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【Differential Diagnosis】
今回のエピソードを、まず患者の持っていたProblemsから考察する。

１．原発性硬化性胆管炎：胆管の線維化、炎症性破壊を含む慢性胆汁うっ滞症候群。いろいろな状態に関連する〔表３〕が、特に潰瘍性大腸炎と関連が深い。診断は胆管造影により、胆管壁の不整、造影欠損、胆管の不規則な拡張、狭窄部の存在が見られる。ときどき膵管も傷害される（本症例では傷害されていないが）。症状は疲労、黄疸、掻痒、腹痛で、黄疸の消長を繰り返しながら肝硬変へと進行するといわれてる。合併症は発熱、細菌性胆管炎、胆嚢・胆管結石、胆管癌。治療はステント留置で症状を軽減するが、根本的な治療は肝移植。
考察であるが、今回のエピソードでは黄疸の悪化、掻痒、腹痛が見られており、その原因としてステントの効率低下、または他の疾患の合併が考えられたが、前者はステントがずれていないので否定的。なお、右上腹部痛の鑑別は〔表４〕のようであるが、このうち本症例で、最終的に診断されたのは。胆管炎、自己免疫性肝炎(?)、膵炎、膵管破壊、肝膿瘍s/o、十二指腸狭窄である。
２．無結石性胆嚢炎：急性無結石性胆嚢炎は全身性疾患や術後に関連して起こりやすい。これに関しては、胆嚢摘出後、一度症状が軽快していて、今回のエピソードの原因になっているとは考えにくい。

３．反復性上行性胆管炎：上行性胆管炎は原発性硬化性胆管炎のような胆管の閉塞状態に伴いやすい。古典的症状はCharcot’s triad（腹痛、発熱、黄疸）であり、sepsisも起こりやすい。今回のエピソードではKlebsiella oxytocaによるsepsisを起こしている。また、肝膿瘍を起こすこともあり、今回のCTで肝膿瘍と一致する所見（胆汁のうっ滞）も認められている。上行性胆管炎は抗生物質単独によく反応するが、今回のエピソードでは反応していない。このような場合、胆管の閉塞を考える。その原因として、不適切なステント、その他の胆管閉塞の原因が考慮される。
４．慢性膵炎：膵炎の原因はおそらくERCPを繰り返すことによる障害と考えられる。本症例では残念なことに膵炎が慢性化して、膵管の狭窄が起こった。原発性硬化性胆管炎も炎症性腸疾患もともに膵炎と関連しうる。今回のエピソードとの関連であるが、慢性膵炎は右上腹部痛、嘔吐、圧痛を起こしうる。しかし、第9回入院でPeustow procedureを施行しているが、症状の改善が見られなかったため、慢性膵炎は今回のエピソードとは直接的には無関係と考えられる。
以上より、十二指腸疾患を原因として考える。

５．十二指腸狭窄：患者は上部消化管検査で近位十二指腸に7cmの狭窄が見られた。このことにより、患者の嘔吐、痛み、脱水は説明できる。また、黄疸にも関連があるのかもしれない。十二指腸狭窄、閉塞の原因は〔表５〕に挙げる。まず先天性疾患は経過から除外され、CT, ERCP, エコーからもし輪状膵、duodenal webs、duodenal duplicationsがあればわかるであろう。
潰瘍による狭窄は、ステロイドなどの長期使用、痛み・嘔吐・体重減少・貧血などの症状から支持されるが、ERCPを行う際に、それほど大きな潰瘍なら発見されているはずであろう。
クローン病も十二指腸狭窄を起こす場合がある。潰瘍性大腸炎がクローン病の誤診であったということも考えられるが、経過10年の間には診断は正されているはずである。

Celiac sprue病も十二指腸狭窄を起こすことがあり、また、この疾患は原発性硬化性胆管炎に合併することも知られている。しかし、この疾患で十二指腸狭窄をおこすのは潰瘍を伴う場合のみである。

悪性腫瘍としては、年齢的にAdenocarcinomaは否定的だが、リンパ腫ならありうるが、頻度的にまれ。また、十二指腸の悪性腫瘍はまれである。

膵炎で十二指腸狭窄を起こすのはまれであるが、膵頭の化膿性炎症、偽嚢胞、膿瘍、炎症性癒着、腸間膜の腫大、膵頭のAdenocarcinomaで考えられる。実際、本症例では慢性膵炎、膵頭の腫大が見られている。また、膵頭による十二指腸の狭窄は本症例のような長さ、部位で見られる。

