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高血圧を伴 ったAsk-Upmarkkidneyの1例
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ASK-UPMARK  KIDNEY  : A CASE REPORT
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From the Department of Urology, Yokosuka  Kyosai Hospital

   A case of Ask-Upmark kidney is presented. An 18-year-old male patient referred to this facility 

presented with symptoms of hypertension, microscopic hematuria and proteinuria. A hormonal study 
revealed a high plasma renin activity level. Intravenous  pyelography and abdominal computed 
tomography revealed thinning of the cortex with calyceal dilatation. Arteriography revealed a 
deep cortical groove in the middle portion of the kidney without renal arterial stenosis. Plasma 
renin activity of the left renal vein was significantly higher than that of the right renal vein. A 
left simple nephrectomy was performed under the diagnosis of Ask-Upmark kidney. Postoperatively, 

plasma renin activity returned to the normal range and a decrease in blood pressure was noted. 
   Recent reports have suggested Ask-Upmark kidney to be a consequence of vesicoureteral reflux 

rather than a true congenital malformation. Our case indicated no evidence of vesicoureteral 
reflux and suggests that the lesion was congenital rather than acquired. 

                                              (Acta Urol. Jpn. 40: 511-514, 1994) 
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緒 言

片側性の腎性高血圧としては腎血管性高血圧症が代

表的であるが,腎 動脈狭窄を認めなくても患側腎が高

血圧の発生に関与している場合がある.1929年,Ask-

Upmarki)は 皮質表層に深い横断溝を有す る腎の形

態異常を6例 報告 し,う ち5例 に高血圧の合併が認め

られた.こ のような形態異常を有するAsk-Upmark

k三dneyは 高血圧と深く関係しており,当 初は腎の発

生異常による部分的低形成(segmentalhypoplasia)

と考えられた.し かしながら,近 年ではむしろ膀胱尿

管逆流に基づく二次的変化 として位置づけられてい

る2).

今回われわれは,著 明な高血圧を認めた明らかな膀

胱尿管逆流を伴わないAsk-Upmarkkidneyと 思わ

れる症例を経験したので報告する.

症 例

患者:18歳,男 性

主訴:高 血圧,顕 微鏡的血尿,蛋 白尿

既 往歴:染 色体 異 常(non-mongoloidG-trisomy).

精 神発 達 遅 滞.1歳 時,左 腎 に軽 度 の腎 孟 尿 管移 行 部

狭 窄 ・腎 杯 拡張 あ り.3歳 時,6歳 時,8歳 時,IVP

に お いて 腎 杯拡 張 は変 化 して お らず.6歳 時,膀 胱造

影 にて 膀 胱 尿管逆 流 は み られ ず,7歳 時,9歳 時,膀

胱 炎.

家 族歴:特 記す べ き こ とな し

現 病歴:1993年4月,保 健 所 の 健 診 に て 高 血 圧

(1781108mmHg)・ 尿潜 血 ・尿蛋 白を指 摘 され,近 医

受 診 し,腎 性高 血 圧 症疑 い とな る.6月 精 査 加療 目的

に て 当科 紹 介受 診 とな る.

現症:身 長168cm,体 重64kg.安 静 時 血圧180～200

/130～150mmHg.脈 拍80/分,整.翼 状 頸.胸 腹 部

理学 的 所見 に て 異 常 を 認 めず 。 腹 部 血 管雑 音 聴 取 せ

ず.

検 査所 見:血 液 お よび 生 化学 検 査 に異 常 を認 め ず,

尿 検 査 では 潜 血 陽性 ・蛋 白陽性 で あ り,沈 査 には 赤 血

球 ・白血 球 が と もに5個/hpf認 め ら れ た.尿 培 養 は

陰 性 であ った.血 液 の 内分 泌 検査 では,血 漿 レニ ソ活

性5.4ng!ml/hr(正 常 値く2・0),ノ ル ア ドレ ナ リン
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O.61ng/ml(正 常値0.10-0.41)と 高値を示している

以外はすぺて正常範囲内であった,尿 の内分泌検査に

異常はみられなかった,

画像診断=IVPで は,左 腎は萎縮腎であ り,腎 杯

の拡張と変形が認められた.右 腎には明らかな異常を

認めなかった.腹 部CTで も同様に,左 腎皮質の菲

薄化と腎杯の拡張と変形がみられた.左 腎動脈造影で

は,腎 動脈狭窄はみられず,中 央部に腎を二分する深

い皮質の切れ込みを認めた(Fig.1).腎 シ ソチグラム

でも,左 腎陰影は右腎に比べて小さく,中 央部に皮質

の切り込みがみられた.

