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原発性硬化性胆管炎
　　　　　胆管癌
　肝内胆管付属腺

良性限局型胆管狭窄の3例
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はじめに

　良性の限局型胆管狭窄は，しばしば胆管癌との

鑑別が困難で，術後検索にて判別する事が多い。今

回，我々は，術前に胆管癌を疑い手術を施行した

が，術後検索にて良性胆管狭窄であった3症例を

報告する。

症 例

　症例1

　患者：76歳　男性

　主訴：黄疸

　家族歴　特記すべき事なし

　既往歴　1983年　多発脳梗塞

　現病歴　1991年8月下旬より全身倦怠感，全身

黄疸が出現したため，他院を受診後，精査のため

当院消化器科に入院。肝門部胆管癌の疑いにて手

術のため，l！月5日外科へ転科した。

　入院時現症：身長152cm，体重48　kg，全身黄

疸を認めたが，貧血はなく，肝・脾は触知しなかっ

た。

　入院時検査所見：末梢血に異常はなかった。生

化学検査で，総ビリルビンが8．1　mg／d1と高値を

示し，胆道系酵素の上昇を認めた。また，腫瘍マー

カーではCEA，　CA　19－9の軽度上昇を認めた（表

1）。

　腹部超音波所見：左右肝管の拡張と合流部の狭

窄を認めた（図1）。

　ERCP所見：総肝管に限局した狭窄像を認め

た。膵管及び総胆管の拡張はなく，ほぼ正常所見

であった（図2左）。

　PTC所見：肝内胆管の著明な拡張を認めた（図

2右）。

　血管造影所見：特記すべき病的所見はなかっ

た。

　悪性の疑いも捨てきれず，術中迅速診断をしな

がら手術が施行された。

　手術所見：右肋骨弓下切開に縦切開を加えて開

腹。総胆管狭窄部を含めて総胆管の一部まで切除

し，直ちに病理迅速診断に提出した。肝側断端壁

内は，carcinomaの浸潤はなく，リンパ球浸潤の

みで原発性硬化性胆管炎（以下PSC）と診断され

た。Roux－en　Y法による肝管・空腸吻合を置き手

術を終了した。

　組織所見：総肝管を縦に切った壁の所見は，線
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図1．腹部超音波所見
　　左右肝管の拡張と合流部の狭窄を認める。
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図2．ERCPおよびPTC所見
　　　（左）ERCP所見：総肝管に限局した狭窄像を認める。

　　　（右）PTC所見二肝内胆管の著明な拡張を認める。
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図3．総肝管壁組織所見
　　　線維化とともにlimph　follicleの形成を伴う

　　　びまん性の慢性尖症像を認める。

維化と伴にlymph　follicleの形成を伴うび1曼性の

慢性炎症像を認めた（図3）。

　症例2

　患者：48歳　女性

　主訴　：特記すべき事なし

　家族歴：父　脳梗塞　母　腎細胞癌

　既往歴：1989年，悪性リンパ腫にて扁桃摘出術

をうけ，術後化学療法を施行された。

　現病歴：1992年6月の検査で肝機能障害を指

摘された。腹部超音波にて右肝管の拡張があり，精

査目的に8月7日当院消化器科に入院。右肝管癌

の疑いにて手術のため，9月4日外科へ転科した。

　入院時現症：身長155cm，体重51．3　kg。黄疸・

貧血ともなく，肝・脾は触れなかった。

　入院時検査所見：末梢血に異常はなかった。生

化学検査で，総ビリルビンは0．8mg／dlと基準値

を示したが，胆道系酵素の異常を認めた。腫瘍マー

カーでは，CEA，　CA　19－9とも正常範囲内であっ

た（表1）。

　腹部超音波・腹部CT所見：右肝内胆管の拡張

があり，右肝管の閉塞が疑われたが，腫瘍陰影等

の所見を認めなかった（図4）。

　ERC所見：右肝管の根部に約工cmの狭窄と

その遠位側に拡張を認めた（図5）。

　腹部血管造影所見：腫瘍陰影や圧排像などの異

常所見を認めなかった。

　胆管鏡所見：左右肝管合流部に発赤とびらんを

認めたが，同部位の生検では，悪性所見を認めな

かった。

　手術所見：右肋骨弓下切開にて開腹した。右肝

管根部から総肝管にかけ，約1cmにわたり壁の

肥厚を認めたが，明らかな狭窄は判別できなかっ

た。病変部を認め，左右肝管根部から胆嚢を含め，

総胆管の一部までを切除した。迅速診断を提出し

たところ，悪性所見はなく，胆管壁，右肝管断端

では，壁の線維化と軽度の慢性炎症像がみられ，硬

化性胆管炎と診断された。肝門部空腸吻合を置き，

手術を終了した。

　組織所見：右肝管の壁肥厚部を輪切りにした標

本で，エラスティカマッソン染色でグリーンに染

色された膠原線維を認める。炎症を伴った肝管壁

の著しい線維性肥厚があり，症例1と比べると弾

力性がなく，かなり進行した状態といえる（図6）。
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表1．入院時検査所見

