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   A forty-two-year-old man was seen with right lumbar pain. Physical examination revealed 
a right flank mass. Conventional excretory urography showed lack of right renal function, 
whereas left kidney was visualized. Right nephrectomy was performed. A cluster of several 
different sized cysts was disclosed in the right renal region. The renal surface was smooth. 
The removed kidney weighed 1,150 g. The ureter was completely obstructed at the uretero-

pelvic junction. Cysts were filled with matrix calculi. Pathological examination showed 
dysplastic glomeruli and primitive tubules within loose embryonic mesenchyme between two 
cysts whose walls consisted of smooth muscle strands and connective tissue. The final 
diagnosis was a congenital unilateral multicystic kidney with renal matrix calculi. The 
multicystic kidney is the most common form of renal cystic disease in infancy. However, 
few cases in adults have been reported. The diagnostic approach, treatment and outcome of 
a congenital unilateral multicystic kidney are discussed. 
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緒 言

先天性偏側性多嚢腎(congenitalunilateralmul-

ticystickidney)は,従 来稀な疾患 と考 えられて きた

が,最 近そ の認識が深ま り,小 児例を中心 として,報

告が増加傾 向にあ る.し か し,成 人例での報告は まだ

少ない.わ れわれは42歳 の男性において,腎 軟結石を

伴 った本疾患 のi例 を経験 したので,症 例 を呈示 し若

干の文 献的考察を加え報告す る.

　

症

患 者:K.N.42歳,男 性

例

*現:夏 目泌尿器科 院長

初診:1984年2月zi日

主訴:右 腰痛

既往歴=特 記すべ きことな し

家族歴:特 記すべ きことな し

現病歴:25歳 頃 よ りときどき右腰部に鈍痛を 自覚し

ていた が放置 していた.35歳 時 よ り近医にて高血圧を

指摘 され,精 査 目的にて1984年1月,名 古屋第1赤 十

字病 院内科 を受 診 した.触 診にて右腎腫大を指摘 さ

れ,同 院泌尿器科へ紹介され,同 年8月13日 当科へ入

院 とな った.

現症=体 格中等度.栄 養状態は良好であ り,理 学的

検査 にて頭部,胸 部,四 肢には異常を認 めなか った.

仰臥位双手診にてほぼ腹部正中 まで及ぶ右 腎と思われ

る腫瘤を触知 した.
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Fig.1.Plainfilmoftheabdomenshows

thattherightkidneycontainsse-

veralcalcifiedcysts.
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DIPshowslackofrightrenalfunction,

whereasleftkidneyisfunctional.
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Radioisotoperenalscanrevealsright

kidneywithoutuptakeofTc-99mDMSA.

入院 時 検査 所 見 ・血 液:赤 血 球485×104/mm3,白

血 球7,500/mm3,血 色 素14.79!dl,ヘ マ トク リッ ト

42.1%,総 蛋 白6.79/dl,血 清 蛋 白分 画 は 正 常,Na

142mEq/1,K3.1mEq/1,Cl112mEq/1,Ca8.7mg/

dl,P3.8mg/d1,尿 素 窒 素9mg/dl,cro.9mg/dl,

尿 酸9mg/dl,空 腹時 血 糖84mg/dl,肝 機 能 は正 常.

赤沈:1時 間値3mm,CRP:(一),血 圧:180/90

mmHg,心 電 図 ・胸 部X-Pに は異 常 は 認 め られ なか

った.尿 蛋 白(一),糖(一),沈 渣 赤血 球1～2/

hpf,白 血 球o～1/hpf,細 菌(一),尿 細 菌 培 養:

S.epidermidis5×102/m1,尿 中NAG=3.1U/1,フ ィ

,yシ ュバ ー グ濃 縮 試 験=正 常,PSP15分 値30%.
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Fib.4. Grossappearanceoftheremovedright

kidney.