分腎 レニン採血:血 漿 レニン活性は左腎静脈,右 腎

静脈,下 大静脈上部,下 大静脈下部でおのおの15.2,

10.2,8.1,9.7ng!mllhrで あ り,左 腎静脈の血漿レニ

ン活性は右腎静脈に比べて有意に高値を示 した.

以上の所見 より,Ask-Upmarkkidneyと 診断し,

7月20日 左単純腎摘出術を施行した.精 神発達遅滞で

術前に膀胱尿管逆流の検査は施行できなかったが,術

中検査では膀胱尿管逆流はみられなかった.膀 胱鏡で

も左尿管口に異常を認めなかった.

腎摘出術後,血 漿レニソ活性は術翌 日には正常化し

た.術 後経過は良好で,術 後10日 で退院となった 現

在外来にて経過観察中であり,術 後16日 目には収縮期

血圧は正常化 したが,術 後2カ 月現在,拡 張期血圧は

依然90～100mmHgと やや高値を示 している.

病理学的所見:摘 出された左腎は重量78g,大 きさ

80×50×30mmで あった.肉 眼所見 では中央部に腎

を二分する深い切れ込みがみられた.割 面で切れ込み

部は線維性の白色搬痕となっていた(Fig.2.)組 織学

的には,切 れ込み部に一致 して,ネ フロンの萎縮,糸

球体硬化,甲 状腺様 に拡張 した尿細管,間 質の線維

化,血 管壁の肥厚,リ ンパ球浸潤が み られた(Fig.

3).
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高瀬,ほ か=Ask・Upmarkkidney・ 高 血圧

察

1929年,A§k-Upmarki)は 深い皮質の横断溝と腎

錐体数の減少によって特徴づけられる腎の形態異常を

有する6gelを 撮銭した.こ のAsk-Upmarkkldney

に特徴的な皮質溝では介在する腎組織は高臓に搬痕化

し,隣 接する正鴬実質とは明確に区別される.皮 質溝

深部には拡張した腎杯を伴っている.組 織学的には搬

痕部に絃正鴬実質の構築はみられず,硬 化 ・萎縮Lた

腎系球体,甲 状腺様 に拡張 した尿細管,聞 質の線維

化,血 管壁の肥厚が認められる1・3・4).Ask-Upmarkに

よる最初の箆載以来,筒 様の形態異常を有する症傍が

儲 されており2・3・5,S',本邦でも川村ら9'J9?内田らLω

の報告がみられる.本 症例でも,左 腎中央部に腎を二

分する深い皮質の横断溝を認め,組 織学的に もAsk一

琴pmarkkidneyに 合致 した瞬昆がえられた・

臨床的には,男 女比は12と 女性に多 く,片 側性

が爾側性に比べて2倍 を占めているS>.年 齢分布は広

く小児や高齢者にもみられるが,小 児後期から思春期

前期に発見されることが多い.再 発性の尿路感染症を

伴うこともある.腎 機能不全が約半数に認められる,

蛋撫尿もみられ,精 に腎機能の低下した症錫に認めら

れゐ7).IVPで は通常,部 分的搬痕形成と種々の程度

の腎杯の拡張を伴った皮質の菲薄化がみられる.腎 動

脈造影では腎動脈狭窄はみられず,腎 表面に陥凹が認

められる.

Ask-Upmark1)が 報告した6人 の患者の うち5人

は高血圧を伴ってお り,以 後の報告例5)で も患者の75

露に高寵圧が認められる.高 塩圧を有する患者を精査

すると,し ばしば末梢血と患側腎静脈での血漿 レニン

活性の上昇がみられるil・12}.Amatら3》は免疫組織化

学法と免疫蛍光抗体法によって,病 変部において変性

し糸球捧と掛趨管 に近接 もて レニソの縁登を証墾し

ている.ま た,傍 糸球体装置の過形成も報告されてい

る…3).従って,高癒獲の漂羨として嫁レニソーアソギオ

テンシン系の関与が示唆される.本 症例でも,末 梢で

の血漿レニン活性は高値 を畢 し,腎 静脈採血におい

ても,健 側に比べて患側腎で有意に血漿 レ鵡ソ活性は

高儘を示 していた.

