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先天性胆道拡張症の研究

第1編先天性胆道拡張症の臨床症例の検討

－嚢腫型と円柱・紡錘型の差異について－
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A Clinical Study on Congenital Biliary Dilatation 

Comparison of Cystic Type vs Cilindrical ・Fusiform Type 

YASUO NAKASHIMA and K!SAKU SATOMURA 

The 2nd Department of Surgery, Faculty of Medicine, Kyoto University 

(Director: Prof. Dr. KAZUE OZAWA) 

Fourty-five cases of cong巴nitalbiliary dilatation (less than 15 years-old) were divided two 

types, namely cystic type and cylindrical-fusiform type, and differences of clinical features were 

studied. 

Nineteen cases out of the 27 patients with the cystic type were females 8 were males; wlile 

16 cases out of the 18 patients with cylindrical-fusiform type were females and 2 were males. 

Both types were more common in females than in males. 

Cystic type was most often seen in patients aged 0 2 years, and cylindrical-fusiform type 

showed the peak incidence at 3 year of age. Thus cystic type tended to occur in younger 

ages than cylindrical-fusiform type. 

There were significant differences between symptoms of the two types. Chief complaints of the 

patients with cystic type were abdominal mass (59.3箔）， jaundice (51.9箔） and abdominal pain 

(40.7箔）. On the other hand, those of the patients with cylindrical-fusiform type were abdomanal 

pain (77.8箔）， vomiting (61.1%) and fever (38.9~ぢ）．

Serum amylase values were within normal range in all patients with the cystic type while 

the values increased in 6 patients with cylindrical-fusiform type (54.5% of fully recorded 

cards). 

Key words: Congenital biliary dilatation, Cystic dilation, Cylindrical dilation, Anomalous junction of the 
pancreaticobiliary ductal system, Choledochal cyst. 

索引語：先天性胆道拡張症，嚢腫型拡張，円柱・紡錘型拡張，勝胆管合流異常症，胆管嚢腫．
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Total bilirubin values were 2 mg/di or more in 12 patients with cystic type (60.0% of fully 

recorded cards) and in 3 patients with cylindrical-fusifortm type (20.0箔 offully recorded cards). 

Leukocyte counts were 10,000 or more in 7 patients with csytic type (35.0% of fully recorded 

cards) and in 3 with cylindrical”fusiform type (25.0% of fully recorded cards). 

緒員

先天性胆道拡張症（以下，本症と略）は，日本小児

外科学会の斎藤らの分類試案rnIともみられるように多

様な病型を有する。従来「胆道（管）嚢胞」あるいは

胆管嚢腫と呼ばれていた病型，即ち，球状嚢胞を形成

したものが，主として治療の対象とされていた．

近年，勝管胆道合流異常が本症の原因として重視さ

れるようになりふ"13・1創出出目，21>29・3υ 紡錘状あるいは円

柱状の拡張が ERCPの発達とともに容易に診断され

るようになった．

勝管胆道合流異常による，勝液の胆道への逆流が，

cl. GOT, GPT 

e. 白血球数

4. 函像診断

a.腹部単純X線（全例）

b.上部消化管造影（8例施行）

c.経口，経静注胆造影（30例施行）

cl. ERCP ( 7例施行）， PTC(2例施行）

e. RIシンチグラフィー（18例施行）

f.超音波エコーグラム（20例施行）

g. CT (13例施行）

成 績

胆道拡張の原因になる乙とは理解される。しかし，形 1. 嚢腫型，円柱・紡錘型，両者の発症年令．嚢腫型の

成された拡張の型が，球状嚢胞状のものと，紡錘型， 発症年令は2ヶ月乃至13才lζ亘り 0～2才に発症した

円柱状の，かなり違った形態を呈する理由について， ものが多かった 他方，円柱・紡錘型は6ヶ月乃至11

なお議論が絶えない3，山． 才l乙豆り 3才lζ発症したものが最も多かった．（表 I' 

著者らは自験例の分析を行い，さらに球状嚢胞状の 図1)

