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膵・胆管合流異常を伴わない先天性胆道拡張症に対する分流手術後
13 年で膵内遺残胆管に発生した胆管癌の 1例
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症例は 41 歳の女性で，28 歳時に先天性胆道拡張症（Alonso-Lej Ia 型，膵・胆管合流異常なし）
に対して囊腫切除および肝管空腸Roux-en Y吻合術を施行された．2008 年春に上腹部痛および
体重減少を主訴に当科入院した．上部消化管内視鏡検査では幽門輪の高度な狭窄を認め，CT
では膵頭部に 25mm大の腫瘤を認めた．Positron emission tomography では CTの腫瘤に一致
して fluorodeoxyglucose の集積を認めた．膵内遺残胆管癌の診断のもと，亜全胃温存膵頭十二
指腸切除術を行った．病理組織学的診断では膵内胆管原発管状腺癌を認め，先天性胆道拡張症
手術後に発生した膵内遺残胆管癌と考えられた．術後 4週よりTS-1 100mg�body を用いた術後
補助化学療法を行っているが，術後 6か月再発や転移を認めていない．合流異常を伴わない先
天性胆道拡張症分流手術後 13 年経過し，膵内遺残胆管に発生した胆管癌の極めてまれな 1例を
経験したので，文献学的考察を加えて報告する．

はじめに
先天性胆道拡張症はほとんどの症例で膵・胆管

合流異常を伴い，高率に胆道癌が合併することが
知られている１）２）．そのため，拡張胆管のみならず
肝外胆管切除を行い，胆道再建を追加する分流手
術が標準手術になっている３）．今回，我々は膵・胆
管合流異常を伴わない先天性胆道拡張症に対して
分流手術後 13 年目に発生した膵内遺残胆管癌を
経験したので，文献的考察を加え報告する．

症 例
症例：41 歳，女性
主訴：上腹部痛，嘔吐
家族歴：特記事項なし．
既往歴：4歳時，先天性胆道拡張症に対して囊

腫空腸吻合施行（詳細不明）．28 歳時，囊腫切除お
よび肝管空腸吻合術施行．このときのERCPで
膵・胆管合流異常を伴わないAlonso-Lej Ia 型の
先天性胆道拡張症と診断されているが，詳細は不

明であった．
現病歴：2008 年春頃，上腹部痛と嘔吐を認め近

医を受診した．上部消化管内視鏡検査にて胃幽門
部の高度な狭窄を認めた．また，腹部CTでは膵頭
部に腫瘤陰影を認めたため，精査加療目的に当院
へ紹介入院した．
入院時現症：身長 157cm，体重 51.3kg．入院ま

での 1か月で約 10kg の体重減少あり．腹部は平
坦で軟らかく，腫瘤は蝕知されなかった．
入院時血液学的検査：末梢血，生化学検査所見

に特記事項なし．腫瘍マーカーではCEA 0.5U�µl，
CA19―9 191U�µl，SPAN-1 158U�ml，DUPAN-II
30 と CA19―9 と SPAN-1 が高値を示していた．
上部消化管内視鏡検査：幽門輪の高度の狭窄を

認め，スコープを通過させることは不可能であっ
た．わずかに見える管腔より造影すると狭窄範囲
は狭く，同部位より肛門側の十二指腸に狭窄像や
腫瘤像は認めなかった（Fig. 1）．
腹部CT：膵頭部から十二指腸上部，下行脚部

分にかけて長径 24×20mmの境界不明瞭な低濃
度腫瘤を認め，腫瘤は十二指腸へ浸潤しこれを狭
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Fig. 1 X-ray examination of the duodenum showed 
remarkable stenosis of the duodenal bulb（arrows）．

Fig. 2 CT scan showed the mass, 25 mm in size, 
was located at the pancreatic head with remark�
able invasion to the duodenal bulb.

Fig. 3 PET study revealed FDG accumulation was 
detected at the extrapancreatic lesion（arrows）， 
corresponding to the mass of the CT scan.