症例1 症例2 症例3

未梢血

WBC 5．800／μ1 6．700／μ1 6ユ00／μ1

RBC 442×104／μ1 380×104／μ1 500×エ04／μ1

1－lb 13．59／dI ユ1．59／dl 17．49／dl

IIct 42．3％ 35．4％ 50．0％

Plt． 43．7×104／μ1 35．1×104／μ1 17、6×104／μ1

生化学

GOT 1231U 1091U 701U

GPT 2511U 1891U 421U

ALP 5371U 7061U 711U

γ一GTP 2071U 5601U 3811U

CHE ユ501U 2261U 2121U

T－Bi］ 8．1m9／dI 0．8m9／dl 1．3m9／dl

D－BiI 6．Om9／dI

腫瘍マーカー

CEA 7．9119／mI 4．6n9／ml 10．O　ng／ml

CA19－9 76μ／ml 20μ／ml 21μ／mI

図4．腹部CT所見
　　　右肝内胆管の拡張があり，右肝管の閉塞が疑

　　　われる。

　症例3

　患者：55歳　男性

　主訴：特記すべき事なし

　家族歴：特記すべき事なし

　既往歴：高血圧，肝機能障害

　現病歴：1991年9月3日，健康診断時の腹部超

音波にて肝内に異常陰影を指摘され，当院消化器

科受診。肝内胆管癌の疑いにて手術のため12月6

図5．ERC所見
　　　右肝管の根部に約1Cmの狭窄とその遠位側
　　　に拡張を認める。
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図6．右肝管狭窄部の組織所見
　　壁の著しい線維性肥厚がある。

図7．腹部超音波所見。

　　左肝内胆管の拡張を認める。
日外科に転科した。

　入院時現症：身長162cm，体重46　kg，黄疸・

貧血はなく，肝・脾は触知しなかった。

　入院時検査所見：末梢血に異常はなかった。生

化学検査で，総ビリルビンは13mg／dlと軽度上

昇を示し，胆道系酵素の異常を認めた。腫瘍マー

カーは，CEAが高値を示したが，　CA　I9－9は正常

範囲内であった（表1）。

　腹部超音波所見：胆嚢結石と，肝左枝月齊部に径

約10mmのhypoechoicな陰影，及び左肝内胆管

拡張を認めた（図7）。

　腹部CT所見：肝の左枝膀部，主としてS、左外

側上亜区域に限局性の胆管拡張を認めた（図8
右）。

　ERCP所見：左肝管分岐直後に不整な狭窄像

を認めた（図8左）。

　腹部血管造影所見：腫瘍陰影や圧排等の異常所

見を認めなかった。

　悪性を疑い，迅速診断を施行しつつ手術するこ

とになった。

　手術所見：上腹部正中切開に，剣状突起と膀を

結ぶ線の上1／3の点から右に横切開を加え，開腹

した。肝はやや萎縮しており，表面は細かく不整

であった。胆嚢摘出術，肝左葉切除術を行った。切

除肝には腫瘍を認めず，胆管内に茶褐色の小さな

石が多数と，胆管周囲に径5－IO　mniの多数の嚢

胞が存在した。特に狭窄部に一致して嚢胞の存在

があった（図9上）。胆嚢内には米粒大のビ系石2

個を認めた。術中迅速診断では，胆管付属腺の

hyperplasiaを認め，　carcinomaを認めなかった。

図8．ERCPおよび腹部CT所見
　　　（左）ERCP所見：左肝管に不整な狭窄像を認める。
　　　（右）　部CT所見：肝の左外側上亜区域に限局性の胆管拡張を認める。
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図9．手術標本
　　　（上）肝内胆管周囲の肉眼所見。付属腺が胆

