








研究目的 

胆道閉鎖症は出生児1万人に一人の頻度で発生する稀な疾患であるが、難治性であるが故

に小児肝疾患の中でもっとも重要なものの 1つに数えられている。本症に対する治療法と

して肝門部空腸吻合術(葛西)が普及したことにより、いわゆる吻合不能型の予後は著しく

改善された.すなわち、生後 60 日以内にこの手術を受けることができれば、約 70%の患児

は黄疸のない状態で5年以上生存できるという。にもかかわらず本症患児の術後10 年生存

率は 39%であり、はなはだ不満足な現状である.本症においては生後 80 日を過ぎる頃には

肝硬変が次第に進行していき、遅くなればなる程手術の成功率(=黄疸の消失率)が低くなる.

そこで本症患児を早期発見することの重要性が長年にわたって強調されてきた.その方法

の 1つとして新生児マススクリーニングが提唱されているが、このマススクリーニングが

どの程度有効であるかについてのデータはなかった。本研究は胆道閉鎖症に対して新生児

マススクリーニングを適用したと仮定して、その場合の検査の感度、特異性、有効性を評

価する目的で行われた。 


