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Prune Belly Syndromeの1例

社会保険紀南綜合病院泌尿器科，小児科＊

藤永卓治・田中美治
線崎敦哉・上村 茂＊

児玉明彦＊・酒「井宏己＊

PRUNE BELLY SYNDROME： REPORT OF A CASE

Takuji FuJiNAGA， Yoshiharu TANAi〈A， Atsuya SENzAKi，

Shigeru UEMuRA＊， Akihiko KoDAMA＊ and Hiromi SAKAi＊

From the DePartment of Urologpt and Pediatrics， Kinan General UosPital＊

  A case of prune belly syndrome is reported． A newborn male baby was found to have

deficient abdominal musculature， megalobladder with hydronephroureter and bilateral crypt－

orchism． Bilateral nephrostomy was performed． The patient is pianned to receive construc－

tive surgery of the urinary tract in future． Thirty cases could be collected from the JapaneSe

literature including this， and a brief discussion was made．

は じ め に

 先天性腹壁筋形成不全は1901年Osler1）いらいその

特徴的な腹部所見よりprune belly syndromeの名

称が広く使用され，先天性奇形の中でも比較的まれな

奇形であり，種々の奇形を合併す．るが，とりおけ尿路

性器奇形がほとんどの症例に合併する．

 今回，著者は両側水腎水尿管，巨大膀胱および両側

停留睾丸を伴ったprune belly syndromeの症例を

経験したので報告するとともに自験例を含めた本邦症

例30例を集計してみた．

症 例

 患、者：生後15日の男子．

 初診：1974年9月11日．

 主 訴：右側腹部膨隆と体重増加不良．

 家族歴：特記事項なく，両親ともに健康で血族結婚

でない．同胞1名も健康で奇形などは認められない．

 三胎歴：母体の妊娠経過は順調で満期安産，生蝋時

体重は3，0809であった．また特殊な薬物の服用もな

く，発疹およびウイルス性疾患に罹患したこともな

い．

 現病歴：生下時より腹壁筋欠損症を指摘されており

体重増加不良の訴えにて当院小児科を受診し，prune

belly syndromeの疑いで精査のため当科に紹介され

てきた．

 現症：体重は2，8209で，外観は皮虜乾燥し老人

様顔貌で脱水症状を呈した．胸部は打聴診にて異常な

し．腹部は右側で著明に膨隆し，右側腹壁はきわめて

菲薄で多数の搬襲があり，外部より腸管の蠕動運動が

容易に観察された（Fig．1）．触診上肝は1横指触れ，

腎・脾は触知せず，腸管は右側腹部でたやすく触れえ

た．陰嚢内容は触れず，四肢の奇形もなかった．

 一般検査成績：血液縁および血液化学所見；RBC

400万，WBC 12，200， Hb 89％，血小板68万，総蛋白

5．7g／dL A／G 1．11， GOT 46 u， GPT 48 u， LDH

340u， alk． P 13 u， BUN 86．8mg／dL Na 126 mEq／

L，K6．OmEq／L， Cl 96 mEq／L尿所見；蛋白（昔），

RBC（一）， WBC（多数），上皮（少数），培養にて腸

球菌105／ml以上．

 レ線検査所見：胸部単純は正常，腹部単純では右側

に著明な腸管ガス像が認められた．

 DIP 60分像にて左側は著明な水腎水尿管を呈し，

右側は腎孟の嚢胞状描出をみるのみで尿管は造影され

えなかった（Fig・2）．膀胱レ線像にて膀胱の拡大およ

び両側の著明なVURをみ，両側尿管の拡張・蛇行が

認められた（Fig・3）、逆行性尿道レ線像では前立腺部
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尿道の拡張と膀胱頸部の狭窄像を呈している（Fig・