泌尿器科 的検査所見:KUBで は,右 腎の部に一致

して石灰化 した数個 の嚢胞を思わせ る淡い陰影 を認め

た(Fig.1).DIPで は,右 腎孟像 の描 出は認 め られ

なか ったが,左 腎は 正常像を 呈 した(Fig.2).Tc-

99mDMSAを 用いた腎 シンチグ ラフィーでは,右

腎へのRIの 集積は認め られなか った(Fig.3).右

逆行性 腎孟造影を施行 しようとしたが,右 尿管 口は欠

如 して いた.腎 部超音 波 検 査 で は,右 腎 に 数 個 の

cysticpatternが 認め られ たが,正 常腎実質,腎 孟相

当部位 は認め られなか った.腎CTス キ ャンで は,

左腎相当部は丸い均一な低 吸収域に よ り占め られ てい

た.腎 血管造影は施行 しなか った,以 上 よ り,右 無機
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能 腎,あ る いは右先天性偏側性多嚢 腎の疑 い の も と

に,1984年8月17日 右腎摘出術を施行 した.

手術所見:全 身麻酔下Yy右 腰部斜切開にて後腹 膜

腔に入 り,腎 周 囲を剥離 した.腎 は周 囲と癒着 してお

らず,表 面は嚢腫状で,腎 外腎孟 と思われ る部分は ま

った く認め られ なか った.ま た腎茎 は細 く,正 常な腎

血管 は認め られ なか った.

摘 出標本 ・Fig.4に 示す ご とく,腎 は数個の嚢胞

よりな り,表 面は平滑,重 量1,1509,19×12×5cm

であった.割 面 にて,乳 白色,柔 らかい チーズ様の も

のが嚢胞内を満た してお り,嚢 胞間に正常の腎実質 は

な く,結 合織を認め るのみで,腎 孟 ・腎杯を認 めなか

った(Fig.5).こ の内容物の赤外線分光分析の 結果

は,リ ン酸 カルシウム090.蛋 白質91%で あった.ま

た,尿 管 は腎孟尿管移行部 で完全に閉塞 して いた.

組織学的所見1嚢 胞壁 は,平 滑筋お よび結合組織で

構 成され,嚢 胞間には比較的疎な結合織 が存在 し,そ

のなかには,Fig.6に 示す ごとく,拡張 し,血 管係蹄

に乏 しく,一 部は硝 子化 したボ ーマ ン嚢を もつ幼若な

Fig,5,Contentofcystappearstobewhite

cheese-likesubstance.Ninety-one

percentofthissubstancewasprotein
and9%wascalciumphosphate.
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糸球体が認 められた.さ らに立方状上皮に囲まれた小

腺腔組織 もところどころに存在 し,原 始尿細管 と思わ

れた(Fig.7).

以上 の所見 よ り組織学的 に,先 天性偏側性多嚢腎と

考 え られた,

考 察

先天注偏側性多嚢 腎は新生児期におけ る腹部腫瘤の

原因 として多い ものの一つであ り,ま た,小 児期にお

け る腎嚢胞性疾患 の中で も頻度の高いものとされてい

るが,と きに無症状で経過 し,青 年期にな って発見さ

れ る症例 もある1).本 邦 では奥村 ら2)の集計によると

85.4%が 小児例で ある.小 児例 では腹部腫瘤を主訴と

す ることが最 も多いが,成 人例 では尿路感染症 の精査

時偶然に発見 され ることが多いとされ るが,本 症例で

は腰痛を主訴 に発見 され ている.本 疾患は通常偏側性

であ り,こ れ 自体放置 して も生体に与える影響は少な

い とされ る3-5).

診 断は多 くの場 合理学的所見,腹 部単純写真,排 泄

性腎孟造影,超 音波 断層撮影,CTス キ ャンとい った

非侵襲的な検査に より可能であ る.合 併奇形の検索の

ため,排 尿時膀胱 造影 は有用であ る.逆 行性腎孟造影

は必ず しも必要ではないが,膀 胱鏡は,患 側尿管 口の

無形成 あるいは形成不全 の確認に必要である.本 症例

の場合,嚢 胞内容は軟結石 とい うきわめて稀な もので

あったが,通 常は漿液性で ある.し たがって超音波下

に嚢胞を穿刺 し,内 容液を吸引 し,造 影 を行な うこと

が診断上有用になる場合 もある,患 側 腎動脈の欠如 ま

たは痕跡状存在を確認す るための腹 部大動脈造影 は,

成人例な らば施行 してもよい検査法 であろ う.