小化させていた（Fig. 2）．主膵管の拡張は認めな
かった．
Positron emission tomography（以下，PET）：

PETでは膵頭部腹側上方の腫瘤に相当する著明
な fluorodeoxyglucose の集積を認めた（Fig. 3）．
集積腫瘤は大部分が膵外にあると考えられた．
以上より，先天性胆道拡張症術後，膵内遺残胆

管癌と診断し，画像上切除可能と判断されたため
開腹手術を施行した．
手術所見：肝転移，腹水および腹膜播種結節は

認めなかった．腹部大動脈周囲リンパ節の腫大は

認めず，転移は否定的であった．膵頭部背側に 3
cm大の硬い腫瘤を蝕知した．腫瘤は背側より十
二指腸球部に高度に浸潤し，同部位を狭窄させて
いたものと考えられた．また，前回の分流手術時，
胆管空腸吻合に用いた挙上空腸へ一部浸潤してい
た．したがって，亜全胃温存膵頭十二指腸切除術，
および挙上空腸部分切除術を施行し腫瘤を膵頭部
とともに一塊に切除することが可能であった．な
お，再建は child 変法にて行い，胃空腸吻合は
Roux-en-Y 式で吻合した（Fig. 4）．
摘出標本：腫瘍は膵頭部背側に位置しており，

十二指腸球部および十二指腸乳頭部への強い浸潤
がみられた．膵切離端より行った膵管造影検査で
は，膵管の走行に異常はみられず，乳頭部での腫
瘍による引きつれと狭窄像を認めた．胆管の造影
は全く認められず，膵・胆管合流異常はないと考
えられた（Fig. 5）．
病理組織学的検査所見：病理組織学的には下部

胆管を中心に中分化型の管状腺癌の増殖を認め，
十二指腸および膵への高度な浸潤がみられた．免
疫染色検査ではCA19―9（＋），MUC1（＋），CK7
（＋），CK20（＋），MUC5AC（＋），MUC6（－），
CD10（－），MUC2（－），CDX-2（－），MIB-1
labeling index は 30％であった．以上より，遺残膵
内胆管より発生した胆管癌と診断した（Bi Abcd，
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Fig. 4 Upper figure showed the schema of the op�
erative procedures, and under figure showed that 
of the reconstruction（T, tumor; dashed line, resec�
tion line）．

Fig. 5 The operative specimen showed the tumor 
was located at the back of pancreatic head. Duode-
num and papilla of Vater were highly involved by 
the tumor（a, black arrow head）．Postoperative 
pancreatography showed the pancreatic duct was 
involved by the tumor at the papilla of Vater（b, 
white arrow head）．Pancreaticobiliary maljunc-
tion was not detected.

pT4（sx，pHinf0，pPanc2，pPV0，pA0，pGinf0，
pDu3）pN1 M0 fStage IVa）．また，病理標本上で
の膵管および胆管の走行を観察したところ，Fig.
6aに示すように合流部は十二指腸固有筋層部で
あり，十二指腸壁内と評価することができ，病理
組織学的にも膵・胆管合流異常はないと確認でき
た（Fig. 6）．
経過：術後は良好に経過し第 22 病日に退院し

た．術後 4週目よりTS-1 100mg�body�day を用
いた術後補助化学療法を外来で施行中であるが，
術後 6か月再発および転移はみられていない．

考 察
先天性胆道拡張症は腹痛，発熱および腹部腫瘤

等の症状が診断のきっかけとなる比較的まれな疾
患であるが，2.5％から 28％と高率に胆道癌を発
生することが報告されている４）．その原因として先
天性胆道拡張症に高率に合併する膵・胆管合流異
常の存在が挙げられる５）．すなわち，膵・胆管合流
異常では膵管と胆管が十二指腸壁外で合流するた

め，十二指腸乳頭括約筋の作用が及ばず，膵液が
胆管内に持続的に逆流し，胆道壁の障害から発癌
にいたると考えられている６）．したがって，先天性
胆道拡張症に対しては肝外胆管切除術および肝管
空腸吻合術からなる分流手術が術式として確立さ
れている７）．しかし近年，分流手術後の胆道癌発生
の報告が散見されるようになっており，同疾患の
治療概念に大きな影響を与えている．
自験例は先天性胆道拡張症に対して拡張胆管を

切除 13 年後に膵内遺残胆管に発癌した症例で
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Fig. 6 Histological examination of the specimen : 
the tumor cells were proliferated mainly at the 
lower bile duct（closed circle）with remarkable in�
vasion to the duodenal submucosa, including the 
papilla of Vater（double circle）．The junction be�
tween the bile duct and the main pancreatic duct 
（closed star）was located at the muscularis of the 
duodenum（closed triangle）（a, H.E. stain, ×12.5）．
The tumor was consisted of moderately differenti�
ated tubular adenocarcinoma cells（b, H.E. stain, 
×40；c, H.E. stain, ×200）．

