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先天性胆道拡張症の最前線

先天性胆道拡張症の診療ガイドライン（ダイジェスト版）

石 橋 広 樹 島 田 光 生 矢 田 圭 吾１）

要旨：先天性胆道拡張症（congenital biliary dilatation；CBD）は，総胆管を含む肝外胆管が限局性
に拡張する先天性の形成異常で，膵・胆管合流異常を合併し，胆汁と膵液の流出障害や相互逆流，胆道
癌など肝，胆道および膵にさまざまな病態を引きおこす疾患であるが，診療ガイドラインはいまだ策定
されていない．今回，CBD診療ガイドラインの作成にあたり，膵・胆管合流異常診療ガイドラインか
ら，抜粋，一部改変し，clinical question 作成，引用文献のレベル分類，ステートメントの推奨度決
定を行い，科学的根拠に基づいたCBD診療ガイドラインを作成したので，ダイジェスト版として紹介
する．

索引用語：先天性胆道拡張症，膵・胆管合流異常，総胆管囊腫，先天異常

はじめに
先天性胆道拡張症（congenital biliary dilata-

tion；CBD）では，ほぼ全例に膵・胆管合流異常
を合併することが知られており，日本膵・胆管合
流異常研究会では，1990 年から全国症例登録を
開始し，現在までに約 3000 例の膵・胆管合流異
常症例が登録されている．さらに 2012 年には膵・
胆管合流異常診療ガイドラインが出版された．し
かし，CBD の定義と診断基準が未策定で，診断・
治療ガイドライン（CPG）も作成されておらず，
均てん化された医療が提供されていない．

そこで，厚生労働科学研究費補助金（難治性疾
患等政策研究事業）「小児期発症の希少難治性肝
胆膵疾患における包括的な診断・治療ガイドライ
ン作成に関する研究」（仁尾班）において CBD
の診療ガイドラインを作成することとなった．本
研究で，CBD の定義と診断基準を策定し，Minds
2014 に沿った科学的根拠に基づいた診療ガイド

ラインの作成を最終目標とした．具体的方針に関
して，CBD の定義と診断基準は，日本膵・胆管
合流異常研究会の診断基準検討委員会で討議，策
定し，CBD 診断基準 2015 として発表した．CPG
作成に関しては，膵・胆管合流異常診療ガイドラ
インから，抜粋，一部改変して clinical question

（CQ）を作成した．最終的に I．診断基準，分類，
病態（3 CQs），II．症状，検査所見（6 CQs），III．
膵・胆道合併症（3 CQs），IV．治療，予後（8 CQs）
の計 20 個の CQ を作成した．その後，GRADE
システムで用いられているシステマティックレ
ビューの方法を用いて評価し，引用文献のレベル
分類，ステートメントの推奨度決定を行い，最終
的に CBD の定義・診断基準を含めた科学的根拠
に基づいた診療ガイドラインの作成を行った．

なお，膵・胆管合流異常診療ガイドライン１）（医
学図書出版，2012 年出版）からの引用および転
載に関しては，医学図書出版社から承諾（2015
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年 6 月 9 日）をいただいた．
今後は，2 名の外部評価委員による評価を受

け，Minds のホームページへの掲載を目指し，
さらなる普及に努める予定である．

本稿では，CBD に対して病態から診断，治療
まで網羅し，初めてまとめられた診療ガイドライ
ンを紹介，概説する．なお，全文は，仁尾班の総
合研究報告書に既に記載されており，本稿はその
ダイジェスト版であることを追記する．さらに
CBD の診断基準は，本特集の他稿で述べられて
いるので，ここでは割愛する．

I ガイドライン作成委員
島田光生（徳島大学消化器・移植外科）
神澤輝実（東京都立駒込病院消化器内科）
藤井秀樹（山梨大学外科学講座第 1 教室）
遠藤 格（横浜市立大学消化器・腫瘍外科）
濱田吉則（関西医科大学小児外科）
窪田正幸（新潟大学小児外科）
漆原直人（静岡県立こども病院外科）
石橋広樹（徳島大学小児外科）