拡張症の成因について，実験を施行，その解明を試み 男女比は，嚢腫型8: 19，円柱・紡錘型2・16と圧倒j

fこ。まず本編においては，臨床的に嚢腫型，円柱・紡 的に女に多かった．

錘型に2分類し，発症年令，症状，検査所見を比較検 2. 主訴：胆道拡張症の三主徴として，古くから腹痛，

討した．

対象症例

対象症例は教室，大阪赤十字病院，島根県立中央病

院，高山赤十字病院，大和高田市立病院，高松赤十字

病院，和歌山赤十字病院，大和郡山総合病院，神戸海

星病院，及び都志見病院で経験した，先天性胆道拡張

症45｛日li(15才未満）を対象とした。（表 I) 

検索方法

診断方法，病型分類方法として下記の各項を検討し

た．

1. 発症年齢，性別

2. 主訴の分析：初診時の愁訴

3. 血清化学検査

a.血清ビリルビ、ン値

b.血清アミラーゼ値

c. アルカリフォスターゼ

黄痘，腹部主痛が取り上げられてきた．とれらの他，

発熱，悪心幅吐，灰白便，腹部膨満，食欲不振，掻厚

感，肝腫大，易労感，背部痛，体重減少等が列挙される．

それぞれについて，嚢腫型と，紡錘・円柱型IC分けて

比較検討した．嚢腫型の症状は腫癌（59.2~ぢ），黄痘

(51. 9%），腹痛（40.7銘）であった．その他，発熱

(33.396），幅吐（29.67ぢ），灰白色使（11.1%），掻
淳感（7.4%），下痢（3.7%），肝牌麗（3.71jち）が，認

められた．円柱・紡錘型では，腹痛（77.8%）が最も

多い愁訴であった．続いて幅吐（61.l~ぢ），発熱（38.9

%），黄痘（33.3%），灰白色便 c22.2；ぢ），肝腫大（5.6

%），下痢（5.61j初であった．（表 I)

3. 血清化学検査

a.血清ビリ Jレビ、ン値（図2）：乳頭部における胆汁

排池障害が本症の主因と考えられて来た．排池障害と

嚢腫内の貯留能との関連でビリンビン値は変動すると

考えられる．嚢腫型は 0.3mg/d／乃至 8.6 mg/diで

あった．円柱・紡錘型は 0.3 mg/di乃至 4.8 mg/di 
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。。
リンビン値は正常範囲の症例が多かったのは当然であ

る．嚢腫型では，減黄術を期待して来院した症例が3
例あった．

。
であった．外科受診時，手術前検査値は，手術適応を

考慮し，黄症の軽減した状態であったことを考えると，

黄痘を主訴として，減黄術を求められた症例以外，ピ
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図1 発症年令

b.血清アミラーゼ値 ：近年，勝管胆道合流異常が

先天性胆道拡張症の原因か否かという点から，泌須の

検査項目である。嚢腫型では，金例25～386IU/Lで

正常範囲であった．円柱・紡錘型は 105～891IU/L 

であった.54, 55ちは高値を示した．（図3)

c.アルカリフォスフ 7アーゼ（図4）：嚢腫型は

77～1025 IU/L，円柱・紡錘型は 123～1065IU/Lで

mg/di! 

9.0 。
。。

7.0 

6.0 
。。。

5.0 ． 
4.0 。
3.0 ＠ ． 
2.0 ~ 

1.0 qs> .l 88 

嚢 円
柱

目重
． 

紡
錘

型 型
図2 総ビリルビ ン値

135 

あった．

d. GOT,GPT （図5):GOTは，嚢腫型では， 16

乃至 280I U /L, 64. 3%の症例が高値を示した．円柱・

紡錘型では， 5乃至 236IU /L, 53. 8%が高値を示し

た.GPTは嚢腫型で13及乃 396lU /L, 50. 05ぢが高値

を示した．円柱・紡錘型では， 10乃至 372I U /L,56. 3 

%が高値を示した．

e.白血球数（図6): 10, 000以上で白血球増多と認

められた症例は，嚢麗型7例（記載例の35.0%），円

柱・紡錘型3例（記載例の25.0%）であった．

4, 画像診断

a.腹部単純X線：腹部単純X線像で疑診のもたれ

たのは嚢腫型で2例であった．本画像によって，発見

される胆道拡張症は，褒腫型かっ巨大なものに限られ

るようである．

b，上部消化管造影・本法も十二指腸の部位，変形

によって，巨大な嚢腫型の診断には有効であった．し

かし，腹部単純X線像よりも情報獲得能は高いが，や
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はり本法によっても重量腫型の 6例の診断IL役立つたI~

