
はじめに

原発性硬化性胆管炎（primary sclerosing cho-

langitis；PSC）は原因不明の炎症機転によリ，肝

内，肝外の胆管にびまん性に線維性硬化病変を生

じ慢性胆汁鬱滞を呈し，2 次性の胆汁性肝硬変か

ら肝硬変へ陥る予後不良な疾患である．しかし，

一方で病変が胆管の一部に限局した症例（限局型）

の報告も散見され，その予後は必ずしもびまん型

のように不良ではないことが知られている．

今回我々は，閉塞性黄疸にて発症し，肝外胆管

の限局性狭窄を認めた，限局型の原発性硬化性胆

管炎の 1 手術例を経験したので，文献的考察を加

え報告する．

症 例

患者：68 歳，男性

主訴：黄疸，食欲不振

家族歴：特記すべきことなし．

既往歴：59 歳で盲腸癌にて右半結腸切除，63

歳で直腸癌にて低位前方切除および回腸部分切除

を，いずれも当科にて施行された．66 歳より糖尿

病にて食事療法を継続中である．

現病歴：2001 年 4 月初旬より食欲低下を自覚

し，4 月 19 日近医を受診し黄疸を指摘され，翌 20

日当科を紹介され，即日入院した．

入院時現症：身長 155cm，体重 45kg，血圧 124�
70mmHg，脈拍 74�min．整，体温 36.8℃．全身皮

膚と眼球結膜に黄染を認めた．腹部は，右傍腹直

筋と下腹部正中の 2 か所に手術痕を認めたが，平

坦，軟で，圧痛も認めず，肝や脾，腫瘤も触知し

なかった．

入院時検査所見：白血球，CRP の上昇は認め

ず，T. bil. 8.5mg�dl，D. bil. 6.5mg�dl と直接型優位

の高ビリルビン血症を認め，さらに ALP 553IU�
l， γ GTP 405IU�l と胆道系酵素の上昇を認めた．

腫瘍マーカーは CA19-9 が軽度上昇していた．免

疫グロブリン分画の IgG，IgE が上昇しており，抗

核抗体，抗ミトコンドリア抗体はいずれも陰性で

あった（Table 1）．

腹部超音波検査：肝内胆管の軽度拡張を認め

た．肝門部近くの胆管内に肝実質とほぼ等エコー

を示す領域を認め，腫瘤の存在が疑われた．胆�
は腫大し，頸部に結石を思わせる acoustic shadow

を伴った strong echo 像を認めたが，胆�壁の 3
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Table 1　Laboratory date on admission

IU/l405 γ-GTP/mm3449 × 104 RBC

IU/l90 Amyg/dl12.9 Hb

mg/dl0.10 CRP%38.5 Hct

ng/ml4.9 CEA/mm318.3 × 104 Plt

U/ml58.0 CA19-9/mm34,900 WBC

%）1  （Eosinophil

mg/dl 2,420 IgGmg/dl3.9 Alb

mg/dl 223 IgAmg/dl8.5 T-bil

mg/dl 70 IgMmg/dl6.5 D-bil

mg/dl 914 IgEIU/l31 AST

（－）ANAIU/l40 ALT

（－）AMAIU/l335 LDH

IU/l553 ALP

層構造，胆�内の debris などは認めなかった（Fig.

1）．

腹部 CT 検査：肝内胆管の軽度拡張を認めた．

肝門部胆管内の腫瘤と思われる病変部は肝実質よ

りやや低吸収像を示すが，造影効果はなく，近接

する門脈や周辺臓器への明らかな浸潤は認めな

かった（Fig. 2）．

経皮経肝胆道造影（percutaneous transhepatic

cholangiography；PTC）：入院後，経皮経肝胆道

ド レ ナ ー ジ（percutaneous transhepatic biliary

drainage；PTBD）を試みたが，肝内胆管の拡張が

軽度で不成功となり，経皮経肝胆�ドレナージ

（percutaneous transhepatic gallbladder drain-

age；PTGBD）を留置した．ところが，PTGBD

Fig. 1 Ultrasonography showed a iso-echoic mass le-

sion in the common hepatic duct.