あった．膵内遺残胆管癌の報告はまれで，「先天性
胆道拡張症」，「分流手術」，「膵内遺残胆管」をキー
ワードに 1983 年から 2008 年 11 月までの期間に
おいて医学中央雑誌で検索したところ，報告の引
用文献も含め 10 例の報告があった８）～１７）（Table
1）．自験例を含めた 11 例で検討すると，男性 2
名，女性 9名，平均年齢は 40.6 歳（23～68 歳）で
あった．分流手術後から膵内胆管癌手術までの期
間は平均 12.5 年（4～23 年）であった．予後に関し
ては，報告例 10 例中，1例のみ 60 か月と長期生存
が得られているものの，9例は術後 6か月～18 か
月（平均 11.1 か月）と短期間で全例死亡にいたっ
ており，予後は極めて悪い疾患であることが確認
された．自験例は術後TS-1 を用いた術後補助化
学療法を行っており，術後 6か月再発や転移は認
めておらず，TS-1 による術後補助化学療法の有用
性も期待できる．
自験例の特徴としては膵・胆管合流異常を伴わ

ない先天性胆道拡張症であった点が挙げられる．
過去の資料が処分されていたため詳細な画像評価
をすることができなかったが，以前のERCPの所
見用紙によると，自験例はAlonso-Lej 分類の Ia
型先天性胆道拡張症で膵・胆管合流異常を伴わな
いと診断されていた．Alonso-Lej 分類の Ia 型は総
胆管の限局的な拡張で拡張範囲は胆囊管合流部ま
で至らないタイプである１８）１９）．現在，先天性胆道拡
張症は戸谷分類７）が使用されることが多く，総胆管
の限局性の拡張を認める点と膵胆管合流異常を伴
わない点を考慮すると，戸谷分類の Ib 型（seg-
mental type）に分類されると考えられた．戸谷７）に
よると，Ib 型は膵・胆管合流異常を伴わない極め
てまれな先天性胆道拡張症とされている．手術標
本の膵管造影検査では胆管の描出はなく，膵管は
乳頭部でのみ狭窄しており，その他の部位での不
整像は認めず膵管と胆管の合流異常は否定的と考
えられた．さらに，病理標本の検討では，膵管お
よび胆管が十二指腸の固有筋層の内側で合流して
いる部位を確認することができた．以上の所見よ
り，膵・胆管合流異常はないと判断することがで
き，自験例は Ib 型の先天性胆道拡張症であったこ
とが確認できた．これまで，先天性胆道拡張症の
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Table 1 Reported cases in which carcinoma at the remnant intrapancreatic bile duct developed after resection of 
the choledochal cyst

Prognosis/
Months

Initial
Operation

Operation
for Cancer

Totani’ s
Classification

Time after Biliary 
Reconstruction 
（year）

Age/SexAuthor
（Year）Case

Dead/18MEx，CjPDI-c 428・FUchimura8）
（1982）

 1

Dead/9MPartial ExBypassI 623・FEgami9）
（1985）

 2

Dead/14MEx, HjPDIV-A1327・FYoshikawa10）
（1986）

 3

Dead/12MPartial Ex, 
Hj

PDIV-A1223・FShimoda11）
（1992）

 4

Dead/9MEx, HjTPI-b1739・FFujisaki12）
（1999）

 5

Alive/60MEx, HjPpPD―1742・FEriguchi13）
（2001）

 6

Dead/10MEx, HjTPIV-A1739・FSugito14）
（2005）

 7

Dead/6MEx, HjTPI-c 862・FIwaisako15）
（2007）

 8

Dead/16MEx, HjPDI-a 868・MSendo16）
（2007）

 9

Dead/6MEx, HD, HjPDIV-A2355・MTakadai17）
（2008）

10

Alive/5MEx, HjPDI-b1341・FOur case11

PD, pancreaticoduodenectmy；TP, total pancreatectomy；PpPD, pyrolus-preserving pancreaticojejunostomy
Ex, excision of cyst；Cj, choledochojejunostomy；Hj, hepaticojejunostomy；HD, hepaticoduodenostomy

