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         Idiopathic Retroperitoneal Fibrosis (Hackett)  : 

                   Report of Two Cases 

                             Toru  MISE 

          From the  Department of Urology, Osaka University Medical School 

                        (Director  : Prof. Dr. T. Kusunoki) 

   Two cases of retroperitoneal fibrosis of unknown origin were recently experienced in 
our clinic. 

   The first case was a 51-year-old man, with chief complaint of tumor in lower abdomen, 
who was treated by cortison. The lesion was fibrous plaque which enveloped both ureters 
and bladder neck. 

   The second case was a 31-year-old woman, with symptoms of hematuria and left flank 

pain. The obstruction of the  left ureter due to retroperitoneal fibrosis was confirmed by 
operation. The operation was ureterolysis and insertion of T-tube into the left ureter. 

   Idiopathic retroperitoneal fibrosis was reviewed on the literature.

後腹 膜 腔 に 起 る原 因 不 明 の特 発 性 線 維 化 症

は,Oberlingが1935年 に6例 の 後 腹膜 腔 黄 色

肉 芽腫 を発 表 して以 来,病 理 学者 の 間 で 研究 が

進 め られ て いた が,臨 床 方 面 で はOrmondが

1948年 に,後 腹 膜 腔 の非 特異 性 炎症 に よる両 側

尿 管 の 閉塞 例 を2例 報告 してか ら,初 め て注 目

を集 め る よ うに な つ た.

本症 は,後 腹 膜腔 の線 維 化症 の た め に両 側 尿

管 を 圧迫 され,尿 路通 過 障 碍 を 起 し て,腎 癌

痛,水 腎症,尿 毒 症,無 尿 症 等 の症 状 を 惹起 す

る.従 つ て,本 症 は 非 常 に 重要 な泌 尿 器 科 疾 患

の一 つ とし て脚 光 を浴 び るに至 つ た.

従 来 我 が 国 では 本 症 に 関 す る確 実 な報 告 例 を

見 なか つ た が,最 近我 が 教室 では 相 次 いで 本 疾

患 の2例 を経 験 したの で,こ こに 報 告 す る.

猶,高 安 な ど に よつ て も,最 近 同様 の 報 告 が な

され て い る.

症 例

症例1:患 者:51才,男 子

家 族 歴 及び 既 往歴:特 記 す る こ とは な い.

主 訴:排 尿 時 下 腹部 灼 熱 感 及 び下 腹 部 腫 瘤 の触 知.

現 病 歴:昭 和34年10月 初 旬,突 然 両 側 季 肋 部か ら下

腹 部 に かけ て癌 痛様 疹 痛 を訴 え,そ の後 も数 回に わ た

り同 様 の落 痛 を 訴 え た.昭 和35年2月 中旬 頃 よ り,排

尿 時 の 下腹 部 灼 熱感 及び 尿 線 の 中絶 を来 た し,某 医で

下 腹 部腫 瘤 を 指摘 され,4月18目 に当 科 外 来 を受 診,

5月17日 入院 した.

現症:体 格 中 等 度,栄 養 良 好,平 温.脈 搏 は82,緊

張 良 好,整.胸 部 に は異 常 な く,腹 部 は 両 側 腎共 に触

れ 得 な い.し か し下 腹部 に は,騰 下 か ら恥 骨上 方 に亘

つ て 広範 囲に,圧 痛 及び 抵 抗 の 著 明 な,ま た境 界 不 明

瞭 な 腫 瘤 を触 知 した.

各種 検 査 所 見.血 圧=152/92mmHg,血 沈 値=1時 間

値92mm,2時 間 値115mm.血 液所 見:赤 血 球 数456

×104,Hb.86%,白 血 球数8,400,白 血 球 百 分率 は正

常.血 液化 学 所 見 ・NPN26mg/d1,TotalProtein

O.8g/dl,Na147mEq/L,K4.3mEq/L,C1101mEq

/L,Ca9,7mg/d1,P2.4mg/dl,血 清 フ ォス フ ァター

ゼ値,酸 性,pH4.5,0.2Bodansky単 位,pH6 .8,

0・3Bodansky単 位 ・ ア ル カ リ性,0.8Bodansky単
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位.尿 所見:褐 色軽度混濁・ 酸性,蛋 白(+),糖

(一),ウ ロビリノーゲン正常,赤 血球(十),白 血

球(+),上 皮細胞(+),細 菌(十),粘 液(一),

塩類(一).