II ガイドライン作成法
膵・胆管合流異常診療ガイドラインで検索され

た 文 献 に 加 え，イ ン タ ー ネ ッ ト を 用 い て
PubMed，医学中央雑誌で新たに 2015 年まで文
献検索を追加し，各 CQ 毎に採用した引用文献を
研究デザイン別に分類し表記した．評価開始時の
エビデンスの質を高・中・低と分けた．次に各
CQ が含む重要なアウトカムを提示し，このアウ
トカムに関連する論文を研究デザインでグループ
分けし，GRADE システムで用いられているシス
テマティックレビューの方法を用いて評価し，エ
ビデンス総体のエビデンスの強さを決定し，レベ
ル A（強），レベル B（中），レベル C（弱），レ
ベル D（とても弱い）に分けて表記した．

各 CQ のエビデンスレベルの結果をもとに，推
奨度を決定した．推奨の強さ「1」では「実施す
ることを推奨する」と表記し，推奨の強さ「2」で
は「実施することを提案する」と表記した．なお，
診断，治療に関係しない CQ では推奨度は付け
ず，エビデンスレベルのみを記載した．コンセン
サス形成方法は，基本的に Delphi 法を用い，8

名の委員の 70% 以上の賛成をもって決定した．1
回目で結論が集約できないときには，各結果を公
表して 2 回，3 回と投票を繰り返した．
III CBD診療ガイドライン（ダイジェスト
版）

1．診断基準，分類，病態

CQ-I-1 先天性胆道拡張症の発生機序
は？

・先天性胆道拡張症の発生機序は解明され
ていないが，膵・胆管合流異常の発生と密接
に関連している．

・膵・胆管合流異常の発生機序は，胎生 4
週頃までに起こる 2 葉の腹側膵原基から形成
される腹側膵の形成異常とする説が有力であ
る．

・胆道拡張は原腸の内腔形成機序に関連し
ているとする説が有力である．

＜解説＞
胆道系は，前腸より生じる肝憩室から肝臓とと

もに発生し，肝憩室自体は総胆管，胆嚢管，胆嚢
となる．腹側膵は，肝憩室の前腸付着部近傍から
それぞれ導管を持つ 2 葉の腹側膵原基（頭側及び
尾側）が胎生 4 週頃に癒合して 1 葉の腹側膵とし
て形成される２）．膵・胆管合流異常は，胎生 4 週
頃までに起こる 2 葉の腹側膵原基から形成される
腹側膵の形成異常によって生じると理解され
る３）．正常では頭側膵原基の導管が消褪する．頭
側膵原基の導管が遺残すれば膵管系と胆管系が 2
か所で合流する複雑な膵・胆管合流異常が生じ
る．腹側膵原基の形成異常により同部位の総胆管
末端が閉塞すれば胆道拡張を伴う膵・胆管合流異
常，すなわち先天性胆道拡張症が生じ，尾側腹側
膵原基の形成不全が起こると胆道拡張を伴わない
膵・胆管合流異常，すなわち胆管非拡張型膵・胆
管合流異常が生じる１）．

原腸，特に肝憩室を含む前腸の内腔は，上皮の
増殖により一度閉塞するが，その後内腔を閉塞し
た上皮が空洞化することによって再開通し，腸管
内腔が形成される．胆管下部の空胞化がなされな
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かった場合（胆管の離断型閉塞）に先天性胆道拡
張症となり，空胞化の障害が軽度の場合は胆管拡
張の程度の少ない膵・胆管合流異常となり，空胞
化に異常がなかった場合は胆管非拡張型膵・胆管
合流異常となるという考えもある４）．

