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   Two cases of cirsoid intrarenal arteriovenous malformation, in  u female aged 67 and in 

a male aged 18, are reported and 74 cases of the same disease collected from the Japanese 

literature are reviewed. 

   Several classifications have been proposed for the so-called congenital renal arteriovenous 

fistula. A truly congenital form of the lesion, however, is considered to be cirsoid type and 

we collected only this type of arteriovenous malformation. 

   The number of reported cases has been increasing annually. The age distribution ranged 

from 10 to 84 years old (mean: 38.1 years old); 49 were female and 19 male. Gross hematuria, 

bladder tamponade and flank pain, which can be called the triad of cirsoid intrarenal 

arteriovenous malformation accounted for 84.0% of the clinical symptoms, whereas cardiovas-

cular signs and symptoms accounted for only 7.8%. 

   The right kidney was most frequently diseased and the intrarenal lesions showed about 

the same distribution in the upper pole, in the middle region and in the lower pole. Patho-

genetic and pathophysiologic aspects of the renal arteriovenous malformation were discussed. 
   Renal angiography is the most helpful method for obtaining a definite diagnosis, while 

such findings on the intravenous pyelogram as the so-called cobble stone deformity are thought 

to be characteristics of the X-ray.
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   For the treatment of cirsoid arteriovenous malformations, conservative therapies including 

administration of styptics were carried  out  in 13%, selective transcatheter embolization in 17% 

and surgical procedures in 70%. The recent number of transcatheter embolization has been 

increased to establish it as one of the distinct therapeutic methods for this disease. Among the 

operative methods, partial nephrectomy is now being used more than nephrectomy and 4 cases 

of  ex vivo surgery have been reported recently in Japan. 

Key  words  : Cirsoid intrarenal arteriovenous malformation, 74 cases in Japan, Clinical review

緒 言

諸種 の原因に よる腎動静脈痕は比較的多 く報告 され

ているが,発 生機転が明瞭でないいわゆ る先天性腎動

静脈奇型の過去に おけ る報告例は欧米において も本邦

において も数少 なか った.し か しなが ら,こ の疾患 の

概念があ きらかに され るにつれ て本症の報告例 は年次

的に増加 してお り,著 者 も肉眼的血尿を主訴 とした高

齢の女子 と,膀 胱 タ ンポナーデに よ り救急来院 した若

年の 男子に見 られたcirsoidtypeの 先天性 腎動静脈

奇型を経験 したのでその治験例を中心に,本 邦文献 よ

り蒐集 しえた74症 例についてさまざまの考察を加 える.

症 例

症例1:67歳,女 子

主訴:肉 眼的血尿

初 診=1974年5月30日

既 往歴:57歳 時,胆 嚢摘 出術 と虫垂切除術,60歳 左

鼠径 ヘ ル ニ ア 手 術 を 受 く.63歳 頃貧 血 に て治 療 を受

く.

家 族 歴:特 記 事 項 な し

現 病 歴:1974年5月 下 旬 に突 然 高度 の血 尿 を 生 じ,

近 医 に て投 薬 を 受 け た と ころ一 時 血 尿 は 消 失 した が,

3日 後 再 発 した た め 当科 を 受 診,精 査 の た め 入 院 し

た.

現 症:体 重35.5kg,栄 養 状 態 普 通,血 圧112～144/

70～90mmHg.腹 部 所 見 で 右 腎下 極 を 触 知 す るほか

と くに 異常 所 見 は な い.

諸 検 査成 績:血 沈 値52mm/lhr,75mm/2hr,血

算RBC460×Io4/mm3,wBc4,400/mm3,Hbl3.o

g/dl,Ht41.5%,出 血 時 間2分30秒,凝 固時 間9分

0秒,血 液 化 学TP7.3g/d1,A/G1.7,GOT23U,

GPT120U,BUN15mg/dl,Na140.7mEq/1,K

4・3mEq/1,cllo6mEq/1,ca4.7mg/dl,P5.2mgl

dl,総 コ レス テ ロール236mg/d1,ASLO125Todd,

CRP(一),RA(一),検 尿 蛋 白(+),糖(一),RBC

Fig. 1. Case 1: Excretory  pyelogram in 20 
       minutes. Cobble stone deformity is 
       found in calyces and pelvis of the 

      right kidney

Fig. 2. Case 1: Renal angiogram. Abnormally 

       curved and dilated vesseles of cirsoid type 
       are found in the right kidney
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無数1HPF,wBc3～4/HPF,上 皮2～3/HPF,尿 細

胞診ClassI,PSPテ ス ト15分 値40%,2時 間総値

85%,線 溶系検査 ε一ACA法O.025%(正 常値),梅 毒

血清反応(一).

膀胱鏡所見=膀 胱容量200ml,右 尿管 口か らの血尿

を確認す.正 中 よ りや や右外側に偽憩室様 の軽度 の壁

陥凹部があ り,色 素排泄試験は正常値.