すぎない．

c.経口胆道造影，経静脈胆道造影（図7): 30例施

行し， 9例IC:確定診断を得たのみで，通常，嚢腫が錨

出されるととは少ない．巨大嚢胞型にしても造影剤の

稀釈のためか， 診断が困難な症例が多かった．

d. ERCP, PTC像（図8，図9）：との検査法IC

よって，円柱・紡錘型の本症の診断に画期的な進歩が

認められた．勝管胆道合流異常も，本法を施行しない

と術前に診断し得ない．本法以外では術中胆道造彰が，

合流異常の診断IL有効であった.ERCPは7例施行し，

全例（嚢腫型2例，円柱・紡錘型5例）合流異常を認

めた. PTCは2例に施行し，全例確定診断IC役立つ

た．
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e. RIシンチグラフィー（図10）：当初， 99mTCPI,

その後 99mHIDAを用いて検索した． 円柱型の摘出

も可能であった.18例施行中， 10例に確定診断を得た．

f.超音波エコーグラム（図11）：侵襲の無い検査法
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図7 症例7のDIC像ー嚢腫型拡張を示している

図8 症例12のERCP像一円柱型拡張を呈している
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図9症例6のPTC像一紡錘型拡張を呈す

であり，機器の進歩Iとより，その解析能が向上し，本

疾患の診断には非常に有用であった。本法は，肝内胆

管拡張の有無（胆道拡張症研究会分類E型， 皿型，

Carroli type）の検査に有効であった．施行20例中12

例に診断能を認めた．

g. CT （図12): 13例施行中， 8例確定診断IC役立

つfこ．

考 案

1969年 Babbitt6》が勝管胆道合流異常を検討し胆道

拡張症の原因として重視し，報告して以来，本症の病

型分類にも新しい考えが生じた．従来嚢腫型の本症が，

主として治療の対象とされてきた. 1956年 Alonso-

Lej2＇が I, IT, ill型lζ分ったのも嚢腫型を対象とし，

胆道との位置関係によって分類したものであった．嚢

腫型 Alonso-LejのI～m1r加え，さらに肝内胆管に

も病変の認められる Typeを Arthur& Stewarts＞，ら

が報告し， Todani30＞らはW型と呼ぶ乙とを提唱した．

本症の肉眼的病変をもとに嚢腫型と円柱・紡錘型に

分類するととは，宮野17），大口22＞，斎藤28），東10），大

)1[20）ら，本邦において賛同する諸家が多い．宮野18>ら

もまた本症を I型（嚢腫型） IT型（紡錘型）と分類し1

その病因として，勝管胆道合流異常による，胆管狭権

部の位置の差異を強調している．

嚢腫型と円柱・紡錘型の2型の臨床像の差異につい

ては， Yater(1723）以来の嚢腫型の知見と， Babbitt以

来の円柱型症例の経験を対比させてみるのが理解し易

い．両病型を（1）発症年令，（2）症状，（3）診断方法の3項

について検討する．

(1) 発症年令と病型との関係

大口23）は45症例を検討し，平均年令3才4ヶ月，男

女比は8: 37と女に多いことを報告している。病型と

年令との関係、は， 36例の嚢腫型の平均年令は4才8ヶ

月で，特に10ヶ月未満の15例はいずれも嚢腫型であり，

嚢腫型よりも円柱型の方が高い年令に発症する傾向が

あったという．

Ono ら加は22例の自験例について，年令分布1~17
才乃至72才であったと報告. 1例を除き Alonso・Lei
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図10 症例22のRIシンチグラフィ一一嚢腫型拡張を示している

のI型であり，いずれも aneurysrnaldilatationと表

現，嚢腫型であったと考えられる．

Rattnerら26）の経験例9例も，全て嚢腫型であった

と報告している．年令分布は17才乃至71才と， Onoら

の報告症例IL酷似している．

Arakiら4）は2ヶ月乃至53才lζ亘る15例を報告， CT

による計測で拡張部の径 25rnm以上を嚢腫型とすれ

ば｛2ヶ月， 53才， 2才， 18才， 33才｝の 5例がとれに

相当し， 25mm以下の｛11才， 40才， 22才， 29才｝症例

と比較すると，先天性の拡張症はより嚢腫状（cystic)

