
泌尿 紀 要41:51-55,lgg5 51

片側性多嚢腎と先天性対側水腎症症例に発生 した

低カリウム血症を伴わない偽性バーター症候群
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PSEUDO-BARTTER SYNDROME WITHOUT  HYPOPOTASSEMIA  : 

      A CASE WITH UNILATERAL MULTICYSTIC 

       DYSPLASTIC KIDNEY AND CONGENITAL 

         CONTRALATERAL HYRONEPHROSIS
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From the Department of Urology, Nagoya City University, Medical School
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   A 2-month-old girl having a left multicystic dysplastic kidney with contralateral mild hydrone-

phrosis is described. Furosemide was administered orally because of hyperpotassemia during the 
period between 1 month and 7 months of age. Peripheral plasma renin activity and plasma aldo-
sterone activity increased at the age of 6 months, and ultimately reached the peak at 9 days after 
discontinuation of furosemide at the age of 7 months, Peripheral plasma renin activity and 

plasma aldosterone activity were normalized at the age of 11 months. Blood pressure during the 
whole period was normal. Contralateral hydronephrosis was improved gradually. The level of 
serum creatinine became normal at the age of 50 days. 

   A case with a high level of plasma renin and aldosterone activity temporarily induced by 
furosemide was reported. Pathophysiology of pseudo-Bartter syndrome without hypopotassemia due 
to furosemide is discussed. 

                                                    (Acta Urol. Jpn.  41: 51-55, 1995) 

Key words: Pseudo-Bartter syndrome, Multicystic dysplastic kidney, Renin, Aldosterone

緒 言

多嚢腎は高血圧や悪性腫瘍を合併するといわれてお

り1-3),発見 され しだい腎摘除術が行われて いた.し

かし,こ れらの合併症の頻度は低いことが報告され,

また自然消失や縮小傾向がみられるとの報告が増え,

保存的に経過観察されるようになって きた4-9).著 者

らは先天性偏側性多嚢腎と対側水腎症を有 していたが,

対側水腎症は改善傾向を示し,血 圧は正常であるにも

かかわらず血漿レニン,ア ルドステロンが一過性に高
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値を示し,低 カ リウム血症を伴わない偽性バーター症

候群 と考えられた症例を経験したので報告する.

症 例

症例一2ヵ 月の女児

出生前,妊 娠7ヵ 月時の超音波断層検査で右水腎症

と左多発性腎嚢胞を指摘 された.出 生は33週6日,

正常分娩にて生まれ,生 下時体重 は1,962g,Apgar

Score9点 であった.尿 路以外の奇形 として心室中

隔欠損症(VSD)が 認め られた.出 生時の超音波断

層検査で右腎は軽度の水腎症で,左 腎は嚢胞が多発 し

画像上から多嚢腎と診断された(Fig.D.

生後4日 目に血清 クレアチニソ値が1.1mg/d1と

上昇し,出 生か ら治療 していた病院(前 病院)で 生後

8日 目にIVPな らびに超音波断層検査が行われ,右

水腎症の増悪が認められた.し かし,そ の後,血 清ク

レアチニソ値は 徐々に下降 した(Fig.2).生 後2カ

月 目に当科に紹介され,超 音波断層検査での増悪は認
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Fig3。Diuresisrenogram,using99肌Tc-DTPA,showedobstructivecurve

attheageof4months(A),andshowedanimprovementin

obstructionattheageofl3montns(B).

められず,ま た血清クレアチニソ値 は0.4mg/dlに

下降してきていることから,経 過観察とした.生 下時

から月に1回 ないし2回 の定期的な超音波断層検査と

血液生化学検査で水腎症の増悪は認 め られず,生 後

3ヵ 月目に血清クレアチニソ値はo.2mg/dlに 下降

した.生 後4ヵ 月目に99mTc-DTPAを 施行 し,右 腎

の通過性は不良であるが,GFRは63.2m1/min/m2

であ った(Fig.3).生 後1歳2ヵ 月目のCTス キャ

ンでは左腎は多嚢腎を呈 していたが,左 腎上極の一部

には腎の実質を思わせる組織が認められた(Fig.4).

この腎組織は造影剤の投与でわずかに造影されるが
,

造影剤の排泄はみとめられず,dysplasiaと 考えられ

た.同 時期に施行された99mTc-DMSAで のアイソト

ープ摂取率では右が89 .7%,左 は1.4%で あ った.生 後

1歳1カ 月目のフロセ ミド負荷 による99肌Tc-DTPA

で は 生後4ヵ 月 目の時 と比べ右 腎の通過性は 改善

し,GFRは92.6ml/min/m2で あ った(Fig ,3).