CQ-I-2 先天性胆道拡張症の発生頻度
に，性別や地域で差があるのか？

・男女比は約 1：3 で若年女性に多くみら
れる（レベル C）．

・欧米に比べ東洋人に多いとされている
（レベル D）．

＜解説＞
日本膵・胆管合流異常研究会による全国集計結

果によると，男性に比べ約 3 倍女性に優位に発症
し，特に 20 歳代までの若年女性に多い５）．正確な
人種別での発生頻度は不明であるが，日本，中国，
韓国からの報告が多く，欧米に比べ東洋人に発生
頻度が高い６）．本邦では約 1,000 人に 1 人７），韓国
では先天性胆道拡張症は約 0.3％，膵・胆管合流
異常は約 4.1％ の頻度で８），欧米では出生 200 万
に 1 人から 5 万～15 万人に 1 人ぐらいの頻度９）～１１）

との報告もある．

CQ-I-3 先天性胆道拡張症における膵液
胆道，胆汁膵管逆流現象とは？

・膵・胆管合流異常においては乳頭部括約
筋の作用が合流部に及ばないために膵液と胆
汁の相互逆流を生じる（レベル B）．

・膵液の胆道内逆流は胆汁中の膵酵素が異
常高値を示すことからも明らかであり，胆道
癌の発生原因の可能性がある（レベル B）．

・胆汁の膵管内逆流も生じていることは明
らかであるが，膵炎などへの関与に関しては
さらなる検討が必要である（レベル D）．

＜解説＞
膵・胆管合流異常においては，膵管と胆管は乳

頭部括約筋の作用の及ばない部位で合流すること
により，膵液と胆汁は相互に逆流することが可能

となる．通常，膵管内圧は胆管内圧より高いこと
から１２），膵液の胆道内逆流が生じることに議論の
余地はない．

一方，胆汁の膵管内逆流に関する報告は少な
い．どのような条件下で圧勾配に逆らって逆流が
生じるのかは明確ではなく，また膵液の逆流がど
のような病態を引き起こすのか，膵炎への関与に
関しても今後の検討が必要である．

2．症状，検査所見

CQ-II-1 先天性胆道拡張症にはどのよう
な臨床症状があるか？

・主な症状は腹痛，嘔吐，黄疸，発熱など
である（レベル B）．

・先天性胆道拡張症の症状は腹痛，黄疸，
腹部腫瘤が三主徴といわれてきたが，すべて
揃うのは少ない（レベル D）．

＜解説＞
膵・胆管合流異常研究会では 1990 年から 1999

年までの 10 年間に全国集計で得られた 1,627 例
について検討がなされている１３）．先天性胆道拡張
症の 86.1% に症状がみられ，主なものは腹痛

（78%），嘔吐（36%），黄疸（22%），発熱（22%）
であった．腹痛，黄疸，腹部腫痛が三主徴といわ
れてきたが，すべて揃うのは 20～30% 程度１４）か
ら 0%１５）までさまざまである．

CQ-II-2 先天性胆道拡張症で行うべき血
液検査は？

・無症状時には多くの場合，血液検査に異
常はなく，有症状時には，血中アミラーゼ，
直接型ビリルビン，胆道系酵素などを測定す
ることを推奨する（推奨度 1，レベル C）．

＜解説＞
先天性胆道拡張症では，膵・胆管合流異常と胆

道系の合併病変（結石，狭窄など）や，食事や脱
水などによる胆汁，膵液の動的変化や質的変化に
よって一時的に症状が発生する．すなわち症状の
発生は合併症が原因と考えられ，血液検査の異常
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Figure　1.　先天性胆道拡張症の MRCP 像．

も有症状時に一過性にみられ，症状が治まると異
常であった検査値も正常化することから，血液検
査の異常も合併症によるものが多い．

CQ-II-3 先天性胆道拡張症のスクリーニ
ングにUSは有用か？

・US は総胆管・肝内胆管の拡張や胆嚢壁
内側の肥厚を描出し，先天性胆道拡張症の診
断の契機となる．先天性胆道拡張症のスク
リーニングに有用であり，実施することを推
奨する（推奨度 1，レベル B）．

