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骨盤腔内に限局 し腫瘤形成がみられた特発性後腹膜線維症の1例
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IDIOPATHIC RETROPERITONEAL FIBROSIS LOCALIZING 

       IN PELVIC  CAVITY  : A CASE REPORT
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From the Department of Urology, Wakayama Rosai Hospital

Takatoshi OGAWA

From the Department of Urology, Hashimoto City Hospital

 We report a case of idiopathic retroperitoneal fibrosis localized in the pelvic cavity. A 54-year-old 
female was found to have a right hydronephrosis by abdominal ultrasonogram and was admittetted to 
our department. Drip infusion pyelography (DIP) and computed tomography (CT) revealed a right 
hydroureteronephrosis and a right lower periureteral mass. The mass was confirmed to show low 
intensity on both  T1 and T2 weighted image in magnetic resonance imaging (MRI), which suggested 
fibrous component. Various tumor marker values were within normal range. Tumor extirpation 
including lower ureter and ureterovesiconeostomy were performed after confirming pathologically the 
absence of malignancy by fresh frozen section during surgery. The tumor was diagnosed histologically 
as idiopathic retroperitoneal fibrosis. 

   We briefly reviewed 223 cases of idiopathic retroperitoneal fibrosis in the Japanese literature. 

                                             (Acta Urol. Jpn.  42: 577-581, 1996) 
Key  words  : Idiopathic retoperitoneal fibrosis, Tumor formation, Pelvic cavity

緒 言

特発性後腹膜線維症はOrmondi)(1948)に より臨

床的に広 く認識されるようになった後腹膜腔に原因不

明の線維化をきたす疾患である.

本邦では比較的稀れで,一 般的には腹部大動脈分岐

部か ら総腸骨動脈にかけてびまん性で板状の線維性組

織が周囲の組織と癒着し両側性の尿管狭窄を生じさせ

ているのが多くみられる.今 回我々は右下部尿管に限

局 し腫瘤形成がみられた特異な特発性後腹膜線維症を

経験 したのでその詳細を記載する.

症 例

患者:54歳,女 性

主訴:右 水腎症の精査

既往歴:特 記すべ きことはなく,ま た薬剤等の服用

歴 もみられていない.

現病歴:平 成6年3月 の健康診断の際に肝機能異常

を指摘 され4月27日 に当院内科を受診 し,超 音波画像

検査を受けたところ右側の水腎症を指摘され当科へ紹

介となった.

入院時検査成績:赤 沈値が1時 間値75mm,2時

間値115mmと 充進 し,CRPもO.64mg/dlと 軽度

の上昇が認め られた.肝 機能異常 は γ一GTPで48

U/mlの 軽度の上昇がみられたのみであった.測 定 し

た腫瘍マーカーはすべて陰性で,尿 細胞診 も陰性で

あった.

画像検査:DIPで は右水腎症が認められたが,右

尿管は描出されなかった.腹 部CTは 右水腎症を示

し,骨 盤部CTで は膀胱右側後方に4cm大 の腫瘤が

み られ,右 尿管が腫瘤に埋没 しているのが認められ

た.逆 行性腎孟造影を施行 したところ,4Frの 尿管カ

テーテルはこの部を抵抗なく通過 し,ま た腫瘤に埋没

した尿管には不整な像が認められなかったことから外

因性の右下部尿管の狭窄 と診断した(Fig.1).MRI

では同部位にTl強 調画像,T2強 調画像 ともに低信

号の腫瘤が認められ,こ の点から腫瘤が線維性組織で

あることが考えられた(Fig.2A,2B).

また消化器疾患や婦人科疾患 を含めた他臓器の検索

も進められたが腫瘍性病変はみられなかった.

右下部尿管に腫瘤が限局 していることより転移性腫

瘍や後腹膜腫瘍を含めた悪性腫瘍の存在を念頭におき
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つつ手術を行った.

手術所見:腫 瘤は膀胱右側後方に位置 し一部膀胱と

癒着していた.ま た右下部尿管は腫瘤に埋没し同部よ

り上方の尿管は水尿管を呈 していた.術 中病理診断で

悪性所見がみられなかったことから,腫 瘤を膀胱から

鋭的に剥離 し右尿管を切断 して腫瘤を摘除 し,psoas

hitch法 を用いた尿管膀胱新吻合術を行った.

摘出標本:摘 出標本の割面は一様に白色を呈 し腫瘤

内に尿管が埋没 していた.

病理組織学的所見:腫 瘤は硝子化 した硬化性の線維

性結合組織の増生と,そ の間に巣状に浸潤する多数の

リンパ球や形質細胞から構成されていた.こ れらの所

剛
聡

マ庵
}魯 酵

オご く'樋
Fig・1・Rightretrogradepyelographyrevealed
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見は尿管の筋層に最 も強 く,周 囲組織や尿管粘膜に至

るにつれて弱 くなる傾向がみられた.尿 管粘膜は一部

に出血を伴いビラン状を呈 し,粘 膜下層から線維性組

織におきかわっている部分もあった.

