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A. 研究目的 
 小児期発症の胆管減少症の病因と移行期
医療を含めた予後を検討する。 
 
B. 研究方法 
全国調査で診断された胆管減少症症例と

調査後に発症した済生会横浜市東部病院小
児肝臓消化器科の症例を含めて、病因と予
後を解析した。 
（倫理面への配慮） 
匿名化により症例の特定を回避した。 
 
C. 研究結果 
 全国調査で 24 例の回答があり、解析可能
な症例は、21 例であった。年齢は 1か月か
ら 6歳 3か月で、男：女＝12：9、胆管減少
症の診断は、肝生検により病理所見に由っ
ていた。月齢 5 までが 18 例、月齢 20 以上
が 3 例で、乳児期の発症が多かった。この
中で、小葉間胆管/総門脈数≦0.4 を満た
す：8 例；門脈域に炎症細胞浸潤を伴うも
の：3 例；アラジール症候群を臨床的ある
いは遺伝子学的に除外：13 例；基礎疾患あ
るいは合併症あり：7例であった。転帰は、
新生児慢性肺障害ならびに染色体異常の 2
例が死亡した以外は全例黄疸は消失してい

た。一方、1 歳以降に発症した 3 例は、い
ずれも生存しているが、この調査からは良
性反復性肝内胆汁うっ滞症、進行性家族性
肝内胆汁うっ滞症、原発性硬化性胆管炎が
鑑別されているかが不明であった。済生会
横浜市東部病院 小児肝臓消化器科で経験
した 2 例は、全国調査後に発症し、6 か月
以上黄疸は持続している。血漿交換や経鼻
胆道ドレナージでは、肝病態の改善は認め
られていなかった。 
 
D. 考  察 
 乳児期発症の肝内胆管減少症は、基礎疾
患っが存在しなければ予後は良好であった。
後天的な原因により、肝内胆管が進行性に
破壊され消失する病態は胆管消失症候群と
呼ばれ、慢性の胆汁うっ滞を来す。診断は、
肝組織で門脈域の 50%以上で小葉間胆管の
消失を認めることでなされる。過去の報告
例での予後は治癒するものから、肝移植あ
るいは死亡する症例まで様々であった。 
 

E． 結  論 
 乳児期発症の肝内胆管減少症は、基礎疾
患が存在しなければ予後は良好であった。
一方、胆管消失症候群症例では予後不良症

研究要旨：小児期発症の胆管減少症は、1 歳未満に発症する症例と 1 歳以降に発症する症例でその予

後も病態も大きく異なっていた。1 歳未満で発症する症例で、基礎疾患がない場合は、予後は良好で黄

疸も消失していた。1 歳以降の症例では、良性反復性肝内胆汁うっ滞症、進行性家族性肝内胆汁うっ

滞症、原発性硬化性胆管炎、後天性胆管減少症（胆管消失症候群）などを鑑別する必要があり、診断

には肝組織所見を含めた検索が重要である。中でも、胆管消失症候群の原因には免疫、感染、薬物な

どが関与しており、治療法の確立と予後予測の検討が必要である。 



 148 

例もあり、病因別に治療法の確立ならびに
予後予測因子の検索が必要である。 

 

F． 健康危険情報 
なし。 

 
G． 研究発表 
1.論文発表 
なし。 

2.学会発表   
なし。 
 

 
H． 知的財産権の出願・登録状況 
（予定を含む。） 
1.特許取得     
なし。 

2．実用新案登録 
 なし。 
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   なし。 

 

 

 

 

 

 

 


