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   A 4-month old baby was seen in August, 1982 because of abdominal distension. The 

findings of the physical examination were normal except for a man's fist sized mass in the 

left upper abdomen. IVP revealed left nonvisualizing kidney. CT scans revealed a large 

mass in the left abdomen with low density contents and renal scintigraphy revealed a 

horseshoe kidney. The tentative diagnosis was horseshoe kidney associated with hydronephrosis 

due to ureteropelvic junction obstruction. 

   Left pyeloplasty was performed in September 1982 and postoperative X-ray examinations 

revealed left ureterovesical junction obstruction. Left ureteroneocystostomy was performed 

in October, 1982 and postoperative course was uneventful. 

   Horseshoe kidney in infants is rare in the Japanese literature and our case is quite 

unique in that horseshoe kidney is associated with ureteropelvic junction and ureterovesical 

junction obstruction. 
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は じ め に

馬蹄鉄 腎は しば しば遭遇す る腎奇形 であ り,さ まざ

まの合併奇形 または合併症 を ともな うことは よく知 ら

れている.そ のなかで も水腎症の頻度は高 いが,先 天

性腎孟尿管移行部狭窄に よる水腎症 の報告は少ない.

また小児馬蹄鉄腎の症例 も意 外に少 ない.最 近われわ

れは4ヵ 月 の乳児に,腎 孟尿管移 行部狭 窄 と尿管膀胱

移行部狭窄を合併 した馬蹄鉄腎を経験 したので若干の

文 献 的 考 察 を 加 え て報 告す る.

症 例

患 者:4ヵ 月,男 児.0620965

主 訴:左 腹 部 腫 瘤

家 族 歴:特 記 す べ き こ とな し

現 病 歴=1982年3月31日 正 常 分 娩 満 期 産 で 出生,

生下 時 体 重3,550g.身 長50.Ocm.4ヵ 月 検 診 の と き

左腹 部 腫瘤 を指 摘 され,1982年8月14日 当 科 を 受 診 し
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た.レ 線 検査 に て,馬 蹄 鉄 腎 に 合 併 した左 水 腎 症 の 診

断 に て 同 年8月17日 当科 に 入 院 した.

現 症:体 重7.Okg.身 長62.7cm.脈 拍120/分 整.

貧 血,黄 疸 認 め ず,胸 部 理 学 的 所 見に て異 常 な し.腹

部 は 軽 度 膨隆 して お り,左 上腹 部に 表 面 平 滑,弾 性 軟,

波 動 の あ る 手 拳 大 の腫 瘤 を触 れ る も圧 痛 な く,可 動性

もなか った,陰 嚢 内容,外 陰 部,肛 門 に 異 常 な く,表

在 性 リンパ節 の腫 脹 も認 め な か った.

入 院 時 検査 所 見.血 液 赤血 球492×104/mm3血 色

素13.09/dl,ヘ マ トク リ ノ ト39.9%,白 血 球11,000/

mm3,血 小 板39.3×104/mm3,総 蛋 白6,19/d1,ア ル

ブ ミ ン4.59/dl,GOT22mU/ml,GPTI6mu/ml,

LDH397mU/m1,ALP23。4mU/m1,総 ビ リル ビ

ンo,3mg/dl,Na139mEq/L,K4.5mEq/L,Cl

lo3mEq/L,BUN12mg/dl,ク レア チ ニ ン0.4mg/

dl,尿 沈 渣 所見 に て異 常 認 め ず.心 電 図正 常 。

X線 検 査1胸 部 単 純 写 真 で は 異常 を認 め な か った.

腹 部 単 純 写 真 で は腸 管 ガ ス像 が 右方 へ偏 位 し,IVP

15分 の 写 真 で 左 腎孟 は造 影 され ず,右 腎杯.ま内 側に 位

置 し回 転 異 常 の 縁 を呈 して いた(Fig.1).腹 部CT

scanで は,左 上 腹 部 を 占拠 す る辺 縁 整 な 腫瘤 が み ら

れ,内 容物 はlowdcnsityで 均 一 で あ った(Fig.

2).99mTc-2,3-dimercaptosuccinicacid(DMSA)

を用 い た 腎 シ ンチ グラ フ ィーで は峡 部が 描 出 され,左

腎 部 のuptakeが 極 度 に 低 か った(Fig,3).