4）．注腸撮影にて消化管には異常所見は認めなかっ

た．

 染色体検査：染色体は44＋XYであり，体染色体

および性染色体ともに正常であった（Fig．5）．

 臨床経過：前述の所見より腹壁筋形成不全に巨大膀

胱，水腎水尿管および両側停留睾丸のtriadをもつ

prune belly syndro皿eと診断し，ただちに膀胱痩を

設置した．膀胱痩設置後BUN 14．5mg／d1と一時的

な改善をみたが，そのこ尿路感染の増強，発熱BUN

の上昇傾向を認めたため，約1ヵ月後，両側腎棲術を

施行した．手術時両側腎実質はきわめて菲薄で水腎症

の所見を呈していた．二二設置後の腎機能検査では24

時間内因性クレアチニン・クリアランス右：1．78¢／

day，左：15．33 2／day，計17．12／dayと著明な腎機

能の低下を認めた．antegrade pyelographyでは右

腎は腎孟の嚢胞状拡張をみるのみで腎杯像を認めず，

左腎は水腎症を呈し，また両側尿管は拡張・蛇行した

高度な水尿管を示した．さらに，そのときのvoiding

CUGでは膀胱の収縮は比較的良好であるが，膀胱頸

部狭窄像を示し，また著明な前立腺部尿道の拡張を認

めた（Fig，6）．

考 察

 先天性腹壁筋形成不全は1839年Fr6hlich2）が腹三

筋の欠損した男子症例を報告したのが最：初であるが，

尿路性器奇形についてはのべられていない．1895年

Parker3）が腹壁筋形成不全とobstructive uropathy

および停留睾丸のtriadを定義している．その後，

Silvermanら4）， Lattimer5）， McGovernら6）および

Nunnら7）などの報告が相次ぎ， Welchら8）によれ

ば文献上約245例に達している．本邦においては1953

年奥田9）の報告いらい著者の集めえた症例は自験例を

含めて30例9～35）である（Table 1）．

 本症はいままで種々の名称で呼ばれているがその特

徴的な干しぶどうのような腹部所見よりprune belly

syndromeという語が一般的に用いられている．

 本症の特徴は，腹壁筋形成不全に尿路性器異常を伴

うことと，ほとんど男子に認められることである．

Welchら8）によれば約95％は男子症例であるとし，

女子症例はWaldbaumら36）によると156回目6例

（3．8％），Brukholderら37）によると150例中6例（4

％）にすぎず，またBurkeら38）は男女比を約14：1

としている．多くの場合，女子症例は男子症例に比べ

奇形の程度は軽度のようである．本邦においては高津

ら26），長島ら17），今林ら2S）および會根田ら35）の女子症

例があり，30例中4例（13．3％）と外国に比しやや高

い頻度を示す．

 また，Welch39）によれば家族「生遺伝的因子はなく，

入種差もないとのべている．しかしPetersonら40）は

双生児の兄弟症例を報告し，またHarleyら41）は兄弟

にみられた症例において16番自の染色体がmonoso’

myであることを報告している．さらにWilliamsら

42）はfull－blown syndromeは男子にのみみられるこ

とから，本症がsex－linked recessive traitであると

考えている．だが，今までそうした染色体異常症例は

少なく，自験例でも染色体異常を認めず，今後さらな

る検索を要すると思われる．

 本症の病因についてはいまだ不明であり，従来より

種々議論されている．ちなみに腹壁形成不全と尿路異

常を関連させた次の諸説がある．

 1．胎生期に腹壁筋形成不全が先行し，その結果排

尿時に腹圧を負荷できないため膀胱に尿が貯留し，膀

胱の拡張ひいては水腎水尿管が起こるとする説43）．

 2．膀胱頸部閉塞などの下部尿路の通過障害により

尿路系の拡張がまず形成され，この結果腹壁の圧迫萎

縮が起こるとする説44）．しかし，これら2説にはいず

れも反証5・45）があり，こんにちでは否定的である，

 3．腹壁筋形成不全と尿路異常同次説はLattimer

5）により提唱され，その後NunnとStephens7）ら

は胎生期の同一時期（6～10週）に腹壁筋および尿路

平滑筋などの間葉系になんらかの発育抑制がはたらく

ために本症が発生するとのべ，現在では一般に支持さ

れているようである．

 Arey46）によれば腹壁筋は雇愚生5～8週に，尿路系

は胎生4～12週に形成され，本症では5～8週目なん

らかの異常が起こるとされている．またGrayら47）は

胎生6～10週頃，とくに6～7週頃の発育阻害が本症

の本質的な要素であろうと推測している．胎生期の間

葉系の発育を阻害する原因としてウイルス説48），染色

体異常説41・49）およびホルモン異常説50）などがあるがま

だ確立されていない．また，本症の本態にかんする説

としてはじゅうぶんでなく，本症が圧倒的に男子に多

いということの説明にはなっていない．

 腹壁筋については病変が腹壁の一部に限局するもの

から腹壁全体に及ぶものまで種々である．Welchら8）

はabsenceという語は誤りであり，de且cie且cyおよび

hypoplasiaであり筋の欠損ではないと述べている．

Silvermanら4）によれば形成不全の起こる頻度の高い

ものより腹横筋，勝下部腹直筋，内腹斜筋，外腹斜筋

および膀上部腹直筋の順序で出現するとしている．ま

た，Grayら47）は腹壁を形成するすべての筋になんら
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Fig．1．全身像
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 Fig．4．逆行性尿道撮影
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  Fig．5．染色体

Fig． 6． Antegrade pyelography
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Table 1．本邦報告例 畠