レ線所見:胸 部単純撮影 で心大動脈陰影に動脈硬化

性所見を認む.IVPで 両腎 の排泄は良好であるが,

右腎孟を中心 とした 辺縁凹凸不整 のいわゆ るcobble

stone様 陰影 が 見 られ る(Fig.1),逆 行性 腎孟造影

ではIVPと 同様所見のほか,立 位にて右 腎のか な り

の下垂が存在 した。腎動脈造影 では右腎門部を中心に

不規則に コイル状に蛇行 したいわゆ るcirsoid様 の血

管陰影を認めた(Fig.2).腎 シ ソチ グラムでは 両 腎

の陰影は良好 で,欠 損部は存在 しなか った.
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手術所 見:腰 部斜切開で後腹膜腔に達 し,腎 周囲を

剥離 して右腎を露出 した.腎 の表面は平滑でやや灰白

色貧血状,硬 度は軟であ った.腎 茎部の血管には とく

に異常所見な く,腎 摘 除術 をおこな った.

病理所見 ・摘 出腎は重量120g.標 本割面 では腎門

部脂肪組織 内に不規則に屈 曲,分 岐蛇行 した血管 叢を

認 め,腎 門 の静脈に連絡がある模様 で,一 部は腎実質

内へ も入 り込ん でい る(Fig.3).組 織所見では 動脈

性 の壁構造 と静脈性の部分が混在 してお り,壁 の厚 さ

も一様 ではない(Fig.4).こ れ らの 異常血管 は腎実

質内へ も伸びていて,皮 髄境 界に達 してお り,arteri-

ovenousmalformationと 診断 された.な お 腎摘除

後ただちに施行 したmicroangiographyに よって コ

イル状に屈曲蛇行した血管像が描出された(Fig.5)。

術後経過:術 後の経過はきわめ て良好で,血 尿 は完

全に消失 し,血 圧の変動 も認め られなか った.

調

攣

Fig.3.Case1:Cutsurfaceoftheextirpatdrightkidney.Coiled

andtortuousvesselesarefounddirectlyunderthemucosaof

therenaipelvis
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Fig.4。 Case1=Histologicalfindingsoftheextirpatedkidney,

Arteriesandveinsarejumbledtogether.(HE×40)
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255U,ASLO166Todd,CRP(一),RA(一),検

尿 蛋 白(+),糖(一),RBC無 数,WBco/HPF,

上 皮1～2/HPF,PsPテ ス ト15分 値II・5%,2時 間

総 値64.5%,梅 毒 血 清 反 応(一),凝 固 ス ク リー ニ ン

グ テス ト プ ロ トロ ン ビ ン時 間13.0秒100%,パ ー シャ

ル ト ロ ンボ プ ラス チ ソ 試 験45.0秒100%,血 餅収 縮

(MC法)46%,プ ロ トロ ン ビ ン消 費 試 験62秒,フ ィ

ブ リ ノー ゲ ン量321.Omg/d1,線 溶 系 検 査 ε一ACA法

0.025%,ト ロ ンボ テス ト50.0秒41%.

膀 胱 鏡 所 見 膀 胱 容量250ml,膀 胱 粘 膜 に異 常 所

見 は な い.左 尿 管 口か らは清 澄 な尿 の排 出が 見 られ る

が,右 尿 管 口は 血 塊 で 閉 塞 され て お り尿 の排 出 を認 め

Fig.5.Case1=Microangiogramofthc

extirpatedkidney

症 例2.18歳,男 子

主 訴:膀 胱 タ ンポ ナ ー デ,下 腹 部 痛,肉 眼 的 血 尿

初 診:1974年7月13日

既 往 歴:17歳 時 に 肉 眼的 血 尿 と下 腹 部痛 を生 じた こ

とが2回 あ り,出 血 性膀 胱 炎 と診 断 され て入 院 治 療 を

受 け た 。

家族 歴:特 記 事 項 な し

現 病歴:1974年7月 初 旬に 高 度 の 肉眼 的血 尿 を 生 じ

た あ と尿閉 と な り来 院 した.こ の 時 は た だ ちに 入 院 さ

せ て膀 胱 高 位 切 開 術 を お こな い,約700gの 凝 血 塊 を

除去 した.包 茎 お よび 尖形 コ ンジ ロー ムを ともな って

い た の で これ を 同時 に 手 術 し,術 後 検査 で高 度 の 貧 血

とIVP上 軽 度 の左 水 腎症 を 認 め た.鉄 剤 を 投 与 し,

以 後外 来 で経 過 を 観 察 して いた が,約3ヵ 月後 の早 朝

に 突 然 高度 の血 尿 を再 発 し,当 科 外 来 を再 診 した.こ

の時 も膀 胱 タ ソポ ナ ーデ の状 態 で,た だ ち に尿 道 よ り

カ テ ー テル を挿 入 して 多量 の血 塊 を 除 去 した.膀 胱 鏡

検 査 で右 尿管 口か らの血 尿 を確 認 した た め,精 査 お よ

び 治療 を 目的 として 入 院 させ た.

