






























黄疸との闘い40年

名古屋大学小児外科

安藤久實



肝臓

胆管

胆嚢









横から観察しながらPTCDを行なう

日臨外会誌 41:1059-1063,1980



膵癌への挑戦

ー門脈合併膵切除ー







日消外会誌 15:55-63,1982





臨床外科 39:673-679,1984







門脈遮断後の門脈圧の変化



日消外会誌 15:55-63,1982









小児外科で扱う黄疸を来す主な疾患

先天性胆道拡張症

胆道閉鎖症

肝内胆管形成不全

肝腫瘍

劇症肝炎

 (肝前性門亢症)



先天性胆道拡張症



拡張した胆管

膵・胆管合流異常





当時は閉塞性黄疸として対処されていた

嚢胞十二指腸吻合 嚢胞空腸吻合



内瘻術の問題点

 胆管炎

 胆石

 胆管癌

膵酵素
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内瘻術後の胆道癌

 胆道癌の平均発生年齢：35歳

 手術されずに癌が発生する年齢より15歳若い

 癌発見までの期間：術後平均10年

 癌発生率：154例/881例（17.5％）

 発癌例のうち最も若い例：１歳時に内瘻術



善かれと思ってする事が、

最も善くない事もある。



1988.2.23 生後27日胆管炎による敗血症のためPTCD





先天性胆道拡張症に対する分流手術



先天性胆道拡張症に対する内瘻術

内瘻術が20例に施行されていた

14例：胆管切除術追加

6例：内瘻のまま消息不明



内瘻術後の胆管癌

 1歳：嚢胞空腸吻合

 38歳：胆管癌



内瘻術施行例の経過

1973年 12歳



胆管切除前 胆管切除後

1987年 26歳



2001年
39歳



2001年 39歳



先天性胆道拡張症に対する分流手術







平均: 9.5±7.3年

分流手術から肝内結石形成までの期間
ー名古屋大学小児外科ー





レ線写真上の特徴
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膜様狭窄の超音波所見

左肝内胆管右肝内胆管





狭窄の２つの型

膜様狭窄 索状狭窄

J Am Coll Surg 181:426-430, 1995



胆管狭窄の存在率

76.2%

有り

無し

101



症例：34歳 女性

1978.7  ( 2歳): 嚢胞切除・肝管空腸吻合術（Roux-Y脚15cm）
左右肝管起始部に狭窄

1990.9 (14歳): 胆管炎を繰り返すため Roux-Y脚を延長(45cm)

2005.2 (28歳): 肝機能障害と軽度黄疸出現

2010.9 (34歳): 頻回の吐下血を生じたため当科受診



PTCD造影



門脈本幹は閉塞しCavernousTransformationを形成









術後PTCD造影















胆管狭窄への対応



膜様狭窄に対する処置

膜様狭窄狭窄切除

Am J Surg 173:491-4,1997



膜様狭窄に対する治療

Before After



索状狭窄に対する治療

Before After





狭窄が遠位にある場合の対応



狭窄が遠位にある場合の対応

Pediatr Surg Int 22:939-41, 2006



肝内胆管狭窄解除術施行前後の
肝内結石非発生率



先天性胆道拡張症の年度別手術件数



先天性胆道拡張症自験例

•207例

•男：女 46：161 (1:3.5)

•年 齢 5.1±5.8歳(0-45歳)

