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〔注解二野野〕
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     REPORTED CASES IN JAPAN
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     （Director： Prcf． Y． Kumamoto）

   Tatsuo AoyAMA and Akio HoNMA

From the Division of Urology， Asahikawa Red－Cross HosPital

  Congenital unilateral multicystic kidney is a relatively rare disease． We have had 6 cases of

congenital unilateral multicystic kidney from 1969 to 1975， and herein reported． These cases were

7 months old female infant， 18 years old woman， 59 years old man， 28 years old man， 12 years old

man and 42 years old woman． Two cases （case No． 5 and No． 6） were diagnosed as congenital uni－

lateral multicystic kidney before the surgical treatment． Nephrectomy was performed in all cases，

and the extirpated kidneys were pathologically revealed as congenital unilateral multicystic kidney．

  Fifty－two cases of congenital unilateral mu！ticystic kidney including eur 6 cases have been re－

ported in Japanese literature from 1961 to 1975， and are reviewed in this paper．

緒 言

 先天性偏側性多嚢腎congenital unilateral multi－

cystic kidneyは，従来比較的まれな疾患と考えられ

ていたが，最近小児例を申心として，その報告が増加

しつつある．腎の先天性嚢胞性疾患に関しては，その

名称・定義・分類などに多少の混乱もみられるが，：本．

症は，．Sch諏aftzD， Spence2）の報告以来，他の嚢胞性

疾愚とは明らかに分離独立をすべき疾患であることは，

現在までに多くの支持を得ている．ところで，われわ

れも，これまで本症の6例を経験しているので，これ

らの症例をまとめて報告するとともに，あわせて本邦

および外国報告例につき若干の文献的考察を加えたい

と考える．

       症     例

われわれが経験した症例は，次の6例である．

症例L
  2．

  3．

  4．

  5．

  6．

7か月

18歳

59歳

28歳

12歳

42歳

女性3）

女性4）

男性5）

男性6）

男性7）

女性8）

これらの症例の病歴・検査所見は，表にして簡潔に
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Table 1． 自験例（6例）および検査所見

症 例 13） 24） 35） 46） 57） 68）

報告 年 1968 1973 1973 1974 1974 1975

病 院 名

地 方 会
報二者名

札幌医大病院

佐々木

興部町立病院

扇 本

札幌医大病院

青 山

旭川赤十字病院

本 間

旭川赤十字病院 札幌医大病院

本 間 酒 井

年 齢 7 月 18歳 59歳 28歳 12歳 42歳

性 女 女 男 男 男 女

患 側 左 右 左 右 高 這

症 状

血 圧

尿 所 見

 蛋  白

  糖
 沈  渣

血液所見
 赤血球数

 白血球数

腹部腫瘤
嘔   吐

110／60

 （一）

 （一）

異常なし

397×104

 6100

膀胱炎症状
腰   痛

112／70

 （一）

 （一）

異常なし

396×104

 6400

左側腹部痛
および腫瘤

128／80

 （一）

 （一）

異常なし

491 × 104

 6600

血液生化学

  GOT
  GPT
  Na
  Cl

  K

 33

 20
 140 rnEq／2

101 ． 7 mEq／e

 4． s mEq／2

45

32

52

24

137．3

104．6

 5．3

尿道分泌物
右腎機能不全

120／70

 （一）

 （一）

異常なし

470× 104

 5600

蛋 白 尿

128／56

 （一）

 （一）

異常なし

489×104

 7400

右腎機能不全

134／80

 （一）

 （一）

異常なし

366 × 104

 5900

腎機能
 BUN
 PSP，15分

 濃縮力

膀胱鏡
RP所 見

IVP

PRP

右

左

腎血管造影

術前診断

4． s mg／de

施行せず

右尿管口正常

左尿管口認めず

膀胱三角部
左側形成不全

異常なし

排泄なし

右後腹膜腔に
腫瘤陰影

施行せず

後腹膜腫瘍の
疑い

 工5

 18％
1．020（S．G．）

異常なし

右側約8cm
のみカテ挿入可

26

22

139

110

 4

16

 5

143

106

4．7

 18

41．5

745．5mOsm

 17

 45
1．030（S．G．）

 15
 44
1．030（S．G．）

40

 sK．U．

141

110

3．7

異常なし

左側への
カテ挿入不能

排泄なし

異常なし

右三部に小円形
陰影

施行せず

異常なし

右発育不全腎
の疑い

｛鎌鶴灰化

左回周囲気体
注入不完全

左腎動脈
  認めず

左閉塞性腎
結核の疑い

異常なし

右側約1cm
のみカテ挿入可

排泄なし

異常なし

施行せず

施行せず

：右閉塞性腎

結核の疑い

13

45

641 mOsm

右尿管口認めず右尿管口認めず

左尿管口正常 左尿管口正常

膀胱三角部正常

排泄なし

異常なし

数コの嚢胞
明瞭

右腎動脈
  認めず

偏側性多嚢腎

膀胱三角部
右側形成不全

排泄なし｛

腎部に石灰化

異常なし

数コの嚢胞
明瞭

右腎動脈
   認めず

偏側性砂嚢腎
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示した（Table l）・なお，これら症例は，すべてすで

