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肝内限局型原発性硬化性胆管炎の 1例
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はじめに

原発性硬化性胆管炎 (primary sclerosing cholal■

gids i以下,PSC)は ,肝 内肝外胆管に原因不明の線

維性狭窄をきたすよヒ較的まれな疾患であるが,近 年の

診断技術の進歩により,その報告例は増加しつつある。

しかしその診断基準はいまだ
一定したものではなく,

胆石症を伴ったものや,限局型の PSCも 報告されてお

り,診 断基準はしだいに拡大されてきた。限局型の

PSCは 胆管癌との鑑別が問題であり,術 前に確定診断

を下すことは非常に困難とされている。

今回われわれは,肝 内胆管 B7に 限局した PSCの 1

例を経験したので,若干の文献的考察を加え報告する。

症  例

患者 :71歳 ,男 性

既往歴 :高血圧症 (内服加療中)

家族歴 :特記すべきことなし.

現病歴 :1996年 6月 ,胃 検診にて異常を指摘され,

精査目的で 7月 9日 ,当 院内科を受診した。胃内視鏡

検査にて幽門部前壁の胃癌と診断され,胃 癌取扱い規

約
1)によると (0'IIc,Tl(M),tllbl)で あった。また

同時に,腹部 USに て肝内胆管 B7の 限局性の拡張が認

められ,腹部 CTに ても同様の所見が認められたため,
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肝内胆管 B7に 限局した原発性硬化性胆管炎 (PSC)の 1例 を経験したので報告する。

症例は71歳の男性.胃 検診で異常を指摘され精査目的で当院を受診した。胃内視鏡検査にて胃癌(0'

IIc,Tl(M),tubl)と 診断され,同 時に施行した腹部 US,CT検 査にて肝内胆管 B7の 限局性の拡張

が認められ,精 査目的で入院した.MRI,ERC,PTCの 検査を施行し,肝 内結石症あるいは肝内胆管

癌の疑い,お よび胃癌の診断にて,肝 後区域切除術,胃 切除術を施行した。肝内胆管 B7は著明に拡張

しており,そ の起始部は狭窄していたが,結 石,腫 場は認めなかった。病理組織像では,胆 管壁の著

明な線維性肥厚像と強い炎症性細胞浸潤がみられ,肝 内限局型 PSCと 診断した。限局型 PSCの 中で

も肝亜区域に限局したものは過去に報告のないまれな疾患である。限局型 PSCは 診断が困難である

が,進 行性の疾患であること,胆 管癌の合併がみられることから,切 除術を考慮すべきである.

精査目的で 8月 9日 ,内 科に入院した。入院後,ERC,

MRI,PTCの 検査を施行し,肝 内結石症の疑い,お よ

び胃癌の診断にて,手 術目的に9月 11日,当 科に転科

した。

入院時現症 :身長163cm,体 重62kg,眼 験結膜に貧

血を認めず,眼 球結膜に黄染なし.腹 部は平坦,軟 で,

肝腫大,腫 瘤,圧 痛などの異常所見は認めなかった。

入院時検査所見 :ALP 3581U/L,CA19‐943.6U/ml

で,軽 度の上昇を認めた。その他はすべて正常範囲で

あった (Table l).

腹部 CT所 見 :肝内胆管 B7の限局性の拡張を認め

た.腫 瘤,結 石閉塞を示唆する所見は認めなかった

(Fig。 1).

ERC所 見 :総胆管から肝管,肝 内胆管 B5,B6,B8

は造影はされ,異 常所見は認めなかったが,肝 内胆管

B7は全 く造影されなかった (Fig.2).