慢性膵炎が胆管を狭窄させているならば、このことは原発性硬化性胆管炎による黄疸、腹痛を悪化させる。慢性膵炎による十二指腸の狭窄の原因は不明であるが、炎症の波及、膵炎による虚血性変化が考えられている。
以上までで、Dr. Albertは今回のエピソードは、慢性膵炎により、胆管の閉塞が起こり、また、十二指腸の狭窄が起こった、と考えた。彼は、上部消化管内視鏡で潰瘍、クローン病、十二指腸潰瘍を否定し、生検によってリンパ腫、Celiac sprue病等を否定し、また、EUSで膵、十二指腸壁を調べ、十二指腸をバイパスする手術を組もう、と考えた。

一方、Dr. Donald(小児消化器科)は軽快しない腹痛から、胆管のcarcinomaを考えた。
現実は、Dr. Daniel(小児外科)は、上部消化管内視鏡をしても十二指腸バイパス術をやる必要性は変わらないであろう、と考え、検索のための腹腔鏡を行った。術中エコーで膵頭と肝の下縁の間にill-defined massが見え、それをbiopsyした。迅速生検でcholangiocarcinomaと診断された。その後、彼は胃十二指腸バイパス術を施行した。
【Pathological Discussion】

massの病理は〔図５〕のようであった。すなわち、十二指腸粘膜は著しい慢性炎症を示しており、絨毛も傷害されていた。十二指腸壁は線維化して、小さな不整なhyperchromatic nucleiを持った腺構造が見られ、Adenocarcinomaの浸潤像に一致した。線維化はcarcinomaに対する癒着性の変化と言える。
この部位のAdenocarcinomaの鑑別には膵癌、原発性十二指腸癌、胆管癌が挙げられるが、病理形態（小さな、均一な、核の高度の変化が見られる、癒着性の変化が見られる）から、原発性十二指腸癌は否定的。また、肝門に近い、潰瘍性大腸炎・原発性硬化性胆管炎(胆管癌の発生率は8－10％で、平均で5－10年後に見られる)の既往から胆管癌を最も考えた。（もっとも、この年齢での胆管癌は非常にまれである。）
実際、CA19-9を測定してみたら3000Uと高値を示していた。

【Anatomical Diagnosis】Cholangiocarcinoma, with duodenal stricture
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〔図5〕
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Uleerative coltis

Crohn's disease
Immunodeficiency states
Coyptosporidium infection
Histiocytosis X
Sickle-cellanemia
Autoimmune hemolytc anemia
Hodgkin's discase

Gstic fbrosis

Cellac sprue

Chronc pancreatitis

Chronic active hepatitis
Systemic lupus erythematosus

Polymyositis





[image: image4.png]Table 4. Causes of Right-Upper-Quadrant
Abdominal Pain.*

Gallstones
Cholecystitis

Cholangitis
Cholangiocarcinoma
Hepatitis

Hepatic abscess

Peptic ulcer

Gastric cancer

Pancreaitis
Pancreatic-duct obstruction
Pancreatic cancer

Renal stone

Pyelonephiitis

Intesinal obsiruction
Trauma

Perhepaits

Prcumonia

Pleurtis
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Congenital disorders
Web
Annular pancreas
Preduoderal portal vein
Choledochal cyst
Paraduodenal hernia
Inflammatory or alergic disorders
Crohn's discase
Celac sprue
Eosinophilic gastroenteritis
Sarcoidosis
Vasculiis
Cancer
Adenocarcinoma
Lymphoma
Carcinoma of the pancreatic head
Pancreatic disorders
Acute pancreatitis
Pancreatic pseudocyst
Chronic pancreatitis
Infections
Abscess
Tuberculosis
Other disorders
Peptic uleer discase
Reaction to nonsteroidal antiinflammatory drugs
Inflammatory adhesions
Duodenalhematoma
Superior mesenteric artery syndrome
Bowveret's syndrome
Hyperplasia of Brunner's glands

Wiopathic retropertoncal fibrosis