以上の病理組織学的所見および線維化の原因が不明

であることより特発性後腹膜線維症による右下部尿管

狭窄と診断された.

術後経過:経 過は良好で術直後からCRPが 正常化

し術後25日 で退院となった.術 後2カ 月のDIPで 右

水腎症も改善 し,赤 沈値も1時 間値23mmま で低下

していることからステロイドを投与せずに経過観察 し

ているが,現 在の ところ再発の兆候 はみ られていな

い.

考 察

自験例では下部尿管に限局して腫瘤形成がみられ,

組織学的に良性で炎症細胞浸潤がみられたことから本

症 と診断する際に尿管周囲炎との鑑別が必要である.

一般に,炎 症性疾患では炎症細胞が出現 し細胞障害が

生 じた後に炎症の修復課程において最終的に線維化が

みられる.さ らに硝子化 した部位は線維化が高度にあ

らわれた部位であ り,そ のような部位では炎症反応は

終息 しつつあることが多い.ま た尿管周囲炎から生 じ

たものであるならば尿管周囲に炎症の最 も強い所見が

えられる.し か し自験例では硝子化 した線維の間に炎

症細胞がみ られていることや,硝 子化の最 も強い部位

が筋層であり周囲にいたるにつれて弱 くなる傾向にあ

ることから,尿 管周囲の炎症性疾患によるものと考え

ることは困難である.む しろ後腹膜線維症の組織学的

定義である結合織の増生と種々の程度の炎症細胞の浸

潤を認める所見2)に一致している.こ のことから自験

例を後腹膜線維症 と診断 した.

後腹膜線維症の原因はOrmondl)や1.eporand

Walsh3)に より詳細に記載されており,こ れに属さな

いものを特発性後腹膜線維症と提唱されてきている.一

Fig.2A、RightlowerperiureteralFig .2B.

massishomogeneouswith

lowintensityonTl-weight-

edimageinMRI(arrows).

Rightlowerperiureteral
massishomogeneouswith
lowintensityonT2-weight-
edimageinMRI(arrows).
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自験例 は何れ も既往歴や投薬歴 の中に該当す る原因が

存在 しないことか ら特発性後腹膜線維症 と診断 した.

自験例 を含 めた特 発性後腹 膜線維症 の本邦報告例

223例 の 検討 では,男 女比は約2:1と 男性が多 く,年

齢別では60～69歳 が70例(33%)で 最 も多 くみられ,

かつ高齢化 とともに男性 に発生する頻度が高 くなって

いるようである(Tablel).

患 者 の記 載 の 明 らか な207例 で は両側 例 が137例

(66%)と 多 くなっ てみ られ,片 側 例で は右 側38例

(18%),左 側32例(15%)で あ り左右差はないようで

あった(Table2A).

狭 窄部位 の記載が明 らかな146例(複 数可 とした)

を上 部 中部 下部 尿 管 に分類 し検 討 した(Table

2A).各 部 の定義は仙腸 関節 よ り上方の尿管 を上 部尿

管,仙 腸後節部 の尿管 を中部尿管,そ れ より下 を下部

尿管 と した.結 果 は上 部尿 管が98例,中 部尿管が104

例,下 部尿管が42例 で,上 部 中部尿管に多 くみ られ

た.他 方,自 験例の ように狭窄部位が片側でかつ下部

尿管 に限局 している症例 は僅か4例(3%)に す ぎず

本症 の中で も稀 な もの と考 えられる.