現 症1体 重55kg,体 格 中等 大 で臓 痩,血 圧110/80

mmHg.顔 面 や や 蒼 白,眼 瞼 結膜 が 軽 度 貧血 のほ か

に 特 に 異常 所 見は な い,

諸 検 査成 績:血 沈 値4mm/1hr,20mm/2hr,血 算

RBG471×104/mm3,wBc9,200/rnm3,Hb14.39/dl,

Ht46%,出 血 時間3分30秒,凝 圃 時 間9分0秒,血

液 化 学TP7.39/d1,AIGO.96,GOT14U,GPT

10.5U,BUN10mg/d1,ク レア チ ニ ン1.gmg/dl,

Na139,5mEq/l,K3.6mEq/1,cllo4皿Eq/1,ca4.6

mg/dl,P3.4・mg/dl,A1-1)28。5K-Aunit,LDH

Fig.6.Gase2:Excretorypyelogramin20

minutes.Abnormaltransformation

ofthelowercalyxoftherightkidney

㌧

Fig.7.

.鍵 ・

卜

典w「

馳糠
畦・騨

鮮 鶉

M義

聖

Case2:Renalangiogram.Abnormal

vascularshadowsofcirsoidtypeare

foundinthelowerpoleoftheright

kidney



々

平 賀 ・ほか:cirsoidtype先 天性 腎動 静 脈奇 型 ・本 邦74症 例

、 フ'㍉.二7
海 ド

1217

..竹 。F免"v鳶膿 難勢

。・鱗 戸"'_宿 雛 偽・

簿き聾
琴.霧 蟻 屍、_・ダ

Fig.8.Case2:Histological丘ndingsofthcpartiallyextirpatedkidney.

Thicknessofthearterialwallsisobservedirregularly.

(Elastica-VanGieson×40)

ない.色 素排泄試験は左尿管 口より4分00秒 でイ ンジ

ゴカル ミンの排泄が見 られ(5分20秒 で濃青),右 尿

管 口か らは10分 経過 して も排 泄がな い.

レ線所見:IVPで 両腎の排泄 は良好であ るが,右

下腎杯 の変形 を認め,尿 管陰影に は異常がない(Fig.

6).腎 動脈造影 では,IVPに おける右下腎杯の異常

像 と一致 した部位に,腎 動脈 の下極へ の分枝血管を中

心にcirsoid様 の異常血管 陰影が見 られた(Fig・7).

左腎は正常所 見を示 した.

入院後の経過:高 度の肉眼 的血尿が持続 し,入 院2

日目の血算でRBc450×104/mm3,wBc12,900/mm3,

Hb13.2g/dl,Ht43%で あ った ものが,2日 後に は

RBc392×io4/mm3,wBc6,500/mm3,HbI1.39/dl,

Ht37%と 貧血が進行 した.尿 道留置 カテーテルは頻

回に閉塞 し,テ ネスムスが強いため トロカールに よる

経皮的膀胱痩 を造設 して点滴還流を おこない,血 液 の

凝固を予防 した.そ の後諸検査成績か らcirsoidtype

の先天性右腎動静脈奇型 と診 断し,入 院Il日 目に手術

をおこな った.

手術所見=腰 部斜切開で第12肋 骨を一部切除後,右

腎を露出した.腎 門部において腎動脈造影 像 と一致 し

て,腎 動脈本管のほかに1本 の 分岐血管を 認めた の

で,こ れを腎外にて結紮 しよ うと試みたが,腎 外 の血

管が短か く不能のため,腎 下極を 含めた腎 の約1/2を

部分切除した.

病理所見:摘 出標 本は重量1329.標 本割面では腎

門部脂肪組織 内の 一 部 に拡張蛇行 した 血管が 認め ら

れ,腎 実質 内へ も進 入 している.組 織所見 ではA.

interlobarisか らA.arcuata,さ らにA・interlo-

bularisの 部分に まで関連 した 動脈系 の拡張蛇行があ

り,血 管 壁 の 厚 さは不 定 で(Fig.8).同 様 の異 常 な

静 脈 系 血 管 を と もな い,一 部 に 吻 合 を 思わ せ る 所 見

もあ る.腎 実 質 の所 見 は,尿 細 管 にhyalinedroplet

degenerationが あ るが,糸 球体 に は著 変 を 認 め な い.

arteriovenousmalformationと 診 断 され た.

術 後 経 過 ・肉眼 的血 尿は 完 全 に 消 失 し,合 併 症 も存

在 せず 良 好 に 経 過 した.術 後4日 目の 凝 固 ス ク リー ニ

ソ グテ ス トの結 果 で は,プ ロ トロン ビ ン時 間13.2秒78

%,パ ー シ ャ トロ ンボ プ ラス チ ン試 験48.2秒100%,

血 餅 収 縮(MC法)49%,プ ロ トロ ン ビ ン消 費 試 験

84.0秒 と 充 進 を 示 し,フ ィブ リ/一 ゲ ン 量 も624.2

mg/dlと 増 加 した.IVPで 両 腎機 能 は良 好,腎 動 脈

造影 の再 検 に よ り右 腎 動静 脈 奇 型 の存 在 部 位 が完 全 に

除 去 され て い る こ とを 確 認 した,

考 察

先 天 性 腎動 静 脈 痩(腎 動 静 脈 奇 型:arteriovenous

malformation,AVM)は 比 較 的 まれ な もの と され た

が,腎 血 管 造 影 法 の 普及 とこ の疾 患 の概 念 が 明確iに な

るにつ れ て発 見 率 が 高 ま り,本 邦 に お け る報 告例 は最

近 とみに 増 加 し てい る.

