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症例報告

膵管内乳頭粘液性腫瘍に類似し部位同定が困難であった
深達度mの粘液産生肝内胆管癌の 1例
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症例は 62 歳の男性で，心窩部痛を主訴に近医を受診し左肝内胆管拡張を指摘され当院紹介入
院となった．入院前後検査所見で動揺性の胆汁うっ滞を示し，腹部CTでは左肝内胆管は著明に
拡張し総胆管も拡張していたが明らかな腫瘍像は認められなかった．ERCPでは粘液と考えら
れる淡い陰影欠損像が三管合流部および左肝管分岐部に多く存在し，B2，B3 胆管枝分岐部に不
定形の透亮像を認めた．胆管内超音波検査では腫瘍の同定はできなかったが，左肝内胆管原発
の粘液産生肝内胆管腫瘍を疑い肝左葉，左尾状葉切除を施行した．摘出標本上B3胆管枝根部近
くに 2.5×1cm大の乳頭状腫瘍を認め，病理組織所見は腺腫成分を含む乳頭腺癌，深達度mで膵
管内乳頭粘液性腫瘍（intraductal papillary mucinous tumor of the pancreas；以下，膵 IPMT）
類似の腫瘍であった．臨床病理学的に膵 IPMT類似の粘液産生肝内胆管癌の 1例を経験したの
で最近の疾患概念についても言及し報告する．

はじめに
近年，通常の胆管細胞癌に比べ予後のよい疾患

として粘液産生肝内胆管癌の報告が増加してきて
いる．今回，膵管内乳頭粘液性腫瘍（intraductal
papillary mucinous tumor of the pancreas；以下，
膵 IPMTと略記）に類似した粘液産生肝内胆管癌
の 1例を経験したので，最近の疾患概念について
も言及し報告する．

症 例
症例：62 歳，男性
主訴：心窩部痛
既往歴：58 歳時，交通事故にて頸椎骨折（手

術），脳挫傷．
現病歴：平成 15 年 8 月より心窩部痛が出現し

近医を受診した．腹部CTにて左肝内胆管拡張が
認められ当院に紹介され同年 9月中旬入院となっ
た．
入院時現症：身長 169.6cm，体重 67.4kg ，体温

36.3℃．左半身不全麻痺あり．眼球結膜に黄染な
く，腹部は平坦で圧痛は認められなかった．
入院前後検査所見：動揺性の胆汁うっ滞を示
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Fig. 1　Abdominal enhanced CT showed dilatation of the left intrahepatic 

and extrahepatic bile ducts without any evidence of tumor.

Fig. 2　ERCP showed mucin-like massive filling de-

fects in the dilated common hepatic duct （white ar-

row head）and obliteration of the left intrahepatic 

bile duct. Balloon（white arrow）occluded cholangi-

ography of the left hepatic duct demonstrated no 

stenotic lesion and an amorphous defect in the left 

intrahepatic bile duct（black arrow）.

し，腫瘍マーカーはCEA，CA19―9 とも軽度上昇
していた（Table 1）．また，Hbs Ag，HCV Ab
はともに陰性，indocyanine green disappearance

rate は 0.153�min であった．
腹部造影CT所見：左肝内胆管，特にB2，B3

胆管枝の拡張が著明で，総胆管の拡張も認められ
た．肝実質や胆管内には明らかな腫瘍像は認めら
れなかった（Fig. 1）．
ERCP：Vater 乳頭部は軽度の発赤，腫大を認め

た．拡張した胆管内には粘液によると考えられる
淡い陰影欠損像が充満し，三管合流部および左肝
管分岐部に多く存在した．左肝内胆管の造影が不
良であったため左肝管でのバルーン閉塞下ERC
を行ったところ，狭窄病変はなく，B2，B3 胆管枝
分岐部に不定形の透亮像を認めた（Fig. 2）．引き
続き胆管内超音波検査（intraductal ultrasonogra-
phy；以下，IDUSと略記）を施行したが腫瘍の存
在は指摘されなかった．胆汁細胞診は陰性であり，
Vater 乳頭部の生検の結果でも悪性像は認められ
なかった．
腹部血管造影検査：動脈，門脈系ともに異常所

見はなく，明らかな腫瘍濃染像は認められなかっ
た．
以上の所見より，左肝内胆管原発の粘液産生肝

内胆管腫瘍を疑い，平成 15 年 10 月上旬に肝左葉，
左尾状葉切除および胆囊摘出術を施行した．左肝

46（1452） 日消外会誌 38巻 9 号膵 IPMTに類似し部位同定が困難であった粘液産生肝内胆管癌



Fig. 3　The resected specimen showed a 2.5×1 cm 

papillary mass in the proximal portion of the intra-

hepatic bile duct of segment 3.