　　　管周囲に多発しており，その一部が胆管にく

　　　いこむ様に突出している。

　　　（ド）粘膜下腫瘍様に突出した組織の組織
　　　所見。retention　CyStである。

　術中胆道造影にて，総胆管から十二指腸へ造影

剤が通過せず，胆道鏡精査にて石を1個認め，摘

出した。洗浄後T一ドレーンを置き，手術を終了し

た。

　組織所見：左肝管の狭窄の原因となった，粘膜

下腫瘍様に突起した組織の組織所見と肝内胆管周

囲の肉眼所見を示す（図9）。

　本体はアテローマの成長と同様な過程でできあ

がったretention　cystであり，胆管壁にある付属

腺が変化したものである。付属腺が胆管周囲に多

発しており，その一部が胆管にくいこむ様に突出

して胆管に狭窄を起こしたものと考えられる。

考 察

　良性だった限局する胆管狭窄の3症例を呈示し

た。症例1と2は限局性の硬化性胆管炎と診断さ

れたが，症例3は，これらとは性格が異なり，原

因不明の胆管付属腺由来の嚢胞の存在が証明さ

れ，周囲の炎症は強くなかった。これら3症例は

みな胆管癌との鑑別が困難であり，類似の報告症

例数も少ない。
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　PSCは1924年にDelbet1）が初めて報告し，

1958年にSchwartz2）らが命名した線維性増殖性

炎症による胆管系の狭窄を主徴とする疾患であ

る。主な診断基準を揚げると，①肝外胆管にびま

ん性炎症性肥厚及び狭窄を認めること，②胆道

手術の既往のないこと，③胆石のないこと，④

胆道系腫瘍を除外することなどが挙げられている

が，確定的ではない。

　さらに，Glennら3）は，肝外びまん型，肝外限局

型，全胆管型の3型に，またCaro］iら4）は，びま

ん型と限局型の2型に大きく分類している。報告

者により診断基準も異なり，治療法あるいは合併

症について様々なことが言われている。

　病因としては，自己免疫，遺伝，門脈菌血症，胆

汁酸などの関与が示唆されるということだが，ま

だ明確ではない。主症状は黄疸だが，無症候性に

ALP上昇のみの症例もある5）。

　殊に治療に関しては，内科的にステロイド剤が

使用されているが，一時的に改善しても長期での

有効性が疑問視されている6）。

　外科的治療として欧米では，肝移植の良い適応

とされている。また，我々の症例の様に胆管癌と

の鑑別が困難な場合，積極的に切除術が行われて

いる7）。組織診の結果をみれば，症例1は症例2と

比べ進行度がまだ浅く，内科的治療法から外科的

治療法への過渡的手段として，内視鏡下バルー

ン8）による拡張術ができれば有効であったのでは

ないかと考えられた。

　症例3に関して，肝内胆管の付属腺の研究はま

だ不十分で，その生理・病態・癌化など解決すべ

き多くの問題をかかえている。

　寺田らの報告によると，1，000例の剖検肝のうち

228例に種々の程度の付属腺の変性；壊死，炎症

がみられた9）。特に胆管炎，肝外胆管閉塞，全身感

染症の肝に多くみられ，胆管の炎症や全身感染症

により付属腺の障害，炎症が発生するという。ま

た，1，000例の剖検肝のうち202例に種々の程度の

付属腺の嚢胞状拡張がみられた。特に門脈圧元進

肝，門脈血栓，成人型嚢胞性疾患，付属腺炎に高

頻度にみられ，門脈血行障害が付属腺の嚢胞状拡

張を引き起こしているという’°｝。嚢胞状に拡張し
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た付属腺は，我々の経験した症例3の様にまれに

胆管を圧排しており，Wanlessらも付属腺の嚢胞

状拡張が胆管を閉塞し，閉塞性黄疸を呈した2剖

検例を報告している11）。

　症例3は，内視鏡的嚢胞破壊術といったことが

可能であれば手術は不要だったと考えられる。

　結局，良性，悪性の鑑別が困難な場合は，迅速

診断を行いつつ手術を行うという治療が最も有効

かつ明快であると考える。尚，3症例とも術後の経

過は良好で，外来通院中だが，これらの病変が今

後進行性に遺残胆管へ再度波及していくのかとい

う点については依然不明であり，長期にわたる経

過観察が必要と考えられた。

おわりに

　以上，術前悪性も否定できなかった良性の限局

性胆管狭窄の3症例を報告した。

　（1）　症例1および2は限局性の硬化性胆管炎

と診断された。

　（2）　症例3は肝内胆管に沿って多数の嚢胞が

存在した。狭窄部位は直径7mln程度の嚢胞が胆

道を圧迫する様に突出しており，胆管付属腺由来

の嚢胞と考えられ，悪性所見はなかった。

　（3）　限局型の胆管狭窄は，術前診断が困難で胆

管癌との鑑別が問題となる。
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