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原 発 性 限局1生膀 胱 ア ミロ イ ドー シスの1例
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   A case of primary localized amyloidosis of the urinary bladder is reported. The patient was a  46-

year-old female who suffered from macrohematuria and consulted our department. A yellowish 
non-papillary tumor at the retrotrigone of the bladder was observed on cystoscopy. Histological 
diagnosis was amyloidosis of the bladder. Since there was no evidence of disease in other organs, this 

patient was diagnosed with primary localized amyloidosis of the bladder and transurethral reseection 
was performed. The clinical course was uneventful and she has been well without recurrence for 6 
months postoperatively. This case was cured by transurethral resection, but close follow-up of the 

patients is necessary because of the recurrence. 
                                             (Acta Urol. Jpn.  42: 903-905, 1996) 
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緒 言

原発性限局性膀胱アミロイ ドーシスは比較的稀な疾

患である1)症 状は血尿が多く,膀 胱鏡所見が浸潤性

膀胱腫瘍と類似 してお り,鑑 別が困難である.わ れわ

れは経尿道的切除術のみで治癒 した原発性限局性膀胱

アミロイ ドーシスの1例 を経験 したので報告する.

症 例

患者:46歳,女 性

主訴:肉 眼的血尿

家族歴:特 になし

既往歴=43歳,胆 石

現病歴:1995年11月22日,無 症候性肉眼的血尿が出

現 し,近 医受診.膀 胱鏡にて膀胱腫瘍が疑われ,京 大

病院当科紹介となった.膀 胱鏡にて後三角部に黄褐色

非乳頭状広基性腫瘍を認めた.膀 胱腫瘍生検にて膀胱

アミロイ ドーシスと診断され,精 査のため入院となっ

た.

現症:体 格中等度

入院時検査成績:尿 所見では特に異常は認めず,尿

細 胞診 はclassIで あった.血 液 生化学検 査,

DIP,CT,胃 一直腸内視鏡所見,直 腸生検,血 清蛋
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白分画,血 清および尿中免疫電気泳動によるBence-

Jones蛋 白の検索にて特に異常はなかった.

病理組織学的所見:外 来での膀胱生検の病理組織で

は粘膜下層にHE染 色では好酸性の均質な硝子様物

質(Fig.1),Congo-red染 色では同部が赤 レンガ色

を呈する所見,偏 光顕微鏡で緑色の偏光を呈する部位

が観察された.1996年1月30日 に経尿道的切除術 を

行ったところ,同 病理組織にても同様の所見が観察さ

れた.術 後自覚症状は消失 し,同2月22日 退院となっ

た.術 後4カ 月目の膀胱鏡,膀 胱生検にて再発は認め

磯1
Fig. 1. Microscopic examination  in hemato-

      xylin eosine stain  (  X200). There were 
      deposits of amorphous eosinophilic 

       material in the submucosal layer.
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られ な か った.

考 察
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ア ミロ イ ドー シス とは,ベ ー タ構 造 を有 す る線 維 蛋

白 を主成 分 とす る ア ミロ イ ド物 質 が臓 器 や組 織 の細 胞

外 に沈着 し,そ の結 果,種 々の 機能 障 害 をお こす 疾 患

で,さ まざ まな 原 因 に由 来 す るdiseasecomplexで あ

る.そ の発 生 原 因 は現在 の と ころ,十 分 には解 明 され

て いな いが,限 局 性 ア ミロ イ ドーシ スの 大半 を占 め る

AL型 の ア ミロ イ ドー シス で は,腫 瘍 性 また は非 腫 瘍

性 形 質 細 胞 に よ る単 ク ロー ン性 の 免 疫 グ ロ ブ リ ンL

鎖 の 産 生 や,免 疫 グ ロ ブ リ ンL鎖 を 処 理 す る 免 疫 細

胞 や網 内系 の 異常 の 関 与 が考 え られ てい る.ま た,全

身性 ア ミロ イ ドー シス に多 いAA型 の ア ミ ロ イ ドー

シ ス で は,前 駆 物 質 で あ るSerumamyloidAが 急

性,慢 性 疾 患 時 に 持 続 的 に 上 昇 し,細 胞 膜 表 面 の

lysosomalenzymeで ア ミロ イ ド線 維 に な る とい わ れ

て い る.

ア ミ ロイ ドー シス の分 類 はい まだ に確 立 され る に

至 って い な いが,本 邦 で は厚 生 省 の分 類 が広 く用 い ら

れ て い る.1993年 に発 表 され た本 分類 に よ る と,ア ミ

ロイ ドーシ ス は全 身性 と限 局性 の2種 類 に大 別 され,

さ らに,そ れ ぞ れが 数 種 類 に分 類 され て い る2)限 局

性 ア ミロイ ドー シス は ア ミロ イ ドー シス の中 で も頻 度

が2.8%と 少 な く,さ らに その 中で も尿 路 系 限 局 性 ア

ミロ イ ドー シ ス は 比較 的 稀 な疾 患 と い わ れ て い る.