腎動 静 脈 懐 の詳 細 な 報告 は,1928年Varela37)に よ

る剖検 例 が第1例 と され る が,実 際 に は す で に200年

以 上 も前 にsirJQhnHunterに よ り最 初 の 例 が報 告

され たls)Varelaの 例 は いわ ゆ るaneurysmaltype

と考 え られ るが,1954年Schulze-Bergmann30)が 腎

動 脈造 影 に よ り先 天 性 腎動 静脈 奇 型 を 報 告 し,こ れ が

cirsoidtypeAVMの 第1例 で あ る.

腎動 静 脈痩 は 痕 孔 の 存 在部 位に よ り腎 外 性 と腎 内性

に,発 生機 転 に よ り先 天 性 と 後天 性 に 分 類 され る.
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Fig.9.AnnualnumberofcasereportsofcirsoidAVMin
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1964年Maldonadoら17)は 機 能 腎を と もな うもの と,

そ うで な い もの(腎 摘 除 後)と に 分 け,あ らか じめ 存

在 した 動 脈瘤 が静 脈 系 へ 穿 孔 して 生 じた と考 え られ る

も のをidiopathicと して 別 に 分類 した.本 来 の 先天

性 の もの は 多発 す る動 静 脈 の 吻 合 を と も な った 腎血 管

奇 型 と してangiomatousあ るい はcirsoidの 様 相

を 呈 す る もの と述 べ た,1965年Crurnmyら5)は 腎血

管 造影 を も とに して 先 天性 腎動 静 脈 奇 型 に は2型 が あ

り,multiple,small,tortuouschannclsを 特 徴 とす

るcircoidtypeと,largerandnumbcroffistu一

星ousconnectionslim三tedを 示す ものが あ る こ とを

指摘 した.本 邦 で は1968年 前 川16)が さま ざま の原 因 に

よる 腎動 静 脈 縷125例 を集 計 して 詳 細 な分 類 を お こな

い,Maldonadoら の い う特 発性 腎動 静 脈 腰 の 存 在 を

支持 した.こ の 特発 性 腎動 静 脈 腰 に 関 して は さ ま ざ ま

な 議論 が あ り,先 天性 に 分 類 され て い る 報 告 も多 い

が,BoijsenandK6hler2)は む しろ後 天 性 の もの に

分類 す べ き こ とを主 張 し て い る.1972年 高 羽 ら33)は あ

き らか な後 天 性 腎動 静 脈 屡 の原 因 が 存在 しない 腎 動 静

脈 腰 の 内外 文 献例 を蒐 集 し,腎 血 管造 影 像 と病 理 組 織

所 見 か らcirsoidtypeとaneurysmaltypeに 分 類 し

た,そ の後 の 検 討に よ り34),cirsoidtypeは 真 の 意 味

の先 天 性 腎 動 静脈 奇 型 であ り,aneurysmaltypeは

特 発 性 また は 自発 性 と考 え られ る と した.何 ら13)は,

aneurysmaltypeが 動 脈 瘤 の 静 脈 壁 に 浸 潤 して 生 じ

た 二 次 的 変化 と考 え る と,こ の タ イ プを 先 天 性 腎 動静

脈 奇 型 の範 囲に 入 れ るに は 疑 問 の余 地 が あ る と述 べ,

園 田23)は 先 天 性 腎 動 静 脈繧 と最 近 容 易 に 名 づ け られ て

い るが,基 本 的 に は 腎 動 瀞脈 奇 型(A-Vmalforma-

tion)と 一 般 的 に 呼 称す る方 が よい こ とを提 案 して い

る.

わ れ わ れ も厳 密 な意 味 で の先 天 性 の もの は動 静 脈 の

発 生異 常 であ る腎 動 静脈 奇 型 であ り,cirsoidtypeの

ものが これ に概 当す る と考 え,cirsoidtype先 天 性 腎

動 静 脈 奇 型 と呼 ぶ こ とに して 本 邦 例 を蒐 集 した,

1964年 伊藤 ら皇2)の報 告 がcirsoidtypcAVMの 本

邦 第1例 で,以 後1983年 まで に われ わ れ の検 索 した 限

りでは74例 を数 える.過 去20年 間におけ る年次別報告

例数をFig.9に 示す.1970年 以前には きわめ てまれ

な報告 しかな いが,1971年 渡辺 ら40),1972年 高羽 ら33)

