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　　　　　　　　　緒　　言

　胆道閉鎖症は ， 胆汁 うっ 滞 に よる肝 の 線維化か

ら肝硬変 を来 し ， 放置 すれ ば生後 1歳前後で 死亡

す る疾患で ある．そ の肝 外胆管の 閉鎖部位 に よ り，

総胆管閉鎖型 （1型）， 肝管閉鎖型 （H 型 ）， 肝門部閉

鎖型 （皿 型）の 3型 に 分類 され て い る
1）2 ）

．近年 ， 本

症 に 対す る手術法の 改善 に よ り手術成績 の向上が

め ざま しい
3｝が，手術の時期が 遅れれ ば， それだけ

肝 の 線維化が 進む た め ， 肝病変が 可逆的な うち に

で き る だ け早期 に診断 ・手術 を行 う必要が あ る．
一
般 に 本症 の診 断は ， 黄疸 ・自色便 ・肝腫大等に

よ っ て発見 され ， そ の後， 各種画像所 見や血清化

学的検査等を組み合わ せ て確定診断 に い た る，出

生後診断で ある ．

　 こ れ に 対 して ， 今回我々 は ， 出生前の超音波断

層法検査 に て胎児の 胆道系 の 異常 が 疑わ れ ， 出生

後に最終的に 1型 の 胆道閉鎖症 と診断 さ れ た 症例

を経験 した．そ こ で ，そ の 出生前 に 認 め られ た超

音波検査 所見 を報告 し ， 本症 の 出牛前診断の 可能

性 に つ い て検討 した．

　　　　　　　　　症　 　例

　 母親 は 35歳 の 2 回経妊 1 回経産婦 で ， 既往歴 ・

家族歴 に 特記 す べ き点 はな か っ た ．妊 娠初期 は近

医 に て 管理 さ れ て い た ．妊 娠17週 の 妊婦健診時 ，

超音波断層法検査 に て 胎児腹腔 内に cystic 　lesion

を指摘 され ， 当科 を紹 介され た．

　妊娠 18週 1 日 の 当科受診時の 超音波断層法検査

に て，胎児腹腔内肝下面 に 直径約 1．8cm の cystic

】esion が認 め られ た （写真 1）．こ の 時点で は ，認め

られ た cyst の 大 き さ に 比 して 児が まだ小 さ か っ

たた め ， 胆道系の 異常が 疑わ れ た もの の
， 腹腔内

の cyst は ， 位置的 に 上腹部で ある と断定 で きず ，

ovarian 　cyst や mesenteric 　cyst ，　intestinal　dupli−

cation 　cyst 等 と の 鑑別は 困難で あ っ た．そ の 他の

構造異常は認め られ ず ， 羊水量 も正常範 囲内で あ

り， 児発育 も週数相当で あ っ た．以後当科に て外

来管理 され て い た と こ ろ
， 妊娠26週の 超音波断層

法検査で ， cyst は肝門部に 位置す る こ と が明瞭 と

な り， 胆道系の 拡張で あ る こ とが強 く疑 われ た （写

真 2 ＞．また ， 胎児 の 胆嚢 は正常 に 同定 され な か っ

た．な お ， 他の 腹腔内臓器 お よ び骨盤内臓器 と の

位 置的関係 か ら ovarian 　cyst や 消化管の 異常 は

否定的で あ っ た ．小 児外科の あ る本学附属病院で

の 分娩 を勧 めた が ， 患者は近医で の 分娩 を強 く希

望 した た め
， 分娩管理 は近 医に て 行 われ る こ と と

な っ た ，

　児 は ， 妊娠 38ma　4 日 に 正常分娩 に て 出生 した．

3，223gの女児 で あ っ た．出牛後 ， 血中 ビ リル ビ ン

高値 （口齢 1 の 総 ビ リル ビ ン 値 ：9．　．8mg ／dl， 直接

ビ リル ビ ン 値 ： 1．19mg／dl， 円齢 2 の総 ビ リ ル ビ
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　　　　　　　　写 真 1 ：妊 娠 18週 1 日の 超 音波断層法検 査所見