名古屋大学小児外科

1970-2013



東洋人に多く欧米では稀

↓
日本で一番 = 世界で一番



教科書 ２２

英文論文 ２４

先天性胆道拡張症に関する論文









胆道閉鎖症の肝内胆管



生後114日：先天性胆道
拡張症の手術を受けた。
以後１年間に3~4回の胆
管炎を繰り返している。



15歳



胆道閉鎖症について

妊娠末期、または生後間もなく、

何らかの原因で胆道が閉塞してしまう疾患





肝臓

胆管

胆嚢



胆道閉鎖症の肝外胆管

胆嚢

胆管

胆嚢

肝臓

胆嚢



胆道閉鎖症の総胆管横断面

胆管

胆管内腔が押しつぶされている



乳児肝炎の肝内胆管

胆道閉鎖症の肝内胆管

乳児肝炎の肝内胆管



胆道閉鎖症の自然経過

放置しておくと胆汁性肝硬変が進

行して２歳前後で肝不全のため死に

至る。



胆道閉鎖症の症状と診断

黄 疸

肝腫大 臍ヘルニア、鼠径ヘルニアの合併

灰白色便

褐色尿総ビリルビン値

が10mg/dl前後の

ことが多い

見られない場合も多い。



1. 胆道閉鎖症の便の色は

灰白色便か?

胆道閉鎖症の診断



通常行われる便色の分類

黄 赤

黒白



灰白色便のイメージ



胆道閉鎖症の便



便色カラーシート

母子手帳に添付
されているカ
ラーシート



愛知県版便色カラーシート



白黒抹茶あずきコーヒー柚子桜



柚子あずき



名古屋大学版カラーシート
名古屋大学小児外科-1996-

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

20 19 18 17 16 15 14 13 12 11



便色カラーシート

母子手帳に添付
されているカ
ラーシート



名古屋大学版カラーシート
名古屋大学小児外科-1996-

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

20 19 18 17 16 15 14 13 12 11



胆道閉鎖症の便

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

20 19 18 17 16 15 14 13 12 11



胆道閉鎖症の便

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

20 19 18 17 16 15 14 13 12 11













2. 胆道閉鎖症はリンパ管
が発達している

胆道閉鎖症の診断



肝内リンパ系

渋谷: Gastroenterological Endoscopy 1992

鉤:脈管学 1978

Disse腔

肝表面毛細リンパ管網

深在性リンパ系

小葉間毛細リンパ管網

動脈、門脈周囲のリンパ管網

表在性リンパ系

肝リンパ本幹 肝門部または肝静脈

病的胆管系



胆道閉鎖症の肝臓の肉眼所見

胆道閉鎖症 乳児肝炎



胆道閉鎖症における肝表面の特徴



胆道閉鎖症における肝表面のリンパ管拡張



新生児肝炎の肝表面

リンパ管拡張なし



新生児肝炎

あり なし

spider sign 0 6

組織学的リンパ管拡張 0 6



胆道閉鎖症

あり なし

spider sign 12 0

組織学的リンパ管拡張 12 0



胆道閉鎖症の治療

ー葛西手術ー



葛西手術



手術成績

術式 症例数 黄疸消失(%) 黄疸再発(%)

(TB<1mg/dl) 

葛西手術 33 9 (27.3) 7 (77.8)

(1972-1979)

-名古屋大学小児外科-







J Pediatr Surg 18:124-130, 1983



胆管

肝動脈

門脈



Z Kinderchir 39:242-245, 1984

広範囲肝門部探索術



手術成績

術式 症例数 黄疸消失(%) 黄疸再発(%)

(TB<1mg/dl) 

葛西手術原法 33 9(27.3) 7(77.8)

(1972-1979)

広範囲肝門部 37 17(45.9) 9(52.9)

探索術(1980-1995)

-名古屋大学小児外科-



胆道閉鎖症術後の黄疸消失率の推移
-胆道閉鎖症研究会全国集計-
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胆管

肝動脈

門脈



-石山秀一2002-

肝門板

肝門部のPlate System



Plate SystemとGlisonへの移行部

-石山秀一2002-

肝門板



葛西手術における門脈と腸管の位置



葛西手術原法の肝門部



再手術時の肝門部

腸管粘膜が胆汁流出路を塞いでしまっている。



胆嚢
胆管

方形葉

外側葉

肝動脈



胆嚢

方形葉

外側葉



方形葉

外側葉



アランチウス管
の位置

アランチウス管

門脈左枝



アランチウス管の切離

P 3+4

P 2



Arantius管

肝門部を広く展開する

アランチウス管

Nagoya J Med Sci 62:107-114, 1999



肝門部広汎展開術

門脈

右肝動脈

左肝動脈



手術成績

術式 症例数 黄疸消失(%) 黄疸再発(%)