の報告 以後漸増 し,最 近では年間10例 以上の報告が見

られ るよ うにな った.こ のほかに も最近 の報告例 とし

て何 ら13)の7例,平 林 ら9)の2例 があるが,症 例の詳

細が不明のため今回の検索対象か らは除外 した.こ の

よ うに報告数が急増 した理 由につ いては,血 管造影法

が泌尿器科 領域 に おいてroutine化 され,本 疾患の

発見率が高ま ったこ とと,報 告例が増加す るにつれて

疾患概念 もます ます あきらかに され,後 述する ように

腎動脈 塞栓術や血管外科,腎 体外手術な ど治療法 の進

歩に ともなっても本疾患につ き関心が持たれてきたこ

とが あげられ る.今 回の検索か ら,本 疾患は従来指摘

された ような まれな ものではない傾 向が認 められた.
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Fig.10。Ageandsexdistributionof

cirsoidAVM

CirsoidtypeAVM本 邦 例 の年 齢 お よび 性 別 分 布

をFig・10に 示 す.最 年 少 は 星長 らle)の10歳 男 子 例,

最 年長 は 光畑 ら2。)の84歳 女 子 例 で 平 均38.1歳 で あ る。

他 に 腎 動静 脈 奇 型 の最 年 少 例 と して 南 ら19)の5歳 男子

例 が あ る が,cirsoidtypeかaneurysmalか の判 別

不 能 との こ とな ので 検 索対 象 か ら一 応 除 外 した.発 症

年齢 は20～40歳 代(66%)に 多 く,30歳 代 に19例(28

%)と も っ と も頻 度 が 高 い.19フ2年 高 羽 ら33)の 内外26

例 の集 計 結 果 で も30歳 代が14例(54%)と も っ と も多

蝋 朧燃



平 賀 ・ほ か:cirsoidtype先 天 性 腎 動 静 脈奇 型 ・本 邦74症 例 1219

TableI。Clinicalsymptoms

Symptoms Cases(%)

Grosshematuria

BladderTamponade

Flankpain

118(84)

63(45)

29(21)

26(18)

Others

Abdominalbruit

Lowe「abdominalpain

Hypertension

Difficultyofurination

Microhematuria

I.umbago

Mildfever

Protainuria

Renalfailu「e

Headache

Palpitation

23(16)

5

4

4

2

2

1

1

1

1

1

1

Total 141(100)

く,同 様 の傾向である.性 比は女子49=男 子19例 で,

従来の報告 と同様女子に圧倒的に多い.男 子 の好発年

齢 も20～30歳 代で,女 子 と同様青壮 年層に 多い.

臨床症状は 肉眼的血 尿が141例 中の63例(45%)と

もっとも多 く,つ いで膀胱 タ ンポナ ーデ もしくは尿閉

が29例(21%),側 腹部痛26例(18%)と 尿路症状が

大部分で,腹 部血管雑音(abdominalbruit)や 下腹

部痛,高 血圧な どの症状 は23例(16%)に 過 ぎない

(Tablel).肉 眼的血尿,膀 胱 タンポナーデ,側 腹部

痛の3者 で118例(84%)を 占め るので,こ れ らは

cirsoidtypeAVMのTriasと も言 える.

肉眼的血尿の発現機序は,奇 型動静脈の発生部位が

腎孟粘膜直下であるため,シ ャン トに よる血管 内圧 の

上昇に ともない血管壁が腎孟粘膜を圧迫 し,こ れに尿

流に よる 刺激が 加わ って粘膜にerosionが 発生す る

ため と考え られる.そ のほか縷孔が大 きくなると動脈

圧が直接静脈へ加わ り,静 脈が腎孟へ破れ て血尿を生

ずる,血 尿の程度は痩 の大 きさよ りも血管枝 と尿路系

との交通 に関係す る,外 部か らの 直接 の 腎外傷 以外

では血 尿と 動静脈 嘆 との 関係は 不 明で あるなどの意

見2・14)もある.本 疾患における血液凝 固能 についての

報告はほ とん ど見 られ ないが,自 験2例 につ いての検

索では,症 例2に おいて当初異常値 を示 し病 巣の摘除

後正常に復 した.症 例1と 比較す ると2の 方 が血尿 な

ど臨床症状が激 烈であ り,こ の臨床所見 と一致す る成

績 と言えた.

腎動静脈繧 と循環器症状 との関係については古 くか

らさまざま検討 され てお り,1960年Scheifley29)は 後

天性腎動静脈痕の場 合 に症状が出揃 ってお り,AVM

では約1/3く らいに しか症状が完備 してお らず,尿 路

症状 と し て の血 尿の頻度が高 いこ とをすでに指摘 し

た.ま た一般的に動静脈腰の循環器系に与え る影 響は

シャン ト血流量,す なわち痩 の大きさに比例す ること

か ら,痩 孔の より大 きなaneurysmaltypeで 循環器

症状が顕著に表われ,cirsoidtypeで はこれが乏 しい

とされ る32・33).小林 ・小磯14)は背部に血管雑音を聴取

したcirsoidtypeAVMの1例 を報告 し,腎 動静脈

痩の診 断上血管雑音が重要な所 見であることを強調 し

たが,今 回の検索では血管雑音を認め たものは141例

中5例(3.5%)に す ぎず,本 疾 患 の場合に頻度の低

い所見 と言 える.検 索例の うち循環器症状,す なわち

腹部血 管雑音,高 血圧,頭 痛,動 悸 を示 した ものは計

11例(7.8%)の み であ り,過 去の報告例 と較べ さらに

低い割合 とな っている.今 回の検索成績か らcirsoid

typeAVMで は循環器症状が乏 しい ことが 一層明瞭

となった.