膀胱鏡所見;容 量300cc,膀 胱頂部 よ り左膀胱壁及

び膀胱三角部の左半分にかけて・小水泡性 浮腫 を伴つ

た腫瘤が突出 していた.

レン トゲン所 見=単 純撮影 では異常所 見は見 られ な

いが,排 泄性腎孟 レ線像 では,両 側 ともに造影剤の排

泄は殆んどなかつた.膀 胱 レ線像は左半 でその伸展が

悪いために左右非対称的である.ま た膀胱頂部から左

壁にかけて凹凸粗な陰影像が見 られた(第1図)

以上の所見か ら,先 づ膀胱腫瘍の疑 いのもとに,昭

和35年5月9日,経 尿道的に膀胱壁 の3ヵ 所 より試験

切片を切除 し,組 織学的検査を行った.

組織学的所見=浮 腫 ・血管の拡張及び血管周囲の リ

ンパ球並びに形質細胞の浸潤な ど慢性炎症 像 で あ つ

た.

以上の生検所見 より,膀 胱周 囲炎 と考 えて昭和35年

5月11日,楠 教授執刀の下に・試験的切 開を行つた..

手術所見=下 腹部正中切 開に て レッチ氏窩を開いて

患部を触知すると,膀 胱周囲組織は全体 として石様硬

の腓豚を形成 し,境 界は全 く不 明瞭であつたが,悪 性

腫瘍 と云 うよ り結合織の増殖の甚 しい慢性炎症を思わ

せた.切 開を加えて も,何 処 にも膿瘍形成はな か つ

た.試 験切片切除の後,創 を閉 じた.

組織学的所見=結 合織 の高度の増殖 が最 も目立つた

変化で,そ の間にわつか に リンパ球,形 質細胞及び組

織球の浸潤がみ られ,一 部に脂肪球 が存在 し て い た

(第2図)

術後経過及び治療=抗 生物質 とPredonine140mg

の投与に より好成績 をお さめ,下 腹部硬結 も次第に消

退し,排 尿障碍 も全 くな くなつ た.術 後12日 目の排泄

性腎孟 レ線像では,両 側腎の排泄能は第3図 の如 く・

回復を見た.膀 胱 レ線像 では,膀 胱の内腔は術前に比

して拡大 し,そ の左壁も平滑になつ てい る(第4図).

術後40日の退院時には,ま つた く腫瘤 を触れ得なかつ

た.

症例(2)=患 者:31才,女 子.

家族歴及び既往歴=特 記す ることはない.

現病歴=昭 和34年10月15日,突 然,右 季肋部か ら右

腰部及び下腹部にかけて放散す る激痛があつ た.同 時

に著明な血尿,嘔 吐,尿 意促進及び頻尿を訴えた.血

尿は約1週 間続 き,漸 次軽度になつ た.同 月22日,本

態性腎出血の診断で,某 病院に入院 し,治 療 を受けた

が軽快 しなかつた,昭 和34年11月 下旬,右 側腹部痛 に
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替つて,左 側腹部か ら左大腿部にかけて放散痛 を訴え

る様になつた.昭 和34年12月30日,症 状改善を見ぬ う

ちに退院 したが,退 院後も左側腹部痛及び血尿は持続

し,1時 間以上 も立仕事を した後は,左 側腹部痛は増

強 し,血 尿 も著明 となった.

現症:入 院時には体格中等度,栄 養良好,体 温37,5D

C.脈 搏は104,緊 張良好,整 .胸 部には異常は見 られ

ない.腹 部 では,両 腎共触れ得ないが,左 尿管に沿つ

て軽度の圧痛が見られた.下 肢 には浮腫は認め られな

かつた.

各種検査所見.血 圧:120/78mmHg,血 沈値:1時

間値2.7mm,2時 間値5mm.血 液所見=赤 血球数

388×104,Hb.白 血球数4 ,600,白 血球百分率は正常.