上 記 所 見 よ り,馬 蹄 鉄 腎に 合併 した腎 孟 尿 管移 行部

狭 窄 に よ る水 腎症 と考 え,1982年9月1日 手 術 を施 行

し た.

手 術 所 見 ・左 傍 腹 直 筋 切 開に て後 腹 膜 腔 に達 し,拡

張 した 腎 孟 の剥 離 を す す め た.腎 孟 尿 管移 行部 は 左 腎

下 極 よ り2横 指 上 方 で 腎 孟前 面 に あ り,狭 窄 を認 め た

が異常血管に よる圧迫や癩痕性癒着はみ られなか った.

この時点 で腎孟 を穿刺 し,220mlの 尿を得たのち造

影 をお こなったが,著 明に拡張 した腎孟 と腎杯像を得

た(Fig.4).Andcrson-Hynes法 で腎孟形成術 をお

こない,尿 管 と腎孟内に 留置すべ く先 端多孔性 の6

Fr.の シ リコンカテーテル1本 を腎痩 カテ ーテル とし

手術を終えた,

術後経過=術 後13日 目に 腎痩 カテーテル より造影を

試みたが尿管下端が造影 されず,膀 胱像 も得 られなか

った(Fig.5).以 後 の レ線検 査に ても 同様の所見で

あ り,尿 管膀胱移 行部狭窄 を疑 い同年10月20日 手術を

Fig.1.PreoperativeIVPshowsleftnonvisuali-

zingkidneyandrightlnalrotatedkidney.
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Fig.2. ACTscanshowsalargemasswithhomogeneous

工owdensitycontents.
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Fig.3.Renalscintigramshowshorseshoe

kidney.Notepooruptakeofthe

leftkidney.

Fig.4. Intraoperativepyelogramshowsa

markedlydilatatedpelvjs.

Fig.5.Postoperativefistulogram

visualizebladder.

failSto Fig.6. CystogramisobtainedonAfistulogram

takenafterureteroneocystostomy.
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Fig.7.Renalscintigramtaken6monthsafter

dischargerevealsimproveduptakeof

theleftkidney.

施行 した.前 回の術 創下縁 よ り傍腹 直筋 切開 で後腹膜

腔に達 し,や や拡張 した尿管を認めたので膀胱に向い

剥離 をすすめた.膀 胱近接部 で尿管の狭 窄を認めたの

で,膀 胱を切開 し左尿管 口よ り尿管 カテ ーテルの挿入

を試みたが,挿 入不能 であった.Paquin法 に準 じて

左尿管膀胱新吻合術 を施行 し,6Fr.シ リコンカテーテ

ルをスプ リソトとして留置 し手術を終えた,術 後14日

目teス プ リン トカテーテルを抜去 し,術 後18日 目に腎

痩 カテーテルを介 した造影 をおこな うと尿管お よび膀

胱像が得 られた(Fig.6)の で,腎 痩 カテーテルを抜

去 した.同 年12月3日 に退院 したが,退 院後6ヵ 月 目

のIVPで は 腎孟像が 淡 く造影 され るように な り,

DMSA腎 シ ンチグラフ 、一でもuptakeが 術前に比

しか な り高 くな って きた(Fig.7).

考 察

馬蹄鉄腎は成人では しば しばみ られ る奇 形であるが,

小児に おいては比較的まれ とされ ている.し か し,馬

蹄鉄 腎の剖検 での頻度はCampbell')に よれば成 人で

は1・538で あ るが小児 では1:312で あ り,成 人に比

し小児 では 約2倍 の率で み られ,こ の ことに つ いて

Seguraら2)は,小 児馬 蹄鉄 腎34例 の経験か ら馬蹄鉄腎

と他器管の重篤な合併奇形が多 いことに よる と論 じて

いる.本 邦に おいて馬蹄鉄腎の症例は約400例 に達 し

ているが,小 児馬蹄鉄 腎の報告 例は 少な く,辻3)は

1963年 までの本邦 文献上197例 の馬蹄鉄 腎の症例中,

10歳以下の小児例 は6例 のみ であ った と し,こ の理由

と して小児では一般 にあ きらか な自覚症状 を訴えるこ

とは まれであ り,合 併症 も青年期 までお こらないこと

vcよ るとしている.1967年 井上 ら4)は294例 の馬蹄鉄

腎を集計 しているが,15歳 以下 の症例 は17例 のみであ

った と報告 している.彼 らの集計には1歳 以下の症例

はな く,そ れ 以後 の症例 では津 ケ谷 ら5)の3ヵ 月女児,

沢木 ら6)の4ヵ 月男 児,福 岡ら7)の1歳0ヵ 月 の女児

の症例 が散見 され る程度 で,わ れわれ の症例 のごとく

4ヵ 月乳児にみ られ た症例 はか な りまれ なものである

と考え られ る.