PTC所 見 :肝内胆管 B7の 限局性の拡張像および狭

窄像が認められた。圧をかけると,わ ずかながら肝管,

総胆管へ造影剤の流出が認められた。狭窄部は逆 U字

型の所見が認められた (Fig.3)。

その他,腹 部 US,MRI検 査でも,肝 内胆管 B7の 限

局性の拡張が認められるものの,明 らかな腫瘤像,結

石像は認められなかった。

胃内視鏡検査所見 :胃幽門部前壁側に約2cm大 の

陥凹性の病変が認められ,生 検では高分化型管状腺癌
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Fig。 2 ERC shO、 vs the nOrmal choledOchus, he

patic duct,and IHBD(B5,B6,B8),but does nOt

indicate IHBD(B7)

Fig。 3 PTC shoM/s dilatation and stenosis Of

IHBD(B7).

Tl(M)の 胃癌と診断した.

病理組織学的所見 :胆管周囲には炎症性細胞浸潤が

強 く,胆 管壁は著明な線維性肥厚がみられ,非 特異的

炎症像であり,原 因不明の胆管炎と診断された.悪 性

所見,結 石像は認められなかった (ng.5).ま た,胃

の病変は高分化型管状腺癌,m,INFα ,ly。,vO,n(一 )

であった。

経過 :術後経過は良好で,10月 28日,退 院した。退

院後,当 科外来にて経過観察中であるが,現 在までに

再燃の徴候はみられていない。

Table I Laboratory data on admission

WBC     3,900//1

RBC    478×106/″1

Hb      14 5g/dl

Hct     43 1%

Pit     232 X 103/″1

PT      122%

APTT      26 sec

nbrinogen     317 1ng/di

BUN      15 mg/dl

Cr      O,7 mg/dl

TP        7 6g/dl

Alb       4 6g/dl

T‐chol     187 111g/di

AST       23 1U/L

ALT       30 1U/L

LAP       157 1U/L

γ‐GTP     30 1U/L

LDH       153 1U/L

ChE       192 1U/L

T‐Bl1     0 6mg/dl

D―Bll     o.l mg/dl

Amy      67 1U/L

TTT      48K‐ U

ZTT     l1 5K‐ U

BS       91 mg/dl

ICGR15      9%

HBsAg      (― )

HCVAb      (一 )

CEA  1 5ng/ml(56>)

CA19 9 43 6U/ml

Fig. 1 CT scan reveals the localized dilatation of
intrahepatic bile duct (B7), but does not reveal
the tumor formation or intrahepatic stone.

と診断された。

以上より,肝 内結石症あるいは肝内胆管癌の疑い,

および胃癌の診断にて,10月 3日 ,手 術を施行した。

手術所見 :総胆管から肝門部にかけて異常所見は認

めなかった.また術中超音波検査にても肝内胆管 B7の

限局性の拡張を認めるのみで,腫 瘤像や結石像は認め

られなかった.し かし肝内胆管癌を否定することはで

きず,肝 後区域切除術および胃切除術 (B‐I再建)を施

行した。

摘出標本肉眼所見 :肝内胆管 B7は 著明に拡張して

おり,そ の起始部は高度の狭窄がみられた。胆管粘膜

面は正常に保たれていた (Fig.4).胃 の病変は,幽 門

部前壁側に18× 1,4cm大 の陥凹性病変があり,0,IIc,
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Fig. 4 The surgical specilnen sho、 vs dilatation

and stenosis of IHBD(B7)with normal mucosa

and did not show the tumOr formatiOn or stOne

Fig. 5 Histopathological findings indicate per-

iductal fibrosis with infiltration of the imflam-
matorv cells.

考  察

原発性硬化性胆管炎 (PSC)は ,比 較的まれな疾患

であり,Schwartzら りにより最初の診断基準が設けら

れた。その診断基準として①胆道系手術の既往がない,

②胆石が存在しない,③ 胆道系癌が否定されている。

④肝外胆管系のびまん性炎症肥厚がある,以 上の4項

目を満たすものであった。しかし,こ の診断基準に合

わない良性の胆道狭窄,胆 石症を合併したもの,限 局

性の狭窄を皇するものが多く報告されるようになり,

しだいに診断基準は拡大されてきた。本邦における独

自の診断基準はなく,現 在ではLaRussoら めの示した

① ALPの高値,②胆管造影上,胆管のびまん性あるい

は限局性の狭窄像を認める,③ 肝生検像にてper‐
iductal fibroSsがみられる,④胆管手術や胆管結石の
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既往がない, という基準が最も広く用いられているよ

うである。.今 回われわれの症例では,画像上,PSCに

典型的な所見はみられなかったものの,組 織学的に強

い periductal fibrosisがみられ,LaRussoら
3)の診断

基準を満たしているものと考え,肝内限局型の PSCと

診断した.