の形状を呈するとのべている．

他方， Wongand Lister32＞は自験例を検討し， 20例

中14例が嚢腫型で6例が円柱型であり，年令分布は3

ヶ月から16才に亘り，両型の聞には年令差は認められ

なかったと記述している．また， 8例IC合流異常が認

められており，その中6例は円柱型， 2例は嚢腫型で

あった．残り12例は精査されていないとのべている．

Kirn12＇は Surgicalsection of the American aca・

demy of pediatricsの集計188例の分析を行っている．

その年令，性分布は0～1才：男22{?1J女49例， 1～6
才：男17例女46例， 6～12才：男12例女23例， 12才＜

：男2例女17例と報告し， 188例中175例が嚢腫型であ

ったという．

われわれの経験例では，嚢腫型の発症平均年令は3

才8ヶ月，円柱・紡錘型の発症平均年令は4才0ヶ月

であり， 2型の年令の中間値は重量腫型2才，円柱・紡

錘型3才とやはり嚢腫型の発症は円柱・紡錘型よりも

若年者に多い傾向を認めた．

以上，諸家の報告及びわれわれの経験例を併せると，

嚢腫型は，円柱・紡錘型症例よりも，より早期lζ発症

する傾向が認められた．本症が先天異常lζ起因するな

ら，発症は出生直後あるいは時間的経過ま少ない時期

にみられる筈である．診断法の発達iζ伴い発見年令も

低い方iと移行すると考えられる．

過去，本症の確診は術前IC確定されるよりも，手術

時lとなされるととが多かった．したがって症状の固定
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図11 症例 22嚢腫型エコー像

図12 症例22のCT像ー嚢腫型拡張が描出されている
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し易い定型的な嚢腫型がもっぱら治療の対象となって

