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先天性胆道拡張症 ・膵管胆道合流異常に合併した

胆嚢アデノミオマトーシスの 1小児例

東京医科歯科大学第 2外科
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先天性胆道拡張症 ・膵管胆道合流異常に合併 した胆嚢アデノミオマ トーシスのきわめてまれな 1小

児例を経験 したので報告する。症例は13歳の女児.上 腹部痛を主訴に入院.腹 部超音波検査 ・内視鏡

的逆行性膵胆管造影などでびまん型の胆婁アデノミオマ トマ トーシス,膵 管胆道合流異常 (新古味分

類 IIb型)お よび円筒型先天性胆道拡張症 (戸谷分類 IVa型 )と 診断された。胆嚢摘出術 ・肝外胆管

切除 ・総肝管空腸 Roux en‐Y吻 合術 を施行 した。胆裏の組織学的検索では筋層の著明な肥厚 と

Rokttansky―AschO鮮韻nusの 増生を認めた。陣管胆道合流異常を合併 した胆嚢アデノミオマ トーシス

の本邦報告例は自験例を含めて 5例 あり,年 齢は13～35歳,全 例がびまん型アデノミオマ トーシスか

つ新古味分類 IIb型膵管胆道合流異常 という共通点があり, 2例 には戸谷 IVa型 の先天性胆道拡張症

も合併 していた.以 上から,若 年者胆嚢アデノミオマ トーシスの一因 として,膵 管胆道合流異常が関

与 している可能性が示唆された。

Key words : juvenile adenomyomatosis of the gallbladder, congenital biliary ductal dilatation, anoma-

lous pancreatico-biliary union

はじめに

胆 嚢 ア デ ノ ミオ マ トーシ ス は 胆 裏 壁 内 の

Rokitansky‐Aschoff sinus(以下, RASと 略記)の 増

殖を特徴 とする良性疾患であるが,小 児例の報告はき

わめてまれである。今回,先 天性胆道拡張症 ・陣管胆

道合流異常に胆裏アデノミオマ トーシスを合併 したき

わめてまれな 1小児例を経験 したので文献的考察を加

えて報告する.

症例 :13歳,女 児

主訴 :上腹部痛

既往歴 :ア トピー性皮膚炎

現病歴 :数年前から上腹部痛を自覚 していたが放置

していた。学校検診で尿潜血反応陽性 と判定され,1994

年 9月 当院小児科受診.腹 部超音波検査で胆嚢壁の著

明な腫大を指lh~され,精 査 ・力回療目的で1994年12月当

科入院.

入院時現症 :体格,栄 養中等度.皮 膚,結 膜に黄染
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なし.頭 頚部 ・胸部に異常なし.腹 部は平担で,肝 ・

胆襲 ・陣 ・腎 ・腫瘤を触知 しなかった。右季肋部から

心筒部にかけて軽度の圧痛を認めた。

入院時血液生化学検査 :アルカリフォスファターゼ

値が成人正常上限 (21lIU/dl)の3.2倍であったが,年

齢相当
1)と

考えられた。腫瘍マーカーを含め,そ の他の

血 液生化 学検 査項 目で異常所 見 を認 めなかった

(Table l).

Table 1 Laboratory data

VヽBC      4400/ul

RBC    450× 10“/ul

Hgb      13 0g/dl

Ht      39 2%

Pit   24 4 X 104/ul

TP      7 3mg/dl

Alb      42mg/dl

T Bi1     0 8mg/dl

D Bl1     0 2mg/dl

AST        91U/dl

ALT        71U/dl

LDH      319 1U/dl

ALP       672 1U/dl

1 3 U / d l

3411U/dl

3 9 K U

1 3  2 K U

ll mg/dl

0 6mg/dl

lll IU/dl

144 mEq/dl

4 1 mEq/dl

106 mEq/dl

<0 5ng/ml

1999U/ml

γ―GTP

ChE

ZTT

TTT

BUN

Crea

AMY

Na

K

Cl

CEA

CA
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剤で enhanceさ れる胆嚢壁の肥厚が認められた.

逆行性膵胆管造影 (ERCP):胆 嚢内腔は底部で狭小

化 し,多 数の RASに 相当すると思われる小襲胞性病

変を認めた.膵 管 と胆管は十二指腸壁外で合流し,共

通管は26mmと 長 く,軽 度の拡張を伴っていた,総 胆

管は円筒状に拡張 (最大径18mm)し ,肝 内胆管は左右

Fig. 1 Abdominal ultrasonography shows marked thickness of the fundus and
body of the gallbladder with high echoic spots (commet sign) and low echoic
cystic lesions.