高度の高血圧を有する症例では治療として腎部分切

除術もしくは腎摘術が適応となる4).Royerら7)は 術

後高血圧が敵善するためには,⑦ 画像診断上,対 側腎

の代償姓肥大を伴う一側姓病変であること,② 島癒駈

を発症してからの期間が短いこと,③ 進行する高血圧

性網膜症のみられないこと,④ 腎機能が正常なことが

必要であるとしている.本 癖鋳では著墾な高窟圧がみ
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られたため,腎 摘術が選択された.腎 摘嵩後ぐこ撤圧は

徐々に低下し,収 縮期血圧は正常化したものの,術 後

2力 易現奈,拡 張期姦ξ蕪は依然90～IOOmmHgと 高

値を示している.本 症例は一側憾病変であ り,腎 機能

絃正常籍麗講であった.高 撫醐発症の聴点は不明であ

るが,発 症後長期間放蹴されていた可能性は否驚でき

ない.な お,高 ㎡且圧性網膜症の有無については評価し

ていない.

Ask-Upmarkkldfieyの 病照ははっき りしていな

い.Ask-Upmarkを 始 め,当 初はネフロンの数の減

少を伴う部分的低形成(segmentalhypQplasia)に よ

る先天溢の腎彩態異常と考えられた7騨4>.と ころで,

この病変を有する患者の70%に 膀胱尿管逆流が認めら

れる5).Shindoら2》 は尿管逆流 を有する患者を長期

に観察し,Ask-Upmarkkidneyは 特微的 な皮質溝

を有する織撰が後天釣に形成されることを鴉らかにし

ている.ま た,子 宮内での逆流が原因で形成されたと

考えられる症鋼も報告されている8・15>従 って現在で

はこの疾患は膀胱尿管逆流,腎 猛腎炎,あ るいは虚血

性撫管病変が原困で娼生前あるいは出生後に形成 され

る二次的変化として位置づけられてきている2・5・6・10).

A§k-Upmarkが 飽の奇形と灘連しない独立した病

態 として発生する傾向にあることも先天性よりも後天

性を支持するものとされる.し か しながらZezulka

ら14)は斜視,円 鑑角膜,凹 足,先 天性股闘節脱臼,過

劇乳頭を含み,他 の多 くの欠損を有す るAsk-Up-

markkidneyを 報告している.こ の症例では膀胱尿

管逆流や尿路感染症は認めておらず,腎 病変は先天性

の部分的低形成によるものと考 えられ る.本 耀傍で

も,明 らかな膀胱尿管逆流は認められず,先 天的な形

態異常の可能性が高いと考えられた.し かしながら,

1歳 時より軽度の腎孟尿管移行部狭窄がみられゐこと

から,発 天性の狭窄に績 く子宮跨での逆灘 こよって二

次的にAsk-Uprnarkkidneyが 形成された可能憔は否

定できない.も しくは,先 天的な形成異常に狭窄によ

る二次的変化が修飾されている可能性は十分に考えら

れる.$ら に,フ 歳時,9歳 時に膀胱炎の既往もある

ことから,幼 少時に膀胱尿管逆流が存在し,年 長児以

降に自然消失した可能性も考慮すべきかもしれない.

ところで,本 症例はnon-mon呂oloidG-trisomyの

染色体異常を有している.翼 状頸以外の奇形を示して

いないが,染 色体異常にAsk-Upmarkkidneyカ ミ合

餅したという点で興味深い症例といえよう.以 上より,

Ask-Upmarkkidneyの 病因は一元的 なものではな

く,膀 胱尿管逆流に伴 う後天的変化と先天的形成異常

の両老が考えられると懇われる.
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結 語

泌尿紀要40巻6号1994年

18歳男性にみ られた高血圧を伴ったAsk-Upmark

kidneyの1例 につき若干の文献的考察を加えて報告

した.本 症例において血漿レニン活性は高値を示 し,

左腎動脈造影では腎動脈狭窄はみられず,腎 を二分す

る深い皮質の切れ込みを認めた.左 腎静脈採血では右

腎静脈に比べて血漿 レニン活性 は有意に'高値を示 し

た.左 単純腎摘出術後,血 漿 レニン活性は速やかに正

常化し,高 血圧も改善を認めた.

本論文の要旨は第8回 日本泌尿器科学会神奈川地方会にお

いて発表した.
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