Fig. 2 Enhanced computed tomography showed a

mass lesion in the common hepatic duct without ar-

terial enhancement or marginal invasion.

Fig. 3 Cholangiography via PTGBD tube showed

the localized band-like stricture of the common he-

patic duct, however, showed no abnormal finding in

the other part of the biliary tree.
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チューブからの造影では，総肝管の部位で帯状狭

窄を認めたが完全閉塞ではなく，しかも三管合流

部より下流には異常所見を認めなかった．肝内胆

管は末梢まで造影良好で異常所見を認めなかっ

た．また，胆管内に結石を思わせるような陰影欠

損を認めなかったが，胆�内に 2 個の陰影欠損像

を認めた（Fig. 3）．以上より，減黄の意味はない

が，後の精査のために，チューブは留置した．手

術前日には T. bil. 2.4mg�dl まで下降した． なお，

経過中に 2 回施行した胆汁細胞診は class II で

あった．

手術所見：2001 年 5 月 25 日に上部胆管癌の疑

いで手術を施行した．開腹時，胆�には炎症所見

はなく，結石も触知できず胆�内に浮遊している

ものと思われた．肝管から三管合流部の胆管を硬

結として触知したが，膵上縁，左右肝管の部位で

は，胆管は柔らかかった．術中胆道鏡にて左右分

岐部より肝側の胆管内腔を観察したが，明らかな

腫瘍性変化を認めなかった．また，肝十二指腸間

膜には炎症性変化，リンパ節腫脹などの所見は認

められなかった．以上より，胆�摘出術および肝

外胆管切除，肝管空腸吻合術を施行した．

切除標本：総肝管から三管合流部にかけて著明

な壁の肥厚を認めた．胆�は，粘膜面，漿膜面と

もに明らかな病変は見られず，胆�内に金平糖状

の黒色石（2a-2）を 2 個認めた（Fig. 4）．

病理組織所見：狭窄部の肥厚した胆管は，その

壁全層にわたる著明な繊維化と慢性炎症細胞の浸

潤を認め，特に肥大した末梢神経周囲に高度のリ

ンパ濾胞を形成していた．また，その一部には肉

芽腫様変化も見られた．しかし，胆管上皮には部

分的に炎症に伴う軽度の再生異型を認めたが，腫

瘍性変化は見られなかった．以上より，胆管の一

部に限局した原発性硬化性胆管炎と診断した

（Fig. 5）．なお，胆�には漿膜下層を中心として軽

度の繊維化と慢性炎症細胞浸潤を認めたのみで

あった．

術後経過：順調に経過し，7 月 1 日退院した．そ

の後外来にて経過を見ているが，術後 8 か月経過

した現在，黄疸など認めず健在である．

考 察

原発性硬化性胆管炎（primary sclerosing cho-

langitis；PSC）は，肝外，肝内の胆管に炎症性線

維化・狭窄をきたす疾患であり，1924 年に Del-

bet1）が初めて本症を報告し，1958 年に Schwartz

ら2）が PSC と命名した．Schwartz らは，診断基準

として 1）肝外胆管のびまん性炎症性肥厚，2）

胆石がない，3）胆道手術の既往がない，4）胆道

癌が否定できることを挙げた．その後，1966 年

Warren ら3）が病変が限局性のものにも PSC と診

断することを提唱し，さらに 1967 年 Thorpe ら4）

が病変が肝外胆管だけでなく，肝内胆管にも及ぶ

ものもあることを指摘し，PSC は全胆管系に生じ

Fig. 4 The resected specimen showed the localized

circular hypertrophy of the wall of common hepatic

duct.