腹部超音波検査 :胆裏体部 ・底部を中心に壁が著明

に肥厚し,内腔は狭 く,内腔近 くの壁内には小円形 low

echoic cystic lesionの多発 と,commet signが 認めら

れた (Fig.1)。

腹部 X tt CT検 査 :腹部超音波検査の所見 と一致

した部位に,正 常肝 とは辺縁が明瞭に区別され,造 影

Fig. 2 Endoscopic retrograde cholangiography. Narrowing of the lumen and
small cystic lesions are predominantly seen in the fundus of the gallbladder.

Anomalous pancreatico-biliary union and cylindrical dilatation of the common
bile duct with intrahepatic involvement are also seen.
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Fig. 3 Resected specimens. The gallbladder,
11.5x6.Scm in size, shows marked thickness of
the wall of the body and fundus. Multiple small
cystic lesions are recognized on the surface of the
mucosa. The mucosal surface of the slightly
dilated bile duct is macroscopicallv normal.

とも2次 分枝 まで軽度の拡張が認められた(Fig.2).

以上の所見から,円 筒型り先天性胆道拡張症 (戸谷分

類 IVa型 。),膵 管胆道合流異常 (新古味分類 IIb型411

に合併 した generalized(diruse)type"の胆裏アデノ

ミオマ トーシスと診断した。

手術所見 :1994年12月25日,胆 嚢摘出術・胆管切除・

総肝管空腸 Roux‐en‐Y吻 合術を施行 した。胆嚢内腔に

は正常な胆汁は認めず,粘 液が充満していた。胆管胆

汁は清澄で,そ のアミラーゼ値は45,080U/mlと 著明

に 上昇 していた。

切除標本肉眼所見 :胆嚢は11.5cm× 6.5cmで ,策膜

面は紅赤色調であった。底部から体部にかけてびまん

性の壁肥厚が認められた。特に,底部では最大28mmと

著明に肥厚し,粘 膜面には多数の小空洞を認めた。明

らかな壁内結石を認めなかった。胆管には肉眼的に異

常を認めなかった (Fig.3)。

病理組織学的所見 :胆 裏 ;粘膜か ら筋層にかけて

RASの 増生,筋 層の著 しい肥厚 (abrOmuscular dssue

の増生)を 認めた (Fig.4).胆 管 ;上皮の核に軽度の

plle upを認めた以外,特 に異常は認められなかった。

術後合併症なく第24病日に退院.術 後約 1年 経過 し

た現在,術 前みられた上腹部痛 も消失し,元 気に通学

している。

考  察

胆禁アデノミオマ トーシスは組織学的に胆嚢壁内の

RASの 増殖を特徴 とする良性疾患である。40～60歳代

に多いが,20歳 未満の若年者の報告例はきわめて少な
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Fig. 4 Histological examination of the removed
gallbladder reveals proliferation of the fibromus-
cular tissues and dilated glands (Rokitansky-

A s c h o f f  s i n u s e s ) .  H - E  s t a i n  ( o r i g i n a l

magnif icat ion, x2.5).

く,本 邦では1979年から1993年までに14例が報告され

ているにすぎない。。今回の症例は15例目で,診断時年

齢では最年少に相当する.

胆襲アデノミオマ トーシスは病変の広がりから,

Jutrasら5)によってgeneralized(dittuse)type, 10caト

ized (fundal)type, segmental(annular)typeに 夕)

類されている。一般的にはlocaHzed typeも しくは

segmental typeが大部分を占めるのが,若 年者では圧

倒的にgenerallzed typeが多い。という特徴がある。

胆襲アデノミオマトーシスの成因としては①胆案内

圧上昇説り,② 炎症性慢性刺激説り,③ 増殖性,退 行性

病変説"などがあげられているが,加齢による内分泌・

代謝変化が胆襲壁の増殖性変化をもたらすという③が
一般に支持されている。しかしながら,前 述したごと

く病変の型が成人例と若年例では明らかに異なる点か

ら考えると,若 年者胆襲アデノミオマトーシスの成因

として③以外の可能性を考慮すべきと考えられる。

われわれが検索しえた範囲では,胆 嚢アデノミオマ

トーシスと膵管胆道合流異常の合併は1986年以降に4

例1の1の-1つの本邦報告例があり(欧米文献中では見いだ
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しえなかった),自験例が5例 目にあたる.そ のうち自