N

症例

1

2

3

4

5

6

7

8

9

10

11

12

13

14

15

16

17

18

19

20

21

報告者
（第一著者）

奥田

長竹

駿河

稲田

岸本

奥田

中村

高津

久保木

村山

村山

長島

長島

平谷

安間
林

川村

黒柳

黒柳

黒柳

大原

年

1953

1955

1959

1961

1963

1964

1964

1965

1967

1968

1968

1968

1968

王969

1969

1969

1971

1971

1971

1971

19フ2

性

男

男

男

男

男

男

男

女

男

男

男

男

女

男

男

男

男

男

男

男

年齢

1歳7ヵ月
35日

3ヵ月

5歳
5歳工Oヵ月

2歳9ヵ月

6歳
1歳
2ヵ月

2ヵ月

1ヵ月

フ日

38時間

6時間

11ヵ月

1 日

／歳
／ヵ月

2日

月購形成不全1腎

膀下部側腹筋

全腹壁筋
両側側腹筋

右腹直筋

全腹壁筋

全腹壁筋

腹直 筋

内・外斜腹筋

全腹壁筋
全腹壁筋
両側側腹筋

全腹壁筋

全腹壁筋
右 狽亘 狽iJ 月夏 筋

両側側腹筋

全腹壁筋

全腹壁筋

左水腎症

膿腎症
水腎症

水腎症

水腎症
水腎症
正  常

水腎症
水腎症

水腎症

水腎症
嚢胞腎
正 常

水腎症

水腎症
腎膿瘍（右）
膿胞腎（左）

尿 管

水尿管

水尿管

水尿管

水尿管

水尿．管

水尿管（左）

正 常

水尿管

水尿管

水尿管

水尿管

正 常

水尿管

水尿管
水尿管
水尿管

膀 胱

巨 大

巨 大

拡 張

巨 大

巨 大

巨 大

巨

巨

正

拡

大

大

常

張
VUR （＋）

巨大，憩室

停留
睾丸 他の合併奇形

十

十

十

十

十

十

十

十

十

十

十

十

十

十

十

漏斗胸

巨大結腸

S状結腸拡大

腸回転異常

膀胱頸部狭窄，漏斗胸

胃筋層の形成不全，大胸筋形成不
全，卵円孔・ボタロー氏管開存

卵円孔開存

腸回転不全症，胃小腸筋層の形成
不全，膀胱頸部狭窄

鳩  胸
尿道狭窄，内反足，鎖肛，尿膜管
開存

膀胱頸部狭窄，尿膜管開存，ヘル
ニア

膀胱頸部閉塞

鎖肛，腸回転異常

鎖肛，膀帯ヘルニア

手術方法

腹筋補強
睾丸固定

腎固定，腎孟尿
管膀胱形成術

膀胱頸部Y－V
形成術

尿管切除

両側尿管
皮膚痩術

膀胱頸部Y－V
形成術，尿膜管
切除

両側腎痩術

転帰 死 因

死

死

死

生＊

生

生＊

生

生

死

死

不明

死

死

死

生

生＊

死

生＊

死

肺 炎

肺 炎

尿感染

  Xv’

  惣

  即
尿毒症8
呼吸困難邑

  琢
  巳  8  B  o
尿路感染

気 胸
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かの変化が認められることが多いと述べている．さら

