




要約：小児期に認められる肝内胆汁うっ滞症候群の大部分は新生児・乳児期に発症する。

その多くは病因不明の特発性新生児肝炎症候群であり、般にはその予後は良好とされてい

るが、本邦例の検討は限られている。さらに本症候群の治療の原則は減黄・利胆療法であ

るが、その効果は一般的な評価を得ていないのが現状であるが、胆汁うっ滞に伴う合併症

は時に致死的であり十分な監視が必要である。さらに本疾患の一部の症例は慢性化し、肝

癌合併例、肝不全例も認めることから、新生児・乳児期からの総合的管理、治療計画が重

要と考えられる。 


