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研究要旨 

 消化器系の希少・難治性疾患群として特に上記分担研究者のグループにより胆道閉鎖症

ならびに非胆道閉鎖症新生児・乳児胆汁うっ滞症候群に関する研究を行った。具体的には

胆道閉鎖症と非胆道閉鎖症新生児・乳児胆汁うっ滞とに分けて現状の把握と必要な調査研

究を行った上、最終的に両者を統合するかたちでシームレスな診断ガイドライン作成にむ

けての研究を行うこととした。 

 具体的には胆道閉鎖症については、仁尾、安藤、北川、窪田、鈴木、橋本の各分担研究

者により現在の分類試案の見直しと日本胆道閉鎖症研究会による全国登録データの解析な

らびに悉皆性向上に向けたオンライン化への取り組みを行うことで、本年度は準備を進め

た。 

 非胆道閉鎖症新生児・乳児胆汁うっ滞症候群については、松井、韮沢、仁尾の各分担研

究者によりこのカテゴリーの疾患状況がどのようなものなのかを把握するための全国調査

を企画し、来年度の実施に向けて準備を行った。 
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Ａ．研究目的 

消化器系の希少・難治性疾患群として、

今回の分担研究者のグループでは胆道閉鎖

症ならびに非胆道閉鎖症新生児・乳児胆汁

うっ滞症候群に関連した検討を行い、最終

的にこれらの疾患に対応したシームレスな

診断ガイドライン作成を目指すこととした。 

 

 



 

Ｂ．研究方法  

 この分野の研究を行うにあたり、まずは

胆道閉鎖症と非胆道閉鎖症新生児・乳児胆

汁うっ滞とに分けて現状の把握と必要な調

査研究を行った上、最終的に両者を統合す

るかたちでシームレスな診断ガイドライン

作成にむけての研究を行うこととした。 

１． 胆道閉鎖症に関して 

分担研究者の仁尾が事務局代表を務めてい

る日本胆道閉鎖症研究会では 1989 年より

胆道閉鎖症の全国登録事業を行っている。

胆道閉鎖症については、この登録事業をベ

ースに研究を進めていくこととした。 

具体的な研究方法としては 

1) 現在の登録内容の詳細な検討 

2) 胆道閉鎖症の病態解析 

① 現在の病型分類の見直し 

② 肝内胆管の形態と予後の関連調査 

登録事業の悉皆性向上に向けた取り組みを

行うこととした。 

 このカテゴリーの研究は特に仁尾、安藤、

北川、窪田、鈴木、橋本の各分担研究者と

研究協力者の佐々木が担当することとした。 

 非胆道閉鎖症胆汁うっ滞症候群について

このカテゴリーには様々な疾患が含まれて

いる。その中で Alagille症候群や TORCH

症候群などの限られた疾患の現状調査が行

われているのみで、包括的かつ網羅的な現

状調査が行われていない。よって本研究で

はこの実態調査を行う予定とした。 

 このカテゴリーの研究は松井、仁尾、韮

沢の各分担研究者と工藤、虻川の両研究協

力者により行われることとなった。 

 これらの実態調査は取りまとめ機関とし

ての東北大学で倫理委員会の承認を得るこ

とで倫理的配慮を行った。 

 