A ：胎児 上腹部横断像．直径約 1．8cm の cystic 　Iesionが 観察 され る．　 B ：胎児矢状 断

像．cystic 　Iesionは 肝 ド面 に 接 し て い る （U ：臍静脈，　 H ：心 臓 ）．

　　　　　　　　写真 2 ：妊 娠26週 5 日の 超音波断 層 法検査所見

A ：胎 児上腹部横断像．肝門部 に 直径約1．8cm の cystic　lesienが観 察 され る．胆 嚢 は

観 察 され な い （U ：臍静脈 ，
S ：胃）．　 B ：胎 児 矢状断像．　 cystic　Iesionは肝 下 面 に 接 し

て い る （U ：臍静脈，H ：心臓）．

ン 値 ：14．5mg ／dl， 直接ビ リ ル ビ ン 値 ：1．20mg ／

dI）の ため， 日齢 2 に 本学附属病院 に 転院 とな っ

た．小児科 に て行 っ た腹部超音波検査 で ， 膵頭部

〜総胆管に 球形の cyst が 認め られ ， ま た
， 胆嚢は

描出 され な か っ た．CT で も肝 門部 （総胆管に
一

致

した部位〉に 直径約2cm の low　density　area が認

め られ た．また ， 胆道 シ ン チ （
99mTc −PMT ）に て ア

イ ソ ト
ープ の 腸管移行は認め られ な か っ た．便色

は当初， 緑色で 便 シ ュ ミ ッ ト反応陽性 で あ っ たが ，

日齢11頃 よ り白色 に 変化 し た．以上 の経過 お よ び

検査 所見 よ り， 胆道閉鎖症疑 い の 診断 に て 日齢 37

に開腹術が施行された ．術中所見 に て ， 肝臓は黒
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褐色で 腫大 し て お り， 総胆管の嚢胞状の 拡張 （直径