Fig. 4　Histopathological examination showed that 

the tumor consisted of mucin-secreting papillary 

adenocarcinoma localized to the mucosal layer and 

an adenoma component（H & E, a：×5, b：×40）. 

The tumor cells were positively stained for alcian 

blue（c：×40）.

管は左右肝管分岐部にて切離し，断端の術中迅速
組織診は陰性であったため肝外胆管切除は施行し
なかった．
摘出標本所見：胆管に沿い切開を加えると，拡

張した左肝内胆管内腔には粘液が充満し，B3胆管
枝根部近くに 2.5×1cm大の乳頭状腫瘍を認めた
（Fig. 3）．胆道癌取扱い規約第 5版１）による肉眼的
所見はBh3，circ，乳頭膨張型，Sx，Hinf0，H0，
Ginf0，Panc0，Du0，PV0，A0，P0，N0，M（－），
St（－），T2，Stage II，DM0，HM0，EM0であった．
病理組織学的所見：腫瘍は乳頭状構造をとって

増殖し，腺腫成分を含む壁深達度mの乳頭腺癌で
浸潤像はみられなかった．腫瘍細胞は細胞質に粘
液を有し，PAS染色陽性，alcian blue 染色陽性で
酸性粘液であることが確認された．背景が肝組織
でなければ膵 IPMTに類似した組織像であった
（Fig. 4）．
術後経過は順調で第 15 病日に退院となった．術

後 17 か月現在，再発の徴候なく外来通院中であ

る．
考 察

胆管や膵管に原発する癌は程度に差はあるが粘
液産生能を示すのが通例である．梛野ら２）は臨床レ
ベルにおいても認識しうるほどの多量の粘液を産
生する胆管癌を粘液産生胆管癌と定義している．
粘液産生胆管癌は発生部位により肝外胆管系と肝
内胆管系に区分できるため，ここでは前者を粘液
産生肝外胆管癌，後者を粘液産生肝内胆管癌と区
別し，両者合わせて粘液産生胆管癌と呼ぶことに
した．本症例が後者であることから以下に粘液産
生肝内胆管癌を中心に考察を加えた．
粘液産生肝内胆管癌は東アジアからの報告例が

多く，その発生率に関してはChen ら３）は 170 例の
胆管細胞癌のうち 22 例，12.9％が粘液産生肝内胆
管癌であったと報告している．本邦においては日
本肝癌研究会の全国集計によると原発性肝癌に占
める胆管細胞癌の割合は 3.6％と報告されてお
り４），Sakamoto ら５）は胆管細胞癌 61 例中 11 例
（18.0％）が粘液産生肝内胆管癌であったと報告し
ている．近年，画像診断の進歩により本邦におけ

2005年 9 月 47（1453）



Table 2　Reported cases of mucin-producing cholangiocarcinoma localized to the mucosal layer in the Japanese litera-