Fig. 5 Histological finding showed circular severe fi-

brosis and regenerative epithelium with chronic in-

flammatory cell infiltration through the whole layer

of the common hepatic duct, however, revealed no

malignant finding.
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Table 2　Diagnostic criteria for primary sclerosing cholangitis7）

・Typical cholangiographic abnormalities involving the biliary tree

・Compatible clinical（i.e. history of IBD, cholestatic symptoms）, and       

   biochemical findings（i.e. three-fold increases in serum alkalin phos-      

    phatase for longer than 6 months）

・Exclusion of identifiable causes of secondary sclerosing cholangitis

   AIDS-cholangiopathy

   Bile duct neoplasm（unless diagnosis of PSC previously established）

   Biliary tract surgery, trauma

   Choledocholithiasis

   Congenital abnormalities of biliary tract

   Caustic sclerosing cholangitis

   Ischemic stricturing of bile ducts

   Toxicity/stricturing of bile ducts related to intra-arterial infusion of

   fluoxuridine 

うる，びまん性または限局性の炎症性肥厚である

と認識されるようになった．

その後，1984 年に Mayo Clinic の LaRusso ら5）

が，1）胆道系酵素の ALP の著明な上昇，2）胆

管造影での肝内，肝外胆管のびまん性，多発性狭

窄，3）肝生検での線維性閉塞性胆管炎像，4）胆

摘以外の胆道系手術の既往がないことを提唱し，

これが PSC の診断基準として長く支配的であっ

た．しかし，Mayo Clinic のグループはその後，1993

年6），1999 年7）と二度にわたって改訂を施し，その

中で PSC に特徴的な病理所見とされていた肝生

検での線維性閉塞性胆管炎をその基準から削除

し，二次性（続発生）硬化性胆管炎を来す疾患名

を明記し，これらを除外することを強調した（Ta-

ble 2）．肝生検における所見は，PSC の staging

には有用だが，原発性か続発性かの鑑別診断には

有用でないことが認識されてきた結果であると思

われる7）．

これらの主張の中で，胆管造影所見が最重要で

あるという見解は一貫しており，特徴的な所見と

して，1）stricture：肝内外のびまん性あるいは

限局性狭窄，2）beaded appearance：胆管の狭

窄と拡張が交互に現れる（数珠状変化），3）

pruned tree appearance：肝内胆管分枝の内腔の

狭窄あるいは消失（枯れ枝状変化），4）short

band-like stricture：短 い 帯 状 の 狭 窄，5）

divelticlum-like outpountings：憩室用突出，など

が挙げられている．

さて，自験例は総肝管に限局した帯状狭窄を呈

し，病理組織学的にも悪性所見を欠き，壁全層の

線維性肥厚と著明な炎症性細胞浸潤を認めた．さ

らに，胆�結石は合併していたものの，胆�炎や

結石が嵌頓していた所見も認めず，他に 2 次性硬

化性胆管炎を来す原因もないことから，限局型の

PSC と診断した．

このような限局型の PSC については，これまで

いくつかの報告がある8）～11）．その特徴をまとめる

と，発症年齢が 50～60 歳代にピークを有し高齢で

あること，黄疸が必ずしも進行性ではなく消長を

示すこと，病理組織所見としては，胆管壁全層の

線維性肥厚，およびリンパ球，形質細胞などの慢

性炎症細胞浸潤を示すこと，さらに病変部の局所

切除によって良好な予後が得られることなどが挙

げられ，自験例もこれらと一致する所見であった．

これは従来から知られている肝内，肝外の胆管に

びまん性に線維性硬化病変を生じ，慢性胆汁鬱滞

を呈し，2 次性の胆汁性肝硬変から肝硬変へ陥る

予後不良な疾患とは，明らかにその臨床像，臨床

経過が異なっていることを示している．大石ら11）

が，限局型の PSC に絞った集計としては最多の

45 例の本邦報告例を集計した．それによれば，年

齢は 22～80 歳（平均 53.7 歳），男女比は男性が

71.1％（33 例：12 例），病変部位は肝門部型と総胆

管型に分けると，肝門部が 45 例中 28 例（62.2％），
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そして 45 例中 35 例（78％）が胆管切除術を施行

