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家族性 ア ミロイ ドーシスにみ られた
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   This is a report of the thirteenth known case in Japan of emphysematous cystitis. A 70-year-
old man visited our hospital because of pollakisuria and macrohematuria on November 21, 1989. 
The patient had been known to have familiar amyloid polyneuropathy for the previous 3 years. 
Urinalysis showed marked hematopyuria. The residual urine was 216 cc, and urine cultures yielded 
10,000,000 colonies of Escherichia coli per ml. Laboratory studies revealed systemic inflammatory 
findings, but no diabetic change. A plain X-ray film of the abdomen and an excretory urogram 

(DIP) showed small linear and round gas collections in the bladder shadow. A CT scan revealed 
multiple gas locules within the bladder wall. A diagnosis of emphysematous cystitis was established. 
The patient was given antibiotics, and there was striking clinical improvement. Histological ex-
amination of the endoscopically obtained biopsy specimen of the bladder revealed amyloidosis. 
We believe that this patient had a cystitis emphysematosa precipitated neurogenic bladder due to 
amyloid polyneuropathy and amyloidosis of the bladder. 

                                                  (Acta Urol. 37: 759-763, 1991)
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緒 言

気腫性膀胱炎は膀胱壁内に気腫を生 じる特殊な膀胱

炎Uで あ り,本 邦では現在まで12例2-13)が報告されて

いるに過ぎない.一 方,家 族性アミロイドーシスは,

全身の臓器にアミロイ ドーシスの沈着をきたす非常に

稀な遺伝性疾患である.今 回,わ れわれは糖尿病の合

併はなく,膀 胱アミ・イ ド症の存在する患者に発生し

た気腫性膀胱炎の1例 を経験 したので若干の文献的考

察を加え報告する.

症

患者:70歳,男 性

主訴:肉 眼的血尿,頻 尿

例

*現 関西医科大学
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家 族 歴:弟,家 族 性 ア ミロイ ドー シ ス

既 往 歴:高 血圧 症(一 時 期 の み)

現 病 歴:1983年 頃 よ り下 肢 の しび れ 感,筋 力低 下 を

自覚,1986年 よ り家 族 性 ア ミロイ ドポ リニ ュー ロパ チ

ーに て 神経 内科 を 受 診 中 で あ り,1987年 頃 か らは排 尿

困 難 を 認 め る よ うに な って いた.ま た,同 じ頃y`_度

だ け 肉 眼的 血 尿 を 認 め る こ とが あ った.1989年11月18

日頃 よ り頻 尿 を 認 め,翌 日には 肉眼 的 血 尿 を伴 うよ う

に な り11月21日 当 科 初 診.精 査 加 療 目的 に て入 院 した.

入 院 時現 症:体 温38.3℃,栄 養 や や 不 良,巨 舌 を 認

め る.腹 部 所 見 は 特 に異 常 を認 め ず,直 腸 指 診 で も前

立腺 に肥 大 は 認 め ず,神 経 学 的 に は 咽頭 反 射 消 失,四

肢 末 梢優 位 の運 動 障 害 お'よび 知 覚 障 害,起 立 性 低 血圧

等 を認 め る.

入 院時 検 査 所 見 ・血 液 一 般;wBcl6,800/mm3

(band.62%,seg.18%,eo.0%),RBC347x104/mm3,

HblLOg/dl,Ht33.3%,PLT13.8×10"/mm3,血

液 化学;総 蛋 白5・lg/d1,Alb2.89/dl,BuN50mg/

dl,Crl.8mg/d1,尿 酸7.2mg/dl,Nal28mEq/1,

K3.8mEq/1,Cl92mEq/1,GOT271U/1,GPT

301U/1,LDH2771U/1,y-GTP131U/1,ALP85

1U/1,LAP201U/1,Chol91mg/dl,HbAlc5 .4%

(正 常値,4.0～6,0/0),赤 沈;73mm/hr,CRP(6

+),尿 検 査;pH6.0,蛋 白(3+),糖(一),潜 血(2

+),沈 渣RBCき わめ て 多 数/hpf,WBCき わ め て

多数/hpf,尿 培 養;E.colilO7/ml,そ の 他:胸 部x

線;心 拡 大 像,心 電 図;右 脚 ブ ロ ッ ク,筋 電 図;神

経 原 性 変 化 心 エ コー;ア ミロイ ド心 を 思 わ せ る 心

室 中 隔,心 室壁 のび まん 性 肥 厚像.