し、fこ．

本症の発症と年令分布の関係について検討するにあ

たり，さらに考慮すべき因子は本症を取扱ってきた医

師が小児外科を主体としたか，成人外科を主体とした

かという点である．成人外科を中心IC行ってきた医師

が扱ってきた本症例は高齢者が多く，各病型とも平均

年齢が高い方に傾くととは，当然の結果であった．

小児外科の確立していなかった時代に，かっ嚢腫型

が主IC診断治療の対象とされていた事実を考えると，

1960年代以前の本症症例は，症状の反覆出現によって

初めて受診したものも少なくなかったであろう．した

がって実際の初発年令は報告されたものより若年であ

ったと推定される．

勝管胆道合流異常が本症の病因としての意義が理解

されてきた事実によって，本症の診断法の進歩が促進

され，より若年期，初発期時lζ診断されるようになっ

た．従って1970年代以降の症例と，それ以前の症例の

年令分布ほ単純に比較しえない理由が乙とに存在する．

上述の考慮を念頭においてもなお，嚢腫型の平均年令

が低いととは，明らかにとの病型が円柱・紡錘型より

も年小児IC発症するものと考えられる根拠となる．

2病型と発症年令との関係について，自験例をみる

と，年均年令は，ほぽ同様であったが中間値では，嚢

腫型は円柱・紡錘型lζ比し1才若年層に認められた．

昭和45年以前の古い症例は反覆した症状の上で受診し，

その初発時点、の把握が困難であったため，高年令児が

多かった事実を考慮すると，実際の発症年令ICは，さ

らに差異が存在したものと考えられる．一般に疹痛を

主訴とする患児の受診は，発症後，比較的早期になさ

れる点を併せ考えると，円柱・紡錘型の症例は，発症

時点をほぼ確定し得ていたと判断される．円柱・紡錘

型の診断法の確立は，嚢腫型の発見ICも当然寄与して

きた．最近の症例IC関しては，いずれも生後3年以内

に，どく初期の一過性症状を訴える時期lζ精査する傾

向にあり，如実に嚢腫型症例の発症の早いととを示し

ている．

(2) 病型と症状

病因論からみて両型iζ，その発症の時点から差異が

あるものか否かを解明することによって，両型の治療，

予後に関し正確な対応が出来得るものと考えられる．

大口ら23》の報告にもみられるように，病型によって

症状IC差異があるととは明らかである．自験例でも嚢

腫型は，腹部腫痛を主訴とし（59.2労），円柱・紡錘型

は腹痛を主訴とする（77.8%）ものが多かった．

Triad についてみると腹痛は嚢腫型34.Sぢ（大口），

円柱型885ぢ（大口），と円柱型IC多かった．また日匝吐と

腹痛の聞には関連性があったといわれる．自験例では

嚢腫型（40.7%），円柱・紡錘型（77.8.Sぢ）と後者に

多かった．黄痘を自験例についてみると，嚢腫型では

51.9%，円柱・紡錘型では33.3%と前者に多く発現し

た．大口らによると，両型の黄痘の発現率には有意差

がなく，いずれも間敏性，一過性のととが多く減黄処

置を要したとのはなかったと報告している．腹部腫癌

は自験例で，嚢腫型59.2%，円柱・紡錘型では認めら

れなかった．

秋山らυは50例の分析で，く 3ヶ月： 6例， 3ヶ月

～1才： 14例， 1～3才・ 13例， 3～6才： 11例， 6

才＜： 6例という年令分布を示し，症状としては腹部

腫痛が76%と最も多く，各年令層に対する分布は，く

3ヶ月： 3/6(50%), 3ヶ月～1才： 12/14(865'ぢ），

I～3才： 11/13(85%)' 3～6才： 8/11(73%), 

6才く： 4/6(67%）と年令的は差異を認めなかった．

各症状の発現頻度は，腫癌76%，黄痘705弘灰白便68

5ぢ，腹部膨満64必，肝腫大60%，幅吐38%腹痛36%,

発熱225ちであった．

自験例では，嚢腫症の症状として，腫癒（59.2%),

黄痘（51.95'ぢ），腹痛（40.7%），発熱（33.35'ぢ），幅

吐（29.6%）であり，円柱・紡錘型の症状として，腹

痛（77.8.Sぢ），幅吐（61.1%），発熱（38.9%），黄痘

(33.3%）であった．

以上のように，病型によって症状に差異のあること

は，明らかである．嚢麗型は胆道系症状を主として，

円柱・紡錘型は勝管系症状を主体とすると考えられた．

すなわち，古くから言われてきた腹痛，黄痘，腹部腫

痛の三主徴も嚢腫型の本症によるもので，とれらの症

状は胆道系の障害が本体と考えられる。本症が胆道系

疾患として取扱われてきた乙とも理解できる．

しかし， Onoら2日によると，胆道拡張症の三主徴は

嚢腫より末梢における胆道の閉塞，感染， E草液の嚢腫

内への逆流によるものと考え，勝管胆道合流異常を病

因として重視している．

岡田ら24）は腹痛，悪心幅吐等の円柱型胆道拡張症の

症状は，勝管胆道合流異常の病態からも考えられるよ

うに，勝液の障害，勝炎の症状として理解している．

自験例でも，円柱・紡錘型lζ高アミラーゼ血症6例

（記載例54・5%)Iζ多く，嚢腫型では， 0例であった．

又，合流異常の判明している 7例中， 5例は円柱・紡
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錘型であった．