され，29 例（64.4％）が，50 日から 15 年 3 か月の

観察期間において生存していると報告している．

Takikawa ら12）は，PSC192 例の日本国内でのア

ンケート集計により，びまん型の症例が若年発症

（40 歳未満）の 89％ を占める一方，罹患胆管が肝

外胆管のみに限局した症例 26 例中，25 例が中高

年発症（40 歳以上）の症例であること，また炎症

性腸疾患の合併率も若年発症群で 39％ と高い一

方，中高年発症群で 9％ であることを示した．こ

のことから，これら中高年発症例の中には，従来

の PSC 定型例とは明らかに病態が異なる症例が

含まれている可能性を示唆し，診断基準を含めた

再検討の必要性を提唱しており，今後の重要な検

討課題であると思われる．実際に先の Mayo の診

断基準においては，Takikawa らの言う中高年発

症については言及されていない7）．

限局型は定型的 PSC の初期段階で，進行ととも

にびまん型になるという報告13）もあるが，本邦で

の限局型 PSC の報告例8）～11）の多くは必ずしもこ

の意見を支持していないように思われる．本邦で

限局型 PSC と報告されてきた疾患群は，明らかに

その好発年齢やその予後が従来のびまん型の定型

例と異なっており，両者を同一疾患として扱うこ

との妥当性が検討されるべきと考える．かつて，

Ikeda ら14）が，限局型の PSC に類似した症例を，胆

道 系 に 発 生 し た inflammatory pseudotumor

（IPT）として報告しているが，IPT が本来，肝内

の腫瘤性病変に対する呼称であることを考える

と，議論の余地があるかもしれない．

限局型 PSC で重要な問題は胆管癌との鑑別診

断の困難さである．近年，画像診断は目覚ましく

進歩したが，それでもその質的診断には限界があ

り，現時点では病理学的検査のみが確定診断可能

な手段であると考えられる．大石ら11）の集計から

も，切除例 35 例の 28 例（80％）が，胆道系悪性

腫瘍と術前診断されており，術中迅速あるいは術

後病理組織診断で改めて PSC と診断されていた．

し た が っ て，今 後 は peroral cholangioscopy

（POCS），percutaneous transhepatic cholangios-

copy（PTCS）による胆管上皮の術前生検診断が，

重要な役割を担うようになるであろう．

東ら15）は，限局型 PSC と称する中に一過性の閉

塞性黄疸を呈し，胆道ドレナージ，あるいは薬物

療法により軽快する症例の存在を指摘している．

また最近，海江田ら16）は極めて希な症例としなが

らも，早期胆管癌を合併した限局型 PSC を報告し

ており，この疾患の胆道切除の必要性が今後議論

されるようになると思われる．
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Tetsuo Imamura＊, Junji Shiga＊ and Kota Okinaga

Department of Surgery and Department of Pathology＊, Teikyo University School of Medicine

A 68-year-old man admitted for jaundice was found in cholangiography by pericutaneous transhepatic
gallbladder drainage tube to have a narrowed segment in the common hepatic duct. We suspected bile duct
carcinoma and conducted cholecystectomy, resection of the narrowed segment of the upper portion of the bile
duct, and hepaticojejunostomy（Roux-en-Y）. Histopathological examination of the resected specimen showed
no malignancy, but periductal fibrosis with severe infiltration of chronic inflammatory cells, diagnosed as pri-
mary sclerosing cholangitis（PSC）. The patient has remained in good health in the 8 months since surgery. Re-
viewing other reported cases, localized PSC such as our case appeared to be a clinical entity different from
typical PSC, which has diffuse, multiple strictures of the biliary tree.
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