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原発性胆汁性肝硬変
(Primary Biliary Cirrhosis: PBC)

原発性胆汁性胆管炎
(Primary Biliary Cholangitis: PBC)

2016年に病名変更
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原発性胆汁性胆管炎
(Primary Biliary Cholangitis: PBC)

慢性進行性胆汁うっ滞性肝疾患→胆道系酵素 (ALP, γ-GTP) の上昇
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Trivedi PJ et al. Gastroenterology 2024肝内小型胆管の障害・破壊
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慢性非化膿性破壊性胆管炎 (CNSDC)



①遺伝的要因

②環境要因

③自己免疫機序

Katsumi T et al. Clin Rev Allergy Immunol. 2015 

GWAS (Japan): POU2AF1, TNFSF15
Nakamura et al. AJHG 2012  

一親等内での発症リスク（10倍） 一卵性双生児

Department of Gastroenterology, Yamagata University Faculty of Medicine

原発性胆汁性胆管炎
(Primary Biliary Cholangitis: PBC)

喫煙、マニキュア、毛染め、尿路感染症

特異的抗体（抗ミトコンドリア抗体: AMA）
他の自己免疫疾患との合併



他の自己免疫性疾患との合併
（国内21施設の多施設共同研究より、PBC 548例）

シェーグレン症候群（13%）
強皮症（8%）
橋本病（7%）
関節リウマチ（7%）
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原発性胆汁性胆管炎
(Primary Biliary Cholangitis: PBC)

Matsumoto K, Katsumi T et al. J Gastroenterology 2022
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門脈圧亢進症状を有するPBC症例の推移

厚生労働省「難治性の肝・胆道疾患に関する調査研究班」事業
下田慎治 臨牀と研究・102巻7号(令和7年7月) 
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治療薬：ウルソデオキシコール酸 (UDCA)

胆汁酸トランスポーターに作用（胆汁排泄促進）
疎水性胆汁酸の置換、重炭酸アンブレラ（細胞膜安定化）

Angelara M et al. Front. Immunol. 2025



中高年女性に好発
症状：皮膚掻痒感（約30%ほど、無症状の場合が多い）
胆汁うっ滞に基づく合併症：脂質異常症、骨粗鬆症

10万人当たりの有病率 33.8 
男女比 約1:4

2018年 厚生労働省「難治性の肝・胆道疾患に関する調査研究班」
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原発性胆汁性胆管炎
(Primary Biliary Cholangitis: PBC)

疫学



PBCの経過からみた病型
1) 緩徐進行型
2) 門脈圧亢進症先行型（肝硬変状態）
3) 黄疸肝不全型
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PBC診療ガイドライン2023



診断基準

次のいずれか１つに該当するものをPBCと診断する

1. 組織学的にCNSDCを認め, 検査所見がPBCとして矛盾しないもの

2. AMAが陽性で, 組織学的にはCNSDCの所見を認めないが, PBCに矛盾し
ない（compatible）組織像を示すもの

3. 組織学的検索の機会はないが, AMAが陽性で, しかも臨床像及び経過か
らPBCと考えられるもの
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PBC診療ガイドライン2023



臨床病期

⚫ 無症候性PBC (asymptomatic PBC: aPBC) 肝障害に基づく自他覚
症状を欠く

⚫ 症候性PBC（symptomatic PBC: sPBC) 肝障害に基づく自他覚症状
を有する

＊肝障害に基づく自他覚症状：皮膚掻痒感,黄疸,食道胃静脈瘤, 腹水, 
肝性脳症など
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原発性胆汁性胆管炎
(Primary Biliary Cholangitis: PBC)
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まとめ

✓現在はPBCを早期に診断することができるようになり, またUDCAが
進展を遅らせる効果もあることからPBC予後は良好である

✓肝機能異常 (ALP,γ-GTP高値) の場合は病歴聴取と抗ミトコン
ドリア抗体測定による疾患スクリーニングが重要である
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