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SEVEN CASES OF CONGENITAL MULTICYSTIC KIDNEY 

WITH SPECIAL REFERENCE TO ITS EMBRYOGENESIS

Yuichiro  SHINNO, Toshiaki GOTOH, Shunsuke TSUBO, Koichi KANAGAWA, 

             Tetsuo HIRANO and Tomohiko KOYANAGI 
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                        (Director: Prof. T. Koyanagi) 

                     Mitsuyuki Terashima
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                          (Director:  M. Terashima,  M.D.)

   We have experienced 7 cases of multicystic kidney. The latest two cases, etiologically of interest, are 

reported herein with special reference to its embryogenesis. 

    Case  6: A 4-year-old girl was referred to our clinic for further evaluation of mild azotemia and non-

visualization of left kidney. Left kidney was strongly thought to be multicystic kidney from abdominal 

CT, whereas her contralateral kidney exhibited hydrocalycosis resembling infundibular stenosis with 

diminished calyceal numbers. Nephrectomy of her left kidney was performed and histological studies 

confirmed renal dysplasia (primitive duct, metaplastic cartilage, etc.). 

    Case  7: A 7-year-old girl was referred to Hakodate Kyokai Hospital for the evaluation of azotemia 

and low stature. Her right kidney was not visualized on IVP and her left kidney exhibited hydrone-

phrosis with diminished calyceal numbers. Her right kidney was diagnosed as multicystic kidney on 
CT-scan. Pyeloplasty of her left kidney was performed. 

    Multicystic kidney is a rather rare congenital disease. Association of various anomalies in con-

tralateral kidney has been emphasized as well as the notion that infundibulopelvic stenosis is a linked 

in the clinical spectrum extending from cystic dysplasia of the kidney to hydronephrosis. Our last two 

cases seem to be included in this category of obstruction theory. As shown by microdissection tech-

nique (Potter), however, severe ampullary inhibition early in fetal life is also an attractive hypothesis. 

Diminished calyceal number of contralateral kidneys seen in our recent two cases is compatible with 

possibility of ampullary damage. Recent experimental study also showed that renal dysplasia is not 
solely caused by simply mechanical obstruction to urinary drainage, even when the obstruction is 

imposed at an early stage of renal development. 

Key words: Multicystic kidney, Renal dysplasia, Infundibular stenosis



1232 泌尿紀要30巻9号1984年

緒 言

思

憩

α

剛9

.Sl

腐

s

§

色

§

色

§

屋

屋
踏 軽
皿 卜 弼 侭 潔謙r側 侭

礁鐸

灘 蓋購黎謹
謹誉耀 課

陵 相 侭

　

轟 羅 簸
悪軽 還 懸 灘 鱒繁
皿 寸 藤 側 撫 樹 柊 網 侭撫照e

臨糧

↑　
燦 契 粧
雛tSH
態纏 …6

無 お 蝿 相 潔ト 相 拠

瑞螢

口'b
迦 宰
瞳 に
相 曇

興 …貼 目や 私 私

田田 難 轡 灘
垣 朗駅 網 題 相柊 鯉 堤

識
罎 犀
契囲=ロ 私傾
…態詠r櫓麺 宰

輯 軽 瞳瞳 ・… 瞳 世
田 專 廊 相 緊鰹 相柊 側 耀

機 軽

→く 紐

曼£ 冒
輕 製 細

埋 誘廊 爬 騒鰹 側 侭

な

佃悩

霞窪

曾
δ

R9

話

き

8
9

話

話

細靱

獣

瞳穰購 誕 §、臨.
E柊 。り・RK・[お

ミ=昧 侭i強肩 褐

ll皿輩iiミ 奉 溢咽 ユ
辮 廿 薯 領 州姻 ≧

隷簗
撰 順や製 ロ 躰盤
訟多…誌 迦 宰

瞳曖 ・… 瞳 に爬 柊
選

遡 賦慮 溢

e蝦
誤 〔L
諮 〔=

・く8

9

ざ

沼9

語
緊
薦

縮く
k

口

先天性 多嚢腎は 比較的まれな 疾患であるが,Sch-

wartzI),Spence2)の 報告以来,他 の嚢胞性疾患から

あきらかに独立した疾患として認識されるようになり,

以来欧米および本邦でも報告例が増加し,本 邦ですで

に100例 が報告されているようである.今 回われわれ

は,当 教室および関連病院にて経験 した7例 を検討す

るとともに,本 疾患の発生に関し最近の知見を含めて

若干の考察を加えたい.

