
成鼠発達を考慮した小児の治療 381

3)小児外科領域における肝胆道疾患の長期予後

新潟大学小児外科　飯沼泰史・岩渕眞

内山昌則・八木実

金田聡・大滝雅博

山 崎 哲

Long-Term Postsurgical Outcome of Hepatobiliary Diseases in Children 

Yasushi IINUMA，Makoto IWAFUCHI

Masanori UCHIYAMA, Minoru YAGi, Satoshi KANADA

Masahiro OTAKI and Satoru YAMAZAKI

仇了）r甘い門川J可J）と、rlJ（了けfC、バ√rgP仁、＼

．＼▼範竹山J’前川相亘＼・バr、加。7日ノー1Jt、rlJf、／肝

は料地駅員叫つ肋か軸ル掴現職郵

To evaIua撫　Ong－term pOStSur即は　OutCOme Of bep誌tObiliary dise誌SeSin chId．ren a

total og192　patients with these diseases were studied．They consi醜ed of75patients

with congenital biliary dilatation（CBり），18with portal hypertension（PH），邑nd99

with biliary atresia（BA）．

InCBm patien略且40f75patients underwentinternaIdrainage日か）procedure，and

the re醜Of tbem un eァwent cyst excison with hepaticoenterostomy（CEHE）．Inl of

thel4patients who tlnderWentID procedure，SeVere COmplicaもOnS WereObserved，On the

Other hand，tllereSulも0デ570f tlle61patknts who underwent CHHE were saもisfaCtOry，

In PH patients，130f軸e18patients．undewent nonnshunt operation with Sugitl柑’s

procedure，and the rest of th¢m underwnt otller prOCedure．The patienもs wholユnderwent

Sugiura’s procedure under　6　years of ageland the patierltS Who t重rlderwent other proce－

dure experienced gastrointestinalr・e湖eeding afterinitial treatmentin the ong term．

In BA囲tients，jaundice disappearedin490f99patie鵬S，Of tbe49p乱tients pa－

tients，33patienもs survived．Of the33patients onlyll patientS With jaundice free had

no posも－Operative compHcation，but the rest of them had various complications．

Our data suggesもthat some patientS With hepatobiliary diseasein children deterioh

ReprlntrequeStStO：YastlShi HNUMA M，D

Depart．ment Pediatrjc Surgery，Njigata

Universlty School of Medicineト757

Asahimachi－Dori，Niigata City，9引－85畔

．了ApAN

別刷請求先：〒951【8510　新潟市旭町通りト757

新潟大学医学部小児外科教室　　　　飯沼寮史



38:≡ 新潟医学会雑誌 第IlI1巻 第10号 平成12年 (2(状)i10r]

ratepostoperativell･.Asthelengthoffollow-upinct･eases.clinicalassessmentshould

beregularlさ･,performedandeomprehensil,eanal),sisisnecessary.
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biliaryatlでSia
長期5'･後,先天性胆道拡張症,門脈圧尤進症,胆道開銀症

は じ め に

小児外科で弼わる多くの先天性疾患では.術後の熊能

や成濠による影響を最期に渡ってフォローする必要があ

る.当科においても新生児.乳児期に手術を行った症例

の多くが成人に達し.その多くは良好な QOL を得て

社会の第一線で活躍している. :Jj'長期生存例の増加と

共に,術後急性期では予期し得なかった様々な問題点も

明かとな-.)てきた.小児外科で長期予後が特に問題とな

る疾患はいくつかあるが,今回,小児肝胆道疾患におけ

る長期経過症例の現状と問題点につき検討した.さ1■.'に

今回のシンポジウムの主旨を鑑み,各疾患の長期予後か

1こ)みたこれまでの治療法の問題点について検討し/た.

対 象

小児外科領域における悪性肺癌を除いた代表的な肝 ･

胆道疾患として,1998牢までに当科において根治手術

が施行された以下の3疾患を対象とした.疾患の内訳と

症例数は,先天性胆道拡張症75倒 し1955隼-19981日.

門娩圧克進症ま8例 日972年一息998年),男卑遺閉鎖症99

例 (1968年11998年l-C=tあった_これらの症例のうち

術後腸閉塞などの .椴的な合併症を除き,その疾患の病

態及び治療法に関わり,術後10年から20年以上のいわゆ

る長期経過後に発症した問題点につき検討した.