発癌は膵・胆管合流異常に伴う膵液の胆管内への
逆流と胆道壁の損傷が原因とされてきた６）．した
がって，自験例のような合流異常を伴わない先天
性胆道拡張症の発癌という病態は矛盾しているよ
うに思われるが，この点に関して考察する．自験
例は 4歳時に拡張胆管・消化管吻合を行ってい
る．したがって，膵・胆管合流異常はなく膵液の
持続的な逆流はなかったものの，胆管壁の膵液と
胆汁の混合液の慢性的な暴露はあったものと考え
られる．分流手術前には頻回な胆管炎の既往も
あったようで，長期に渡る感染や炎症の繰り返し
による慢性刺激が自験例の発癌に大きく関与して
いたと考えられる．合流異常を伴う先天性胆道拡
張症の癌化過程において，病理組織学的に
“hyperplasia-dysplasia-carcinoma sequence”が存
在することが知られており，胆道粘膜の障害と再
生の繰り返しから，細胞回転が更新し，再生異型，
過形成，異形成などさまざまな上皮の変化をもた
らし，その結果発癌にいたると考えられてい
る２０）２１）．自験例においても，同様の発癌過程があっ

たものと思われた．分流手術後は胆管壁への膵液
と胆汁の混合液の暴露はなくなるものの，分流手
術時にすでに胆管壁の遺伝子異常を来した前癌状
態にあったものと考えられる．これまでの報告例
を検討すると，Table 1に示すように Ib 型の胆道
拡張症はFujisaki ら１２）の報告のみであった．しか
しながら，Fujisaki らの報告の中では囊腫空腸吻
合術の既往の記載はなく，初回手術は囊腫切除お
よび肝管空腸吻合であった．Ib 型のような膵・胆
管合流異常を伴わない先天性胆道拡張症の癌化メ
カニズム解明のためには今後の症例集積が必須で
あろう．
先天性胆道拡張症においては胆管壁の障害がみ

られる拡張胆管のみならず，発癌の母地となりう
る肝外胆管の完全切除が必須と考えられる．自験
例は分流手術時に合流異常を認めなかったため，
囊腫切除のみとされ，膵内胆管の切除は不完全な
状態であったと推測される．報告例では分流手術
後 20 年以上経過した後に発生した遺残胆管癌の
例もみられ１７）２２），またその予後は極めて悪い．した
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がって，先天性胆道拡張症に対しては分流術のみ
ならず，発癌母地である肝外胆管の可及的全切除
が重要と考えられ，分流手術後は長期にわたる慎
重な follow up が必要であると考えられた．
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A Case of Carcinoma Arising in the Remnant Intrapancreatic Bile Duct 13 Years after Primary
Excision of a Choledochal Cyst without Pancreatobiliary Maljunction

Keinosuke Ishido, Yoshikazu Toyoki, Syoujiroukazunori Ikenaga,
Shinji Tsutsumi, Shunji Narumi and Kenichi Hakamada

Department of Gastrointestinal Surgery, Hirosaki University Graduate School of Medicine

We report herein a case of carcinoma in the intrapancreatic bile duct developing 13 years after initial choledo-
chal cyst surgery without pancreatobiliary maljunction. A 41-year-old woman admitted for epigastralgia and
weight loss. Thirteen years earlier, she had undergone choledochal cyst surgery（Alonso-Lej type Ia without
pancreatobiliary maljunction）, which involved choledochal cyst excision with Roux-en-Y hepaticojejunostomy.
Upper gastrointestinal fiberscopy showed a severe pyloric stenosis and computed tomography showed a
mass 25mm in diameter at the head of the pancreas with severe duodenal bulb invasion. PET showed FDG ac-
cumulation at the pancreatic head, corresponding to the mass found in CT. Under a diagnosis of intrapancre-
atic remnant bile duct cancer, we conducted substomach-preserving pancreaticoduodenectomy. Histopa-
thologic examination showed that tubular adenocarcinoma had developed in the intrapancreatic remnant bile
duct with severe invasion to the duodenum and pancreas. Adjuvant chemotherapy with TS-1（100mg�
body）was started 4 weeks postoperatively, and no evidence of recurrence or distant metastasis has been de-
tected 6 months after the operation.
Key words：choledochal cyst, remnant bile duct, pancreatobiliary maljunction
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