泌 尿 器科 的X線 所 見:KUBお よびDIPで 膀 胱 部

に一 致 した線 状 お よび 類 円形 の大 小 様 々な ガス 集積 像

を 認 め,膀 胱 壁 内 ・膀 胱 腔 内 に ガ スが 存 在 す る 可能 性

を示 唆 した(Fig.1).CTで は 膀 胱 壁 に沿 って 全 周

性 に ガス像 が み られ 膀 胱壁 内 に多 数 の 気 腫 が存 在 す る

所 見 を 認め た.な お,膀 胱 腔 内 自体 に は ガス貯 溜 の所

見 を 認 め なか った(Fig.2)。

また,ア ミロイ ドポ リニ ュー ロパ チー に よる と思 わ

れ る膀 胱 障 害(排 尿 障 害)の た め残 尿216ccを 認 め た.

以 上 の所 見 よ り,ア ミロイ ドポ リニ ュー ロパ チ ーに

よる 神経 因 性 膀 胱 を 誘 因 と した,高 度 な 全 身性 炎 症 所

見 を伴 う気 腫 性 膀 胱 炎 と診 断 した.入 院 後 よ り直 ちに

膀 胱 カテ ー テル を 留 置 の上,強 力 な 抗生 物 質投 与 を 開

始 した.

患 者 は 原 疾 患 に伴 った ア ミ ロイ ドポ リニy-Rパ チ

ーのた め ほ ぼ 寝 た き りの状 態 で あ り,ま た,ア ミロイ

ド心 に 伴 う循環 動態 の不 安 定,ア ミロイ ド沈 着 に よる
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Fig.1.KUBdemonstrateslinearandrounded

gascollectionsinthebladderarea.

＼

報癬 勃
Fig.2.CTscanrevealsmultiplegaslocules
withinthebladderwall.Gaswasseen
extendingintotheperivesicalspace
(arrows).

と思われる腎機能障害等の問題点が存在 したが,2～3

日程度で炎症所見および血膿尿の改善を認め,11月25

日神経内科に転科した.な お,入 院7日 目の単純X線

上,膀 胱の気腫像は消失していた.ま た,全 身状態の

落ち着いた翌年i月9日(入 院49日 目)に 施行した膀

胱鏡所見では,粘 膜全体におよぶ点状の小出血班を認

めたが,気 腫や隆起性病変は認めなかった.

しかし,同 時 に施行 した膀胱生検 の病 理組織像

(HE染 色)で は,増 殖性膀胱炎の所見とともに血管

周囲を中心にアミロイドと思われる好酸性で均一な物

質を認めた.

Congo-Red染 色でも,淡 赤色に染まる物質が粘膜

圃有層の血管周囲および血管内を中心にみられ(Fig・

3A),ま た,同 標本の偏光顕微鏡所見では緑黄色調の

偏光を示 しており(Fig.3,B),膀 胱 アミロイ ドーシス

の所見を認めた.ま た,膀 胱内圧検査等では,核 下型

(知覚および運動神経障害による)の 神経因性膀胱の

所見を呈した,

考 察

気腫性膀胱炎は,膀 胱壁内にガスの集積 した嚢腫が
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Fig.3.A,Histologicalexaminationofbladdermucosashowed
Congo-red-stainedeosinophilicsubstancearoundorin
thevascularvesselsinplacesofthelaminapropria.

(CongoRedstain)
B,Somepartofthemdisplayedgreen-tintedlight
color(arrows)bymeansofpolarizedmicroscope.

(CongoRedstain)

散 在す る特殊 な膀 胱 炎 であ り,時 に そ の ガ スが 膀 胱 腔

内に充 満 して い るDこ と もあ る.こ の 現 象 を,eeCyS-

titisemphysematosa"や"emphysematouscystitis,,

を は じめ 種 々の表 現 で 報 告 され て い るが,広 い 意 味 で

は気 腫 性 腎孟 腎炎 等 と 同 じく気腫 性 尿路 感 染 症 の 一 つ

で あ り,1963年Harrowら14)用 語 の整 理 を 行 って い

る.