本疾患の患側 は69例 中右側44例(64%)と 従来の指

摘 のごとく右 側に多 い(Table2).左 側 は24例(35

%)で,両 側発生例は並木 ら24)の報 告に よる54歳 女子

の1例 のみで あった.腎 内発生部位は,大 まかに 上

Table2.Sideofdiseasedkidney

Side Cases(%)

Right

Left

Bilate「al

44(64)

24(35)

1(1)

Total 69(100)
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Table3.AVMIocalizationinthekidncy

Localization Cases

Upperpole

Upper-Middle

Upper&Lower

Middleregion

Middle・Lower

Lowerpole

17

3

1

20

2

19

Total 62

極,中 央 部,下 極 に 分け て集 計 す る とほぼ 同程 度 に 存

在 し,そ れ ぞれ17例,20例,19例 で あ った(Tablc

3).ま た 上 極 か ら 中央 部,上 極 と下 極 な ど広 範 囲 に

あ る いは2ヵ 所 に お よぶ発 生 例 も少 数認 め られ た.

腎動 静 脈 奇 型 が右 側 腎に 多 発 す る理 由 と しては,解

剖 学 的 にmultiplerenalarteryが 右 に 頻 度 が 高 い1)

こ とや,venacavaを 中心 と した 静 脈 系 が 右 優 位 で

あ る こ とと の関 連 も考 え られ る.先 天 性 に 発 生 す る

病理 学 的 な原 因 は 不 明で あ るが,Thomasら26)は 先

天 性 の 血 管 中膜 の 欠 損 で あ ろ う と述 べ,Hutchand

Chisholmii)は 腎動 静 脈 中 膜 にmucoid変 性 を 認 め

た.Maldonadoら17)は 病 理 組 織 像 を 比 較 観 察 し,

aneurysmaltypeで は繧 の入 口 とaneurysmalsac

に 動 脈 壁 の弾 性 組 織 と平 滑筋 の大 量 消 失 を 見,こ の所

見 は 先 行 したartcrialaneurysmaに よ る組 織 像 と考

え,前 述 の よ うに 特 発 性 腎 動 静脈 膜 と名 付 け た.ま た

厳 密 な 意味 で の 先 天 性 の も のは,angiomatQusあ る

いはcirsoidtypeで あ る と し,検 索 例 中 に弾 性 板 の

産 生 を 欠 き内膜 の増 殖 を示 した例 を 観 察 した と述 べ て

い る.cirsoidtypeAVMは 腎 孟 粘 膜下 に存 在 す る

中 小 血 管 の 集塊 が 特 徴 的 な 所 見 とも言 え,病 理 学 的に

はperipelvicsubpelvicvascularmalformationと

記 載 され る.自 験2症 例 と も異 常 血 管 が 腎 孟 粘膜 直 下

に 認 め られ(Fig.3参 照),病 理 組 織 所 見 で は静 脈 の

平 滑 筋 の厚 さ が静 脈 内腔 の 部 位に よって 異 な り,動 脈

壁 も異 常 な蛇 行を 示 し,こ れ らの血 管 は 動 脈 と静 脈 両

者 の 性 質 を 帯 び た奇 型 血 管 の 所 見 で あ った(Fig,4,

8参 照).

病 態 生理 学 的 な面 か ら考 察す る と,腎 内静 脈系 の う

ちarcuateveinか らinterlobarveinに 入 る と静

脈 圧 が25mmHgか ら7mmHgへ 急激 に 低 下 しD,

伴 走 す る動 脈圧 は 静脈 圧 と較 べ 相 当 高 い の で,血 管壁

の発 生 異 常 が存 在 す れ ば 容 易 に 動 静脈 痩 を 生 ず る可能

性 が あ る.ま た先 天 異 常 に もかか わ らず 好 発 年 齢 が青

壮 年 暦 で,高 度 の血 尿 を 持 って 急激 に 発 症 す る こ とか

らは,加 齢 に とも な う動 脈 硬 化性 変 化が 発 症 の契 期に

な りうる と も考 え られ る.性 比 が あ き らか で 妊 孕 性 の

あ る年 齢 の女 子 に 多 い こ とは,な ん らか の 内分 泌 学的

な面 の関 与 も窺 え る.

本 疾 患 の 診 断 に 腎血 管造 影 が も っ と も重 要 で あ る こ

とは 諸 家14・19・32・33・40)によ り強 調 され て きた.し か し排

泄 性 腎 孟 造 影 像(IVP)に もか な り特 徴 的 な所 見 を認

め る こ とが で き る.FeinbergandGoldberg6)は

IVPでcobblestonedeformityofcalyces,infun-

dibulaandpelvisの 所 見 は,粘 膜 下 血 管 に 動 静 脈奇

型 が 存 在 す る可 能 性 を 強 く示 唆す る と述 べ た.こ の よ

うなIVP上 の 変 化 を示 す もの は大 部 分 がaneurysmal

typeで あ る と い う意 見14,32)も あ る が,cirsoidtype

の場 合 に 腎孟 内 出血 に よ りcobblestonedeformity

は じめ さ ま ざ まの 形 態 の 腎 孟 腎 杯 像 や無 機 能 腎 を 示す

頻度 が高 くな る こ とは 当然 考 え られ る ので,IVP上

の変 化 は 本 疾 患 に お け る 特 徴 的所 見 の ひ とつ と言 え よ

う.今 回 の検 索 例 に 関 して はIVP所 見 の記 載 の乏 し

い も のが 多 か った の で,詳 細 な検 討 は加 え られ な か っ

たが,自 験 症 例1に は 典 型 的 なcobblestonedefor-

mityが 認 め られ(Fig.1参 照),症 例2に おい て も軽

度 では あ るが 腎 杯 の 変 形 像 を 認 め た(Fig.6参 照).