結 果

Il胆道拡張症75例中.1973年までの1叩Tjで拡張総

胆管腸管吻合術 (いわゆるバイパス手術 :現在では禁忌

とされている手術)が施行され,1973牛用蜂の61刑で

拡張胆管切除,肝管空腸吻合術 い､わゆる分流手術 :現

在の標準術式)が施行された,バイパス手筋を施行され

た14例申,6例で術後胆管炎や肝内結石を併発し再手術

(分流手術)が施行され,再手術を受けなかった8例申4

例は肝硬変で死亡レ 未だ再手術を受けていない残 りの

4例でも輝炎などの合併症が見られた.一方,分流手術

を施行された61例中,切除複の遺残胆管からの発癌を1

例,胆道系の結石形成を3例に認めた.発癌症例の 1例

が死亡したが本症例は術式の過渡期の症例であり,拡張

胆管の切除が不 卜分な症例であった.また結石を認めた

3例はいずれも外科的治療で軽快した.lTl上より分流手

術を施行された多くの症例の QOLは極めて良好であっ
た.

rTif明晩Ti三先進症の成関は先天性門脈閉塞症が13例,

肝線維症が5刑であ.った.このうち11刑で食道離断術.

経胸鍍腹的血行菊酒衝き牌膿摘出術 (いわゆる杉浦法)

が施行された.他の7刑でその他の治頼法 し内視鏡的食

道静脈噛結紫術など)が施行された.杉浦法をせけた11

例中3例と,その他の治糠を受けた7例中Ll例で術後早

期 -術後lO隼の粧 二消化管出ffltt特に胃出lfl~い が廿燃

した.消化管出血が再燃 した計 7例の平均初発年齢は

3.2歳で.再tLl',血を認め鯉か･･-:･'/+=嘩i)11例の平均初発車

齢 甘 6妓)に比Lr.:い傾向にあ-～+I.若年齢 仁i-:.に6

歳未滴)で樹 齢法を施行された症例や,その他の治療法

を′受けた症例では,発達し,+=側副血行路の血栓性静脈炎

や消化管出血の再燃など長期に渡り何らかの問題が残っ

ていた.

mト胆道閉鎖症では99同車,-19例 トI9.5(吊 で黄痕消

失が得られ,現時点の生存例は33例 く吻合可能型8例,

吻合不能型25例)で,生存率は33.3%であった.根治

手術 (葛西手術)後黄疫が消失しなかった症例の90%は

術後約5年以内に死亡した.現存している33例中31例は

黄痘を認めなかったが,2例で黄痘消失後,胆管炎を契

機に黄疫が再燃した,費痕のない31例中,胆管炎や門脈

圧先進症などの合併症なく生存 している症例は11例

(35,5%)であった,他の20例 (糾.5%)では何らかの

合併症が認められ.思春期以降大きく QOl｣が低下し
た症例も認められた.

考 察

小児外科で長期予後が問題となる疾患はいくつかある

那,その中でも肝胆遣疾患の頻度は必ずしも多くはなく,

本邦の主賓な医療施設でもこれらの疾患で術後20年以上

経過した症例を有している施設はごく限られているもさ

らに近年になり,ようやく小児外科領域においでもキヤ
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1)-オーバー詩壇 い､わゆる成人に透した小児外絆の患

者に対する医療)が重要視されはじめてきた現状を考慮

すると日,各種の羽 琶外科疾患の長期生存例に対する再

評価は各施設でようやく始まったばかりであると考えら

れる.

本シンポジウムの主旨でもある ｢ある疾患に射する治

療法が患児の成長 8発達の面から適切であったかどうか｣

は,長期予後を検討してはじめて可能であり,主要な疾

患の長期生存症帝rjにおける合併症や問題点を検討するこ

とは重要と考えられる.