＜解説＞
先天性胆道拡張症の診断において US は簡便で

非侵襲的な画像診断であり，スクリーニング法と
して重要かつ有用である．臨床的に黄疸を認めな
い症例において US を施行した際，著しい胆管拡
張の所見を認めた場合は，先天性胆道拡張症が疑
われるので，MRCP，EUS や ERCP などを用い
て膵・胆管合流異常の有無を検索する必要があ
る１６）～１９）．先天性胆道拡張症では，合併する膵・胆
管合流異常の影響で，胆嚢壁の肥厚を認めること
が多い．US では，膵・胆管合流異常は描出でき
ないが，胆管拡張所見や胆嚢壁肥厚所見などの所
見から，先天性胆道拡張症を拾い上げることがで
きる．

CQ-II-4 先天性胆道拡張症の診断に
MRCPは有用か？

・MRCP は，肝内・外胆管の拡張像を含
めた胆道系全体の描出や膵・胆管合流異常を
描出可能で診断に有用であり，特に小児にお
いては非侵襲的検査であり，実施することを
推奨する（推奨度 1，レベル B）．

・ただし乳幼児や共通管が短い例では，診
断が困難な場合がある．

＜解説＞
MRCP は，先天性胆道拡張症の診断において，

ERCP より肝内・外胆管の拡張像を含めた胆道系
全体の描出に優れている．特に小児においては非
侵襲的検査でもあり，先天性胆道拡張症が疑われ
る症例においては，まず実施すべき検査と考えら
れるが，乳幼児や共通管が短い例では，診断が困
難な場合があるので注意が必要である．

先天性胆道拡張症に対する MRCP の正診率は
38～100％２０）～２４）と報告され，小児における膵・胆
管合流異常の描出率は 40～80％ と報告されてい
る２１）２３）～２５）（Figure 1）．

CQ-II-5 先天性胆道拡張症の診断に
ERCPは有用か？

・ERCP は，肝外胆管の拡張と膵・胆管合
流異常の診断に有用であり，実施することを
提案する（推奨度 2，レベル B）．

・ただし小児例では，侵襲的検査であり他
の画像所見と併せて慎重に適応を決定すべき
である．

＜解説＞
MRCP や DIC-CT は，先天性胆道拡張症にお

ける拡張胆管や肝内胆管の描出に優れている２６）．
一方，ERCP により先天性胆道拡張症の胆道系の
全貌を知るには，多量の造影剤の注入が必要であ
り，胆道内圧の急激な上昇による疼痛などを生じ
ることが少なくない２７）．合併する膵・胆管合流異
常の診断には，ERCP が有用である．膵・胆管合
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Figure　2.　先天性胆道拡張症の ERCP 像：共
通管長 15mm の膵・胆管合流異常と総胆管の紡
錘状拡張を認める．

流異常は，膵管と胆管が異常に長い共通管をもっ
て合流する，あるいは異常な形で合流する所見よ
り診断される（Figure 2）２８）．

ERCP は，膵胆管合流部の詳細な解剖を明瞭に
描出できるが，膵炎などの偶発症を伴う検査であ
り，特に小児の先天性胆道拡張症の診断において
は，その適応は他の画像所見と併せて慎重に決定
すべきである２６）．

CQ-II-6 先天性胆道拡張症の出生前診断
は可能か？

・出生前診断されている症例は増えている
が，全例可能とまでは言えない（レベル C）．

＜解説＞
出生前診断される先天性胆道拡張症は Ia 型が

ほとんどのため，胎児超音波検査で肝下面の嚢胞
性病変２９）として描出される．現在，出生前診断さ
れる症例は増加傾向にある２９）～３１）．在胎 20 週頃か
ら胎児超音波検査での描出が可能となり３２），早け
れば在胎 15 週で見つけられる３０）．出生前診断例
は，他の年代と比べ肝内胆管拡張症例が少ないこ
とも特徴２９）の一つである．