血液化学所見:TotalProtein7.Og/d1,NPN33mg/

dl,Na147mEq/L,K3.7mEq/L,C1108mEq/L,

Ca12。Omg/d1,P4.3mg/dl .尿 所見.褐 色混濁尿,

酸性,蛋 白(朴),糖(一),ウ ロビ リノーゲン正常,

赤血球(一),白 血球(±),上 皮細胞(一),細 菌

(士),粘 液(一),塩 類(一),円 柱(一)

膀胱鏡所見:容 量300cc.膀 胱粘膜は軽度の充血を

見る以外には異常はない.青 排泄試験 では,右 側は4

分で排泄をみたが,左 側は尿管 口の運動性が認め られ

ず,青 排泄は15分 後 もみられ なかつた.

レ線所見:単 純撮影では異常がない.排 泄性腎孟 レ

線像:左 腎孟腎杯は孤張 し,水 腎症の像 を 呈 し てい

る.更 に右側では腎孟像は先づ正常であるが,尿 管像

は第4腰 椎の高さで突然に拡張 している(第5図)

次いで左逆行性 腎孟 レ線撮影法 と気体後腹膜 レ線撮影

法 とを併用 して レ線撮影 を行つた.尿 管 カテーテルの

挿入は,抵 抗 もなく容易であつたが,描 出された影像

では,腎 孟及び腎杯 も拡張 してお り,上 部尿管 も拡張

しているが,そ の拡張は滑かに下に行 くほ ど縮少 し,

第4腰 椎の高さで正常の太さに なつてい る.ま た後腹

膜には尿管を圧迫 してい る腫瘍の様な像及び尿管の甚

しい内側への移動像も認め られない(第6図)

臨床診断:左 水腎症

手術所見=昭 和35年8月22日,植 教授執刀の下に手術

を行つた.外腹膜的に骨盤腔 を開 くと,第7図 の様に,

左尿管が総腸骨血管と交叉す る所か ら下方に,約5cm

の長 さの部位で脂肪組織が腓豚状の硬結を形成 し,そ

の中に尿管が埋没 され,そ の運動性が著 しく障碍 され

ていた.腹 膜 を用いて,腹 部臓器をみるに正常であつ

た.尿 管を周囲の勝砥状組織 か ら遊離 してみ ると,そ

の部で尿管は細 くなつ てお り,そ の上部には著明な拡

張 をみた.即 ち,所 謂線維性 尿管炎及び線維性尿管周

囲炎の様相 を呈 していた.そ こでT-tubeを 設置し様
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としたが,狭 窄部尿管内をT-tubeを 通す ことが不能

のために,intubatedUreterotomyを 施行 した.即

ち,先 ず,狭 窄尿管部に小 さい縦切開を加 えてその部

を孤張 して置いてか ら,T・tubeを 留置 し,こ の尿管

切開離開部は腹膜の小片で覆つた.

組織学的所見:高 度の膠原線維の増殖 が見 られ,リ

ソパ球及び形質細胞の浸潤,並 びに所 々に脂肪球 の散

在 が見 られ る.即 ち高度の線維化を示す慢性炎症像で

あ る(第8図)

猶,右 側にも左側に先だつて.現 病歴及び レ線所見

よ り,左 側 と同様の尿管周囲組織の炎症 と線維化 があ

つたが,今 日では既に軽快に向つ てい る.

術後経過1経 過は良好で,術 後22日 目にT-tubeを

抜去 した.そ して術後の レ線像で,未 だ左水腎症 の改

善 を見なかつたが,自 覚症状の著 明な改善 と,青 排泄

試験の改善 を見た.

考 按

① 病 名:後 腹 膜 腔 炎 症 性 線 維 化 症 又 は 特 発 性

後 腹 膜 腔 線 維 化 症 と し て 包 括 さ れ る一 連 の 疾 患

は,近 年 に な つ て,そ の 報 告 が 増 加 し て 来 た

が,諸 家 の 報 告 に よ つ て そ の 名 称 が ま ち ま ち で

統 一 を み な い.例 へ ば,病 理 学 的 に は,Xan-

thogranuloma(Oberling1935;Walleret

al.1957),Retroperitonealgranuloma(Ha-

ferkamp1959),Sclerosingretroperitonitis

(HawkandHazard1959),Sclerosingli-

pogranuloma(Coppridgeetal.1955)等 と

よば れ て い る し,臨 床 的 に も尿 管 閉 塞 を 主 症 状

とす る 所 か ら,Bilatera111reteralobstruc-

tionduetoenvelopementandcompression

byaninflammatoryretroperitonealpro-

cess(Ormolld1948;Bradfield1953;Ewell

etal.1952),Periureteritisobliterans

(Mulvaney1958;Bates1959),Periure-

teritisplastica(VestetaL1953;Hejt-

manciketa1.1956;Houston1957),Peri-

ureteritisfibrosa(MacDollald,eta1.