また同時期の超音波断層検査でも右水腎症は改善 して

いた。左多嚢腎も定期的に超音波断層検査で観察 して

いるが,嚢 胞の増大は認められない.以 上の画像診断
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CTscanshowedrighthydronephrosis

andslightlyenhancedrenalparenchyma

withmultiplecystsinleftkldney.

ならびにその経過から多嚢腎と対側水腎症に対して厳

重に観察 しているが,生 後1年2ヵ 月を経過した現在,

悪化傾向は認められない.

臨床検査成績とその経過をFig.2に 示 した.生 下

時VSDに よる心雑音を聴取 し,心 拍増加が認めら

れ,心 不全の兆候と判断され,ジ ゴキシンが投与され

た.そ の後心雑音は改善し,生 後31日 目にジゴキシン

の投与は中止された.一 方,生 後35日 目に血清クレア

チニン値は0.4mg/d1に 下降して きているに もかか

わらず,カ リウムが6.2mEq/1と 上昇したため前病

院でフロセミドが投与された.生 後5ヵ 月 目から血清

カリウム値が減少してきたためフロセ ミドは中止され

た.生 後4ヵ 月目に前病院小児科で血漿アルドステロ

ンが89ng/dlと 高値を指摘 された.血 圧 は正常 で

あったが,再 検査 した ところ血漿 レニソ10.5ng/m正

perhour(正 常 値 は年齢別平均+標 準偏差×2を 図

中に示 した10)),ア ル ドステロン76ng/d1(同 上)と

高値を示 した(Fig.2),フ ロセ ミド投与 との関係で

は,そ の投与中から血漿 レニンとアル ドステロソは高

値を示 し,フ ロセミド投与中止後にアル ドステロソが

さらに上昇した.ま た,こ の時期の血清カ リウム値が

低値を示すことはなく,前 記 したように超音波断層検

査で右水腎症の増悪ならびに左多嚢腎の変化も認めら

れなかった.そ の後血漿レニソ,ア ル ドステロソ値は

なんら治療することなく下降した(Fig.2).

考 察

多嚢腎の発生頻度は4,300の 出生rP1人 と報告され

ている4).多 嚢腎で高∫rl1圧が認められた報告の中で,

Javadpourら の6歳 女児症例で は腎摘除術後に血圧

は正常化し,多 嚢腎の組織学的検索で大多数の糸球体

はヒヤリソ化 し,一 部に傍糸球体装置の肥大を伴った

正常糸球体が認められたと報告されている1).一 方,

生下時高血圧が認め られ,血 漿 レニソ値が高値を示

し,腎 摘除術後には血圧ならびに血漿 レニン値が正常

化した症例では,傍 糸球体装置の肥大は認められなか

ったとの報告がある3).本 症例で血漿レニン,ア ル ド

ステロン値が高値を示 した原因として,ま ず左多嚢腎

に起因する場合が考えられる.そ の理由は本症例では

CTス キャンでわずかに造影 される腎実質が部分的に

存在し,上 記報告との関連が示唆された.つ ぎに右水

腎症に起因する可能性も考えられた.し かし,高 血圧

を伴わず血漿 レニン,ア ル ドステロソ値の上昇は一過

性であったことからこれらに起因した とは考え難い.

なお血中レニン濃度は今回血漿レニソ活性(PRA)と

として測定 した.最 近,レ ニンに対するモノクロナー

ル抗体を用いた血漿活性型 レニン濃度(PARC)の 測

定が行われはじめている.PRAとPARCと は相関

すると報告されているが,高 値例ではバラツキが認め

られている1D.乳 児の血中 レニン濃度はパ ラツキが多

いため今回の正常値は症例数が多く,詳 細に検討され

た小島1ωの論文を参考値とし,平 均+標 準偏差×2を

正常値とした.

血漿アル ドステロソが高値で高血圧を伴わないもの

してバーター症候群 が考え られ る.バ ーター症候群

は,1962年 にBartterら によって発見された疾患で,

血漿 レニン活性 お よび血漿アル ドステロン濃度 の増

加,低 カリウム血症,代 謝性アルカローシス,正 常血

圧,腎 傍糸球体細胞過形成を特徴とす る疾患である.