Marianiら に よ れ ば,尿 路 ・男 性 生 殖 器 系 の 限 局 性

ア ミロ イ ドー シス は 腎 孟,尿 管,膀 胱,前 立 腺,精

嚢,精 管,精 巣,尿 道 お よび 陰茎 な どに発 症 す る が,

そ の多 くは 腎孟,尿 管,膀 胱,前 立 腺,尿 道 で あ りこ

れ らの う ち 半 数 以 上 が 膀 胱 ア ミロ イ ドー シ ス で あ

る3・4)

原 発 性 限局 性 膀 胱 ア ミロイ ドー シス は,本 邦 で は現

在 まで に 自験 例 を含 め,55例 を数 え る に過 ぎな い1本

疾 患 の 本邦 報 告 例 を ま とめ てみ る と性 別 で は膀 胱 腫 瘍

と違 い,性 差 は なか った.年 齢 分 布 は如 歳以 上 が 全 体

の80%を 占 めて いた,主 訴 は,血 尿 が 大 半 で あ っ た.

発 生 部位 で は,側 壁,三 角 部,後 壁 が大 半 を 占 め て い

た(Table1).

膀 胱 ア ミロ イ ドー シス は,X線 学 的 に は 膀 胱 造 影

で 悪性 腫 瘍 に よ り生 ず る よ う な陰 影 欠損 を認 め る こ と

が あ り,尿 管 口周 囲 に ア ミロ イ ドが 沈着 した場 合 は排

泄 性 尿 路 造 影 で 水 腎 水 尿 管 を 呈 す る こ と もあ る5'6)

また ア ミロ イ ド沈 着 部 位 に 石 灰 化 を認 め る こ と もあ

る.膀 胱 鏡 所 見 は易 出血 性 で不 整 な黄 色 の表 面 を有 す

る固 く境 界 明 瞭 な隆起 性,広 基性 腫 瘍 で,浸 潤性 膀胱

腫 瘍 に よ く似 て い る ため 膀 胱腫 瘍 との鑑 別 は困 難 で あ

る.ま たCaldamoreら に よ る と術 前 に ア ミ ロイ ドー

シ ス と診 断 され た もの は15%に す ぎず,65%の もの は

膀 胱腫 瘍 と診 断 され て い る7)

診 断 は症 状,発 生 部 位,膀 胱 鏡 の所 見 だ けで確 定 す

る こ とは難 し く,組 織 生 検,ま た は手 術 時 摘 出標 本 に

頼 らな け れ ば な らな い.病 理 組織 学 的特 徴 と して,ア

ミロ イ ドー シ ス はHE染 色 に よ り無 構 造 で 均 一 に好

酸 性 に染 色 さ れ,Congo-red染 色 で赤 紅 色 に染 ま り,

こ れ を偏 光 顕 微 鏡 下 に観 察 す る と黄 緑 色 の複 屈析 を示

し,ト ル イ ジ ン ブル ー,ク リス タル バ イ オ レ ッ ト.メ

チ ルバ イオ レ ッ ト.ゲ タニ ンバ イ オ レ ッ トにて メ タ ク

ロ マ ジ ー を呈 し,チ オ フ ラ ビ ンT染 色 に て 蛍 光 を発

し,電 子 顕 微 鏡 下 で は ア ミ ロ イ ドフ ィ ブ リル が み ら

れ,フ ェル ト構 造 を呈す る こ とが あ げ られ る.限 局 性

を診 断 す るた め に は他臓 器 へ の ア ミロ イ ドの沈 着 の有

無 を確 認 しな け れ ば な らな いが,全 身臓 器 の生 検 は事

実 上 不 可 能 で あ り,Malekら は続 発 性 ア ミ ロ イ ドー

Tablel. Summaryof55casesofprimarylocalizedamyloidosis
oftheurinarybladderreportedinJapaneseliterature

1.Sex

2.Age

3,Chiefcomplaint

4.Site

5.Treatment

Male:29,Female:26

24-83y.o.(Average55.9y.o.)

Macrohematuria:45,Mictionpain6

Ponakisur{a3,Appetitelossl

Lateralwall:26(Left=15,Right:ll)

Thgone=20,Posteriorwall19

Apex:8,Diffuse3

Anteriorwall:2,Unknownl

TUR-Bt27

1ntravesicalinstillationofDMSO4

TUR-Bt十lntravesicalinstillationofDMSO5

Partialcystectomy6

Totalcystectomy3

NonelO
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シスの否定,Bence-Jones蛋 白陰性,血 清蛋白分画が

正常,直 腸生検で異常を認めないことが確認されれ

ば,そ れ以上の検索は必要ないと述べている5)

一般に,原 発性限局性膀胱アミロイ ドーシスは長期

間にわた り臨床的に良好な経過をとり,続 発性アミロ

イ ドーシスのように大量に膀胱出血をきたすことは少

ないので,治 療 としては膀胱温存を第一に考えるべ き

であると思われる8)本 邦 における55例 の報告の う

ち,約 半数が経尿道的切除術を施行している,最 近の

症例では,症 状が患者により苦痛でない場合には,無

治療,経 過観察 とした場合が多かった.症 状がある症

例 に対 しては経尿道的切 除術 にDimethylsulfoxide

(DMSO)膀 注療法を併用する傾向にある9)ま た,

経尿道的切除術後に再発 をきたした症例 もあ り,術 後

注意深い経過観察が必要であると考えられた10)

結 語

肉眼的血尿を主訴とした46歳女性の原発性限局性膀

胱アミロイ ドーシスを経尿道的切除術にて治療 し,経

過は良好である.自 験例は本邦第55例 目である.
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