先天性労望遠拡張症では,バイパス手術が古 くから施行

されてきたが,本症の病態が浄管胆道合流異常にあり,

さらに術後の合併症や発癌率が商いなどの問題点が認識

されて以来,本手術は禁忌となった2).一方現在の標準

術式である分流手術は本症の病態に応 じた合理的な手術

と考えられている.しかし手技約には藤内胆管の切除な

どに敢渋する症例もあり,また術式の移行期の症例では

遮残胆管からの発病例も散見された.さらに近年長期経

過例において胆管腸吻合部の狭窄や肝内結石の形成も報

告されるようになり必ずし屯全く問題がないという訳で

はない3).先天性胆道拡張症に財する分流手術の歴史は

各施設とも20年強であり声その対象が小鬼であることを

ふまえると,特に発癌の可能性を考慮に入れた場合, 現

在の術式の正当な評価には未だ時間を要する畑 しか し

少なくとも本症においては現在のレベルでの標準術式を

行えば奉症の多くは予後良好と考えられており,今後 し

ばらくこの状態が続くであろう,

小児門脈圧売渡症においでは,内視鏡的硬化療法が普

及する以前では,本邦では柳甫法に代表される食道離断 8

血行廓清衡が主体であった5).杉浦法は成人領域では良

好な成績が報告されているが6),羽 邑外科領域における

本術式のまとまった報告は少ない7㌔本術式では門脈圧

先進症本来の病態を改尊するわけではなく,易出血性の

側副血行路である食道胃静腺癌の外科的郭清がその主

体である,朴児においては加齢と共に由然な側副血行路

が発達しこれら静脈痛が自然に消退するとの報告 もあ

る8),しかし本症では幼児期の手術を契機にヲ極めて複

雑な側副血行路が長年かけて発達し,予期せぬ部位から

の消化管出血や血栓形成を引き起こす可能性私考えられ

義,我々の経験では年長児に肘する杉浦法では確かにそ

の予後は良好であったが,年少時 (主に6歳未満)で杉

構法を施行された症例や,柳 蔚法以外の治療法を受けた

症例では治療後も長期に渡り何らかの問題が残り,かつ

病態が複雑化 し治療も難渋している症例が少なからず存
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や IntprveLnt､ionalradiologllTの発達によを)血行動態

に応じた治療法を選択が可能となった.以 l･_よi)小児門

脈圧先進症に射する治療戦略も見直す時期にきていると

考えられ,特に年少時に対する樹 齢法の適応は再検討を

要すると考えられる.

胆道閉鎖症では根治手術により寮痘消失が得られなかっ

た場合,そのほとんどが肝硬変から肝不全で早期に死亡

する.徒-･:'て長期牛在の裾 二は先ず初回手術において良

好な胆汁排液を得ることが必須である,近年葛西手術手

技の進歩と術後管理法の向上により奉症の爵痘消失撃は

飛躍的に向上した9).しかし本症で手術的に寮痘を洞嚢

せしめる可能性は約70%が限界と認識されており10),残

りの30%はその多くが肝臓移植の対象となる.一方で長

期生存例の増加とともに,黄痘が消実しても,門脈圧先

進症などの従来の合併症に加えず肝肺症候群など肝臓以

外にも様々な問題を抱えている症例も多いことが報告さ

れている11㌔ こうした症例では最終的には肝臓移植が必

要なこともあり,葛西手術による黄痘消来率が向上 した

現在でも,最期予後の観点からは,葛西手術単独での生

存は25%が限界との報告もある12),しかし本症において

ほ現時点で初回手術として葛西手術に替わりうる術式は

解く,-方費痘消失の有無を問わず移植の適応がある場

合は,そのタイミングを束ねない撃が董賓となる.従っ

て今後官本症の治療は葛西手術と肝臓移植がバランスを

取 りながらその両輪をなしていくものと考えられる,

ま と め

且:か児外科領域における代表的な肝胆遺疾患 (先天

性胆道拡張症,′損琶門娩庄売渡症,胆道閉鎖症)の長期

予後について検討を行った.

2:現在の標準術式を施行した先天性胆道拡張症の長

期予後は良好であった∴一方門脈圧克進症,胆道閉鎖で

は加齢とともに病態が複雑化かつ治療に殊渋し,結果的

に QOLが低下している症例も散見された.

3:今後,他の小児外科疾患において鮎長期生存例の

増加と共に様々な問題点が顕在化する可能性があり,注

意深い経過観察が塞要である｡
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司会 小児外科領域における胆道疾患の農期予後につ

いて,先天性胆道拡張症,先天後門販売遮症,先天性胆

道閉鎖症の三疾患における長期予後,あしくは医学的,

社会的問題点について詳細に発表いただきました.ご質

問等ございませんでしょうか?

