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諸 言

　先天性胆道拡張症（以下，本症）に対する手術として以
前は嚢腫消化管吻合術が施行されていたが，本症に高率に
合併する膵胆管合流異常を原因として，胆管癌などの術後
合併症が多発するため，近年は嚢腫切除，胆管消化管吻合
術が標準術式として戸谷らにより確立された1)．ただし，
この標準術式を行うことにより，術後長期経過例が増える
につれ，長期予後としての，胆管炎，胆管癌の発生などの
合併症例も散見されるようになってきた．
　われわれは本症の６例を経験したので若干の文献的考察
および検討を加えて報告する．

対象と方法

１. 対象患者
　1984年から2006年までに手術した本症例６例．女性５例，
男性１例で，年齢は19歳から51歳までの平均29.8歳．

２. 初発症状
　４例は上腹部痛で精査を行った．２例は症状なく，その
うちの１例は健康診断で肝機能異常（γGTP高値）を指摘
され精査を行い発見され，１例は人間ドックの腹部超音波
検査で発見された（表１）．
３. 形態分類
　本症は戸谷分類に従い，Ｉａ型３例，Ｉｂ型１例，Ⅳａ型
２例に分類2）．膵胆管合流異常は全例にみられ新古味分類
に従い3)，Ｉａ型１例，Ⅱａ型２例，Ⅲｃ２型３例に分類し
た．膵胆管共通管は1.5㎝から2.3㎝だった（表１）．これら
の診断にあたり，経皮経肝胆道造影（PTC），内視鏡的逆
行性膵胆管造影（ERCP），腹部DIC（drip infusion cholan-
giography)-CTなどの検査で診断した（図１）．
４. 手術手技
　全例，根治手術として総胆管嚢腫切除＋総肝管空腸吻合
術（Roux-Y吻合）を行った．術中所見として全例総胆管
は嚢腫状に拡張しており，手術は拡張した嚢腫状の総胆管
を全周剥離しテーピングを行った（図２）．嚢腫切除前に嚢
腫の肝側肝管と膵側胆管を別々に造影し嚢腫切除の部位決
定および膵管温存に役立てた（図３）4)．また，嚢腫を小切
開し術中胆道内視鏡検査を行ったところ肝管膜様狭窄を４
例に認めた（図４）．この膜様狭窄は切離断端近傍に存在し
ていたため，ペアン鉗子，剪刃で除去し，胆道内視鏡で確
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実に除去されたことを確認した．ペアン鉗子にて鈍的に肝
管を拡張してから，さらに，胆道内視鏡で肝内結石が認め
られないことを再度確認し肝管空腸吻合を行った（図５）5)．
　術中に採取した胆汁中のアミラーゼ検査では新古味分類
Ｉａ型の症例３のみ低値で他の５例は高値であった（表１）．
５. 評価項目
　癌の発生の有無および術後合併症．

結 果

１. 癌の発生の有無
　３例に胆嚢内に無数のコレステロールポリープを認め，
１例に胆嚢結石総胆管結石を認めたが，全症例に切除標本
の病理学的検査で癌の合併は認めなかった．症例５の切除
標本写真を示す（図６）．現在のところ全症例に術後も癌の
発生は認めていない．
２. 術後合併症
　戸谷分類Ｉａ型の症例２とⅣａ型の症例３で，それぞれ術

後９年目と術後半年目から術後合併症として急性胆管炎，
肝内結石症の発生を認めた．Ｉａ型の症例２では吻合部狭
窄を認めたため，経皮経肝胆道内視鏡（PTCS）を用いて
内視鏡下に結石除去術および吻合部バルン拡張術を行い，
以後12年間胆管炎の再発を認めず順調に経過している．
Ⅳａ型の症例３では PTCS 下に結石除去術などを行い改善
したが，さらに術後４年目と９年目と13年目に急性胆管炎，
肝内結石症を発症し，それぞれ PTCS 下に結石除去術を行
った．以後３年間は再発を認めていないが厳重な経過観察
が必要である．形態分類上の戸谷分類のⅣａ型の１例では
度重なる術後胆管炎を生じた．肝管膜様狭窄の有無と術後
合併症の相関はみられない．

考 察

　先天性胆道拡張症はほぼ全例に膵胆管合流異常を認め
る6)．また，胆道癌の合併は約15％と高率である．膵胆管
合流異常による膵液の胆管内への逆流により膵液が胆道内

表１　先天性胆道拡張症６症例の検討

症例 １ ２ ３ ４ ５ ６

シェーマ

年齢 20 51 19 22 28 39

性別 Ｆ Ｆ Ｆ Ｆ Ｆ Ｍ

初発症状 上腹部痛 上腹部痛 上腹部痛 なし
(健診γGTP高値) 上腹部痛 なし

(ドック腹部超音波)