ture

OutcomeTreatmentHistologyLocationSymptomsAge/sexAuthor/yearCase

Alive（3Y6M）Extended left lobectomy＋S1＋
BD

PapB4Abdominal pain66/MMiyagawa8）

/1988
1

UnknownLeft lobectomyPapLIHBDFever69/MAkagi9）

/1988
2

UnknownLeft lobectomy＋BDPap
Pap

LIHBD
CHD

Abdominal pain71/FHirano7）

/1993
3

Alive（1Y8M）Left lobectomy＋ S1＋ BDPapB1Fever
Jaundice

63/MKogure10）

/1996
4

＊Died of recur-
rence（6Y）

Left lobectomyPapLIHBDFever45/FYamaguchi11）

/1997
5

Alive（14Y5M）Extended left lobectomy＋S1＋
BD

PapB1Abdominal pain36/FSakamoto5）

/1999
6

Alive（14Y1M）Medial segmentectomy＋ S1＋
BD

PapB1Abdominal pain69/FSakamoto5）

/1999
7

Alive（11Y1M）Extended left lobectomy＋S1PapB1Abdominal pain
Fever

66/MSakamoto5）

/1999
8

Alive（6Y8M）S3 subsegmentectomy＋medial 
segmentectomy

PapB4Abdominal discomfort72/FSakamoto5）

/1999
9

Alive（2Y）Right lobectomyPapB8Abdominal discomfort
Anorexia

69/MYamada12）

/2001
10

Alive（2Y）Lateral segmentectomyPapB3Abdominal pain73/MTomiyama13）

/2001
11

Alive（1Y4M）Left lobectomy＋S1PapB3Abdominal pain62/MOur case
/2005

12

Pap：papillary adenocarcinoma；S1：caudate lobectomy；BD：extrahepatic bile duct resection；LIHBD：left intrahepatic bile 

duct；CHD：common hepatic duct.
＊This case developed widespread peritoneal tumor dissemination after percutaneous biliary drainage.

る粘液産生肝内胆管癌の報告例は増加し，会議録
を除く十分な記載のある論文は 1975 年菊池ら６）の
報告を初めとして本症例を含め 47 例が報告され
ている（粘液産生胆管癌または粘液産生肝内胆管
癌をキーワードに 1983 年から 2004 年までの医学
中央雑誌およびその引用文献をもとに検索）．この
うち内容からm癌と判断された症例は本症例を
含め 12 例５）７）～１３）であった（Table 2）．以下にその臨
床病理学的特徴をまとめた．
臨床症状は胆管内に貯留した粘液による胆汁

うっ滞に起因するもので，閉塞性黄疸や腹痛，発
熱などの胆管炎で発症し，しばしば自然消退，再
発を繰り返す５）１４）．画像所見は肝外，肝内胆管とも
に拡張し，胆管造影上，胆管内の粘液による不定
形の透亮像が特徴的である３）１４）．腫瘍病変の局在診
断については経皮経肝胆道鏡が主流であるが，黄
疸や胆管炎のない症例には不必要な播種の危険性
があり批判的なコメントもみられる５）．また，最近
では IDUS，経口胆道鏡が有用であったとの報告

もみられる１５）．病理学的特徴は良性の報告例はま
れであるが悪性でも分化度は高く１６），組織型では
乳頭腺癌が大半を占める７）１６）１７）．また，通常の胆管細
胞癌よりリンパ節転移の頻度は少なく１８）表層拡大
進展を伴う傾向が強い２）５）１８）．治療は肝切除および
進展部位に応じた肝外胆管切除が基本となるがリ
ンパ節郭清の妥当性はまだ明らかではない．Slow
growing な腫瘍といわれており７），Sakamoto ら５）

によると根治切除後の 5年生存率は 78％と予後
良好であったと報告されている．
本症例の問題点については，腫瘍病変の術前診

断が困難であった点である．この腫瘍は粘液を多
量に産生するという性格上，責任病変の同定が困
難となりうる．IDUSや胆道鏡を駆使しても腫瘍
の局在診断が得られない場合，最終的には各種画
像診断による総合的な判断が必要となる．今回の
画像所見からは，右肝内胆管の拡張は強くなく，
左肝内胆管から総胆管にかけての拡張が認められ
た．総肝管から総胆管に病変があれば粘液貯留に
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より左右肝内胆管が拡張を来すと考えられ，左肝
管から左肝内胆管，特に拡張が著明であった左肝
内胆管に病変の主座があると考えた．IDUSでは
腫瘍の同定はできなかったが，経口胆道鏡検査を
含め IDUSによる肝内胆管の検索は死角が生じる
ためその診断能には限界があると思われた．また，
粘液中には癌細胞が浮遊している可能性があり，
胆汁を腹腔内に散布する危険性のある経皮経肝胆
道鏡や術中胆道鏡検査は避けたいと考え，1期的
に肝左葉，左尾状葉切除を施行した．肝外胆管切
除の有無に関しては，この腫瘍がリンパ節転移の
頻度は少なく表層拡大進展を伴う傾向が強いこと
から，胆管断端陰性ならば癌の遺残なしと判断し
肝外胆管切除は施行しなかった．しかしながら，
過去 46 例の報告例のうち肝外胆管への同時性多
発癌が 2例７）１９）（1 例はm癌），異時性多発癌と推測
された症例が 1例２０）認められた．著明に拡張した
胆管には何らかの異型病巣の発生の可能性が高い
と考えられ，肝外胆管切除を施行しなかった場合
は術後の注意深い follow が必要と思われた．
本症例は，病理学組織学的には膵 IPMTに類似