Ｃ．研究結果 

1. 胆道閉鎖症に関して 

1） 登録内容の検討（図１） 

これまでの登録情報より今回各因子

別に Kaplan-Meier 法による生存率曲

線を作成した。これまでも言われてい

たことであるが、病型や手術時日令は

予後に有意に関連していることが示

された。特に病型では 1cyst 型が最も

良好な病型であった。 

2） 胆道閉鎖症の病態解析 

上述のように治療成績と胆道閉鎖症

の病型に関連があることが示された。

しかし最も良好である1cyst型は以前

より先天性胆道拡張症との異同につ

いて学会で論じられていたところで

ある。本研究ではこれについての検討

を行うために、葛西手術時の術中胆道

造影所見と臨床経過との検討・長期生

存例の肝内胆管像と臨床経過との検

討という二つを行うことで現在の病

型分類の見直しに必要な基礎資料を

収集することとなった。本年はこの研

究の行うための準備を行った。具体的

には開催手術時に肝内胆管の造影像

が得られている可能性のある症例を

全国登録のデータから２００６年よ

り２０１１年までの症例５７例をピ

ックアップした。（図２） 

長期生存例におけるMRIの検討につい

ては検討項目を確認し、研究デザイン

の確定を進めつつ、現在プロトコール

を作成中である。 

3） 登録の悉皆性向上に向けて 

現在の登録事業は登録用紙による紙

ベースの登録である。この登録に関す

る業務軽減ならびに、データ精度の向

上をはかり、より有用なデータを登録

参加者へ還元することが悉皆性向上

に向けて必要と考えられた。それに向

けて、登録をオンライン化することを

計画した。具体的には UMIN のオンラ

イン登録システムを利用して行うこ

とについて、UMIN との話し合いを行っ

た。 



 

2. 非胆道閉鎖症胆汁うっ滞症候群につ

いて 

非胆道閉鎖症胆汁うっ滞症候群につい

ての包括的・網羅的実態調査を行うた

めの準備を本年度は行った。 

まず調査する具体的疾患として 

① 新生児肝炎 

② シトリン欠損症 

③ Alagille 症候群 

④ 非症候性肝内胆管減少症 

⑤ 進行性家族性肝内胆汁うっ滞症 

⑥ 胆汁酸代謝異常症 

⑦ ウイルス性肝炎 

⑧ 腸管不全・静脈栄養関連肝障害 

の調査を行うこととした。 

また調査対象として 

① 日本小児外科学会の関連施設 

② 日本周産期・新生児医学会の関連

施設 

③ 日本小児栄養消化器肝臓学会の関

連施設 

に対して行うこととした。 

それに向けてアンケートのフォームを

策定し、グループ内での検討を重ねた。

また各学会に対してアンケート調査を

行う許可申請を行い、３学会からの承

諾を得ることができた。 

 

Ｄ．考察 

今回は胆道閉鎖症ならびに非胆道閉鎖症

新生児乳児胆汁うっ滞症候群の包括的調査

研究ならびにシームレスな診断治療ガイド

ライン作成の１年目の研究を行った。上記

のように、既存のデータ解析ならびに新規

のデータ収集に向けての準備を中心に行っ

た。 

既存のデータ解析では、従来言われてい

た胆道閉鎖症の治療成績に病型と手術時日

令が影響を与えているということが統計学

的に証明された。これにより現在の病型分

類にある程度の妥当性があることが考えら

れる。しかし一方で以前から学会で議論が

なされてきた嚢胞を形成している胆道閉鎖

症と先天性胆道拡張症との異同については

未だ結論が出ておらず、このことが病型と

予後との関係に影響を与えることが懸念さ

れる。これを解消する目的で本研究では病

型分類の見直しを行うことを計画した。こ

れに必要な調査研究として、葛西手術時の

肝内胆管像の検討と長期生存例の肝内胆管

像の検討を行う準備を進めることができた。 

胆道閉鎖症研究会による全国登録事業の

悉皆性回復にむけてのオンライン化移行に

ついても、これまでの全国登録との整合性

を保ちつつ、より有効かつ簡便な登録へと

移行できるように、検討を重ねているとこ

ろである。 

非胆道閉鎖症新生児乳児胆汁うっ滞症候

群については、これまでこのカテゴリーの

包括的かつ網羅的な調査研究が行われてい

なかったかことが改めて確認された。この

カテゴリーは胆道閉鎖症との鑑別診断も含

めて重要なカテゴリーであると同時に、昨

今の周産期医療の進歩に伴う体出生体重児

増加による腸管不全・静脈栄養関連肝障害

がクローズアップされている状況でもあり、

実態把握は重要である。さらに、昨今静脈

栄養関連肝障害の治療効果が注目されてい

るω３系脂肪酸製剤の国内使用承認にむけ

ての基礎的データとなる可能性もある。 

本年度は関連施設に向けての調査研究を

次年度に速やかに行えるようにアンケート

調査内容の検討ならびに関連学会からの承

認を得た。 

 

Ｅ．結論 

本年度は本研究の目的遂行に向けた１年

目としてのデータ解析ならびに次年度の速

やかな研究遂行のための準備を十分に行う

ことができた。 
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図１ 胆道閉鎖症全国登録における Kaplan-Meier 法による生存率曲線 

 

 
 
 
 



 

図２ 胆道閉鎖症全国登録における最近の１型・２型症例 
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