利尿剤,殊 にフロセミドの長期投与あるいは神経性食

欲不振症,慢 性の嘔吐や下痢によってバーター症候群

と非常に類似 した病態を呈する場合があ り,こ れは偽

性バーター症候群と呼ばれている12).本 症例では高カ

リウム血症のため約半年近 くフロセ ミドが投与されて

いたことから偽性バーター症候群が考えられる.し か

し,フ ロセミドによって血清カリウム値は正常化した

ものの偽性バーター症候群にみられる低カリウム血症

は認められなかった.こ のことから,偽 性バーター症

候群と単純に診断し難い.

小児では採血の際に溶血,す なわち赤血球の崩壊に

よる血清カリウムの高値を示すことが多い.本 症例に

おいてこの溶血を考慮しても高カ リウム血症が持続す

ることから前病院にてフロセ ミドが投与された.Fig.

2に 示 したように血清カリウム値の上昇と血清 クレア

チニン値 との相関は認められず,血 小板が62・4×104/

μ1と増多し,血 清カリウム値の上昇との関連が考えら

れた,す なわち採血から検査機械にかけるまでの間に

増多した血小板が自然崩壊し,カ リウムが放出されて

上昇するものと考えられた.こ のため生後4ヵ 月の時,
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採血した血液を採血直後と1時 間室温放置後の血清カ

リウム値を計ってみたが,そ れぞれ5。OmEq/1と5.2

mEq/1で わずかの差 しか認められなかった.通 常,採

血から検査まで2な いし3時 間経過することが多いこ

とから,室 温放置時間を長くすれば明瞭に示すことが

できたと考えられた.本 症例ではフロセ ミドの投与中

止後に血漿アル ドステロン値はさらに上昇しているが

その後,血 漿アル ドステロン,レ ニン値はなんら治療

することなく自然に下降していた.フ ロセミドの長期

投与症例の中で,レ ニン・アル ドステロン系の尤進が

フロセミド投与中止後においても是正されず,約1カ

月後,低 カリウム血症を補正 した後に改善 し,腎 生検

で傍糸球体装置の肥大を認 めた症例が報告されてい

る12).高 血圧を有しなくても,フ ロセ ミドの長期投与

によって多嚢腎の報告 と同様な傍糸球体装置の肥大が

認められたことは興味深い.

本症例では左側は多嚢腎のためにほとんど機能がな

く,右 側は水腎症のために腎機能が低下 していた.1

歳以下の小児であり,腎 自体が発育途上であることや

腎機能低下のためにフロセミドの感受性が成人と異な

っていたことも考えられる.前 述のように血清カリウ

ムが見かけ上の高値を示 していたと仮定すれば,フ ロ

セミドによってその投与中ならびに投与中止後におい

て血清カリウム値は隠蔽され,実 質的には低カリウム

血症となっていた可能性も考えられる,調 べえたかぎ

りでは本症例に類似 した症例報告は認められなかった

ため明確な結論を引き出すことはできなかった.し か

し,前 記臨床経過から約6カ 月間のフロセ ミド投与が

偽性バーター症候群に準 じた病態を生じ,一 過性に血

漿アル ドステロソ値が上昇 したと考えられた.

多嚢腎には対側腎の奇形の合併率が高く,著 者 らが

経験した多嚢腎12例 中,本 症例を含めて3例 が水腎症

を合併 し本症例以外の2例 はほぼ正常化した.本 症例

でも血清クレアチニソ値 の正常化し,99mTc-DTPA

での通過性は改善傾向を示 した.水 腎症が悪化すれば

手術の適応となるが,軽 症の水腎症は自然に改善する

ことがあることから13),慎 重 を要する.水 腎症ならび

に血漿 レニソ,ア ル ドステロソ値に関して今後厳重な

る観察が必要と考えている.

結 語

多嚢腎と対側水腎症を有し,血 漿 レニソ,ア ル ドス

テロソが一過性に高値を示 したが,高 血圧を伴わなか

った症例を報告した.本 症例は血小板増多と高カリウ

ム血症を伴い,高 カリウム血症の補正のため長期のフ

ロセ ミド投与が行われた.血 漿 レニン,ア ル ドステロ
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ン値の上昇はフロセ ミド投与中から投与中止後にかけ

て認められたことから,低 カリウム血症を伴わない偽

性バーター症候群の類縁病態 と考えられた.
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