そ こで 自験例 を含めた片側で狭窄部位が下部尿管に

Tablel,Agedistributionofthepatientswith

idiopathicretroperitoneal丘brosisin

theJapaneseliterature

Age MaleFemaleUnknownTotal

O～19

20-29

30-39

40～49

50～59

60～69

70-79

80-

Unknown

2

8

9

18

27

52

23

2

0

2

4

13

11

16

18

5

0

0

0

0

0

0

0

0

0

0

13

4

12

22

29

43

70

28

2

13

Total 141 69 13 223

限局 して いた4例5'7'8)に つ いて検討 した(Table

2B).い ずれも右側ですべて女性であるが,虫 垂切除

や婦人科疾患などの既往はない.こ のうち術前生検が

行われたのは1例 のみであった.診 断が困難であるこ

とから,2例 では開腹術が施行 され,術 中病理診断で

確定診断が行われた.他 方1例 は臨床的に尿管腫瘍と

診断された腎尿管全摘除術が施行 された.片 側で下部

尿管に限局した症例では悪性腫瘍 と誤って診断する可

能性があることから,本 症も念頭においた上で診断

治療にあたることが重要であると思われる.治 療に関

し1例 はステロイドのみで治療 され3例 は外科的治療

のみで治療されたが,腎 尿管全摘除術が施行された1

症例を除いた2症 例では下部尿管部分切除術および尿

管膀胱新吻合術が行われ,全 例で再発の兆候はみられ

ていないようである,

本症における線維性組織の形態はびまん性で板状に

周囲の組織と癒着しているのが多 くみられるが,自 験

例に認められたような形態は本症の線維性組織の形態

から考えると特異な形態である.そ こで線維性組織の

形態による本症の分類を試みた.定 義は線維性組織が

びまん性で板状に癒着 しているタイプをびまん型,明

らかな腫瘤を形成するタイプを腫瘤形成型,び まん型

と腫瘤形成型の中間に位置し,明 らかな腫瘤とはいえ

ないが尿管の狭窄部位が比較的に限局しているタイプ

を中間型,線 維性組織の増殖が連続性を持たずに多発

するタイプを多発型とした.記 載の明らかな121例 で

びまん型が101例(83%)と 大半を占め,中 間型およ

び多発型がそれぞれ8例(7%)で 腫瘤形成型は4例

(3%)と わずかであった.こ の点からも自験例は稀

な症例であるといえる.

そ こで本症の腫瘤形成型に関 し検討 した(Table

3).腫 瘤形成型の4例4'6)は 全例が女性で,患 側部位

は全例が右側で両側例はみられなかった。狭窄部位は

上部尿管が1例,中 部尿管が1例,下 部尿管が2例 で

全例が限局 していた.術 前に生検がなされたものや術

Table2A. Localizationofthenarrowingportionoftheidiopathic
retroperitonealfibrosisintheJapaneseliterature

Na瀦 ぎ釜趨ion Bilateral
Unilateral

Right Left
UnknownTotal

UpPerureteronly

UpPer-middleureter

UpPer…lowerureter

UpPer十lowerureter

Middleureteronly

Middle-lowerureter

LOwerUreterOnly

None

Unknown

Total

22

30

14

0

15

13

4

0

39

137

6

7

3

0

6

1

4

1

10

38

5

9

1

1

4

1

0

0

11

32

0

0

0

0

0

0

0

0

16

16

33

46

18

1

25

15

8

1

76

223
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前に診断がえられたものはなく,術 中に確定診断され

たのは3例 であった.後 腹膜原発性腫瘍との鑑別が困

難であることや,尿 管が腫瘤内に埋没 していたが腫瘤

は周囲組織 との癒着が軽度であったことから,腫 瘤摘

除術が3例 に施行され,そ のうち2例 に尿管部分切除

術が行われている.術 後のステロイ ドの投与は1例 に

行われている。腫瘤の形成機序に関しては症例数が少

ないこともあり不明であるが,本 症の性比では男性が

多いにもかかわらず腫瘤形成型は女性のみであること

から,本 症が腫瘤を形成する際に女性に発生しやすい

何らかの因子があるのかもしれない。治療成績に関し

ては満足のいく結果がえられているところである。

本症での臨床上における鑑別疾患は後腹膜原発性腫

瘍や転移性悪性腫瘍であるが,自 験例のように骨盤腔

内に限局した腫瘤形成型の症例では特にこれらの疾患

との鑑別が重要である.近 年MRIに よる画像診断に

より本症の診断が行われる症例 も散見される9)本 症

におけるMRIで の典型的な画像所見は,腹 部大動脈

分岐部から総腸骨動脈かけてほぼ正中にplaque状 の

腫瘤を形成し,腫 瘤はTlお よびT2強 調画像で とも

に低信号を呈 し,周 囲の脂肪 ・筋 大血管とは明瞭に

区別できるものとされている10'11)。自験例では狭窄

部位が片側で下部尿管に限局 し明らかな腫瘤形成をし

ていたことから腫瘍性疾患 との鑑別が困難であった

が,Tlお よびT2強 調画像で低信号 を示 していたこ

とから線維性組織が示唆 され,術 中に確定診断をしえ

たことよりMRIはCTよ り診断に有用な情報 を提

供 したものと考える.し かしMRIだ けでは確定診断

をすることが困難であった.

このことから腫瘤形成型の本症では組織学的診断に

基づ く治療方針を決定することが重要である.基 本と

なる組織学的検査に関して以前では開腹による組織学

的検査 しか手段がなかったが,近 年CTガ イド下で

の針生検12)や腹腔鏡下での生検13)で術前の組織 学的

診断が可能となってきた.こ のことより腫瘤形成型の

本症の確定診断が比較的容易に行われ,診 断に苦慮す

ることが減少するのではないかと期待 している.

結 語

片側性で下部尿管に限局 し腫瘤 を形成した特発性後

腹膜線維症の1例 を報告 した.

なお,本 論文の要旨は1994年9月3日 第148回 日本泌尿器

科学会 関西地方会において報告した、
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