験例を含む2例 に胆管拡張を認めた (Table 2)。これ

らの 5例 を詳細に検討 してみると,診 断時年齢が

13～35歳と比較的若年者で,記 載のない1例 を除く全

例に長い共通管を有する新古味分類 IIb型の膵管胆道

合流異常を伴っており,円 筒型胆管拡張を示した2例

は戸谷分類のIVa型 であった.こ のような興味深い共

通点を考えると,胆 管拡張の有無は別にしても,膵 管

胆道合流異常に合併する胆嚢アデノミオマトーシスで

は,膵 管胆道合流異常に起因する膵液の胆襲内逆流に

よる慢性炎症性刺激や胆襲内圧の上昇が成因となって

いる可能性が示唆される。一方,膵 管胆道合流異常か

らみた場合,胆 襲アデノミオマトーシスの合併はきわ

めてまれであり,両 者の因果関係はなく,む しろ偶然

の合併と考えることが妥当とする見解1のもある。いず

れにしてもこの問題を解決するには,胆 嚢アデノミオ

マトーシスと膵管胆道合流異常や先天性胆道拡張症の

合併の認識が高まり,症 例が集積されることが必要と

考えられる。

小児胆嚢アデノミトマトーシスの治療に関しては,

有症状ならば胆嚢摘出術が施行されているが,無 症状

では経過観察とされる場合もある。これらの報告例で

は,膵 管胆道合流異常の有無が必ずしも精査されてい

ない。ガヽ児の腹痛の鑑別診断として胆嚢アデノミオマ

トーシスの存在と,膵 管胆道合流異常や胆管拡張の合

併の可能性を認識し,適 切な診断 ・治療を行うことが

肝要と考えられる。今回の症例は杉山ら1つの症例と同

様,円 筒型の総胆管拡張を伴っていたため,胆 嚢摘出

術に加えて標準的な分流手術が施行された。胆管非拡

張型膵管胆道合流異常を伴った胆襲アデノミオマトー

シスの3例 101り1ゆはぃずれも胆襲摘出術のみをうけて

いるが,① 胆管非拡張型膵管胆道合流異常にも胆管癌

の発生がまれならず報告されている1"10,②胆襲アデ

胆襲アデノミオマ トーシスの 1小 児例 日消外会誌 29巻  8号

ノ ミオマ トーシスと膵管胆道合流異常の合併が若年で

診断されている, という 2点 を考慮すると,胆 管非拡

張症例 にも分流手術 を付加することも考慮すべきであ

ると考 えられるが,そ の是非については今後の検討 に

ゆだねざるをえない。
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A Case of Juvenile Adenomyomatosis of the Gallbladder Associated with

Congenital Bile duct Dilatation and Anomalous

Pancreatico-Biliary Union

Hideyuki Ishida, Takeo Iwama, Kuniaki Kitago, Zenro Nihei and Yoshio Mishima

Second Department of Surgery, Tokyo Medical and Dental University

A rare case of juvenile adenomyomatosis of the gallbladder associated with congenital bile duct
dilatation and anomalous pancreatico-biliary dilatation is reported. A 13-year-old girl complaining of
epigastralgia was admitted and was diagnosed as having adenomyomatosis of the gallbladder, an
anomolous pancreatico-biliary union, and cylindrical dilatation of the common bile duct with intrahepatic
involvement, by abdominal echography and endoscopic retrograde cholangiopancreatography. She under-
went cholecystectomy and resection of the extrahepatic bile duct with hepatico-jejunostomy. Histological
examination of the removed gallbladder revealed proliferation of fibromuscular tissue and Rokitansky-
Aschoff sinuses. Including this case, there are 5 cases of adenomyomatosis of the gallbladder associated
with an anomalous pancreatico-biliary union in the Japanese literature. The age at diagnosis ranged from
13-35 years. The generalized type of adenomyomatosis and type IIa of anomalous pancreatico-biliary

union according to Komi's new classification were characteristics common to all cases. Our case and one
other were also associated with Todani's type IVa of congenital bile duct dilatation. From the analysis
of the reported cases, it is suggested that one of the etiologies of juvenile adenomyomatosis of the
gallbladder may be an anomalous pancreatico-biliary union.
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