既往歴 なし 28年前
胆のう摘出術 なし なし なし なし

胆管拡張形態
(戸谷分類) Ⅳａ Ｉａ Ⅳａ Ｉａ Ｉａ Ｉｂ

膵胆管合流異常
(新古味分類) Ⅱａ Ⅲｃ２ Ｉａ Ⅲｃ２ Ⅱａ Ⅲｃ２

胆汁中アミラーゼ
(IU/L) 754 10480 1 2800 20470 20710

膵胆管共通管
(㎝) 2.3 2 1.5 1.7 2 2.2

合併病変 なし なし 胆嚢結石
総胆管結石

コレステロール
ポリープ

コレステロール
ポリープ

コレステロール
ポリープ

肝管膜様狭窄 あり なし あり なし あり あり

術後経過 22年間良好
術後９年目

肝内結石，胆管炎
以後12年間良好

術後半年目，４年目，
９年目，13年目
肝内結石，胆管炎
以後３年間良好

10年間良好 ７年間良好 ４年間良好
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へ持続的に逆流し，その結果慢性炎症を繰り返し胆管内の
粘膜の破壊，繊維化が生じ内圧上昇にて嚢腫状拡張が生じ，
さらに，粘膜の上皮化性，遺伝子変化により前癌状態とな
った胆管上皮から発癌すると考えられ，発癌には合流異常
が深く関与していることが示唆される7)．自験例でも全例
に合流異常を認め，胆汁内のアミラーゼ値も５例で高値で
あったが，幸いなことに癌の合併は全例認めなかった．た
だし，術後26年経過しての癌の発生の報告例もあり経過良
好な症例も厳重な経過観察が必要である8)．
　治療は原則手術である．術式は，発癌の観点から総胆管
嚢腫切除＋総肝管消化管吻合術が標準術式となっている．
われわれも，全例，総胆管嚢腫切除＋総肝管消化管吻合術
を行った．また，術中胆道造影は，全例，肝側胆管と膵側
胆管を別々に造影し，肝側胆管の造影では肝管の狭窄の有
無，肝内結石の有無の確認，および，肝管切離線の決定に
役立った．膵側胆管の造影では，合流異常を認める膵管を
損傷することなく安全確実に総胆管嚢腫切除を行うことが
できた．また，全例，術中胆道内視鏡を行い，肝管狭窄の
有無および肝内結石の有無の検索を行うことができ，遺残

　 成人先天性胆道拡張症の６例：高嶌寛年，他２名 　

症例１

症例２

症例４

症例５ 症例６

PTC ERCP DIC-CT

ERCP ERCP ERCP DIC-CT

図１　診断にいたる検査所見
各症例の診断のもととなった主な検査所見を示す．

Common hepatic duct

Gallbladder

Dilatation of the 
　common bile duct
Pancreas side

図２　術中写真
拡張した嚢腫状の総胆管を全周剥離しテーピングを行った．
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結石も認めず，また，狭窄した肝管を吻合に用いることな
く確実な吻合を行うことができた．今後も本手術時には肝
側と膵側の術中胆道造影および術中胆道内視鏡は必須であ
ると考える．
　術後合併症としては，標準術式の定着で術後胆道癌の発
生は減少しているが，術後経過観察が長期化するにつれ，
胆管炎，肝内結石症の報告が増加している．肝内結石症の
原因は主に胆管狭窄であり，戸谷分類Ⅳａ型などの肝内胆
管の拡張や狭窄が見られる場合，胆道再建は禁忌ともいえ
るが，合流異常を伴う先天性胆道拡張症では癌の発生を防
ぐために胆道再建せざるを得ない．その結果，術後経過不
良となることがあると指摘されている9)．予防としては，

吻合部狭窄の防止が重要であり，胆道再建時に吻合口を大
きくとること，拡張狭窄胆管肝管は完全切除すること，肝
管狭窄部は拡張術後に吻合することなどがある10)．自験例
でも，肝管膜様狭窄が４例にみられ膜様物除去，拡張後に
吻合した．胆管炎＋肝内結石症を２例経験したが，戸谷分
類Ｉａ型の症例は肝管空腸吻合部の吻合部狭窄が原因であ
り吻合部拡張術を行い経過良好である．ただし，戸谷分類
Ⅳａ型の左右肝内胆管末梢まで数珠状の拡張が見られる症
例は，肝管膜様狭窄を除去，拡張後に広い吻合口をとり吻
合を行ったが，吻合部狭窄を生じ，術後胆管炎を繰り返し
治療に難渋した．他施設でも治療に難渋しているところが
多い9)．現在，胆管炎は改善し経過良好であるが，経過順

図３　術中胆道造影所見
嚢腫の肝側肝管と膵側胆管を別々に造影した．

図４　術中胆道内視鏡所見
肝管膜様狭窄の所見．厚さ１～２㎜の薄い膜が画面６時から時
計回りに３時まで認められた．

図５　術中造影所見
症例４の総肝管空腸吻合（Roux-y吻合）術中の造影所見．吻合
直後のRTBDチューブからの造影．

＊

※

図６　切除標本写真
※肝管側断端．＊膵臓側断端．
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調な症例も含め，今後も，吻合部狭窄による胆管炎，肝内
結石に関して厳重な経過観察が必要であり，発癌に関して
も厳重な経過観察が必要である．

結 語

　成人先天性胆道拡張症６例を経験した．全例に膵胆管合
流異常をみとめ総胆管嚢腫切除＋胆道再建術を行い，術中
に行った胆道造影および胆道内視鏡が有用であった．全例
に胆道癌の合併は見られないが，２例に術後胆管炎を生じ
た．特に，戸谷分類Ⅳａ型における肝内胆管数珠状拡張例
では術後胆管炎の予防は今後の課題であり厳重な経過観察
が必要である．
　なお，本論文の要旨は第62回日本消化器外科学会定期学
術総会（2007年７月，東京）で発表した．
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