1958;Lundetal.1959),Gerota'sfascitis

(Hutc車eta1.1959),Periureteriteprimi-

tive(Cibertetal.1956)等 と呼 ば れ て い る.

叉 そ の 病 巣 部 位 か らPerillephritisplastica

(Paulleta1.1955),Perirenalfascitis

(Hutcheta1.1959),Pericystitisplastica

(Hewettetal.1960)等 と名 付 け られ る こ と

も あ る.し か し,そ の発 生 部 位 及 び特 色 あ る病

理 組 織 像 よ り,Raper(1956)やHackett

(1958)の 名 付 け た,特 発 性 後腹 膜 腔 線 維 化症

Idiopathicreteroperitonealfibrosisな る名

称 が 一 番 総括 的 で あ る と考 え られ る.

(2)頻度:本 症 の症 例 数は 諸 家 の報 告 に よ りま

ち ま ちで あ るが,こ れ は諸 家 の見 解 の相 違 に ょ

る.20例 前 後 を あ げ て い る人 は多 い が,Dineen

etal.(1960)も 自己 の経 験 例 を加 え て43例 を

数 え て い る.Haferkamp(1959)は 黄 色 脂肪

肉腫 とし て発表 され た過 去 の症 例 中 に も本 症 の

範 疇 に入 るべ き もの が 見 い 出 され る とし て い る

様 に,本 症 は 実 際 に は,交 献 上 で見 ら れ る以上

に比 較 的 多 い疾 患 で あ る様 で あ る.即 ち私 が文

献 上 で し らべ 得 た 確 実 な 症 例 だ け で も94例 に達

して い る.

年 令 別 に見 る と,20才 か ら70才 迄 に発 生 し,

40才 台 と50才 台 が 全 体 の55.3%oを し め て い る

(第1表)性 別 に 見 る と,男 子65例 に対 し女

子29例 で ほ ぼ 男 女 比 は2:1で あ る.

第1表 特発性後腹膜腔線維化症の年令別発生頻度

年 令(才)

○～10

11～20

21～30

31～40

41～50

51～60

61～70

71以 上

合 計

人 数(人)

1

1

11

16

27

25

12

1

94

(3)発生 部位:本 症 の特 長 の 一 つ で あ る発 生部

位 に つ い て,Hackettは 上 方 は 腎 門 部,側 方 は

両 側 尿 管 よ り外数 迄,下 方 は 岬 角 附 近 迄 で,前

方 で は腸 間膜 の 間 に侵 出 し な い と述 べ て いる.

多 くの場 合,最 初 に発 生 す る部 位 は,総 腸骨 血

管 と尿 管 との 交 叉 部 位 で あ る.し か し,He一
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wetteta1.(1960)の 症 例 や 私 の 第1例 の様

な膀胱 周囲 の線 維 化 症 も病 理 所 見 並 び に 症 状 な

ども同 じで あ る点 か ら,本 症 に入 れ られ るべ き

であ る.

㈲病 理所 見:こ の一 連 の疾 患 群 には,病 理 学

的に特長 あ る共 通 点 が見 出 され る.膠 原 線 維 組

織及 び結合 織 等 の著 明 な増 殖 に加 え て ・ リンパ

球,形 質細 胞,組 織 球 及 びMast細 胞 等 の浸 潤

や中性 脂肪 球 を伴 つ た 像 を 呈 す る.膠 原 組 織 中

には 時 に硝 子 化 を見,多 核 細 胞及 び コ レス テ リ

ソ穎 粒 を有 す る泡 沫 細 胞 等 が 散 見 出来 るが,一

般には 中性多 核 白血 球 を 見 出 せ な い の が 普 通

で,慢 性 炎症 性 の リポ イ ド化 した 線維 肉芽 腫 と

称すべ き で あ る.Haferkamp(1959)はHod-

gkin氏 病 やHand・Schuller-Christian氏 病,

細網細 胞 肉腫,悪 性 腫 瘍 の後 腹 膜 腔 へ の浸 潤 等

と鑑別 せね ば な らな い と して,1)実 質 性 臓 器

に変化 を き た さ な い こ と.2)Sternberg氏 細

胞や 巨大 細 胞 が み ら れ な い こ と,及 び3)核 分

裂像や ク ロマチ ン過 多 や 核 の不 規 則性 な ど が な

く,あ くまで も良性 線 維 肉腫 で あ る こ との3点

がそ の鑑 別 点 で あ る と述 べ て い る.