症 例

当教室ならびに関連病院にて,わ れわれが経験した

先天性多嚢 腎症例は7例 あ り,そ の概略をTable1

に示す3).7例 中5例 になんらかの対側腎病変を示唆

す る所見がIVP上 に認められた.今 回,と くに興味

ある臨床像を呈した最近の2症 例(症 例6,7)に つ

いて紹介したい.

症例614歳 女児.上 気道炎の治療経過中腎機能異

常を指摘され,当 科を紹介され入院となる.尿 所見は

なく,入 院時 血液 検査にて赤血球545×104/mm3,

白血球12,200/mm3,Hb15・99/dl,Hct43%・ 血

小板25.9×104/mm3,BuN29mg/d1,ク レアチニ

ン1.omg/dl,尿 酸6。8mg/di,Na140mEg/l・K

4.OmEg/l,Cl107mEg/1,Ca王0,1mg/dl,肝 機能

検査値は正常範囲内であった.IVPで は左腎は造影

されず右腎もやや造影不良で水腎杯症を呈した.左 腎

はCTス キ ャン,腎 エコー像にて多数の嚢胞の存在

が示された(Fig.1).膀 胱鏡にて三角部の形成はほ

ぼ良好であったが,左 尿管 口は不明であった.右 腎は

逆行性腎孟造影にて 軽度拡張した 上 ・中腎杯が3～

4個 造影されたのみで,腎 孟の形成は 不良で あった

(Fig.2).下 腎杯は描出されなか ったが,CTス キャ

ン,腎 シンチグラムにてSOLは な く,下 腎部から

のRIdrainageも 良好であった.左 腎摘出術が施行

され,現 在,生 活,食 事指導にて経過観察中である.

摘 出標本では,葡 萄房状に大小10数 個の嚢胞がみられ

正常の腎組織を思わせる部分はみられなかった.摘 出

標本の嚢胞を穿刺造影したところ,襲 胞問の交通が確

認されたが 腎孟の形成は みられず,尿 管を穿刺造影

した 結果 より,尿 管には3ヵ 所の 閉塞部がみ られた

(Fig.3),病 理組織には,大 小多数の嚢胞のほか,原

始集合管(primitiveducts)お よび軟骨の形成なども

みられ,高 村分類のtttotaldysplasia"と 診断され4)

(Fig.4),肉 眼的および顕微鏡所見 より先天性 多嚢

腎と確診された.な お右腎の水腎杯症は漏斗部 狭窄
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Fig.1.(a)症 例6の 超 音波 画 像 (b)症 例6のCTス キ ャン像

いずれも左腎部の多発性の嚢胞を示す

Fig.2.症 例6の 右逆行性腎孟造影像

拡張した上,中 腎孟が3～4コ 造影され腎杯の形成は不良である

(infundibularstenosis)と い え る病 態 と思わ れ た.

症 例77歳 女 児.尿 細 管 性 ア シ ドー シス,腎 性 く

る病 として 治療 経 過 中,腎 機能 異 常,IVP異 常 を 指

摘 され,函 館 協会病 院泌 尿 器 科 へ 紹 介 され る.著 明な

発 育遅 延 を 有 し,-4S.D.の 低 身 長 を 呈 して いた.

入 院 時,赤 血 球337×104/mm3白 血 球7,400/mm3,

HbIo.49/dlHct,33%,血 小 板30・5×104/mm3,

BuN56.6mg/d1,ク レア チ ニ ソ2・7mg/dl,Na145

mEg/l,K4.5mEq/1,clllomEq/l,ca9・2mg/d1,

P5.Omg/dl,肝 機 能 検 査 値 は 正 常 範 囲,動 脈 血 ガ ス

分析 結 果 はpH7。301,PO251・3,pCO228・1HCO3一

13.5,B.E.-11.3で あ った.著 明なアシ ドーシス

と腎不全をみとめた,IVPで は,右 腎は造影されず,

左腎も造影不良で水腎症を呈した.膀 胱鏡検査にて,

三角部形成および両側尿管 口の形態はほぼ正常なるも

逆行性腎孟造影にて,右 側は7cmに て尿管カテーテ

ルがつかえ,上 部尿管は造影されず,左 側は上部尿管

に狭窄部をみとめた(Fig.5).CTス キ ャソでは右

腎部に多発性の嚢胞が存在し(Fig.6),右 腎は先天性

多嚢腎と臨床的に診断された.左 腎に関し腎孟形成術

を施行し,現 在腎機能につき経過観察中である.