3．膵胆道合併症

CQ-III-1 先天性胆道拡張症に合併する胆
道結石の頻度と特徴は？

・先天性胆道拡張症に胆道結石が合併する
頻度は 17.9% である（レベル C）．

・先天性胆道拡張症の胆道結石は，胆管結
石が多い（レベル C）．

・先天性胆道拡張症の結石は，ビリルビン
結石の割合が多い（レベル D）．

＜解説＞
先天性胆道拡張に胆道結石が合併する頻度は

17.9% である１３）．成人 24.1%，小児 9.0% に認めら
れ，小児と比べて，成人に高頻度に認められる３３）．
先天性胆道拡張症において，胆嚢結石 12.7%，総
胆管結石 65.8%，肝内結石 21.5% の割合で発生す
ることが報告されている３４）．先天性胆道拡張症で
はコレステロール結石 16.7%，混合石 25%，ビリ
ルビン結石 58.3% であり，ビリルビン結石の割合
が多い３５）．

CQ-III-2 先天性胆道拡張症に合併する急
性膵炎の頻度とは？

・先天性胆道拡張症に合併する急性膵炎の
頻度は，成人で 10.5～56%，小児で 23% の
報告がある（レベル C）．

＜解説＞
先天性胆道拡張症に合併する急性膵炎の頻度

は，成人で 10.5～56%３６）３７），小児で 23%３８）の報告
がある．先天性胆道拡張症に合併する急性膵炎の
発症機序は，膵・胆管合流異常との関連が指摘さ
れており３９），膵・胆管合流異常症例に合併する急
性膵炎の頻度は，成人で約 9% であり，小児で約
28～43.6% である１）．膵・胆管合流異常は，蛋白
栓による一時的な腹痛症状と高アミラーゼ血症を
示す４０）ため，これらも急性膵炎と診断されている
可能性がある．

CQ-III-3 先天性胆道拡張症の胆道癌合併
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率とその特徴は？
・小児（15 歳以下）における胆道癌合併

頻度は不明であるが，先天性胆道拡張症にお
ける胆管癌が 7 例，胆嚢癌が 1 例報告されて
いる（レベル C）．

・成人先天性胆道拡張症における胆道癌合
併頻度は，21.6% と非常に高率で，局在の割
合は胆嚢癌 62.3%，胆管癌 32.1% である（レ
ベル C）．

・成人における胆道癌発生の好発年齢は
50～65 歳で，通常の癌発症年齢よりも 15～20
歳程度若年である（レベル D）．

＜解説＞
本邦で 15 歳未満の小児例における胆道癌合併

は 9 例（胆管癌 7 例，胆嚢癌 2 例）報告されるの
みで，先天性胆道拡張症は 8 例である４１）～４９）．先天
性胆道拡張症における癌合併の局在は胆管癌 7
例，胆嚢癌 1 例である．

また，本邦における先天性胆道拡張症に合併し
た胆道癌発生率は 1990～2007 年の全国集計報告
が最も大規模（n=2,561）である．成人先天性胆
道拡張症例の検討において 21.6% に認められてい
る５０）．その局在の割合は胆嚢癌 62.3%，胆管癌
32.1%，胆嚢＋胆管癌 4.7% と胆嚢癌の合併が最も
高率である５０）．

4．治療，予後

CQ-IV-1 先天性胆道拡張症の手術時期は
いつ頃が良いか？

・手術時期の明確なエビデンスはないが，
先天性胆道拡張症は胆道癌の発生母地であ
り，若年での癌発症例もあるため，診断確定
後は早期手術の実施を提案する（推奨度 2，
レベル C）．

・新生児や乳児では，有症状例は可及的早
期に，無症状例は肝機能等を慎重に観察し，
3～6 ヶ月頃まで待機して手術を行うことを
提案する（推奨度 2，レベル C）．

