.本 邦では無症候性 PBCが 全 PBC

患者の約66%に のぼる。.

自験例は無症候性 PBCの 長期経過中に黄疸 ・皮膚

嶺岸感が出現したため症候性 PBCへ の進展が推測さ

れた.しかし画像診断上,膵頭部領域の腫瘤と総胆管。

肝内胆管の著しい拡張が認められ,術 前の経皮経肝胆

道 ドレナージ術施行後約 2週 間で黄疸が消失したこと

と病理学的所見から,無 症候性 PBCに 併発した下部

胆管癌による閉塞性黄疸であると考えられた.

PBCの 胆管癌併発例に関しては,われわれが検索し

えた範囲では本邦 ・欧米とも論文報告はなく,さ らに

全国調査りや円山ら11)112)の,昭 和33年度から62年度ま

での日本病理剖検輯報に基 く統計的観察でも報告され

ていない.今 回われわれは,新 たに昭和63年度から平
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成 5年 度までの日本病理音」検輯報の検索を行つたとこ

ろ,第 33輯に肝門部胆管癌併発例 1例 の記載を見出し

たが論文報告はされていなかった。

PBCの 肝細胞癌の併発率は全国調査りによれば

0.9%で ,本 邦剖検例
11卜1りでは欧米 とほぼ同率の 2

～4.6%と 報告されている。一方,肝 外悪性腫瘍は,発

生部位別にみるとそれぞれの併発率は肝細胞癌のそれ

より低率であるが,全 体としては平成 5年度の全国調

査4 ) で3 2 % , 本 邦 剖検 例
1 1 ) ～1 3 ) で5 4 % , 欧 米 報 告

例
14淳loで53～ 118%と されている (Table 2)。 し た

がって,悪 性腫瘍が全国年間推計患者の約 3%に みら

れることを考慮すると,PBCの 悪性腫瘍の併発率は本

邦・欧米ともに高率であると考えられており1。,なかで

も肝外悪性腫場の併発率が高いようである。無症候性

PBCは 5年 生存率が90、7%と 予後がよい4)ことから

も,無 症候性 PBCの 長期経過観察例においては悪性

腫瘍の併発を念頭に置いた注意深い観察を行うととも

に,さ らに,黄 疸や皮膚掻岸感が出現した場合は,症

候性 PBCへ の進展によるものがほとんどであるが,

胆管癌などの悪性腫瘍の併発による閉塞性黄疸も鑑別

診断として考慮すべきであると考えられた。
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Table 2 Incidence of malignancy in PBC

Japan Europe and U.S.

(1980-1992) (1958-1990) (1958-1981)

Number of
cases

incidence Autopsied incidence
(%)

Number of
cases

incidence
(%)

!:1"!:::lltl:l
Chlangiocellularcarcinoma

Extrahepatic bile duct ca.
Thyroid ca.

Laryngeal ca.

Lung ca.

Breast ca.

Gastric ca.

Colon ca.

Renal ca.
Bladder ca.

Prostata ca.

Uterus ca.

Ovarian ca.

Malignant Lymphoma

others

2 2奈ヤ4 6 0 5ヘツ4 6

0 5

1 2

1 0-/1 2

2 9/-3 5

0 5 ヤヽ1 2

0 5 ～1 2

1 0 ヤヽ1 2

0 5

0 5ヘツ2 3

1 2

0 5

0 1

0 2

0 4

0 7

0 5

0 3

0 2

0 8

0 6

0 2

1 1 - 2 5

0 3

0 6

1 1

0 3

0 「D‐1 6

0 6

Total (extrahepatic)
5 4 5 3-11 8
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A Case of Common Bile Duct Carcinoma Associated with Primary Biliary Cirrhosis

Daisuke Minabe. Akira Kubo and Masazumi Takahashi

Department of Surgery, Yokosuka Municipal Hospital

A case of primary biliary cirrhosis (PBC) complicated by common bile duct carcinoma is reported.

A 50-year-old woman who had been treated medically for asymptomatic PBC for 7 years was hospitalized

because of jaundice and skin itching. She was diagnosed as having obstructive jaundice,and underwent
percutaneous transhepatic cholangiodrainage. Ultrasonography and computed tomography revealed a
pancreas head tumor. On laparotomy, the tumor was found to have invaded the second portion of the

duodenum, and pancreotoduodenectomy was performed. The histological findings indicated a well-

differentiated adenocarcinoma of the common bile duct. Although PBC complicated by malignancy is

common, PBC complicated by common bile duct carcinoma is very rare. To our knownledge, there is no

report of PBC with common bile duct carcinoma in Europe and the United States. Only one autopsy

record of PBC with hilar bile duct carcinoma is available in Japan.
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