(TB<1mg/dl) 

葛西手術原法 33 9(27.3) 7(77.8)

(1972-1979)

広範囲肝門部 37 17(45.9) 9(52.9)

探索術(1980-1995)

肝門部広汎 80 62(77.5) 9(14.5)

展開術(1996-2013)

-名古屋大学小児外科-







胆道閉鎖症の肝内胆管

30歳



胆道閉鎖症の肝内胆管

26歳





術後胆管炎の発生と黄疸再上昇

あり なし

胆管炎 372(43.7%) 480 

黄疸再上昇 324(44.4%) 405 

胆道閉鎖症研究会全国集計2002-2010



黄疸再上昇への対応

経過観察 19 (6.3)

保存的療法 113 (37.4)

再採掘術 57 (18.9)

肝移植 113 (37.4)

-胆道閉鎖症研究会全国集計-2002-2010年 302例



初回手術施行年 再手術/総数 黄疸消失(率)

1980〜1995 21/37 12 (57.1%)

1996〜2013 23/80 12 (52.2%)

44/117 24 (54.5%)

胆道閉鎖症に対する再採掘術

名古屋大学小児外科



黄疸再上昇への対応

経過観察 19 (6.3)

保存的療法 113 (37.4)

再採掘術 57 (18.9)

肝移植 113 (37.4)

-胆道閉鎖症研究会全国集計-2002-2010年 302例



再採掘術施行例の長期経過

黄疸消失持続 7/11 (31.8%)

肝移植 14 (63.6%)

死亡 1 (4.5%)

名古屋大学小児外科1996-2012年 22例

再採掘術施行例の術後経過



胆道閉鎖症の肝臓

胆道閉鎖症 代謝異常症









方法 症例数

脾摘出術 5

脾梗塞術(PSE) 9

脾腎静脈吻合 7

脾部分切除術 15

胆道閉鎖症術後脾機能亢進に対する治療
-名古屋大学小児外科-



部分的脾梗塞術(PSE)







血小板数の推移

50

100

150

200

50

100

150

術前 3 6 9 12 15 カ月 術前 3 6 9 12 15 カ月

Tohoku J Exp Med 181:167-174,1997



方法 症例数 移植(%) 死亡

脾摘出術 5 4(80.0) 1

脾梗塞術(PSE) 9 7(77.7) 3

脾腎静脈吻合 7 3(42.9) 1

脾部分切除術 15 3(20.0) 0

胆道閉鎖症術後脾機能亢進に対する治療と経過



完全にあきらめてしまうよりは、難しい

治療法でも試みてみる方が懸命である。

-Lorenz Heister-



胆道閉鎖症の発生頻度

報告者 (報告年) 調査国 発生率(対出生1万人)

Rehbein (1957) 西ドイツ 0.5

Danks (1972) オーストラリア 0.5±0.2

Shim (1978) アメリカ 0.6±0.2

Rickham (1969) イギリス 0.8±0.2

葛 西 (1972) 仙 台 0.9±0.8



発生頻度

１人／1〜２万人



全国の出生数



1991

-胆道閉鎖症全国登録1997-2010年集計-

胆道閉鎖症の年度別発生数

年度

例
数

1997        1998        1999       2000        2001       2002        2003       2004        2005       2006        2007     2008        2009        2010    



東海３県の出生数

愛知県(H23) 68,973人

（名古屋市 19,868人）

岐阜県(H23) 17,440人

三重県(H22) 15,262人

計 101,675人



胆道閉鎖症の年度別手術件数

年度

例

数

1998       1999      2000       2001      2002       2003      2004       2005      2006      2007       2008      2009      2010      2011       2012    