に，Nunnら7）は形成不全は腹壁筋全般に及ぶが，下

腹部や1側に限局することが多いとし，完全欠損の場

合には単に皮膚，筋膜および腹膜のみから成るとして

いる．O’Ke1151）は胎生10週頃の胎児でみられるもの

に似たmyotubular muscle fiberを報告しているが

Afifiら52）はこれを否定し，筋再生像のないことを指摘

して，本症の基礎は遺伝的に発生するものか，もしく

は先天的なmyopathyの一型であるという仮説を提

唱している，またMininbergら53）は本症の2症例に

おける電子顕微鏡的検討で，腹壁筋は二次的な筋の萎

縮というよりもむしろ胎生10週までの腹壁筋の発育停

止が腹壁筋形成不全の原因になっているのではないか

と述べている．

 尿路系の奇形および合併症はWelchら8）の43例の

検討で，尿路は7％においてのみ正常であるという．

腎では cystic hypoplasiaおよび水腎症が圧倒的に

多い．組織学的には形成不全があり，のう胞形成，糸

球体数減少，未発達な尿細管，間質の線維増生および

島状軟骨組織などを認めている7）．尿管は蛇行・屈曲

した水尿管を呈し，尿管の蠕動は全く欠如するか減少

している．尿管の筋組融こは全欠損もしくは部分欠損

があり，結合識の増生が認められる7・37）． また，PaL

merら54）によれば近位尿管よりも遠位尿管での変化

が顕著であるとしている．膀胱は拡張し壁の肥厚を認

める．膀胱壁の肥厚は筋の肥大ではなく，筋層の著明

な線維化によるみかけ上の肥厚であり37），またピアリ

ン様物質の蓄積も認められている7）．patent urachus

および膀胱憩室もかなりみられる．

 尿道では包茎および外尿道口狭窄が多く，尿道閉鎖

・閉塞，後部尿道弁もときにみられている．自験例に

おいて膀胱頸部狭窄と前立腺部尿道の拡張を呈した．

本邦症例においてもほぼ同様の傾向を示し，また稀有

な例として會根田ら35）の女子症例で総排泄腔外反症を

合併している（Table 2）．

 性器異常として停留睾丸が最多で男子症例のほとん

どに必発の症候である．睾丸はほとんど後腹膜腔内に

存在し，多くは拡張した尿管の周囲にみられる．睾丸

および付属器には構造上異常所見は認められないが，

睾：丸は組織学的に冷熱なことが多いとされている．ま

た，文献．E妊孕性があったと記載された例もない．本

邦症例でいわゆるtriadを合併している症例は30例中

21例（70％）である．

 その他の奇形として消化器系，四肢および心奇形な

どが認められている．

 本症の予後は尿路異常の程度に関係するため，治療
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Table 2．泌尿器系奇形・合併症

「Welchら（！974）8）本邦症例

腎
81  1 32

水   腎 症 ！2 26

嚢  胞・形成不全 67 4

尿 管 80 36

巨大尿管（水尿管） 76 31

VUR 3

閉 鎖 3

膀 胱 52 2工

巨 大 膀 胱 39 16

尿 膜管 開 存 10 5

膀 胱  憩 室 3 ！

神経因性膀胱 1

総排泄腔外反症 1

膀胱頸部狭窄 5

尿 道

包茎・外尿道口狭窄 18

閉  鎖・狭 窄 2 2

前 立 腺 小 室 ！

睾 ：丸

両側停留睾：丸 37 23

片側性無睾丸 4

としては予後を決定する腎機能をいかに確保するかと

いうことがまず問題になってくる．Welchら8・39）は

尿路異常の程度を各段階に分けて評価し，手術の適応

を決定しようとしている．Waldbaumら36）は本症の

治療構想を示し，まず腎痩術および腎生検をおこな

い，2ヵ月後に腎機能がじゅうぶんに保持されておれ

ぽ腎痩の保護下で各段階の尿路再建術をおこない，改

善のないものでは永久的尿路変向が必要であるとして

いる．またMcGovernら6）も第一選択としての腎弓

術を推奨し，これによる重篤な尿路感染症はみられな

かったとのべている．さらにHarleyら41）eS ， cysto－

stomyで治療された患者での死亡率を100％と報告

し，cystostomyが不適切な尿路試問であることを示

唆している．すなわち，Welchら8）のいうimmedi－

ate high tubeless diversionが小児の長期生存を可

能にすると思われる， 自験例もはじめcystostomy

を設置していたが，尿感染の増強をみたため腎痩術を

施行し，現在尿路再建術の時期を待っている．尿路再

建術としては腎孟尿管形成術，尿管の縫縮および切

除，尿管膀胱新吻合，膀胱形成および膀胱頸部Y－V

形成術などがあり，Palmerら54）はそのさいでぎるだ

け上部尿管を保護するよう奨めている．本邦ではまだ

症例数も少なく尿路系の手術をうけずに死亡している

症例がかなりあり，わずかに奥田，竹内ら，吉田らの

症例を含む7例が尿路再建術をうけたにすぎない．

 なお，腹壁筋形成不全には弾性包帯，コルセヅト装

着および広筋膜を使っての腹壁形成術を，停留睾：丸に

対しては睾丸固定術を施行している．

 本症の予後はきわめて悪く，Welch39）によれば60

％は生後3ヵ月以内に死亡し，成人まで達するのは20

％以下であるとし， またBrukholderら37）によると

約20％は死産もしくは生後1ヵ月以内に死亡し，さら

に約30％が生後2年以内に死亡している。本邦症例の

1974年12月時点における転帰は，Table 1に記載して

ある．死因としては尿毒症，肺炎，敗血症などがあげ

られ，肺炎は奥田およびSpenceら55）によると腹壁

筋形成不全に．よる三二喀出困難によるものであるとし

ている．

 以上のことより考え，早期診断および適切な早期治

療が本症の予後を改善するうえで重要と思われる．

結 語

 1）腹壁筋形成不全に巨大膀胱，水三水尿管および

両側停留睾丸のtriadをもつprune belly syndrome

の1例を報告した．

 2） 自験例を含めた本邦症例30例を集計し，若干の

文献的考察をおこなった．

 終りに御校閲をいただきました和歌山県立医科大学泌尿器

科学教室大川順正助教授に深謝いたします．
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