(3) 診断について

初期の診断方法としては腹部単純X線写真，上部消

化管造影IC頼らざるをえなかった．事実，著者らの教

室でも初期の診断法は，腹部腫粛を主訴として来院，

腹部単純X線写真および上部消化管造影で，十二指腸

を背側から前，左方IC圧排する腫癌像を確認するとと

によって診断してきた．

十二指腸の圧排方向の差異によって，水腫腎，肝腫

癌等と鑑別し得た．また腫癒陰影は均一性であり，石

灰化像，その他の濃淡を摘出するととがなく，迷芽腫

との鑑別が可能であった．

しかし，上部消化管造影ど診断し得る本症は少なく

とも径 4～5cm以上の嚢麗型のもので，腫粛として，

触診される ζとが多かった．本診断法で発見された円

柱型は1例もなかった．

Babbitt.，，＞は本症の病因として，勝管胆道合流異常

の重要性を報告した．合流異常の検索は，従来の嚢腫

型の本症に加え，円柱型症例の発見，診断へと展開し

てきた．とのように本症の病因に関しては，勝管胆道

合流異常の比重が大となり，診断においても ERCP

を中心K，その発見lζ相当の努力が払われている．

円柱型において血清アミラーゼ値が高いととは，そ

の解剖学的所見でも明らかである．アミラーゼの胆管

内への逆流が，胆汁と混合して，胆管上皮，胆管壁の

変化を来たし，壁の脆弱化を経て，拡張IC致る経過も，

すでに一般的IC認められているととろである．しかし，

乙の病理過程で，何故，嚢麗型と円柱型といった，際

立った差異が生じるのであろうかという疑問が残る．

巨大な嚢腫が腹部腫痛として，患者を病院に足を運ば

せた過去の症例は，拡張症の時間的な変化の中期以降

の病態であり，円柱型は早期，初期の姿であるという

推測も成立する．

胆道拡張症を嚢腫症と円柱・紡錘型lζ分類するとと

によって，両者の病像の差異を明らかにすることが出

来うると考えられた．

円柱・紡錘型の原因は勝管胆道合流異常によるもの

と考えることに異論はないと考える．

しかし安藤3lの嚢腫型も合流異常を伴うとの報告の

ように，単lζ胆管未端部における狭窄の長さによって

裳腫状を呈するならば，胆道系全体に亘って拡張を来

す症例があるべきである．狭窄による胆汁排羽!.t障害が

主因ならば，少なくとも胆道系の壁lζLocusminoris 

が存在し，その部が拡張して病像を形成してきたと考

えた方が妥当であろう， Alonso・Lりの分類した3型の

存在は，乙の考えをうらづけるものといえる．

E率管胆道合流異常を主とした胆管末端部の狭窄が引

き金となり，胆道系の先天性後天性異常部の拡張を来

したものが嚢腫型と考えられる．もし胆道系の脆弱部

が先天性に存在するならば，その病変は生後早期ic発
生，症状も早くから訴えられる筈である．乙の考えは

臨床例で嚢腫型の発生が，円柱・紡錘削IC比し早期に

おとる乙とと一致する．最近，超音波エコーグラムを

用い，胎生期lζ嚢腫型の本症が発見されている8’

との事実からも嚢腰型の病因をE率管胆道合流異群以外

lζも求めるベきと考える．

まとめ

先天性胆道拡張症（15才未満） 45例を，嚢腫型と円

柱・紡錘型iζ分かち検討し次の結果を得た．

1) 嚢腫型27例中，女性19例（70.4%），円柱・紡錘型

18例中，女性16例（88.9%）と女性K多かった．

2) 発症年令は，嚢腫型で0～2才iζ最も多く，円柱

・紡錘型では， 3才が最も多かった．嚢腫型の方がよ

り若い時期に発症する傾向が認められた．

3) 愁訴は，嚢腫型では，腫癌（59.25ぢ），黄痘（51.9 
5ぢ），腹痛（40.7~ぢ）が多く認められ，円柱・紡錘型で

は腹痛（77.8彪），幅吐（61.1%），発熱（38.9%）で

あり，症状にも両病型の差異を認めた．

4) 血清アミラーゼ値では，嚢腫型は全例正常範函で

あり，円柱・紡錘型は6例（血清アミラーゼ値記載例

の54,5~ぢ）に高値を認めた．又，合流異常症と診断さ

れた7例中， 5例は円柱・紡錘型， 2例は嚢腫型であ

った．

5) 肝機能検査では，総ビリルピン値 2mg/dl以上

の症例は嚢腫型12{91J（総ビリルビ、ン値記載例の60.0

%），円柱・紡錘型3例（記載例の20.096）であった．
6) 白血球増多（10,000以上）を示したものは，嚢腫

型7例（記載例の35.0%），円柱・紡錘型3例（記載

例の25.0%）であった．

結 霊童
民間

先天性胆道拡張症 (15才未満） 45例を，嚢腫型，円

柱・紡錘IC分かち検討した．嚢腫型，円柱・紡錘型を

比べると，発症年令，男女比，症状，検査値とも差異

を認めた．従ってその病因を同一に論ずる乙とは困難

と考えた．円柱・紡錘型の病因を勝管胆道合流異常IC

起因すると考えるのは妥当であるが，嚢腫型lζ関して
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は，その病因を更に検討する要ありと考え，本論文の

第2編lζて実験的研究を行なうとととした．
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