約2．5cm ）と萎縮 した胆嚢が確認 され た．こ の 所見

か ら ， 胆道閉鎖症 1型 （下部胆 管分類 C 、 ， 肝 門部胆

管分類 β）と確定診 断さ れ ， 肝門部空腸吻合術 お よ

び肝生検が施行 さ れ た．肝生検 の 結果 ， 胆汁 の うっ

滞 と軽度〜一・
　
・ffK中等度の 線維化が認 め られ た．

　術後経過は良好で あ り ， 凵齢72（術後35口）で 退

院， 以 後外来管理 中で あ る．

　　　　　　　　　考　　察

　今 回我々 は ，出生前 に超音波断層法検査 で 胎児

の胆道系の 異常が疑 われた こ とよ り，出生後 の 児

の精査 ・診 断 ・手術 を非常に 速や か に 行 う こ とが

で きた胆道閉鎖症 （1型 〉の 症例を経験 した ．

　胆道閉鎖症 は ，そ の 手術成績 の 向 ヒと共 に 長期

生存が 望め るよ うに な っ て きた疾患で あるが ， そ

の予後決定因子の ひ と つ に ， 出生か ら手術 まで の

間で どれ だ け肝硬変が進行 して しま っ て い る か と

い う点が挙 げ られ る．大井 ら
3 》
の成績 で は ，

10年以

上の 長期生存率 は ， 手術 年齢 が生後 6〔旧 以下で は

72％ ， 61〜 7｛〕日で は37％ ， 71〜90日で は 27％ ， 91

口以 ヒで は ユ3％ と著 し い 差が示 され て い る．す な

わ ち ， 生後6〔〕日以 内で の早期診断お よび早期手術

が重要で あ る． した が っ て ，本症例 の よ うに ， 出

生 前 に超音波検査 に て 本症 を含 め た胆道系の 異常

を疑 う こ とは ， 児の 予 後を改善す る うえで きわ め

て重要 であ る と考 え られた．

　そ の 超音波検査所見で あるが ， 今同の症例で は ，

胎児肝門部の 異常な cystic 　 lesionが 同定 さ れ た ．

超音波検査 は，出生後 に お い て も日齢を問わ ず施

行 口∫能 な非侵襲的 な手段で あ り， 本症や胆 道拡張

症 と新生 児肝 炎 との 鑑別 に も有用 とされ て い る．

そ の 診断の ポイ ン ト
2）4 〕と して は，1）胆 嚢 の 有無

（本症で は胆嚢 は 萎縮 して い る こ とが多 く，同定 さ

れ な い か ， 同定 され て もきわ め て小 さ い こ とが 多

い ）， 2）肝 門部の cyg．　tic　lesion（胆道閉鎖症 （1型）

お よ び胆道拡張症 で は肝 門部 に Cyst が 観察 され

る）， 3）哺乳時の胆嚢収 縮の有無 （哺乳後 の 胆嚢収

縮が認 め られ れ ば新生児肝炎の 叮能性 が高 く，
こ

の 点 が本症 と新生児肝 炎の 鑑別 に 有用で ある）の

3点が 挙 げ られ て い る ，以 ヒの 診断 ポイ ン トの う

ち ， 胆嚢の 描 出の 有無 と肝門部の cystic　lesionの

2点 ， 特に そ の 後者 は出生前に も観察 可能で あ り，

本症や胆道拡張症 を出生前に疑 う場合に お い て も

有用な所見 と考え られ た．

　そ の 診断時期で あるが
， 今回 の症例で は妊娠 17

週 の 妊 婦健 診時 に まず腹 腔 内の cystic 　lesionが

発見 され た．そ し て ， そ の cystic 　lesionの 大 き さ

は 出生直前 まで 不変で あ っ た．胆 道閉鎖症 （1型）

に お い て ， 本症例の よ う に 出生 前に cystic 　lesion

が 同定さ れ た 報告は こ れ ま で 5 例あ る が
， それ ら

は 妊 娠 19〜32週 に 発 見 さ れ て お り ， うち 3 例 は

second 　trimester で ある
5）”’7）．したが っ て ，本症の

胆管の 拡張 は 少 な くと も second 　 trimester に は

完成 して い る可能性が 高い と考 え られ た．た だ し ，

同 じ second 　 trimester に お い て もそ の 早 い 時期

に は ，　Ovarian 　Cyst ，　mesenteric 　Cyst ，　inteStinal

Cluplication　cyst 等の 胆道 系以外の 異常 との鑑 別

は容易で は な い ．我 々 の 症例で も， 胎児 の cystic

Iesionの位置が肝門部で あ る こ と， 胆嚢が 同定 さ

れ な い こ と ， お よび先述 の 鑑別 を要 す る疾患 を除

外 して ， 本症又 は胆道拡 張症 と診断 し得た の は妊

娠 26週 で あ っ た．

　ただ し ， 本症 と胆道拡張症 8）
の 鑑別 に つ い て は ，

出生後の 画像診断で も両者 の鑑別 は不可能 で ある

こ と よ り， そ の 出生前の 鑑別診断 は不可能で ある

と考え られ る．Tsuchida　et　al．7）も， 本症 の 出生 前

超音波断層法検査 にお い て 認め られ る肝門部 の

cystic　lesionは ， 胆道拡 張症 の 特徴的所見で もあ

る と述 べ て い る． し た が っ て
， 現時点で は今回 の

よ う に 出生 前の 所見 を検討 し ， 今後 同様 の 症例 を

積み重ね て い く こ とが 重要で あ り， それ が本症の

発生の 過程 を探る の に 役立 つ の み で は な く， 将来

の 出生前診 断ある い は 出生後早期 の 診断 に 貴重 な

デ ータ を提供す る も の と考え られ る．

　な お ， 超 音 波 診 断 以 外 で は ， 羊 水 中 の γ
一

glutamyl　 transpeptidase （γ
一GTP ）低値 と胆道閉

鎖症の 関連 が報告 され て い る
9）．肝臓 で 合成 され ，

胆道系か ら胆汁 に 分泌 され る γ
一GTP は ，　 second

trimester に 羊水 中に 増加 す るが ， 胆道 閉鎖症 で

は腸管内か ら羊水中 に 排泄 され る こ と が な く，低

値 を とる とい うもの で ある． こ う した診断法に つ

い て も今後検討 され る べ きで あ ろ う．
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　胆道閉鎖症の 治療成績の 向 ヒに は ， 手術手技の

工 夫 ， 術後管理 の 改善 も さ る こ と な が ら ， 出生後

早期 に 手術 を行 う必要が ある ，児 の 診断 ・術前管

理お よび手術が速や か に行わ れ るた め に は ，出生

前の 診断は た とえ疑診で あ っ て も大 きな意義 をも

つ もの と考 え られ た．

　稿 を終 え る に 臨み ，御指導 お よ び御教示を賜 っ た 本学小

児外 科大川 治 夫教授 な ら び に 同金 子道夫助教授 に 深 謝 い た

し ます．
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