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先 天 性尿 管 弁膜 形 成 の2症 例

慶應義塾大学医学部泌尿器科学教室(主 任=田 崎 寛教授)

宮川 絢子,馬 場 志郎,田 崎 寛

CONGENITAL URETERAL  VALVES  : REPORT OF 2 CASES

Ayako Miyakawa, Shiro Baba and Hiroshi Tazaki

From the Department of Urology, School of Medicine, Keio University

   Congenital ureteral valves have not been a well recognized condition for the cause of ureteral 
obstruction. In our first case a 21-year-old male presented with left flank pain. Intravenous 
urography showed left mild hydronephrosis due to upper  :ureteral obstruction. Partial ureteral 
resection and  re-danastomosis was performed. Histology demonstrated mucosal folds with smooth 
muscle. In our second case a 12-year-old boy presented with left flank pain. Retrograde pyelogram 
showed  . fold-like filling defect which suggested ureteral valve. Endoscopical valve resection 
through nephrostomy was performed. Optimal management and diagnostic difficulties were dis-
cussed. 

                                                   (Acta Urol. Jpn.  40: 65-69, 1994) 

Key  words  : Ureteral valves, Hydronephrosis, Etiology, Preoperative diagnosis, Endoscopic 
            management

緒 言

尿管閉塞に伴 う上部尿路の拡張は種々の原因により

惹起されるが,時 としてその原因が明らかなものとし

て同定しえない症例も少なくない.1982年 より1991年

のIO年間に慶慮i義塾大学病院泌尿器科で入院治療を要

した先天的要因によると考えられる尿管閉塞に伴う水

腎症をきたした症例は46例 存在しその内訳は腎孟尿管

移行部狭窄症が33例,血 管性圧迫によるものが3例 の

大静脈後尿管を含む7例,尿 管膀胱移行部狭窄が2例

であり,原 因が明らか でない尿管狭窄が5例 存在し

た.そ のうち2例 においては,WalI&Wachterl)が

提唱するところの先天性尿管弁膜形成と診断されえた

症例が存在したので本邦における本症の総括を行 うと

ともに若干の文献的考察を加えて報告する。

症 例

症例1=S・Y・21歳,男 性

主訴:左 側腹部痛

既往歴=特 記すべきことなし

家族歴:父,高 血圧

現病歴=5歳 時 よりときどき左側腹部痛を自覚12

歳時に左水腎症を指摘されたが原因不明で経過観察さ

れていた.左 側腹部痛が反復するため当科紹介受診と

なった.

x線 学的検査:腎 膀胱部単純撮影 では異 常を認め

ず,静 脈性尿路造影(IVU)で は左水腎症を認めた.

1311・Hippuranを 用いたレノグラムにて患側腎の排泄

遅延の所見をえた.逆 行性腎孟造影では腎孟尿管移行

部の直下に閉塞部位を認め,そ れより遠位の尿管には

異常を認めなかった(Fig.1A).

以上の所見から,先 天性尿管弁膜形成による左水腎

症が疑われ,左 尿管部分切除,尿 管尿管吻合術を施行

した.

摘出標本=切 除標本は肉眼的にくさび状の狭窄部を

有し,弁 状の弁膜形成を認めた(Fig.2A).

病理組織学的所見 ・尿管狭窄部の病理組織標本にお

いては,移 行上皮粘膜下に平滑筋を含むひだを認め,

このひだ状の弁膜形成が尿管閉塞 の原因 と考え られ

た(Fig.2B).

術後経過は良好で側腹部痛は消失した.IVUに て

水腎症は改善を示 し(Fig.IB),レ ノ グラム上も患側

腎機能の改善を認めた.

症 例2:M.U.12歳,男 性

主訴:左 側腹部痛

既往歴 ・家族歴:特 記すべきものなし

現病歴:7歳 時より反復する左側腹部痛あ り.11歳

時,当 院小児科受診し精査目的で入院.左 水腎症,左
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尿管ポリープと診断され退院したが側腹部痛の増悪を

みたため緊急入院となった.

X線 学的検査:腎 膀胱部単純撮影 では異 常を認め

ず,Ivuで 左水腎症を(Fig.3A),レ ノグラムにて

患側腎の排泄遅延を認めた.逆 行性腎孟造影で上部尿

管内に閉塞の原因と考えられる陰影欠損とそれ以下の

尿管の蛇行を認めた(Fig.3B).

以上の所見から,先 天性尿管弁膜形成による左水腎

症と診断 し,左 腎痕造設後腎孟鏡に よる観察を行っ

た.