(5)病因:本 症 の病 因 に つ い ては 諸 家 に よ り色

々に論 じ られ て い るが,未 だ定 説 が な い.大 別

して,炎 症説,外 傷 説 及 び そ の他 の 説 に 分 類 出来

る.炎 症説 と しては,ChisholmetaL(1954)

が述べ た様 に,腸 管 の リンパ 系 を介 し ての 炎症

の波及 が あ げ られ るが,Vestetal.(1953)は

Winsbury-White(1933)の 実 験 を引 用 し,炎

症 の波 及源 を 下 部泌 尿 器 系 に求 め た.外 傷 説 と

しては 次 の様 な 考 え方 が あ る.Hackettは 線 維

組織 中に ヘ モ ジデ リンの沈 着 が見 られ る こ とか

ら腹部又 は 脊 柱 の 外 傷 或 は手 術 等 に伴 う出血 に

続いて,脂 肪 組 織 が 結合 織 に か わ り有 機 化 が 起

ると説 明 した.Coppridgeetal.(1955)は 脂

肪滴 の結合 織 間 へ の 浸 出 が起 り,壊 死 が生 じ ・

高度 の線維 化 を き・た す と述 べ て い る.そ の他 に

Oberlingは 本 症 とHand-Schuller・Christian

民病 との関 係 を 重 じて い るが,現 在 では,一 般

に承認 され て いな い.又 血 液 中 の蛋 白分 劃 の異

常に注 目し,i蛋 白代 謝 異 常 では な いか と考 え て

いる人 もあ る(Blanc1948等).
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⑥ 症 状:本 症 の特 徴 的症 状 は 上 部尿 路 の 通過

障碍 の た めに お こ るもの で あ る.即 ち腎 癌痛,

水 腎症,高 血 圧 症,尿 毒 症及 び無尿 を招 来 し,

時 に は遂 に死 亡 す る とい う様 な主 と して泌尿 器

科 学 的症 状 で あ る.し か し,稀 には大 血 管 と冠

状 動 脈 を と りか こん で狭窄 を起 した た めに心 障

碍 を生 じた症 例(Reedetal.1959)も あ り,

必 ず し も泌尿 器 科 学 的症 状 が主 症状 とな る とは

か ぎ らな い,又 時 には,線 維 化 が主 と して膀 胱

周 囲 及 び膀 胱 頸 部 に あれ ば膀 胱 症状 を呈 し,腹

部 の大 血 管,大 動 脈,下 空 静脈 等 を 圧 迫 す れ

ば,下 肢 の 浮腫,間 歓 的破 行症(Chisholmet

al;Hackett),睾 丸痛 及 び畢 丸水 腫(Hackett;

Rosset?L)等 が 生 ず る.Haferkampは 三 大

症 状 と して 間漱 的 高血 圧 症,血 沈値 の促 進及 び

腎部 疹 痛 等 を あ げて い る.文 献 例 には,水 腎症

な どが あ りな が ら,高 血 圧症 の な い もの も あ る

が,一 過 性 には 高血 圧症 を指摘 されて いた もの

で あ る(Hackett).故 に 診断 上,こ の血 圧 の

動 揺 は 大 きい価 値 が あ る,検 査成 績 で はNPN

の上 昇 及 び血 沈 値 の 上昇 がみ られ る.

(7)診断:未 だ確 実 な診 断 法 は な い.故 に生 検

又 は 試 験 的 切 開等 に よ る以外 には な い.し か

し,原 因不 明 の水 腎 症 が 両側 にみ られ る と き・

次 の 諸点 に注 目す る と,本 症 が 濃 厚 に 疑 わ れ

る.即 ち(1)レ線像 で,左 右尿 管 が 中央 に接 近 し

て い る像 が見 られ る とき(Hutchetal.),並 び

に結 石 や 後腹 膜腔 腫 瘍 のな い 水腎 症 所 見,及 び

② 尿 管 カテ ー テル 挿入 に際 し,抵 抗 もな く容 易

に挿 入 出来 る のに,高 度 の通 過障 碍 が み られ る

とき(Raper),で あ る.