１施設あたりの症例数

１施設あたりの症例数と施設数

施

設

数

-日本胆道閉鎖症研究会2007-

1999-2006までに登録された日齢31-90日のIII型症例

68施設 16施設 4施設



胆道閉鎖症の年度別手術件数

年度

例

数

1998       1999      2000       2001      2002       2003      2004       2005      2006      2007       2008      2009      2010      2011       2012    



症例の集約化が重要
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術後の黄疸の有無と予後
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胆道閉鎖症

肝 移 植

葛西手術

胆道閉鎖症の治療

（欧米） 本邦・欧米













１例目の経過

ー学友会時報H11.9月号より抜粋ー
私どもに課せられたことは先行する他施設に追いつくのみでなく、より良好な治療成
績を残すことであります。肝移植を始めるに当たり、私どもは各科が有している高度な
技術や知識を集めることが、この課題を実践するために最も重要であると考えました。
小児外科、第１外科、第２外科、脳神経外科、形成外科、麻酔科、第２内科、小児科、
放射線科、精神科、手術部、集中治療部、輸血部、検査部、薬剤部、看護部、事務部を
始めとする移植チームを結成したのであります。「名古屋大学生体部分肝移植マニュア
ル」をもとに合同検討会を幾度も行い、名古屋大学の英知と、京都大学田中紘一教授の
ご協力により必ずや成功するであろうとの確信のもと、平成10年11月９日、名古屋大学
第１例目の生体部分肝移植を８歳女児の胆道閉鎖症患児に対して施行いたしました。１
例目の成否は以後の名古屋大学移植医療に大きな影響を与えるというプレッシャーの中
で手術は始まりました。過去４回に及ぶ開腹手術の影響により癒着は高度でしたが、剥
離操作は順調に進行し、血管の剥離操作も終え、マニュアル通り肝動脈切離後の血栓予
防の目的でヘパリンを投与したところ、それまでほとんど出血のなかったすべての傷口
からあらゆる止血操作に反応しない出血が始まったのです。麻酔科、輸血部の懸命の努
力と、大動脈クランプなどによる止血を行いながら、血の海の中での移植作業を進行さ
せた結果、移植完了後間もなくから出血は収まっていきました。術後は胆管空腸吻合部
の縫合不全、免疫抑制剤の副作用による痙攣発作、細菌感染、真菌感染、ウイルス感染
など多くの合併症が生じましたが、ICU、小児科、薬剤部をはじめとする関係各科の適
切な処置などにより、いずれの合併症も大事に至らず解決することができました。

ー学友会時報H11.9月号より抜粋ー



著作権のため内容を公開できません



術後肝機能と自己肝生存率

GOT,GPT

正常 異常

○ 40/42 (95.2%)   19/45 (42.2%)   

× ー 0/40 (0%)   

完全減黄*

*完全減黄＝血中総ビリルビン値≦1mg/dl



葛西手術後総ビリルビン値の推移

血
清
総
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術後日数

mg/dL

日



経過良好例の血清ビリルビン値の推移

血
清
総
ビ
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ル
ビ
ン
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術後日数

mg/dL

日



肝移植症例の血清ビリルビン値の推移

血
清
総
ビ
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ビ
ン
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術後日数

mg/dL

日



術後肝機能と自己肝生存率

GOT,GPT

正常 異常

○
40/42 (95.2%) 19/45 (42.2%)

×
ー 0/40 (0%) 

完全減黄*

*完全減黄＝血中総ビリルビン値≦1mg/dl



20151050

肝機能の状態からみた移植時年齢

移植時年齢

完全減黄
肝機能異常(+)

黄疸持続
肝機能異常(+)

(歳)
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手術時間と移植時年齢

年 齢

手
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ドナーとなった父母の平均年齢

歳

レシピエント年齢 ≦10歳 >11歳

32.8歳

44.4歳



術後経過からみた治療方針

術後５ヶ月以内の黄疸消失 × ○ ○

GOT/GPTの正常化 × × ○

↓ ↓ ↓

肝移植は 乳児期に 11歳までに 不要



初回手術施行施設 症例数 移植例

名古屋大学 (1980〜2013) 117 40 (34.2%)