した病変であったが，臨床症状も発生部位が胆管
と膵管の違いにある病態ととらえると同一概念の
疾患と考えられる．粘液産生膵癌に関しては，1982
年，大橋ら２１）が膵管癌のうち，腫瘍の産生する多量
の粘液により主膵管がびまん性に拡張し，十二指
腸乳頭開口部の開大や同部よりの粘液の流出を認
めるもの，組織学的には乳頭腺癌の像を示し，予
後良好なものを粘液産生膵癌と命名し，通常の膵
管癌とは臨床病理学的性状を異にすることを報告
した．以後，同様の症例の集積に伴い疾患概念は
変遷し，現在では膵癌取扱い規約２２）において粘液
性囊胞腫瘍と膵 IPMTの呼称により概念は整理
され，治療法についても確立されてきた．
しかしながら，粘液産生胆管癌に関しては，い

まだ胆道癌取扱い規約１）や原発性肝癌取扱い
規約２３）において明確な定義がなされていない．さ
らに，粘液産生肝内胆管癌については肝内胆管よ
り発生した悪性腫瘍であり，厳密には原発性肝癌
取扱い規約２３）により肉眼的所見を記すべきだが，
該当する項目がないため胆道癌取扱い規約１）によ

り代用するのが現状である．最近では，本症例の
ように臨床病理学的に膵 IPMTに類似した粘液
産生肝内胆管腫瘍の報告がみられ２４）～２６），Chen ら２５）

，Nakanuma ら２６）は intraductal papillary neoplasia
of liver（IPN-L）という疾患概念の提唱をしてい
る．また，多量の粘液により肝内胆管枝が囊胞状
拡張を呈する粘液産生肝内胆管癌症例は肝内胆管
末梢枝に原発したものと考えると膵 IPMTの分
枝型に相当するものと推測される．
粘液産生肝内胆管腫瘍は膵 IPMTに類似した

特徴的な臨床病理像を呈し，浸潤性発育あるいは
リンパ節転移を来しやすい通常の胆管細胞癌とは
異なる疾患ととらえられる．膵 IPMTのごとく症
例が蓄積されるとともに，粘液産生肝内胆管腫瘍
の疾患概念の整理や組織分類の確立が今後の検討
課題の一つと考える．
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A Case of Mucin-Producing Cholangiocarcinoma with Mucosal Invasion without Preoperatively
Any Evidence of Tumor, Resembling Intraductal Papillary Mucinous Tumor of the Pancreas

Masashi Hirota, Tetsuya Kaneko, Shigehiro Kure, Hiroyuki Sugimoto,
Soichiro Inoue, Shin Takeda and Akimasa Nakao

Department Gastroenterological Surgery, Nagoya University Graduate School of Medicine

A 62-year-old man with epigastric pain who was found to have dilatation of the left intrahepatic bile duct by a
local physician was admitted to our hospital. Laboratory data showed biliary congestion. Abdominal enhanced
CT showed dilatation of the left intrahepatic and extrahepatic bile ducts without any evidence of tumor.
ERCP showed mucin-like massive filling defects in the dilated common hepatic duct and an amorphous defect
in the left intrahepatic bile duct. Intraductal ultrasonography showed no evidence of a mass lesion of the bile
ducts. These findings suggested mucin-producing cholangiocarcinoma in the left intrahepatic bile duct, and he
was treated by left lobectomy, including the left caudate lobectomy. The resected specimen showed a 2.5×1
cm papillary mass in the proximal portion of the intrahepatic bile duct of segment 3. Histopathological exami-
nation showed that the tumor consisted of mucin-secreting papillary adenocarcinoma localized to the mucosal
layer and an adenoma component. Clinicopathologically the tumor resembled an intraductal papillary muci-
nous tumor of the pancreas. We report the case of mucin-producing cholangiocarcinoma based on recent view
points regarding terminology and classification.
Key words：mucin-producing cholangiocarcinoma, intraductal papillary mucinous tumor of the pancreas, mu-

cosal invasion
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