1234 泌尿紀要30巻9号1984年

"'δ

Q

隻

Fig.3.(a)症 例6の 左 腎摘 出標 本 (b)摘 出腎の嚢胞の穿刺造影像

嚢胞間に交通を認める.な お尿管は嚢胞と

は別に穿刺造影している

考 察

先天性多嚢腎はSchwartzD,Spence2>の 報告以来,

他の嚢胞性疾患か らあきらかに独立した疾患として認

識されるようになった.本 邦でもすでに100例 近 い報

告がなされているが,そ の臨床像は成書にゆず り,こ

こではとくに発生について重点的に考えてみたい.

元来は,と くに嚢胞腎との対比から,そ の偏側性発

生が強調され,対 側腎は正常とされていたが,偏 側性

発生は決して強調されるべきものではなく,Pottcr5)

は病理学的立場から新生児期に死亡する両側例もまれ

でないとしている.さ らには対側腎病変を考慮に入れ

た発生学的考察も多く,Pathakら6)は,本 症の嚢胞

形成は尿管閉塞の結果に よるもので対側腎にも高率に

水腎症を はじめとする 異常が みられると報告した,

Greeneら7)は38例 の多嚢腎症例中8例 は両側例であ

り,12例 に対側腎にも異常がみい出されたとし,こ の

うち3例 は腎孟尿管移行部狭窄,2例 は彼らが"scg-

mentaluretcraldisparity"と 称 した 上部 尿 管,

腎孟の拡張を呈 した 症例であった と報告 している.

Griscomら8)は 対側尿管にttfetalureteralfolds"

が高頻度にみられることから本症の尿管起源は間違い

ないものであるとしている.

い っぽ う,嚢 胞中に 造影剤を 注入した 検討より,

Felson&Cussen9)は,本 症を水腎杯症のもっとも

極端な形と考えており,嚢 胞状腎杯間に交通を示すも

のは尿管の閉塞が原因で,交 通のない例は腎孟漏斗部

閉塞(pelvoinfundibularatresia)が 原因であると

いう仮説をたてた.

なお,本 症の嚢胞の形成の成因に関し,古 くより尿

管芽の欠陥のため造後腎組織に由来する分泌系要素が

盲管として残 り,し だいに拡張して嚢胞に発展したと

するHildebrandt説(文 献9)よ り引用)が 広 くみとめ

られ,そ の根拠 として嚢胞が閉鎖性であることが重視

されていた(Spence2)他).し か し,最 近ではむしろ

嚢胞間の 交通のみられる例の 報告も多 く,Felson

ら9)はll例 中7例 に交通がみられたと報告 している.

また,正 常では腎孟 ・尿管壁にのみみとめられ る平滑

筋組織を嚢胞壁にみとめたこと(Velliosらlo))お よ

び後述するPotter5)の 検討から,嚢 胞の起源が尿管

芽由来であるとする考えがほぼ定説となっている.

最近Kelalis&Malekii)は,漏 斗 部 腎孟狭 窄

(infundibulopelvicstenosis)を 水腎症から多嚢腎

へいたるスペクトルの一環 としてとらえてお り,8例

の漏斗部 ・腎孟狭窄のうち,両 側例が4例,他 側が多

嚢腎のものが2例,腎 孟尿管移行部狭窄が1例 みられ

たこともこの考えを支持してお り注 目してよい仮説と

いえる.

ここで当科の症例を検討してみると,症 例6で は,

一側は多嚢腎で,嚢 胞間の交通が確認され,尿 管に3

ヵ所の閉塞部がみとめられた.対 側はFelsonら,

Kelalisら のい う漏斗部狭窄に類似 した形態を呈して

いる.症 例7で は,対 側は水腎症でしか も上部尿管に

狭窄部を有 しGreeneら7)が 対側腎病変のひとつと
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Fig.5. 症例7の 左逆行性腎孟造影像
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右腎部に多発性の嚢胞が存在する
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して示したt「segmentalureteraldispar三ty"に 類似