本 疾 患 の 確 定 診 断 に 腎血 管 造 影,こ とに 選 択 的腎

動脈 造 影 が 重 要 で あ る こ とはす でに 指 摘 され た とお り

で あ る.造 影 剤 注 入 後 動 脈 相 の 早 い 時 期 に 腎 静 脈や

下 大 静 脈 が 描 出 され,Schulze-Bcrgmann30)の い う

GcfaBkonvolut'BoijsenandK6hler2)の 表 現 に ょ

るtortuous,smallchannelsandmultiplefistulous

communicationsを 認 め れ ば 診 断 は 確 実 と な る.し

か し必 ず しも動 脈 相 に お い て 静 脈 相 が 描 出 され な い例

も報 告 され てい る.ア ド レナ リン併 用ecよ るpharma・

coangiographyも 有 用 と され,そ の 後Tc-991n-DTPA

を 用 い たRI検 査18)や 超 音 波 検査 との 併 用 に よ る有

用性 が 報 告4・21・26)され た.こ れ らの 報告 例 で はaneu・

rysmaltypeに 適 用 され て い る こ とが 多 いが,最 近林

田 ら8)はCTお よび 超 音 波 検 査 に よ り診 断 しえた59歳

女子 のcirsoidtypeAVMを 報 告 し,CTや 超 音波

検査 のみ で確 定 診 断 が で きれ ば,つ ぎに 腎動 脈 造 影 と

塞 栓術 を一 期 的 に お こな え る利点 が あ る ことを 強 調 し

て い る.こ れ らの 検 査 法 は 今 後 ます ます 汎 用 され る よ

うに な る こ とが予 想 され る.

治療 法 の 内訳 はTab貰e4に 示す とお りで,止 血 剤

の投 与 や経 過 の 観 察 を 含 め た 保 存 的 治 療 が10例(13

%),選 択 的 腎動 脈 塞 栓 術 が13例(17%),観 血 的 手術

療 法 が53例(70%)と,大 部 分 に 手 術 が お こなわ れ て

い る.

腎 動 静脈 僕 に 対 す る腎 動 脈 塞 栓 術 は,1973年Rizk
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Table4.Treatment

Cases(%)
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Modeofthe「apy

Conservativetherapy

Transcatheterembolization

Operation

Nephrectomy

PartiaSnephrectomy

Exvivosurgery

I-igatiOnOfsegmentalartery

10(13)

13(17)

53(ア0)

31

17

略

1

Total 76(100)

らに よ り腎生検後に発生 した腎動静脈腰に初 めておこ

なわれた.そ の後腎内血管病変に対す る保存的治療法

としてこの方法が注 目され,1976年 にはWallaceら38)

がcirsoidtypeAVMに 対す る塞栓術の第1例 を

報告 した.本 邦 では1978年 栗林 ら15)がcirsoldtype

AVMに 対 しGelfoamを 用 いておこな ったのが最初

の例 であ る.三 馬ら27)は1980年までに外国2例,本 邦

5例 を集計 し塞栓物質に関 してさま ざまな検討を加え

ている.今 回の集計 では三馬 ら以後 の3年 間にすでに

8例 を加え,本 法の有用性は諸家見5・24・27・34・35)によ り強

調されているので,今 後 さらに症例 が増加す るもの と

思われ る.塞 栓物質について も最 近は無水 アルコール

の利用な どが報告28)され,今 後さ らに改良工夫がお こ

なわれ るとともに,本 疾患に対す る主要 な治療法のひ

とつ として確立 され るであろ う.

外科的治療法 としては以前 は大部分に腎摘除術 がお

こなわれていたが,腎 血管造影法 の進歩に ともない腎

内病巣の局在が正確に診断され るに したが って,腎 保

存手術が追求 され るように な った.ユ972年 高羽 ら33)の

集計に よるcirsoidtypeAVM26例 の うち,手 術療

法がお こなわれた21例 中腎摘除術は16例(76%),腎

部分切除術4例(19%),支 配動脈結紮術1例(5%)

であ り,1980年 の54例 の集計34)では,手 術 がおこなわ

れた40例 中腎摘除術25例(63%),腎 部分切除術10例

(25%),支 配動脈結紮術4例(10%)と 腎摘 除術 の割

合が漸減 した.今 回の検索では手術をお こな った53例

中腎摘除術31例(58%),腎 部分切除術17例(32%),

腎体外手術4例(8%),支 配動脈結紮術1例(2%)

であ り,年 次的にさ らに腎摘除術の割合が減少 し,腎

部分切除術が増加す る傾 向が著明 とな った.