馬蹄鉄 腎の合併奇形 お よび合併症につ いてであるが,

本邦 では井上 ら4)の集計に鳥居 ら8>および光林 ら9)が追

加 した馬蹄鉄 腎347例 の集計 で,合 併奇形は33例 にみ

られ,そ の内訳 として重複腎孟 または重複尿管17例,

嚢胞形成6例,腎 孟尿管移行部狭 窄3例,尿 管異所開

口2例,完 全重複尿道,尿 道欠損,Turner症 候群,

18trisomy症 候群お よび内臓転移症が各1例 である.

二次的合併症は296例 にみ られ,結 石136例,水 腎症

55例,感 染40例,結 核39例,腫 瘍15例,外 傷9例,

腹部大動脈瘤2例 である.馬 蹄鉄腎 と 腎孟尿管 移行

部狭窄(以 下UPJOと 略す)の 合併症例は,佐 々木

ら10),金子ll),光 林 ら9)および三村 ら12)の症例が あるが,

われ われ の症例は4ヵ 月男児で最年少の症例である.

馬蹄鉄腎 とUPJOの 合併 は,本 邦 ではめず らしい と

考え られ るが,PittsとMuecke13)は170例 の馬蹄鉄腎

中27例(15%)にUPJOが み られた と報告 している.

つ ぎに,UPJOに 合併す る奇形をみ ると,John-

stonら14)は 小児219例 のUPJO症 例 で泌尿生殖器系

に奇形がみ られ たのは34例 であ り,馬 蹄鉄腎が8例 含

まれている.ま たThomasら15)は 小児117例 のUP

JO症 例で尿路に合併奇形 がみ られた のは19例 であ り,

馬蹄鉄 腎1例 が含 まれてい る.

本症例では膀胱 尿管移 行部狭窄(以 下UVJOと 略

す)も み られたが,一 般 的に小児 上部尿路拡張 の原因

と してUVJOはUPJOに 比 しまれ であると考え

られ て いるが,小 児 泌尿 器科 検査 の発 達 とと もに

UVJOの 頻度がむ しろUPJOを 上まわ る ようにな

ってきた16).LebowitzとGriscomi7)に ょれば,

新生児水腎症146例 中uPJoは32例 で,uvJoは

ll例 であった と報告 してい る.大 田黒18)は,先 天性水

腎水 尿管症例90例 中uPJoは38例 であ りuvJoは

23例 であ った と報告 してい る.ま た大田黒は90症 例中

6例 に尿管複数個所 の狭窄 を経験 し,水 腎,水 尿管症

の症例に対 して常に狭窄が複数 ヵ所に ある ことを想定
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し,手 術前に尿管 の全長を描出すべ きである と強調 し

ている,わ れわれ の症例においては,術 前逆行性腎孟

造影がなされてお らず,術 後の レ線検査 でUVJOが

診断できたのであるが,術 前検査の不備を痛感 した次

第である.

ところで,UPJOとUVJOを 合併 した症例に対

す る治療 であるが,一 期的に手術を施行する と2ヵ 所

で尿管を 切断す ることにな り,中 間部尿管 が 壊死 に

陥る危険性があ るIR).Johnsonは 幼小児の水 腎 ・水

尿管 症のパネルデ ィスカッション19)で,UPJOと

UVJOを 合併 した症例に 対 して,本 来な ら腎孟形成

術時に腎繧 をおき,つ いでUVJOの 手術 をお こな

うのであろ うが,個 人的に は 腎痩 を 設置す る ことを

好まず,最 初にUVJOの 手 術 を おこない ついで

UPJOの 手術を施行す ると論 じている.わ れ われの

症例では,結 果的には二期的に手術 を施行 した ことに

な り,Johnsonの い う前者の方法で あったのであ る

が,術 後なん ら問題 な く経過 している.

結 語

4ヵ 月の乳児にみ られた馬蹄鉄腎に合併 した腎孟 尿

管移行部狭窄 および尿管膀胱移行 部狭窄の1例 を報告

す るとともに,若 干の文献的考察をお こな った.
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