本疾患の治療法 としては,腎 摘除術が一般的である

が,術 前に診 断が確定 し,無 症状 であれば,放 置 して

も問題がない とい う考えが検討され 始めてい る6).し

か し,本 症 が疹痛,感 染,他 臓器の圧排,高 血圧など
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の原因とな ることがあ り13),ま た まぽ らではあ っても

成熟段階の様 々な尿細管が認め られ,腎 細胞癌 の発生

母地 とな りうるとい うこと,さ らに実際にその悪性化

の報告 もあること14)から,早 期に腎摘出術を行な うぺ

きとする考え方 もある。高血圧の合併症に関 しては,

無形成の腎との関連性 は少 ないとされているが7).本

症におい ては,腎 摘除術後,高 血圧は改善さ れ て お

り,何 らかの腎実質性 高血圧が存在 していた可能性 が

考えられる.

本疾患の予後に関 しては,対 側腎お よび他臓器 に合

併す る異常の有無 とその程度 に左右 され るとい って も

過言ではない8-1。).奥村 ら2)によれぽ,本 邦報告例126

例中21例 に対側腎,尿 路系 に異常を認め,そ の うち対

側水腎症は8例 で最 も多 く,他 臓器異常 も7例 に認め

られている.両 側例 も2例 報告 されてお り,そ れ らは

尿毒症で死亡 している11×12)。また泌尿生殖器系 以外 の

合併奇形の うち,VSD,左 室不全症候群,鎖 肛など

は予後に著 しい影響を及ぼす可能性があ り,十 分留意

すべきである2,8,9).大きな先天性偏側性多嚢腎の症例

では,対 側腎が正常であ り,小 さな症例では,高 頻度

に,対 側腎や尿路お よび他臓器の異常を伴な う傾 向が

あると報告 されている亘3).本症例 も,1,150gと い う

巨大な ものであ った ことか ら.対 側腎,尿 路系 は正常

であ り,他 臓器の異常 も認め られなか った.こ のこと

も本症例が42歳 にいたるまで発見 されなか った一つ の

理由であろ う.

次に,本 症例が腎軟結石を伴 った ことについて考察

してみたい.文 献上先天性偏側性多嚢腎の内容物につ

いて記 した ものは少 ないが,そ の多 くは淡黄色透 明の

漿液性であ り,ときには,そ の成分の生化学的 データが.

血清のそれ とほぼ同 じで あった とす る報告 もあ る2).

本疾患 の発生機転に関 しては,2通 りの考え方が有力

である.Finkら15)に よると,嚢 胞数 が十数個 と正常

小腎杯の数 と一致す ること,組 織学的 に正常腎におい

ては腎孟腎杯にのみ認め られる平滑筋組織を嚢胞壁内

に認めることな どに よ り,本 症 の発生 は胎生期におけ

る尿管閉塞に よるもの とし,本 症の発生を水腎症にた

とえ,congenita】cystichydrocalicos三sと 呼んでい

る.Velliosら5)は 多数の大 きな嚢 胞壁 は腎孟に類似

した構造 として平滑筋を有 し,原 始的な尿細管が認め

られることか ら本症を尿管芽異常に よる ものと してい

る.そ の根拠 として嚢胞 と尿管ない しは尿管様構造 と

の間に交通がみ られた症例の存在があげ られ る16).第

2の 考え 方 として,Hildebrandt")は 尿管芽 の欠陥

が起因 とな り,造後腎組織 の発育が抑え られ,後腎側が

盲端 とな って しだいに拡張 し嚢胞が形成 される と述べ
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ている.こ の説を裏付ける根拠は,嚢 胞間に交通のな

いこと,嚢 胞が腎孟 ・尿管 と交通を持つ ものがほ とん

どないことであろ う.本 症例 においては.Fink,Vel-

1iosら の説 にあてはめてみると理解 しや す い.す な

わち,胎 生期の どこか で尿管狭窄が発生 し,そ れが引

金 となって水腎の発 生につ なが り,糸 球体,尿 細管の

機能が続 くことに よ りさらに水腎は巨大化 し,こ の段

階で軟結石が発生 した もの と思われ る.こ れに排泄機

転 の障害が加わ り,腎 組織 の発達がお さえ られ,未 熟

な組織 のまま残存 した もの と考え られる.

結 語

42歳,男 子にみ られ た腎 軟結石を伴 う先天性偏側性

多嚢腎 のきわめて稀 な1例 の概略を報告 し,そ の病理

学的,発 生学的要因に関 し考察を加える とともに,診

断,治 療,予 後に関 しても言及 した.

本論 文の要 旨は1984年12月,第146回 日本泌尿 器科学 会東

海地方 会において発表 した.
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