している.症 例6,7と もに対側腎の腎杯数が正常に

比してあきらかに少ないことは興味深 く,と くに症例

6で は,3～4個 のうえ,中 腎杯が造影されたのみで,

下 腎杯は造影されなかった.Boyceら12)は,い わゆ

る漏斗部狭窄と思われる症例で水腎杯のうちひとつが

大きな嚢胞状の拡張腎杯を 呈した例を"hypoplasia

ofthemajorrenalconduits"と して報告してお り,

われわれの症例でも,下 腎部に水腎杯あるいは嚢胞が

存在すれば,Boyceら の症例に類似し考えやすいが,

腎 シンチやCTス キャソにてSOLは な く,RI

drainageも 良好で,む しろ腎実質組織の存在を示唆

する所見であった.し たがって,こ の部の腎実質内に

造後腎組織が遺残している可能性も否定はできず,と

すれば今後悪性化の可能性を含めて注意深い観察が必

要と思われる13).

なお,両 側多嚢腎症例は生後まもなく死亡すること

が多いが,症 例6,7の よ うな対側腎病変をともなっ

た症例では腎機能障害をともない,と くに症例7で は

腎機能障害が高度で,発 育障害も著明で 一4S・D・ の

低身長を呈し,当 教室の宮部ら14)がのべている腎不全,

発育遅延,お よび腎尿路形成異常をともな う症候群に

該当する症例といえ,腎 孟形成術後 も注意深い腎機能

の観察を要する症例である.

本症の発生に関して,嚢 胞は尿管芽由来とする説が

ほぼ定説になっていることはすでに述べたが,嚢 胞形

成や腎形成異常の主因に関しては,尿 路通過障害が原

因であるとする考えが多い6,9・11,15・16).しか し,古 く

よりPotterら5)はMicrodissection法 に よる観察

から,本 症の発生は,胎 生初期(8～10週)に おいて,

なんらかの因子にて膨大部(ampulla)の 重篤な障害

がおこり尿管芽の分岐やネフロンの誘導が防げられ,

集合管はしばしぽ拡張し,終 末部が嚢胞状になるとい

い,合 併する腎孟 ・尿管の閉塞が原因とはいえず,む

しろ腎孟 ・尿管の閉塞は尿産生がないために2次 的に

生じたものと考えている.本 邦では高橋ら17)が文献上

の報告例の解析から,本 疾患は胎生初期における尿管

芽形成異常がその本態であ り,腎 孟 。尿管の閉塞ない

し欠損,高 度の腎の低形成,尿 管芽の初期分枝に由来

する嚢胞の出現などを臨床病理学的特徴としてとらえ

ている.

われわれも最近までは,腎 孟 ・尿管の閉塞が本症の

原因と考えていたが,複 数の閉塞部のみられる例があ

ること,襲 胞状拡張が末端部のみに限られていること,

さらには,広 い意味で本症を含む腎形成異常が,胎 生

5週 の尿管芽分岐位置異常に由来する異所性尿管や異

所性尿管瘤などの諸疾患に高頻度にみ とめ られ18),尿

路通過障害はむ しろ随伴病変と考えられる所見を得て

いることより,Potterの い うように,本 症の発生も

胎生初期における分枝を開始 したばか りの尿管芽の障

害に由来したものであると考えても妥当と思われる.

なお,症 例6,7の 対側腎の腎杯数が少ないことを考

えると,対 側においてもampullaの 障害が加わった

可能性は否定できないと思われる.

Beckら19)は,実 験的に胎生期の尿流通過障害のみ

でも腎形成がもたらされると述べているが,最 近報告

されているように,胎 生期にいかに早期に尿管を結紮

しても,水 腎症は得 られても腎形成異常は得られない

とする報告もあ り20),こ の点でも単なる通過障害のみ

では本症は発生しないものと考えられる.

結 語

1.当 教室ならびに関連病院にて経験した先天性多

嚢腎症例を報告した.

2.多 嚢腎は両側例のほか,対 側腎に尿路奇形合併

をともなう例も多く,偏 側性発生は強調されるべきも

のではないと考えられる.

3.腎 孟尿管移行部狭窄か ら漏斗部腎孟狭窄,多 嚢

腎へと一連の スペクトルを なす 疾患群が みとめられ

る.

4.た だ し,尿 管,腎 孟,漏 斗部などの通過障害は

必ずしも本症の原因とはいえず,わ れわれは尿管芽の

障害が一次的な因子である可能性を考えている.

稿を終えるに当り,症 例の供覧をお許しいただいた教室の

諸先輩に深甚の謝意を表します.な お本論文の要旨は第26回

窺本腎臓病会総会および第269同 日本泌尿器科学会北海道地

方会において発表した.
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