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ステロイ ド療法が奏効 した後腹膜線維症の1例

秋田大学医学部泌尿器科学教室(主 任:加 藤哲郎教授)
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 A CASE OF RETROPERITONEAL FIBROSIS RESPONDING 

              TO STEROID THERAPY 

Takamitsu INOUE, Naotake SHIMODA, Youhei HORIKAWA, Yutaka TACHIKI, 

        Shigeru SATOH, Tomonori  HABUCHI and Tetsuro KATO 
    From the Department of Urology,  Akita University School of Medicine

   A 73-year-old man presented with acute renal failure due to bilateral hydronephroses. 
Urography and CT scan revealed stenosis and medial deviation of the bilateral ureters surrounded by a 
soft tissue mass at the level of the 4-5th lumber vertebrae. Under a diagnosis of retroperitoneal 
fibrosis, bilateral nephrostomies were temporarily placed and prednisolone administration was initiated 
at a dose of 20 mg/day. Ureteral passage markedly improved within 2 weeks in association with a 
decrease in size of the retroperitoneal soft tissue mass. The steroid therapy was continued for 4 
months with decreasing dosing schedule. The patient has been doing well without any signs of 
recurrence for 3 months after the cessation of the steroid therapy. 

                                           (Acta Urol. Jpn.  47  :  321-324, 2001) 
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緒 言

特発性後腹膜線維症 は本邦 では比較的稀 な疾患であ

る.今 回,わ れわれは両側水腎症 による急性腎不全で

発症 し,20mg/dayと い う比較 的少 量 のステ ロイ ド

投与 で軽快 した後腹膜線維症の1例 を経験 したので若

干の文献的考察を加 えて報告 する.

症 例

患者:73歳,男 性

主訴:左 側腹部痛,発 熱

既往歴:急 性肝炎.10年 前 より高血圧で内服治療中

家族歴:特 記 することはない

現病歴:1999年3月25日,左 側腹部痛出現 し近医受

診.超 音波検査 で両側水腎症 を認 め,急 性 腎不全 を呈

したため,3月26日 当 科に転入 院 した.

入 院時現症:身 長170cm,体 重75.4kg,脈 拍70,

整,血 圧180/891nmHg,体 温36.1℃.胸 腹 部 に異

常所見 を認 めなかった.

検 査所見:軽 度 貧血(HblO.79/dl)と 腎 不全の進

行(BUN70mg/dl,CrelO.9mg/dl)を 認 めた,炎

症所 見 は軽 度 であった(赤 沈 値(lh)69mm,CRP

3.6mg/dl)が,血 膿尿(潜 血3+,尿 中RBC>100/

hpf,尿 中WBC25～50/hpOを 認 め た.他 に異 常所

見 は認め られなかった.
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 Fig. 1.  Bilateral  retrograde  ureterography 
 before  steroid  therapy.  Bilateral  ure-

       teral  stenosis  with  medial  deviation 
 beginning at  the  4th  lumber  vertebrae 
 was  shown.

画像所見:超 音波検査で両側水腎症を認めた.逆 行

性腎孟尿管造影では第4・-5腰 椎の範囲で,両 側尿管

の辺縁平滑な狭窄と内方への偏位 を認めた(Fig,1).

腹部CTで は,両 側腎孟尿管移行部周囲か ら腹部

大動脈分岐部に至る後腹膜腔に軟部組織影が見 られた



322 泌尿紀要47巻5号2001年

.攣

ゆげ

4∴

り

鹸 霧、
多:吻

　 髭'孟 、 篠 甕 。-
AB

Fig.2.AbdominalCTbefore(Fig.2A)andafter(Fig.2B)steroidtherapy・Theretroperitoneal

softtissuemasssorroundingthebilateraluretersdecreasedafterthetreatment・

(Fig.2A).