CirsoidtypeAVMに 対す る腎部分切除術 は1957

年Edsmanに より初めて報告24)され,以 来 もっとも

合理的な治療 法 として諸家25,33・34)に支持 されてきた.

しか し腎内病 変部位や範囲 の決定が非常に困難なこと

もあ り且9),取り残 しに よると思われ る再発例の報告 も

あるので,今 後は さまざまの方法 を用いて病変部 位や

範 囲を術前あ るいは術 中に で きる限 り詳細に把握す る

ことが必要 である.

本疾患に対す る腎体外 手術 は1978年 渡辺 ・鶴見39)に

よる52歳女子 の報告例が第1例 と思われ るが,右 腎動

脈枝結紮 および骨盤高位 自家 腎移植術後に腎機 能が廃

絶 し,結 局腎摘除 された.そ の後1981年Hataら7)に

よ り2例 の成功例が報告され,本 邦お よび欧米文献 上

最初 の例 であ ると述べ られ ている.同 年星長 らlo)は玉O

歳 男子に おけ る成功 例を報告 し優れた治療法 と強調 し

ている.こ れ らはいずれ も腎体外手術に よる支配動脈

結紮術 をおこなってい るが,Nadjafiら22)は 単腎の1

例につ き腎体外手術に よる腎部分切除術 と,合 併 した

腎動脈瘤に対す るGQre-Tex⑪ を用 いたバイパス手術

を施行 した ことを 報告 した.CirsoidtypeAVMに

対す る腎体外手術 の適用に関 しては今後の検討を要す

るが,症 例に よっては本法施行例 も将来増加するであ

ろ う.

支配動脈結紮術 は1962年BoijsenandK6hler2)に

よって初めて 報告 されたが,aneurysmaltypcや 後

天性腎動静脈壌に用 いられ ることが多 く,本 邦 では並

木ら24)の54歳女子 で両側cirsoidtypeAVMの 右 腎

に対 して施行された1例 のみが報告 されている.

以上 の治療 法の他に外国ではFogartycatheterに

よる腎動静脈痩 の閉塞術31)や超音波 ドップラー法 を用

いた痩孔の結紮術3)な ど新 しい試み もお こなわれ てい

る.こ れ らの方法は現在までのところ主 としてaneu・

rysmaltypeに 応用 され ているが,い ずれはcirsoid

typeAVMに も試み る価値があろ うと考え る.

結 語

67歳 女子 および18歳 男子 のcirsoidtype先 天性 腎

動静脈奇型 の2治 験例を報告 し,本 邦文献 よ り蒐集 し

えた本疾患74症 例につ き臨床 的検討を加えた.

1)先 天性 腎動静脈痩の 分類 は さまざまにお こなわ

れているが,厳 密な意味に おける先天性の ものは腎動

静脈奇型であるcirsoidtypeの もののみが 概 当す る

と考え,cirsoidtype先 天性 腎動静脈奇型 と呼び,こ

の疾患概念に相 当す る本邦症例 を集計 した.

2)年 次別報告例数では1971年 以後漸増 し,最 近 は

年間10例 以上 の報告が見 られ る.年 齢は10歳 か ら84歳

にお よび平均38.1歳 で,性 比は女子49;男 子19例 と壮

年女子に頻度が高い.

3)臨 床症状は 肉眼的血 尿,膀 胱 タ ンポナ ーデ,側

腹部痛 の順に多 く,こ の3者 で84%を 占める ことか

ら,こ れ らは本疾患のTriasと も言えた.腹 部血 管
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雑音,高 血圧,頭 痛,動 悸 な どの循環器症状は7.8%

に過ぎず,cirsoidtypc先 天性腎動静脈奇型では循環

器症状が乏 しい ことがあき らか とな った。

4)Cirsoidtypc先 天性腎動静脈奇型の患側 は右側

腎に多 く,腎 内病変 部位 は上極,中 央部,下 極に ほぼ

同程度に分布す る.こ の病変に関 して,発 生病理や病

態生理学的な面か らの考察を も加えた.

5)本 疾患の 確定診断には 腎血管造影 が もっとも重

要 であるが,排 泄 性 腎 孟 造 影 像 でいわゆ るcobble

stonedeformityは じめ さまざまの変形像を認め るこ

とは特徴的所見のひ とつ と考え られる.ま た従来の検

査法 のほかにRI検 査,超 音波検査,CTな どが今

後有効に活用 されることが予想され る.

6)治 療法は,止 血剤投与や 経過 の観察 など保存的

療法13%,選 択的腎動脈塞栓術17%,観 血的手術療法

70%と な ってい る.選 択的腎動脈塞栓術 の割合は年次

的に増加 し,本 疾患に対す る主要な治療法 のひ とつ と

な りつつ ある.手 術療法では 腎摘 除術 の 割合が 減 少

し,腎 部分切除術が著 明に増加 してお り,そ の他本疾

患に対 して腎体外手術 も最近お こなわれ てい る.

本論文 の要 旨はその一 部を第63回 日本泌尿器科学会総会 に

おいて発表 した、
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