狭窄部は腎孟尿管移行部より2cm下 で,輪 状の弁

と浮腫状の粘膜を認め,そ れ以下へのカテーテル通過

は不能 であった(Fig.4).弁 様構造を生検後TUR

用のループで切除 し,メ スにて尿管後外側壁に切開を

加えた.術 後,10Frのendopyelotomy用 ステント

を6週 間留置した.

病理組織学的所見:切 除されて弁様構造を呈する組

織には移行上皮粘膜下 に平滑筋を有す る構造を認め

た.

術後側腹部痛は消失 し,6週 間で軟性尿管鏡にて再

度観察を行ったところ尿管弁様組織は残存するものの

尿管内腔の閉塞は認めず,10Frの 尿管鏡が通過良好

であった.IVUに て も水腎症の改善および弁膜形成

部の狭窄の消失を認めた(Fig.3C).レ ノグラム上も

患側腎の機能改善の所見をえた.

考 察

先天 性 尿 管弁 膜 形 成 は1926年Hunner2)ら に よ り

提 唱 され,そ の後1877年,W61Her(1877)3)ら に よ り,
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新生児の剖検例の20%に 尿管に横走する粘膜厳壁を認

めたことが報告されたが,こ の変化自体が尿管閉塞の

原因となりえることは稀であると考えられている.さ

らにその後Wall&Wachter(1952)1)は 本症 と確定

診断する場合の3条 件を示した.す なわち,

1)弁膜は尿管粘膜 の横走厳壁で組織学的 には平滑

筋層を含む尿管内膜からなる.

2)弁膜上部尿路に閉塞性病変を有し弁膜下部尿管は

正常である.

3)弁膜以外の尿路の閉塞性機転を認めない.

以後これらの条件が本症を規定する診断基準として

広く用いられている.著 者らが報告した2例 において

もこれら3条 件を満足してお り,Wall&Wachter

らのいう尿管弁膜形成による尿管閉塞とする上で無理

のないものと考える.

さらに本症は後天的に発生したと考えられるものと

は区別される必要がある.

本疾患の成因についてはさまざまな説が発表されて

いるがいまだ仮説の域を出ない.

Chwalla(1927)4)お よびVermoonten(1939)5)

によれば,12～28mm胎 児においてetWalffiandu-

ctと それより分化する尿管との生理的な境界である

上皮性隔膜(Chwalla'sMembrane)が 尿管下端に存

在するとしている.そ して30mm胎 児において後腎

からの尿分泌が始まるとその圧力によってひきおこさ

れる虚血性変化によりChwalla'sMembraneが 破開

され尿管は開通する.こ のChwalla'sMembrane

は通常生後4ケ 月には自然消失しているが個体によっ

ては残存し弁膜を形成するとしている.し かしこの説

では 尿 管上 部 の弁 膜 形成 あ るい は多 発 す る弁 膜形 成 に

つ い て は説 明 で きな い.

一方 ,胎 生1ヵ 月 の尿 管 は細 い紐 状 で あ りそ の粘 膜

に は 無数 の織 壁 を有 しこ の鐡 壁 は 尿 管 の長 さが増 す と

と もに消 失す るが そ の一 部 が遺 残 す る ため に弁 膜 形成

が な され る ことが 予想 され て い る6)こ の説 に よれ ば

尿 管 のい ずれ の位 置 に発 生 した 尿 管弁 膜 形成,あ るい

は 多発 した尿 管 弁 膜形 成 に つ いて も説 明が 可能 であ る.

6stling(1942)7),Mering(1972)8)ら も こ の"phy-

siologicalInfoldings"の 考 え方 に賛 同 して い る.

さらにEnglisch(1879)9)eま 胎 児 の体 長 の発 育 と

尿 管の 発 育 との不 均等 が 弁 膜 形成 の成 因 と し,Mai-

zels(1980)置o)ら も腎 の上 昇 と尿管 の 発 育 との不 均 等

が成 因 で あ る と述 べ て い る.

Ruano・Gil(1975)1Dは45mm胎 児に つ いて 尿 管

のt'Recanalization"を 検 討 し,そ れ が尿 管 の 中 部,

そ して上 部,下 部 の順 で起 こ る こ と,そ して 尿 管弁

膜 形 成 の発 生 頻 度 が中 部 尿管 で低 い こ と か ら 尿 管 の

"Recanalization"が 尿 管弁 膜 形成 の成 因 に関 与 して

い ると報 告 した.