他施設 (1980〜2013) 41 22 (53.7%) 

158 62 (39.2%)

胆道閉鎖症に対する移植症例



移植例 小児例 胆道閉鎖症例

182 69 53

名大病院での小児の移植

1998-2013



原疾患 症例数 死亡例(%)

胆道閉鎖症 53 3(5.7)   

他疾患 16 2(12.5)

69 5(7.2)

小児肝移植の成績(名古屋大学1998-2013)



術後合併症

1. 拒絶反応 31 (46) 1

2. ウイルス感染 28 (41) 1

3. 門脈狭窄 7 (10)

4. 出血 5 (7) 1

5. 腸管穿孔 2 (3) 1

6. 胆管狭窄 1 (1)

7. 肝動脈狭窄 1 (1)

8. 移植肝機能不全 1 (1) 1

例数 (%) 死亡例



名古屋大学
(%)

他施設
(%)

脈管合併症発生頻度

門脈狭窄 10.1 8.4 〜 27.1

肝動脈閉塞 1.4 2.8 〜 10.7

胆管狭窄 1.4 8.9 〜 20.6

肝静脈狭窄 0 1.7 〜 4.9



Authors Year Case Number Biliary Strictures (%) Biliary Leaks (%)

Heffron 12) 2003 89 4   (4.5)   5   (5.6)   

Gridelli 11) 2003 124 23 (18.5)   13 (10.5)   

Qian 3) 2004 230 37 (16.2)   16   (7.1)   

Gondolesi 4) 2004 96 22 (22.9)   21 (21.9)   

Kling 25) 2004 48 8 (16.7)   10 (20.8)   

Salvalaggio 1) 2005 101 15   (9.9)   12   (7.9)   

Kasahara 7) 2006 313 61 (19.5)   25   (8.0)   

Soejima 21) 2006 182 46 (25.3)   21 (11.5)   

Verdonk 26) 2006 531 47   (8.9)   68 (12.8)   

Hwang 9) 2006 259 42 (16.2)   12   (4.6)   

Yan 16) 2007 32 1   (3.7)   1   (3.7)   

Venu 8) 2007 29 6 (20.7)   2   (6.9)   

Shirouz 20) 2008 30 1   (3.3)   1   (3.3)   

Ando 2009 49 1   (2.0)   1   (2.0)   

胆管合併症の発生頻度

J Hepato-Biliary-Pancreat Sci
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胆道閉鎖症の治療成績

年 死亡率(%) 自己肝生存(%)

1980−1995 20/37(54.1) 4(10.8)

1996−2013 3/80 (3.8) 53(66.3)

-名古屋大学小児外科-
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先天性胆道拡張症患者の経過

•207 例 (手術時平均年齢：5歳)

•術後最長経過 ：42年

•結婚(報告してくれた例)：24人

•発癌 ： 2人

•不明 ：37人

名古屋大学小児外科：1970-2013



























このチャリティコンサートの収益金は、
病気と闘う子供たちの夢を叶えるために、
非営利団体であるメイク・ア・ウィシュへ
寄付します。

出 演
Myu

中野貴康・雅康：津軽三味線

中ノ島壱太郎と鬼太鼓座

Ayako 日時： 2005年3月6日(日) 13時
場所： 豊橋市民文化会館
主催： ありがとうチャリティコンサート

実行委員会
協賛： トモプロモーション

雅會
後援： 豊橋市

豊橋市医師会
名古屋大学小児外科学教室



子
貢
問
曰

有
一
言
而
可
以
終
身
行
之
者
乎

子
曰

其
恕
乎

己
所
不
欲

勿
施
於
人

（
衛
霊
公
）



思
い
や
り



臨床医

臨床例を集計して論文を書いたり、

症例報告をしたりする医者を言うので

はない。患者の状態をいち早く察して

適切な処置をしたり、うまくいかな

かった場合にその原因についてとこと

ん究明していく姿勢を持った医者の事

を指す。