限局型の PSCは 近年報告例の増加をみるがいり,す

べて肝外限局型であり,肝 門部胆管,上 部胆管に多く

みられる。.肝 内限局型の PSCは ,わ れわれが調べえ

た範囲では現在までに報告例はなく,本 症例のように

肝亜区域 (B7)のみに限局した肝内限局型 PSCは ,極

めて珍しい症例である。

限局型 PSCの 報告例をみると,その術前診断は極め

て困難であり,ま た今のところ治療方針も
一定したも

のはない.術 前診断としては胆管癌を疑って手術する

症例が多 くD。,画 像上,胆 管癌との区別は難しく,ま

た針生検での確診も困難であり,本 症例でも胆管結石

あるいは胆管癌と考え手術を施行した。鑑別の
一助と

して消退性の黄疸
1の
,拡 張胆管の自然な改善りなど参

考となる所見も報告されているが,本 症例のように黄

疸を来さない症例もあり,術 前診断を下すことは極め

て困難と思われる。近年 PSCの 診断マーカーとして,

p‐ANCA(peripheral anti‐neutrophll cytoplasrnic

anttbodies)が注目されており,PSC患 者の82%に 陽

性であつたと報告されており
11ち
今後の PSCの 診断に

期待できる。

PSCの 治療においては,副 腎皮質ホルモ ン,ur‐

sodeoxycholic acid,methotrexateを使った内科的治

療
12ち
内慶術
1働が治療の中心となる。限局型 PSCに お

いては,報 告例が少ないため予後については明らかで

はないが,病 変部の切除を行った症例では平均生存期

間は9年 1か月であり,他 の胆管に病変が再燃するこ

とはなく予後は悪 くないと別府らのは報告している。

一般に PSCは 進行性の疾患であり,肝内胆管病変が肝

外胆管へ進展する報告
14jもみられること,胆 管癌を確

実に否定できないこと,ま た胆管癌を10～15%合 併す

ると言われており
lD,限局型 PSCに 対しては今のとこ

ろ,切 除可能なものには手術にて切除を行うことが妥

当な治療法と考えられる。
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Report of a Case of Intrahepatic Localized Primary Sclerosing Cholangitis

Takuji  Naka, Makoto Kobayashi, Nariyuki Yanane, Nobuhiko Toyota,
Tetsuya Kaneko and Nobuaki Kaibara

First Department of Surgery, Faculty of Medicine, Tottori University

We encountered a rare case of primary sclerosing cholangitis (PSC) localized in the intrahepatic bile
duct (IHBD) (B7). A 71-year-old man was fond to have an abnormal mucosa in the stomach at a medical
examination visited our hospital and was diagnosed with gastric cancer by an upper GI seies. At the same
time, ultrasonography and a CT scan revealed dilation of the IHBD (B7). Endoscopic retrograde
cholangiography did not indicate IHBD (B7) and PTC revealed dilatation and stenosis of IHBD (B7).

Distal partial gastrectomy and posterior segmentectomy of the liver were performed with the diagnosis
of gastric cancer and a suspicion of hepatolithiasis or cholangiocelluler carcinoma. The surgical specimen
showed dilatation and stenosis of IHBD (87), and no tumor formation or stone. Histological examination
revealed periductal fibrosis with infiltration of inflammatory cells. We made the final diagnosis of
intrahepatic localized PSC. To the best of our knowledge, this is the first of an intrahepatic localized PSC
in our country. Surgical resection should be performed for the localized type of PSC, because of progress

of this disease and its rare combination with cholangiocellular carcinoma.
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