Gosalbez(1983)ら12)は 尿 管 弁 膜 形成 に 泌尿 生殖

器 系 の奇 形 の合 併 す る頻 度 の高 い こ とを 示 しよ り複雑

な 発生 異 常 の可 能 性 を示 唆 した.

いず れ の 説に して も本 症 は尿 管 の発 育 過程 に お け る

奇 形 と考 え られ るが,そ の 本態 に つ い ては い まだ 明 ら

か で は な く今後 の 検討 が 必要 で あ る.

本疾 患 の 術前 診 断は 文 献 的に も非常 に 困 難 であ る こ

とが 報告 され てい るが,今 後画 像 診 断や 内視鏡 技 術 の

進 歩に 伴 って術 前 診断 可 能 な症 例 が増 加 す る こ とが 期



Table LReviewofpreviouslyreportedcongenitalureteralvalvesinJapan(1929-1991,33cases)

報告者(年 度)年 齢 性 患側 位 置 形 態 数 臨 床 症 状 診断法 治 療 法 合 併 症

1

2

3

4

5

6

7

8

9

10

11

12

13

且4

15

16

17

18

19

20

21

22

23

24

25

26

27

28

29

30

31

32

33

金 城(1929)

久 保 田(且934)

小 野(1952)

百 瀬(1956)

大 森(1957)

大 森(1957)

児 玉(1957)

百 瀬(1960)

並 木(1961)

行 徳(1963)

林(1965)

小 松(1968)

瀬 田(1968)

友 吉(1969)

美 川(1971)

斎 藤(1974)

島 田(1974)

JII口(1975)

石 橋(1976)

柏 原(1977)

堀 井(1978)

得 居(1979)

高 橋(1980)

植 田(1981)

高 橋(1982)

大 原(1982)

原(1985)

小 林(1986)

下 田(1988)

吉 村(1988)

Jll口(1989)

著 者(1991)

著 者(1991)

且7M

4

30

24

26

22

23

10

30

50

34

43

5

25

25

51

13

71

37

28

2

9

12M

5

23

28

15

67

8

51
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女

男
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男

男

男

男
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女
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女
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男

女

女

女

女

女

男

女

男

女

女

男

男

男

両側

両側

左

右

右

左

左

左

右

右

左

右

左

左

左

右

両側

左

左

左

左

左

右

?

左

左

左

右

右

左

左

左

左

?

?

下 部

下 部

上 部

上 部

上 部

上 部

上 部

上 部

上 部

上 部

中 部

上 部

上,下 部

中 部

下 部

下 部

上 部

上 部

上 部

上 部

下 部

?

上 部

上 部

下 部

中 部

下 部

中,下部

上 部

上 部

上 部

半月状

弁 状

漏斗状

輪 状

半月状

鋸歯状

半月状

半月状

漏斗状

半月状

漏斗状

?

?

輪 状

漏斗,輪 状

輪 状

輪 状

?

輸 状

半月状

?

?
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?

?

?

弁 状

半月状

弁 状

弁 状

弁 状

弁 状

輪 状

多発

多発

単発

単発

多発

単発

単発

単発

単発

単発

単発

単発

単発

単発

多発

単発

単発

単発

単発

多発

単発

単発

多発

?