＜解説＞
発癌予防の観点から手術時期を明確に規定でき

るエビデンスに乏しいが，小児，成人早期の発癌
例もみられることから診断が確定すれば早期に手
術を行うべきである．

新生児や乳児症例は出生前診断例を含めて，黄
疸，肝機能障害などの症状の推移を慎重に見極め
て手術時期を決定しなければならない．新生児・
乳児例では急激に肝不全が進行５１）したり，頭蓋内
出血５２）～５４）を生じたり，組織学的に肝線維化，肝硬
変を認める５４）５５）こともあり，有症状例は可及的早
期の手術が推奨される．また，無症状例は胆管系
が細く，縫合不全や吻合部狭窄のリスクを回避す
るため 3～6 か月頃まで待機する５６）～５９）という意見
が多い．

CQ-IV-2 蛋白栓の処理はどうしたら良い
か？

・狭小部や共通管で蛋白栓の嵌頓が持続す
る場合は，症状の悪化や遷延を認めるため（最
重症で胆道穿孔），胆道ドレナージないし緊
急手術の実施を提案する（推奨度 2，レベル
C）．

・蛋白栓は一般に脆弱であり，根治手術ま
でに半数の症例で自然消失し，手術時まで残
存する蛋白栓は，狭小部からのチューブによ
る洗浄やスプーンによる摘出で大半が除去で
きる（レベル C）．

・分流手術時に膵内胆管を完全に切除すれ
ば，蛋白栓は再形成されない（レベル C）．

＜解説＞
先天性胆道拡張症の腹痛・嘔吐・黄疸・高アミ

ラーゼ血症などの症状は，共通管や狭小部の閉塞
による膵胆道系内圧の上昇により生じる．閉塞の
原因はほとんどが蛋白栓であり，まれに脂肪酸カ
ルシウム石で生じる４０）５９）．蛋白栓による閉塞は主
に小児期に生じるが，成人でも同様の機序で発症
する６０）．高アミラーゼ血症があっても真の膵炎で
あることはまれで，大半が逆流したアミラーゼが
内圧上昇による cholangio-venous reflux で胆汁か
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ら血中に出たものと考えられる６１）．蛋白栓は
lithostathine でできている．

蛋白栓はほとんどが脆弱で自然消失するため症
状は一過性である．蛋白栓が繰り返し産生される
ことで間歇的に症状が生じる．蛋白栓が強固で共
通管や狭小部での嵌頓が持続すると，症状が悪化
ないし遷延する．この場合，胆道ドレナージか緊
急手術が必要となる４０）．

CQ-IV-3 先天性胆道拡張症の手術法は？
Q1 先天性胆道拡張症で最も推奨される
手術法は何か？

・胆道癌の合併頻度が高く，胆嚢を含めた
肝外胆管切除の実施を推奨する（推奨度 1，
レベル B）．

・嚢胞―消化管吻合（内瘻術）は禁忌であ
り，実施しないことを推奨する（推奨度 1，
レベル B）．
Q2 膵内胆管はどこまで切除するのが適
切か？

・膵内胆管を可能な限り残さないように膵
管合流部近くまで切除することを推奨する

（推奨度 1，レベル B）．
Q3 拡張部が肝内胆管に及ぶ場合，どこ
まで切除するのが適切か？

・統一した見解はない．肝切除の報告もあ
るが，小児では過大侵襲との考えもある（レ
ベル D）．

＜解説＞
先天性胆道拡張症は膵・胆管合流異常を合併し

胆道癌，胆道炎，膵炎など胆道ないし膵にさまざ
まな病態を引き起こす．特に胆道癌は拡張胆管と
胆嚢に高率に発生し６２），このことから発癌母地で
ある胆嚢を含めた肝外胆管切除および胆道再建が
標準術式とされている６３）６４）．内瘻術（嚢胞・消化
管吻合）は，術後に胆管炎や発癌リスクをさらに
高めることから禁忌とされている６４）６５）．しかし胆
管消化管吻合自体が胆管癌の危険因子であるとの
報告６６）もあり，肝外胆管切除後に肝内胆管や膵内
遺残胆管からの癌の発生の報告６７）６８）もあることか