紳 難しい疾患が多いようだなとあらためて思いまし

た.最初の先天性胆道拡張症.これについて敢えていた

だきたいのですが,先Ip天性の疾患である胆道拡張の原田

は,流tllユ路に障害があっておきるわけではないのですか?

飯沼 必ずしも流出路.すなわち十二指腸乳頭括約筋

の問題で生ずるわけではありません.現在では胆道系の

拡張よi)は降嘗胆遺合流異常が病態の中心となっておを).

これは発生レベルの聞損だとされています.そしてこれ

に付随して拡張を伴う場合と伴わない場合の2種類があ

る事がわか-)ています.胆道系の拡張がど})して生ずる

かについてですが,合.;私異常に伴う降液の胆管内-の逆

流による胆管内圧の上昇,胆管壁の脆弱性,または胆管

壁そのものの異常があるために拡張するのではないかと

考えられています.

林 挿管胆道合流異常があ-∫)て.十二指腸への間｢.潤;

の括約筋の機能が働かないということが大きな問題とい

うことでしょうか一.一

飯言召 はい.理論的にはそれも閑題になりますが,本

症の場合括約筋の機能についてはあまり議論にならない

ようです.

林 坪悪的なことをいえば合流輿常をなくして.括約

筋機能があるということが治療上大事なことだというこ

とになるのでしょうか?

飯沼 本来ならばそれが理想的ですが,それだけでは

解決きれない問題もあります.合流･粍常を合併する胆黍

や胆管壁には潜在的に･尉顔の素因がある事が判明してお

I),本症の巌も長安な問題とされています.坪想r机二は

胆道系をすべて切除して将来的な発癌の部分を除去すべ

きなのですが.技術的にどうしても陣内胆管の 部 分は

宛らざるを得ません.現時点ではこの残した鮮肉胆管か

らの将来的な発癌の可能性が問題となっております.

従･)て解剖学的には先生のおっしゃる通り生理的なルー

トで陣管と胆管を再現できれば -番いいのですが,発噛

の可能性の薗からも,技術的な面からも現時点では擬 し

いと思われます.

林 わかi)まLJた.私は.ステントブラ7テ (ング+

括約筋機能をどこかに作ってやれば治るのかと思ったも

のですから.たしかに非常に病態が複雑だということは

よくわかりました.

飯沼 異物を入れてステントをするということは小児

ではないと思います,胆管と輝管を両方十二指腸乳頭括

約筋を通して再建するという考え方は先の発癌の問題も

あり,技術的にも不叶能だと思います.

碑 ありがとうございました.

司会 極にございませんでしょうか ?



成濃,発達を考慮した擁児の治療

溝辺 最後のキャリーオーバーの問題についての質問

なのですが,我々も先生と同じ外科医なのでその間篭に

直面しています.花々の分野でも小児期に手術した患者

が成人になったときに誰が見るか,という車が問題だと

言われています.新潟では歴史的に外科医が見ることが

多いのですが,地域によっては小児科医が兇たり,内科

医が見たりということになっています.一領域の医者だ

けでは解決できない問題が多いので本当は小児札 外軌

内科,あるいは精神科,リエゾン外来とかいろいろな科

が集まって外来というものが作られるのが理想だと思う

のですが.なかなか牡しいということが現状だと思いま

す.先生の領域ではどのような努力がなされているか,

我々も模索しているので,何かヒントがあれば教えてく

ださい.
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飯沼 基本的には77･-ストタッチは小児外科がする

ものだと考えています.しかしその後の判断で多科の方

がふさわしければ,我々が橋渡しをして担当科を紹介 し

ています.また大学から離れたところに住んでいる方や

県外に行かれた方に対しては,その地元の病院の関連科

の先生にお願いして7寸ローア･ソプをして頂く事も有I)

ます.しかL実際はケースバイケースで対応しているの

が現状であり先生のおっしゃる通りシステマティックな

対応にまではいっていません｡

司会 ありがとうございました.続きまして先天性小

児心疾患の外科治療と小児の発育について第二外科渡辺

先生おねがいします.

逮) 先 天性 心疾患 の外科治療と小児の発育
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