単発

単発

単発

単発

多発

多発

単発

単発

単発

腹部膨満

膿尿,呼 吸困難

側腹部痛,血 尿

下腹部痛

頻尿,排 尿痛

側腹部痛,側 腹部腫

側腹部痛

側腹部痛

側腹部腫張

側腹部痛

側腹部痛,顔 面浮腫,UTI

腰 痛

発 熱

側腹部痛,血 尿

発 熱

側腹部痛,血 尿

尿 毒 症

側腹部痛

側腹部痛,血 尿

側腹部腫瘤

発 熱

側腹部痛

腹部膨満,多 飲

発 熱

側腹部痛

腹 部 痛

側腹部痛

側腹部痛,発 熱

腰背部打撲後の疹痛

顕微鏡的血尿

側腹部痛

側腹部痛

側腹部痛

尊

剖 検

剖 検

手 術

手 術

手 術

手 術

手 術

手 術

手 術

手 術

手 術

手 術

手 術

手 術

手 術

手 術

剖 検

手 術

手 術

手 術

手 術

手 術

手 術

手 術

PAP

PAP

手 術

手 術

手 術

PAP

手 術

RP

PAP

腎尿管摘出

腎尿管摘出

腎尿管摘出

腎尿管摘出

弁切除術

腎摘 出術

腎摘 出術

尿管部分切除術,尿 管尿管吻合術

弁切除術

腎摘 出術

腎摘 出術

腎孟形成術,腎 孟切石術

腎尿管摘出術

腎尿管摘出術

腎尿管摘出術

腎孟形成術

腎摘 出術

腎摘 出術

尿管部分切除術,尿 管尿管吻合

尿管部分切除術,膀 胱尿管新吻合

尿管部分切除術,尿 管膀胱新吻合

経皮的弁切除術

尿管部分切除術,尿 管尿管吻合

腎尿管摘出術,膀 胱部分切除術

尿管部分切除術,尿 管尿管吻合

腎尿管摘出術

尿管部分切除術,尿 管尿管付吻合

尿管部分切除術,尿 管尿管吻合

経皮的弁切除術,尿 管切開術

水腎症

水腎症

水腎症,ロ イコプラキア

水腎症

尿管結石,尿 路結核

水腎症,腎 結石

水腎症

水腎症

水腎症

腎結石,重 複腎孟尿管

水腎症,腎 結石

腎結石

腎結石

VUR,神 経因性膀胱,水 腎症

水腎症,腎 結石

水腎症,腎 結石

水腎症,腎 動脈狭窄

腎結石

水腎症

水腎症

水腎症,尿 管結石

腎結石

単腎症

水腎症

水腎症

水腎症

水腎症

PAP:percutaneusantegradepyelographyRP:retrogradepyelography
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待される.

IVUな らびに順行性又は逆行性腎孟造影において

は,1)近 位部の拡張を伴った尿管の狭窄を認める,2)

尿管狭窄部は上に凸であ り,こ の狭窄部の中央に狭窄

した尿管内腔を認める(Umbrellasign)な どの特徴

を持つ14》.一方,内 視鏡的所見としては1)菲 薄な同

心円状の膜様病変として狭窄部が観察され,2)上 部尿

管においては弁状,下 部尿管においては輪状であるこ

とが多く11),3)順行性のカテ挿入は困難である.

本邦における報告例を検討すると金城ら(1929)の

報告13)を第1例 目として現在まで検索しえたかぎりで

は31例が報告されているのみである(Tablel).し か

しながら実際には単に尿管閉塞に伴 う水腎症としてそ

れ以上の原因追及がなされないまま処理されている症

例あるいは本症と診断されても報告されていない症例

の存在が少なくないことを考慮すると実際の発生頻度

はより高いと推測される.著 者 らの施設における報告

例を検討すると,過 去10年 間に先天性要因が原因と考

えられる尿管閉塞41例 中わずか2例(4.9%)に 本症

が診断されたにすぎなかった.し かしこの頻度は過去

の症例においては検索が不十分な症例が多く,こ のよ

うに低い値にとどまったものと考えられる.

本疾患の鑑別疾患としてはX線 透過性の尿管結石,

尿管腫瘍があげられるがこれらの鑑別には逆行性腎孟

造影,ブ ラシお よびパンチ生検,尿 管鏡が有用であ

る,ま た従来,腎 孟尿管移行部狭窄と診断されたうち

に本症による尿管閉塞が存在した可能性があり,病 理

組織学的検索を含めた詳細な検討により本症の発生頻

度は高まることが予想される.

一方
,本 疾患 は従来,腎 尿管摘出術,尿 管部分切

除,尿 管尿管吻合といったopensurgeryに よる治療

が行われていたが,良 性疾患であることを鑑みるにそ

の治療法としては,よ り非侵襲的な方法が望まれる.

本邦報告例においては高橋ら且5)が逆行性に焼却用スネ

ヤーを挿入 し高周波焼却による尿管弁膜切除法を示 し

ているのみであるのが現状であり,著 者らが報告して

いる第2例 のごとく腎痩よりの内視鏡による直視下で

の尿管弁膜切除が今後その治療法として第1に 選択さ

れることが予想され,そ の際に摘出材料について病理

組織学的検索が十分に行われることが望まれる.

以上,先 天性尿管弁膜形成により発生した尿管閉塞

の2例 を示 したが,本 症はその発生原因の全貌につい

てはいまだ明らかにされておらず今後の解明が待たれ

るところである.ま た,本 症が良性疾患であることを

考慮すると,術 前の内視鏡的手法を含む診断法と,よ

り非侵襲的治療法の選択が望まれる.

本論文の要旨は平成3年7月11日,第478回 日本泌尿器科学

会東京地方会において発表した.
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