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要 旨

E目的3IgG4関連硬化性胆管炎は,自己免疫性輝炎を代表とするIgG4陽性形質細胞の諸臓器

への密な浸潤を認める全身性疾患の胆管病変として,近年報告が増 えている.今l札 我々は

IgG4関連硬化性胆管炎4例 を経験 したので報告する.

【対象 .方法】当院で治療 されたIgG4関連硬化性胆管炎射列を対象とした.内訳は外科的切
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除例 2例,内科治療例 2例であった.短G媛関連硬化性胆管炎の診断は,胆道造影検査,自己免

疫性輝炎合併の有無,血清 IgG4測定を基準として行った.外科切除例では,免疫組織化学にて

IgG4陽性形質細胞を同定 し組織学的検討により診断 した.

【成績】外科切除例は,2例とも無症状であり肝機能異常が指摘 されたことを契機に粕濠とな

った.症例 1:81歳,捌聖.石肝管に限局 した胆道狭窄を墨する腫癌を認め,郎 告CEA値は

7.1ng/mL,血清 CA19-9億は 178U/mLと上昇しており,肝門部胆管癌の術前診断で胆道再建

を伴う肝右葉切除が施行された.症例 2:70歳,女性.右肝管および下部胆管に限屈 した胆管

狭窄像を認めた,術前の血清 短G4値は 130mg/dLであり,正常範囲内 (135mg/dL未満)と

判定 された,広範囲胆管癌の術前診断で胆道再建を伴 う肝右葉切除が施行された.外科矧珠例

は,2例とも自己免疫性輝炎非合併例であり,病理組織学的検査で悪性所見を認めず,免疫組織

化学にて胆管狭窄部周囲に短G4陽性形質細胞が多数同意 され IgG4関連硬化性胆管炎と診断

された.内科治療例は2例とも自己免疫性輝炎を合併 しており,黄短を契機に発見された.症例

3:62歳,男性.右肝管および下部胆管に限局 した胆道狭窄像を認めた.血清 IgG射直が363

mg/dLと高値であり,IgG4関連硬化性胆管炎を強く疑った.症例 後:70歳,女性.右肝管およ

び 卜凋S胆管に限局 した胆道狭窄像を認めた 血清 短G4億が404mg/dLと高値であり,王gG4関

連醸す捌ql胆管炎を強く疑った.2例ともステロイド内服で速やかに胆道狭窄像は改善した.

【結論】外科切除の対象となる胆道狭窄のなかには,短G4関連硬化性胆管炎による良性胆道

狭窄があることを銘記すべきである.短G4関連硬化性胆管炎疑診例に対 して,短期ステロイド

療法で胆道狭窄が改善するか否かを経過観察する方針は言動断と治療をかねて妥当と考えられ

る.

キ-ワ-ド:IgG4関連硬化性胆管炎,自己免疫性輝炎凋 耳管癌,外科治療,ステロイド療法

緒 ロ

IgG4関連硬化性胆管炎は,自己免疫性輝炎を

代表 とする 五g64陽性形質細胞の諸臓器への密な

浸潤を認める全身性疾患の胆管病変 として,近年

報告が増 えている 1)2),多くは自己免疫性輝炎に

合併す るが,胆管 病 変 単独例 も見られ,診断に苦

慮するときがある 1ト 3). 今軌 我々は短G4関連

硬化性胆管炎魂例を経 験 したので報告する.

方 法

当院で治療 された IgG4関連硬化性胆管炎射列

を対象とした.内訳は外科的切除例2例,内科治

療例 2例であった.IgG4関連硬化性胆管炎の診

断は,胆道造影検査,自己免疫性肺炎合併の有無,

血清 IgG4値測定を基準 として行 った 2).切除例

では,免疫組織化学にて IgG4陽 性 形 質細胞 を同

定し組織学的検討により診断 した l).

成 績

症例 1は81歳チ男性.症状なく,肝機能異常を

指摘 され精査となった.自己免疫性輝炎を合併 し

てお らず,術前に血清 ⅠgG複値は測定 されていな

かった.CT検査で右肝管に限局 した胆道狭窄 を

星す る臆病を認め (図 IA),MRCP検査で も右肝

管 と前 ･後区域枝 との間に全属性の狭窄橡 を認め

た (図 IB).血清 CE射 直は 7.1mg/ mL,血清

CA19-9値 は 178U/mLと上昇 してお り,肝門部

胆管癌の術前診断で右門脈塞栓術後に胆道再建を

伴 う肝右葉切除 を施行 した.病理組織学的検査で

悪性所見を認めず,免疫組織化学にて胆管狭窄部

周囲に IgG4陽性形質細胞が多数同定 され,IgG4
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図 I CT検査および MRCP検査 (症例 ュ)

(A)造影cT検査.右肝管に限局 した胆道狭窄を

里する腫癒 (束印)を認めた.

(ち)MRCP検査.右肝管 と前 ･後区域枝 との間

に金属性の狭窄像 (矢印)を認めた.

関連硬化性胆管炎 と診断 され た.

症例 2は 70歳,女性.症状 な く,肝機能異常 を

指摘 され精査 となった.白己免疫性輝炎の合併 を

認 め なか った.術 前の血清 短G4値 は 130mg/dL

で あった.血清 IgG4値 は 135mg/dL未満 が正常

範 囲 で あ り 4),本例 は正常 範 囲 内 と判定 され た.

CT検査 で右肝管 の壁肥厚 と前 ･後区域枝の拡張

を認 めた (図 2A).直接胆道造影検査で右肝管 は

描出 されず,下部胆管 に も狭窄像 を認 めた (図

2B).広範囲胆管癌の術前診断で胆道再建 を伴 う

肝右葉切除が施行された.病理組織学的検査で悪

性所見を認めず,免疫組織化学 にて胆管狭窄部周

囲に IgG4陽性形質細胞が多数同産 され,IgG4関

連硬化性胆管炎と診断 された.