ら，術後も長期のフォローが必要である．
手術後に膵内遺残胆管からの発癌，膵炎，膵石

などの発生が報告６９）７０）されている．このことから
できる限り膵内胆管を残さないよう総胆管下部を
膵管合流部近くまで追求し切除する必要があると
されている７１）．

CQ-IV-4 肝門部・肝内胆管の狭窄はどう
対処したら良いか？
Q1 肝門部・肝内胆管の狭窄に対する対
処は初回手術時に必要か？

・肝外胆道切除後の肝内結石の原因となる
ことがあるため，肝外胆道切除時に対処する
ことを推奨する（推奨度 1，レベル C）．
Q2 胆管狭窄に対する適切な対処法は？
・胆管狭窄の解除法として，総肝管の内側

から切除・形成する方法と，狭窄を越えて胆
管側壁を切開し，吻合する方法の実施を提案
する（推奨度 2，レベル C）．
Q3 肝門部から到達できない狭窄に対す
る適切な対処法は？

・一定の見解はない．肝切除を加えること
で肝内胆管の嚢胞状拡張や狭窄が解除できる
場合には肝切除が考慮されるが，小児では過
大侵襲とも考えられている（レベル C）．

＜解説＞
肝外胆管切除後の胆管炎や肝内結石は，吻合部

狭窄，肝内胆管拡張，胆管狭窄が主な原因と考え
られている７２）．先天性胆道拡張症では肝門部・肝
内胆管に狭窄を認めることが多く 80% にみられ
るとの報告７３）もある．胆管狭窄には膜様狭窄と索
状狭窄があり，狭窄は肝門部近くに多く肝外胆管
切除後の胆管炎や肝内結石の原因になることか
ら，初回手術時に狭窄部を切除または形成するこ
とが推奨されている７３）．狭窄の解除には，総肝管
の内腔から索状物や膜様狭窄部を切除する方法７４）

や，膜様狭窄部を越えて上流に側壁を切り込み胆
管空腸吻合を行う方法６４）７５）などが報告されてい
る．
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CQ-IV-5 先天性胆道拡張症における胆道
再建の方法は？
Q1 推奨される胆道再建法は何か？
・胆道再建に用いる腸管は空腸と十二指腸

に大別でき，再建法として本邦では原則とし
て，Roux-en-Y 肝管空腸吻合の実施を推奨す
る（推奨度 1，レベル B）．
Q2 再建法として肝管空腸吻合と肝管十
二指腸吻合はどちらが良いか？

・Roux-en-Y 肝管空腸吻合は肝管十二指腸
吻合に比べて逆流性胃炎が予防できる術式で
あるが，どちらが優れているか統一した見解
はない（レベル B）．

＜解説＞
胆道再建に用いる腸管は，空腸と十二指腸に大

別でき，その代表的な再建法は Roux-en-Y 肝管
空腸吻合と肝管十二指腸吻合である．十二指腸吻
合は空腸吻合に比して，胆汁流出路が生理的，吻
合が 1 か所で simple なことより術後腸閉塞が少
ないなど利点もあるが７５）７６），十二指腸内容の胆道
への逆流による合併症が懸念され，Roux-en-Y 肝
管空腸吻合が最も多く行われている．また十二指
腸吻合では胆汁の胃内逆流による胃炎が報告７７）７８）

されている．しかし十二指腸吻合に発癌が多いと
のエビデンスはない．

6 編の観察研究をもとにした meta-analysis
（2013 年）では，両再建法の比較を行い，肝管空
腸吻合は逆流性胃炎が予防できるという他は優劣
の見解は得られず７９），現時点ではどちらが推奨で
きるか明確な見解はない．