以上 の 点 に注 目し,更 に高 血 圧症 が 闇漱 的 に

起 つ た り,腎 瘤 痛 が左 右 交互 に起 つ た り,或 は

血 沈 値 の上 昇 等 が認 め られ ると,更 に本 症 の診

断 が容 易 にな る.私 は レ線 学的 に 本 症 の 診 断

上,排 泄 性 腎 孟 レ線 撮 影 を 連続 的に 行 い,尿 管

の運 動 障碍 が認 め られ れば 更 に有 力 にな るので

は な い か と思、う.

⑧ 治 療 法:先 ず 凡 て の場 合 に,外 科 的 療 法 を

無 尿 症 の発 現 以前 に施 行 して,患 者 を危 険 か ら

救 わ ね ば な らな い.特 に そ の大 部 分 の症 例 を 術

前 に正 確 に 診 断 し得 な い もの で あ るか ら,原 因
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第2表84例 に就 いて見 られた症状 を賜つた恩師楠教授 に衷心 よ り深謝いた します.

全身一般症状:体 重減少,疲 労感,食 思不振,悪

心嘔吐等
尿管閉塞症状=

無尿症
尿毒症

高血圧

39例

側腹部痛
血尿

他の臓器の圧迫症状:

下肢の浮腫

10例

25例

12例

39例

8例

睾丸痛及び睾丸水腫

黄疽
腸閉塞

8例

3例

1例

1例

膀 胱 症 状.頻 尿,残 尿感,排 尿 困難 等 … … …11例

不 明の水 腎 症 の 場 合 には,本 症 を疑 つて 手 術 の

時 期 を失 し ては な ら な い

術 式 には 色 々あ るが,凡 て の場 合 に 言い 得 る

こ とは,尿 路 を腓 砥 部 か ら遊離 す る こ とが 第1

歩 で あ る.即 ち,尿 管 な れ ば尿 管 遊離 術Ure-

terolysis,腎 臓 の場 合 に は 腎遊 離 術Nephro-

lysisで あ る.更 に 尿 路 の遊 離 と共 に,出 来 る

だ け 充 分 に勝 胆 組 織 を切 除 す る こと も大 切 で あ

る.さ もな い と再 び尿 路 が腓 胆i組織 内 に埋 没 さ

れ て 了 うお そ れ が あ る.尿 路 遊 離 術 と共 に,臨

機 応変 に腎痩 術,腎 孟 痩 術 或 は 尿 管痩 術 を施 し

て手 術 直 後 の尿 の流 出 を助 け る必要 が あ る場 合

が多 い.稀 には 病 変 部尿 管 を 切 除 して,尿 管尿

管 吻 合 術 の様 な保 存 的手 術 を 併 用 す る こ と も あ

る.或 は 腎 捌除 術 の 施 行 され る場 合 もあ るが,本

症 が 両側 性 の こ とが多 い事 を考 え合 わせ る と,

これは 最 後 の手 段 で あ る こ とを示 して い る.

保 存 療 法 は主 として 外科 的療 法 に 併 用 して,

術 後 に応 用 され るぺ き もの で あ る.最 も特 異 な

のはCortisoneを 使 用す るか(Raper;Ross

eta1・;Bates),或 は 放射 線 療 法(OPPenhei-

meretal.;Brad丘eldな ど)を 応 用 して,

硬 化組 織 を軟 化 す るに あ る.
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第1図 症例1)の 術前膀胱 レ線像

襲;塁潔鰍 署 、

麟 鵜1ン
離鷲繕

欝灘
第2図 症例(1>の組織像

第3図 症例(1)の術後,排 泄性腎孟 レ線像

第4図 症例(1)の術後膀胱 レ線像

第5図 症例②の術前排泄性腎孟レ線像

礁

籔 託 聖舞

第、図 症例(、〉の葡 逆碓 翫.徽 び気体徽 膜
レ線像
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第8図 症例(2)の組織像
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第7図 症例(2)の手術所見