入 院 後経過:入 院後,直 ちに両側腎痩 を造設 し,膿

尿 に対 して抗生物質の投与 を行った.ま た上記画像所

見 よ り後腹膜線維症 と診断 した.腎 痩造設 によ り急性

腎不全 を離脱 したことか ら,ス テロイ ド治療 を試みる

こ と と して,4月9日 プ レ ドニ ゾ ロ ン(20mg/day)

投 与 を開始 した.同16日 のCTで 後腹 膜軟部組織 陰

影 の縮小 を認 め,同21日 の腎痩造影で は左側尿管の通

過性が良好 となったため,ス テロイ ドは有効 と判断 し

て投与 を継 続 した.同26日 右 腎痩 を閉鎖 したが水腎の

進 行 はな く,同29日,左 腎痩 も閉鎖 し,そ の 後 の

DIPで も両側 の尿管 の良好 な通過 性 を確認 した.5

月18日 施 行 の腎孟内圧測 定(Whitakertest)で は,右

腎孟圧 は平均19cmH20と 軽 度閉塞性で あるが,左

腎孟圧 は平均13cmH20と 正 常範囲 と判定 し,両 腎

痩 カテー テル を抜 去 した.同24日 のCTで は大動脈

周 囲の軟部 組織 陰影 は前回に比べ さらに縮小 し(Fig,

2B),同28日 に退院 した.退 院時の検査所見 はWBC

6,800/μ1,CRPO.3mg/dl,ESR(lh)17mmと 炎

症所見鎮 静化 し,BUNl9mg/d1,CreO.9mg/dlと

腎機能 も正常化 していた.

退 院後外来経過観察:プ レ ドニゾロンは6月2日 よ

り投 与量 を漸減 し,8月25日 に 中止 した.そ の後現在

まで3カ 月間再発 の徴候 はない.

考 察

後腹 膜線維症 はOrmondら1)の 報 告 によ り確 立 さ

れた疾患で,後 腹膜腔の疎性結合組織の線維化 によ り

惹起 され,尿 路 閉塞症状 か ら発見 される.欧 米で は人

口200,000人 に1人,と 比較 的稀 な疾患 であ る.本 邦

では1994年 ま でに184例 が 報告 され2),わ れ われが医

学 中央雑 誌で国 内報告 例 を検索 した範囲 で は1995～

1999年 の5年 間で さらに171例 を収 集す ることがで き

た.文 献上,男 女比 は約2:1で 男 性 に多 く,好 発年

齢 は50,40歳 のJll頁で 壮 年 に多 く,幼 児,老 年 に少 な

い3)わ れわれの集計 で は男女比 は約2:1と や は り

男性 に多いが,年 齢の記載が あった99例 についてみる

と,好 発年齢 は60歳 代 で全体 の37%と 最 も多か った.

本 症 は,特 発性 と続発性 に分 けられ,続 発性 の原因

として外傷(放 射線,手 術 など),炎 症(虫 垂炎,炎

症性腸疾患 など),溢 血(血 管炎な ど),悪 性腫瘍,薬

物(methysergide,LSDな ど),Weber-Christian病

が あげられる.特 発性 とは続発性の除外診断に よる も

のであ り,後 腹膜線維症全体 の41・-68%と 報 告 されて

いる4・5)わ れ われの過去5年 間の国内集計 では,特

発性 の症例 は原因の記載があ った126例 につ いてみ る

と,77%で あ った(Tablel).

特 発 性後腹膜線維症は,自 己免疫疾患 との関連性が

指摘 されてい る6)血 中IgG,IgEが 上 昇す る例が見

られること,抗 核抗体,抗 平滑筋抗体が陽性 になる例

が見 られ るこ と,steroid,azatioprineな ど の免 疫抑

制剤 が奏効す ること7)な どがその根拠 となって いる.

最 近では動脈硬化 の進 んだ大動脈 か ら漏 出 した血液 や

不溶性 の脂質に対す る自己免疫反応 である とい う説が

ある8・9)

本症 は悪性疾患,特 に後腹膜悪性 リンパ腫 との鑑 別

が重要 であるため,従 来 は確定診断 には試験開腹に よ

Table1.Collectivedataofl71patientswith
retroperitonealfibrosisintheJapa-
neseliteraturebetweenl995-1999

Sex

Causes

Diagnosticmeasure

Male

Female

Idiopathic

Secondary

(Unknown
Imaging

Opensurgery

Biopsy

(Unknown

ll8(69%)

53(31%)

98(78%)

28(22%)

45)

67(54%)

34(27%)

23(19%)