欧 米 に 比 べ本 邦 で の 報告 例 は少 な く,現 在 ま で に12

例2-13)が 報 告 され て い るに 過 ぎず,本 症例 が13例 目と

思わ れ る.Tablelは そ の13例 を ま とめ た も の で あ

る,

本症 に特 徴 的 な こ とは,他 の気 腫 性 尿路 感 染 症 と 同

じく高頻 度 に 糖 尿病 の 合併 が み られ る こ と で あ り,

Bailey15)は19例 中15例 に糖尿病を認めたと述べ てい

る.本 邦例でも13例 中10例 に糖尿病もしくは耐糖能異

常がみられてお り,し か も残 りの3例 の中では本症例

のみが生前に診断されており,他 の2例 は剖検時に発

見されたものである.本 疾患の発生機序に関しては,

死後変化による場合もあるのではないかとい う議論も

あ り,本 症例に糖尿病とい う基礎疾患がなく生前に診

断されていることは,後 で述べるガス発生機序との関

連も含めきわめて特徴的なことといえる.

本症に糖尿病の合併が多い理由としては,組 織中の

糖 レベルの上昇が,細 菌にとって糖を分解し炭酸ガス

を発生させるのに好都合であるためとの見解は多くの

者により指摘されている.ま た,糖 尿病 という全身性
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Table1.本 邦における気腫性膀胱炎報告例

No.報 告 者 年 年齢 性別 症 状 診 断 起 因 菌

糖尿病ま
たは 誘因または
耐糖能 基礎 疾患異 常 経 過

1中 野 ら

2清 島

3豊 田 ら

4千 葉 ら

5鈴 木

6字 山 ら

7山 本 ら

8落 司

9田 中ら

10中 野 ら

11山 本 ら

12Yasumotoら

13自 験 例

196272女

196667女

196774女

197379女

197561女

197764男

198274女

198383女

198676男

198855女

198950女

1989 62女

70男

剖 検

肉眼的血尿,膀 胱鏡
頻尿,排 尿痛

肉眼的血尿,
発熱,頻 尿

左側腹部痛,
発熱,排 尿痛

肉眼 的血尿,
頻尿,排 尿痛

肉眼 的血尿

血尿,

下腹部痛

肉眼的血尿,
腹部膨満

気尿,発 熱,肉
眼的血尿

気 尿

気 尿

肉眼的血尿,
頻尿

剖 検

膀 胱 鏡,
単純X-P

膀胱鏡

膀胱鏡,
単純X-P

膀胱鏡

E.coli

グ ラム 陰 性 桿 菌

E.coli,Klebsiella,

Streptococcusfaecalis

真 菌,桿 菌

Klebsiella

E.soli,Klebsiella

単 純X-P,K置ebsiella

膀 胱 鏡

単 純X-PKIebsiella

単 純X-P,-
CT

単 純X-P,E.oo置i

CT

単 純X・PE.soli

単 純X-P,E,coli

CT

+導 尿,尿 道狭窄 軽 快

胆道癌

十 再生不良性貧血

十

+胃 癌
癌性腹膜炎

十

+帯 状庖疹

十

十

十

糖尿病性神経因性膀胱
,自 己導尿

糖尿病性
神経因性膀胱

心筋梗塞
にて死亡

軽 快

尿所見は
改善

治 癒

軽 快

治 癒

治 癒

不 変

+治 癒

家族性 治 癒
ア ミロイ ドーシス

疾患に基づく神経因性膀胱,白 血球機能の低下,細 小

血管病変に伴 う局所での虚血性変化,脱 水等の多 くの

因子が尿路感染を助長しているとい う点 も大切 であ

る.

糖尿病以外 の誘因としては,尿 道狭窄3)や 前立腺

肥大症等による尿路の閉塞が重要視15)されている,本

症例の場合は,2年 程前 よ り排尿困難を自覚 し,ま

来院時にも残尿216ccを 認めており,ア ミロイ ドポ

リーユーロパチーによる神経因性膀胱を有していたこ

とが尿路感染および本症の発症に大きく関わっていた

ものと思われる.

その他の誘因として,宇 山ら7)は悪性腫瘍等のhost

側の条件を指摘 しているが,本 邦報告例の基礎疾患を

みても判る様に,い わゆるcompromisedhostに 多

く発症しているといえる.