ただ，腹腔鏡手術の普及により，欧米では手技
的な理由で肝管十二指腸吻合が選択されることが
多いが，本邦では大多数の施設で Roux-en-Y 肝
管空腸吻合が選択されている事実より，原則的に
は Roux-en-Y 肝管空腸吻合の実施を推奨する．

CQ-IV-6 胆道穿孔を伴った例に対する適
切な治療は？

・一時的に外胆道瘻造設術を行い，状態が

安定した後，肝外胆道切除を実施することを
提案する（推奨度 2，レベル C）．

＜解説＞
胆道穿孔の成因に関しては，膵・胆管合流異常

が重要な役割を果たしている８０）．しかし，胆道穿
孔の明確な機序は不明で，その治療に対する標準
術式は確定していない．一般的には，緊急で一次
的に外胆道瘻造設術を行い，状態が安定した後，
胆道造影を施行して形態診断をする．その後二次
的に肝外胆道切除を行うことが安全と考える意見
が多い８１）．

CQ-IV-7 術後早期と晩期合併症にはどの
ようなものがあり，その頻度は？

・術後早期合併症には，縫合不全，剥離面
からの出血，急性膵炎，膵液瘻，消化管出血，
イレウスがある．その多くは手術操作を原因
とするもので頻度は高くない（レベル C）．

・術後晩期合併症には，胆管炎や肝内結
石，遺残胆管癌，膵石，膵炎，イレウスなど
がある．この中でも重篤な合併症である肝内
結石や遺残胆管癌は，術後数年から十数年の
経過を経て発症することが多い（レベル C）．

＜解説＞
早期合併症には出血，膵液瘻，急性膵炎，消化

管出血，イレウスなどがあるが頻度は高くない．
膵内胆管の剥離操作により術後の急性膵炎や膵液
瘻がまれにみられることがあるが，その多くは保
存的治療で軽快する．

晩期合併症には胆管炎，肝内結石，膵石や膵炎
などがあり，また胆道癌の発生例も報告されてい
る．胆管炎や肝内結石は吻合部狭窄，肝内胆管狭
窄，肝内胆管拡張の遺残による胆汁うっ滞が原因
であることが多い７２）．嚢胞切除後の遺残胆管癌
は，繰り返す胆管炎や肝内結石，あるいは膵内胆
管の不適切な切離による嚢胞遺残を原因とするこ
とが多い６７）８２）．

CQ-IV-8 分流手術術後の胆管癌発生頻度
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は？
・先天性胆道拡張症の分流手術後の胆管癌

発生頻度に関しては 0.7～5.4% との報告があ
る（レベル C）．

＜解説＞
先天性胆道拡張症に対する分流手術後の胆管癌

の発生については，Watanabe ら８２）は 0.7%，竹下
ら８３）は 145 例中 2 例（1.4%），大塚らは８４）は 65 例
中 2 例（3.1%）と報告し，さらに，Kobayashi ら６７）

は 56 例中 3 例（5.4%）の発生率を報告するとと
もに分流手術により胆管癌発生の相対的危険度は
低下しないとしている．しかし，いずれも症例数
が少なく確定的な発生率に言及することは適切で
はない．

おわりに
先天性胆道拡張症の定義と診断基準を確立し，

科学的根拠に基づき Minds2014 に準拠した診
断・治療ガイドラインを作成した．診療ガイドラ
インは，あくまで参考資料であり医師の裁量権を
規制するものではない．しかし，希少疾患である
先天性胆道拡張症の診療においては，その経験の
少なさ故に診断や治療方針に難渋することも予想
される．本ガイドラインが，先天性胆道拡張症の
病態の理解を深め，患児，家族，さらには医療従
事者の日常診療に役立つことを祈念する．

本論文内容に関連する著者の利益相反
：なし
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