47)
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る開放生検が必要であるとされてきた.し かし悪性 リ

ンパ腫ではCT上,大 動脈が腫瘍組織により脊椎か

ら挙上することが多いこと,ま た,後 腹膜への悪性腫

瘍の転移では傍大動脈の腫大 したリンパ節より容易に

診断できること10),そ のほか後腹膜線維症に特徴的

な以下の所見から鑑別診断可能である.す なわち腎孟

尿管造影における外部からの圧排による尿管のスムー

ズな狭窄と内側偏位,な らびにCT,MRIに おける

第4～5腰 椎付近から腎孟尿管移行部付近にかけての

辺縁不整な後腹膜軟部組織影である,自 験例は上記に

一致する画像所見ならびに赤沈値の上昇以外に血液学

的所見に乏しく,他 の原因が除外できることから特発

性後腹膜線維症と診断した.わ れわれの過去5年 間の

国内集計では,生 検などの病理組織診断を行わず,画

像診断のみで診断を行 った症例は,診 断法の記載が

あった124症例についてみると,54%で あった(Tablc

l).

治療は,ま ず腎機能の改善のために一時的な腎痩造

設や尿管ステント留置などの尿路確保の処置が必要で

あり11),次 に,尿 管通過性を改善させる必要がある.

従来は開放生検時に尿管剥離術などの外科的治療が行

われることが多かったが,近 年ステロイドの有用性が

多数報告されるようになった.

ステロイ ド療法は上部尿路の拡張が中等度にとど

まっていれば90%以 上は奏効する12)ま たステロイ

ド療法の選択基準として,病 変が リンパ球浸潤が優位

な炎症期にあり,線 維化が優位 となる硬化期に至って

いないことが重要 とされる6)な おHigginsら13)は

後腹膜線維症にほぼ間違いないと診断されたなら,ま

ずステロイ ド療法を2～3週 間試みて,効 果がなけれ

ば開腹手術を考慮すればよいと述べている.自 験例は

発症間もない急性期であり,ス テロイド療法開始2週

間後には尿管通過性が改善 した.わ れわれの国内集計

では,特 発性後腹膜線維症で治療法の記載があった78

例についてみると,73%は ステロイド単独療法により

改善を見ている(Table2).し たがって画像診断で特

発性後腹膜線維症が強 く疑われ,か つステロイド投与

の禁忌要因がなければ,必 ず しも生検は必要とせず,

Table2.Treatmentsin98patientswith
idiopathicretroperitonealfibrosisin
theJapaneselitcraturebetween
l995-1999

57(73%)

8(10%)

6(8%)

4(5%)

2(3%)

1(1%)

20)

ステロイ ド療法 を第一選択 として よい と考 える.

ス テロ イ ドの初期投与量 は,プ レ ドニ ゾロ ン30・-

60mg/dayと 報 告 によ りまち まちで ある13)自 験 例

では炎症所見 が軽度で あった ことか ら初期投 与量 を

20mg/dayと 比 較的低 用量 に設定 したが効果 は十分

であ った.投 与期間につ いては3カ 月か ら9年 の報告

があ り特 に限定で きない.5-'10mg/dayの 維 持量 を

2年 間続 けた ところ,70%で 再 発がなか った との報告

もある13)赤 沈 値の消長 が効 果の指標 と して重 要 と

されてお り,赤 沈値の正常化が得 られれば治療 を中止

して もよい】4).自 験 例で は赤 沈値 の推 移 を基 に,プ

レ ドニ ゾロ ン20mg/day投 与 を約2カ 月間継続 した

後5mgず つ 漸減 し,総 投与期 間約4カ 月で炎症所見

認 めず血沈 も正常化 したので投与 を中止 と した結 果,

現 在 まで再発 をみていない.ス テロイ ド投与の量 と期

間については,線 維化病変の画像所見 と炎症所見 な ど

を基 準 と して個 々の症例 ご とに判断 して よい と考 え

る.

結 語

生検や手術 によらず,画 像診断のみにより診断さ

れ,ス テロイド療法を第一選択 として奏効した特発性

後腹膜線維症の1例 を経験 したので,若 干の文献的考

察および集計を加えて報告した.
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