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研究要旨：多くの IgG4 関連硬化性胆管炎(IgG4-related sclerosing cholangitis: 

IgG4-SC)は自己免疫性膵炎(autoimmune pancreatitis: AIP)を合併し、その膵頭部病

変に関連して膵内胆管狭窄（下部胆管狭窄）を呈する。従って、膵内胆管狭窄（下部

胆管狭窄）を呈する症例は、AIP の合併が強く疑われ、これにより IgG4-SC の診断が

容易になる。それに対し、膵内胆管狭窄を認めず、膵外胆管病変のみを呈する IgG4-SC

では合併する AIP を手掛かりとした診断が困難である。本研究の目的は膵内胆管狭窄

のない IgG4-SC について胆管像所見の詳細を検討し、胆道系悪性腫瘍との有用な鑑別

法を明らかにすることである。膵内胆管狭窄を認めず膵外胆管のみに狭窄、狭細なら

びに閉塞などの異常所見を呈した10例(男性9例・女性1例、診断時年齢[中央値]71.5

歳(54-84 歳)について、胆管像の分類、胆管癌との鑑別能について検討した。膵内胆

管狭窄のない IgG4-SC は胆管狭窄の分布により、①肝内・肝外に広範に存在する広範

な胆管狭窄型：２例、②肝外胆管に限局する肝外胆管限局性狭窄型：３例、③肝外胆

管に閉塞を認める肝外胆管閉塞型：２例、④肝内胆管に限局する肝内胆管限局性狭窄

型：３例の４型に分類可能で、多くが胆管癌との鑑別が必要であった。胆管癌との鑑

別方法として、IDUS による非狭窄部胆管壁は壁肥厚は鑑別に有用であったが、胆管生

検による IgG4 陽性細胞数 > 10(個/HPF)を満たす症例は少なく、有用性は乏しかっ

た。ステロイド反応性については 2例で良好な反応が得られ鑑別に有用であった。 

 

Ａ．研究目的 
多くの IgG4 関連硬化性胆管炎(IgG4-SC)
は 自 己 免 疫 性 膵 炎 (autoimmune 
pancreatitis: AIP)を合併し、その膵頭部
病変に関連して膵内胆管狭窄（下部胆管狭
窄）を呈する。従って、膵内胆管狭窄（下
部胆管狭窄）を呈する症例は、AIP の合併が
強く疑われ、これにより IgG4-SC の診断が
容易になる。1) それに対し、膵内胆管狭窄
を認めず、膵外胆管病変のみを呈する
IgG4-SC では合併する AIP を手掛かりとし
た診断が困難である。従って、その診断は
胆管狭窄所見の特徴に大きく依存する。2)

しかし、その胆管像所見の詳細については
充分に検討されていない。上記を踏まえ、
本研究の目的は膵内胆管狭窄のない
IgG4-SC について胆管像所見の詳細を検討
し、胆道系悪性腫瘍との鑑別診断 3) に有用
な所見を明らかにすることである。 
 
Ｂ．研究方法 
対象は 1992 年～2015 年 8 月までの間、当
院ならびに関連病院にて IgG4-SC と診断さ
れ、胆管造影ならびに MRCP で、膵内胆管狭
窄を認めず膵外胆管のみに狭窄、狭細なら
びに閉塞などの異常所見を呈した 10 例(男



性 9例・女性 1例、診断時年齢[中央値]71.5
歳(54-84 歳)である。 
1) 全 10 例の胆管像について,狭窄像の分
布により、分類を試みた。 
2) 胆管癌との鑑別能 
(1) 画像所見 
従来、胆管癌と IgG4-SC との鑑別において
非狭窄部の壁肥厚が有用と報告されている
ので、4) 管腔内超音波検査法（Intraductal 
ultrasonography: IDUS）で非狭窄部の壁厚
を計測した。 
(2) 胆管生検 
腺癌との鑑別目的に狭窄部を中心に施行し、
同部での IgG4 陽性 細胞数を検討し
た。 
(3) ステロイド反応性 
ステロイド治療による胆管像の改善の有無
について検討した。 
（倫理面への配慮） 
本研究は、信州大学医学部倫理委員会で
承認を得た（受付番号：950）。 
 
Ｃ．研究結果 
1) 胆管像の分類 
狭窄の存在部位より以下の４型に分類可能
であった(図１)。 
① 広範な胆管狭窄型（肝内・肝外にあり）： 
2 例 
② 肝外胆管限局性狭窄型（肝外胆管に限
局）：３例 
③ 肝外胆管閉塞型（肝外胆管に閉塞）：  
２例 
④ 肝内胆管限局性狭窄型（肝内胆管に限
局）：３例 
上記の①②③④の 7 例と④の 1 例、計 8 例
が胆管癌と鑑別を要し、④の 2 例は原発性
硬 化 性 胆 管 炎  (primary sclerosing 
cholangitis: PSC)と鑑別を要した。従って、
膵内胆管狭窄を伴わない IgG4-SC は胆管癌
との鑑別を要することが多く、各種方法に
よる鑑別能について検討した。 
3) 胆管癌との鑑別能 
(1) 画像所見 
IDUS は 10 例中 9例に施行した。内 8例に非
狭窄部の全周性の壁肥厚を認め、中央値は
0.85(0.7-1.25)mm で、0.8mm 未満であった
のは 1例のみであった。 

(2) 胆管生検 
全 10 例中 9例に胆管生検を施行し、5例で
IgG4 免疫染色を施行した。強拡大 1視野で
IgG4陽性細胞数が10個を超えるのは2例の
みであった。 
(3) ステロイド反応性（図２） 
短期経過を追えた 2例とも胆管像の改善を
認めた。 
 
Ｄ．考察 
膵内胆管狭窄のない IgG4-SC は胆管狭窄
が①肝内・肝外に広範に存在する広範な胆
管狭窄型、②肝外胆管に限局する肝外胆管
限局性狭窄型、③肝外胆管に閉塞を認める
肝外胆管閉塞型型、④肝内胆管に限局する
肝内胆管限局性狭窄型の４型に分類可能
で、多くが胆管癌との鑑別が必要であっ
た。3)胆管癌との鑑別方法として、既報の如
くIDUSによる非狭窄部胆管壁の全周性肥厚
は鑑別の一助となった。4) しかし、胆管生
検による IgG4 陽性細胞数 > 10(個/HPF)を
満たす症例は少なく、有用性は乏しかっ
た。ステロイド反応性については、ステロ
イド治療を施行した 2 例で良好な反応が得
られ、鑑別に有用であった。 
 
Ｅ．結論 
 膵内胆管狭窄のない IgG4-SC は胆管癌と
の鑑別が肝要であり、非狭窄部の胆管壁肥
厚およびステロイド反応性は従来通り有用
と考えられた。 
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図１）膵内胆管狭窄を伴わない IgG4-SC の

胆管像の分類 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
図２）膵内胆管狭窄を伴わない IgG4-SC の

ステロイド治療の効果 