ガス発生機序に関して,Schainuckら16)は 同 じガ

ス産生性尿路感染症である気腫性腎孟腎炎において,

前述の糖尿病(組 織中の糖 レベルの上昇)よ りも高度

な 曜壊 死性感染"の 存在を重要視してお り,"organ-

ism(細 菌)"が 壊死組織を利用 して炭酸ガスを発生

させると述ぺている.ま た,Yangら1%)も 本症の中に

糖尿病の合併しない症例があることを踏まえて,気 腫

性尿路感染症の発症には,単 なるee発 酵"以 外の種

J」の因子が複雑に関わ りあっていることを述べて い

る.

起 因 菌 につ いて は,E・coliが 最 も 多 く,つ い で

Aerobacteraerogenes(Enterobacter)が 多 い とさ

れ て い る【5)が,他 に もStreptococcus,Staphylo-

coscus,KlebsiellaやClostridiumperfringens ,さ ら

に は真 菌 で あ るCandidaalbicans')等 も報 告 され て

い る.本 邦 例 で はE.coliは13例 中6例 ,klebsiella

は13例 中5例 に 検 出 され て い る.-r般 に,E.coliや

Klebsiellaが 糖 を 分 解 し ガス を産 生す る能 力 に は ,同

じ種 類 の菌 で あ って も菌 株 に よ って 大 き な 差 異 が あ

る18)と い われ てお り,広 沢 ら19)も,気 腫 性 腎 孟 腎炎 の

症 例 よ り得 られ たE・coli株 の 方 が 対 照 と し たE・

coli株 よ りガ ス産 生 能 が 強 か った と報 告 して い る .

診断 に関 して は,剖 検時 に診 断 され る場 合 を除 いて

従 来 は単 純X線 や膀 胱 鏡 で診 断 され る こ とが ほ とん ど

で あ っ たが1987年Neyら20)が 初 め てCTに よる診 断

例 を報 告 して お り非 常 に有 用 な方 法 と思 わ れ る.ガ ス

の 局在 に 関 して も,膀 胱 壁 内に と ど ま らず膀 胱 周 囲,

直 腸周 囲 に まで 及 ん で い る症 例 も報 告 され て お り2--,

本症 例 で も同 様 で あ る 可 能 性 が 示 唆 され た(Fig.2;

arrow).

予 後 は 基 礎 疾 患 や 合併 症 に も左右 さ れ るが,一 般 に

気 腫 性 腎 孟 腎 炎 よ りは 良好 と され て お り,尿 路 閉 塞 の

み られ る患 者 で は適 切 な ドレナ ー ジを 行 いつ つ,適 切

な抗 生 物 質投 与 を行 うと比 較 的 短期 間 に 改善 され る こ

とが 多 い.
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一方,家 族性ア ミロイ ドーシスは,近 年報告例が増

えてきているものの非常に稀な常染色体優性遺伝性疾

患であり22,23),本症例は弟とともに京都で初めての報

告例である.本 疾患は心,腎,神 経系をはじめ全身の

組織にアミロイ ドの沈着をきたす疾患であ り,神 経系

では主として末梢神経 と自律神経にみられ,し ばしば

神経因性膀胱の病態をも呈する.

また,本 症例では膀胱生検により膀胱アミロイ ド症

が認められている.膀 胱アミロイド症ではア ミロイ ド

は粘膜下に沈着することが多 く24),こ れに伴 うア ミR

イ ドアンギオパチーが局所の虚血をきたし出血の原因

になることが多い25・26),気腫性膀胱炎発生 に関 して

も,ア ミロイド沈着に伴 う血管障害が膀胱粘膜等の虚

血 ・壊死をきたし,こ れが尿路感染の助長因子 とな

り,ひ いては先述の,更 壊 死性感染"に 拍車をかけガ

ス産生にまでつながった可能性が考えられる.

結 語

本邦で第13例 目と思われる気腫性膀胱炎の 正例を報

告した.

本症例では糖尿病の合併は認めず,誘 因として家族

性アミロイ ドーシスに伴う神経因性膀胱および膀胱ア

ミロイ ド症の存在が考えられた.

本論文の要旨は第130回 日本泌尿器科学会関西地方会に於い

て報告した.
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