症例 3は 62歳,男性.心商都痛,黄痕 を契機 に

精査となった.血清 IgG射直は 363mg/dLと高値

であった.直接胆道造影検査で右肝管 に狭窄像 を

認めた (図 3A).下部胆管にも狭窄像を認め,胆

汁細胞診では CまassVが検出されたが,胆管上皮

からの組織生検では明らかな悪性所見を認めなか

った.本症例は,自己免疫性輝炎を合併 しており,

血清 短G4億が高値であったことから,胆管病変

は 短G4関連硬化性胆管炎を強 く疑った.経ロブ
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図 2 CT検査および直接胆道造影検査 (症例 2)

(A)造影 CT検査.右肝管の壁肥厚 (矢印) と

前 ･後区域枝の拡張 (矢頭)を認めた,

(B)直接胆道造影検査.右肝管は描出 されず

(矢印),下部胆管に狭窄懐 く矢頭)を認め

た.

図3 直接胆道造影検査 (症例 3)

(A)ステロイ ド治療前の直接胆道造影検査,右

肝管に狭窄橡 (矢印)を認めた.

(B)ステロイ ド治療開始 2か用後の直接胆道造

影検査.右肝管の狭窄像は著明に改著 した

(矢印).

レ ドニゾロン30mg/日の 内服 を開始 し,速 や か

に自覚症状は改善した.ステロイ ド療法開始後の

直接胆道造影検査では右肝管の狭窄橡 は著明 に改

善した (図3B).

症例 4は 70歳,女性.董痘 ･皮膚掻梓感で発症
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図 4 直接胆道造影検査 (症例 4)

(A)ステロイ ド治療前の直接胆道造影検査.右

肝管に狭窄像および嚢腫状の拡張像 (矢印)

を認め,右肝内胆管枝は枯れ枝状狭窄懐

く矢頭)を呈していた.

(B)ステロイド治療開始 5か月後の直接胆道造

影検査.右肝管の狭窄像 (矢印)および右

肝内胆管枝の枯れ枝状狭窄像は著明に改善

した (矢受貞).

し,精 査 にて 自己 免疫性 輝 炎 と診断 された.餌責

短G摘 射ま404mg/dLと高値 で あ った.直接胆道

造 影検 査 で右肝管 に狭窄 像 お よび嚢腫状の拡張像

を認 め,右 肝 内胆管 枝 は桔 れ 棒状狭窄橡を畳して

いた (図4A).鮮 肉胆 管 の 狭細化も認めた.胆管

上皮からの生検で悪性所見を認めなかったため,

胆管病変はIgG4関連硬化性胆管炎を強く疑った.

経口プレドニゾロン30mg/日の内服を開始 し,

黄短は速やかに 改善した.ステロイド療法開始後

の直接胆道造影検査では,右肝管の狭窄像および

右肝内胆管桟の枯れ枝状狭窄橡は著明に 改善した

(図･lli上

考 察

短G4関連硬化性胆管炎は,原発性硬化性胆管

炎や胆管癌との鑑別がしばしば困難であり,特に

自己免疫性輝炎を合併しない例では診断に 苦慮す

ることが多い1ト3),自験例でも自己免疫性輝炎

を合併していなかった2例が胆管癌と術前診断さ

れており,現行の進歩 し た 画 像 診 断 を も っ て し て

も術前画像診断で癌の存在 を 完 全 に 否 定 す ること

は困難である.Erdogamら 5)は , 胆 管 癌 と術前診

断され撮治 切 除 された 且85例 の う ち,15例が術後

病理検査で悪 性 所見を認めず良性胆道狭窄であっ

たことを報告している.さらに,良性胆道狭窄と

術後病理診断 された 15例中2例が 短G4関連硬

化性胆管炎であったと報告している5).以上のこ

とから,外科切除の対象となる胆道狭窄のなかに

は,短G4関連硬化性胆管炎による良性胆道狭窄

があることを銘記すべきである.

血清 IgG4値の上昇はIgG4関連硬化性胆管炎

に対する有用な診断指標の一つであるが,胆道癌

でも血清 短G4億が高値を示すことも報告されて

いる.Nakazawaら6)は,胆管癌 18例申4例で血

清 短G銅蓬が高値を示 していたと報告 している.

Tabataら7) も,胆管癌 41例中 3例で血清 IgG4

値が高値であったと報告しており,血清 短G4値

のみで良悪性を鑑別することには限界があること

を理解しておく必要がある.

IgG4関連硬化性胆管炎はステロイドに反応 し

著効することが報告されており,投与虜 は自己免

疫性輝炎に準 じて行われている2)隼 自験例でも,

短G射=関連硬化性胆管炎と内科で診断された2例
では,ステロイド投与で速やかに自覚症状は消失

し,直接胆道造影検査所見も改善した由このこと

からも,IgG4関連硬化性胆管炎疑諺例に対して
は,短期ステロイド療法で胆道狭窄が改善するか

否かを経過観察する治療方針は,診断と治療をか

ねて妥当と考えられる.一方,短期ステロイド療
法により胆道狭窄が改善しない場合や癌の存在を

完全に否定できない場合には,外科的切除を考慮
すべきである射.

結 語

外科切除の対象となる胆道狭窄のなかには,

IgG4関連硬化性胆管炎による良性胆道狭窄があ

ることを銘記すべきである.IgG4関連硬化性胆

管炎疑診例に対して,短期ステロイド療法で胆道

狭窄が改善するか否かを経過観察する方針は,諺
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断と治療をかねて妥当と考えられる.
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