に日本泌尿器科学会北海道地方会に報告しているもの

であり，その発表年次および症例報告病院も表中に示

した．

 これらの症例の腎病変発見の動機は，次の2つに大

別される．

 1）腹部腫瘤……症例1，3・

 2）スクリーニング検査としてのIVPフィルムで

   の発見……症例2，4，5，6．

 各症例の摘出物の外観大きさ，重量をFig．1に

示し，以下に簡単に述べる．

 症例1：腹部腫瘤の精査のため受診した小児例で，

IVPにて左腎に排泄なく，膀胱鏡では左尿管口は認

めず，三角部も左側形成不全があった．PRPにて左

後腹膜腔に巨大な腫瘤を認めたため，後腹膜腫瘍の疑

いで手術を施行した．腫瘤は，左程そのものであっ

た．摘出腎は，2809（8×6x5cm）（Fig．1）と巨大で

あり，大小十数個の嚢胞に全く置換され，正常腎組織

は，肉眼的には全く認めなかった．尿管は，上下にて

充実性に閉塞し，上端で2本に分岐していた．組織学

的には，1層の扁平および立方上皮に覆われた嚢胞か

らなり，嚢胞間の組織申に若＝Fの幼若尿細管および未

発達な糸球体を認めた．

 症例2：IVPにて右腎に排泄なく， RP施行時

点尿管カテーテルは尿管口より8cmのみ挿入可能

で，これより上部の尿管・腎孟の描出は不可能であっ

た．PRPで右声部に小円形陰影を認めたので，高度

のhypoplastic kidneyを疑い，試験手術を施行した。

摘出腎は，24g（7×4×3cm）（Fig．1）と小さく，大

小不同の嚢胞よりなり，はっきりとした腎動脈は認め

なかった．腎に続く尿管相当部は，索状物のみでFig．

1のごとく，下部尿管のみが尿管として発達してい

た．腎孟・熟々の形成も認めなかった．組織学的に
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は，ほとんどが結合組織からなっており，一部に平

滑筋成分を含む未分化な腺管様構造が認められた．

なお数ヵ所の切除標本から，ほぼ正常に近い糸球体が

3コ認められた．以上より，下部尿管のみの発育を伴

った先天性偏側仁多嚢腎と診断したが，下部尿管のみ

が発達した hypoplastic kidney の場合は，単純な

hypoplastic kidneyよりも本症を考えるべき症例であ

った．

 症例3：左側季肋部に小児頭大の，非可動性，表面

は軽度の凹凸を認める硬い腫瘤を触れた・IVP（Fig・

2－A）にて左腎は，不整形の石灰化が認められ，また

排泄は全くなかった．RP施行時，左側尿管カテーテ

ル挿入は全く不可能であった．超音波検査では，左腎

はほとんどがcysticな腫瘤で，一部に硬いechoが

認められた．本症の疑いも濃かったが，石灰化が不整

形であり，また14歳時，肺結核罹患の既往歴があるこ

とにより，閉塞性腎結核の疑いにて手術を施行した．

摘出腎は，600g（16×9．5xgcm）（Fig．1）と巨大で，

直径約9cmの1コの大嚢胞と他の5～6個の小嚢胞

よりなる．Fig．2－Cに示すように大嚢胞の内腔は凹

凸不整で，この中に黄褐色泥状物質，暗赤色の液体を

満たす．腎茎部と思われる部に血管は認めず，尿管は

腎から5～6cmのところまで細い充実性の索状物で

それ以下は尿管としての管腔を形成していた．組織学

的には，腎は線維性結合織よりなる嚢胞壁を認めるの

みで，その一部は石灰化を伴う硝子様変性を示してい

た．嚢胞の内腔は1層の立方ないし円柱上皮で覆われ

ている．なお嚢胞間隙組織の一部に，大小拡張性の尿

細管の残存を認めたが，糸球体構造は認められなかっ

た．以上の所見より，本症と診断した．

 症例4：他の病院でのIVPにて，右腎の排泄のな

いことから，精査のため当科を紹介された．RP施行

時，右尿管口よりlcmのみカテーテル挿入可能であ

症例1．

＼分岐

管膣形成

充実性

症例2． 症例3．

c

｝

5～5eアη

 充実1生

症例4．

充実性

症例5．

実柱

8×6×5．cm   7×4×3Cm 16×9．5×9cm  12×65×6Cm  ／OX5．5×30rη

 2SOg 24g 600g 220g e9．3g

症例6．

 尿管認めず

8，3×42×3，6cm

  80g

Fig・1・摘出物模式図



218 酒井：ほか・先天性偏側性多嚢腎

Fig・2－A・症例3のIVP＝左腎に排泄なく
     不整な石灰化を多く認める．

Fig． 2－B． 症例3のaortorenal arteriogram：

血振動脈は認めず．

Yi

陵・

磐 粛跨，

  ・k

 ツ

        皿                     1コ                    C■

Fig．2－c．症例3の摘出腎割面：嚢胞の内腔は凹凸不整で，

     この中に黄褐色泥状物質および暗赤色液体を含む．

つた．単純撮影にて，右腎部に石灰化は認められなか

ったが，既往歴に脊椎カリエス，左副睾丸結核があり，

左副睾丸摘除も受けているので，いちおう右閉塞性腎

結核を疑い，手術を施行した．摘出腎は，220g（12×

6．5×6cm）（Fig．1）で，大小十数コの嚢胞よりなり，

腎実質は認められない．尿管は，充実性の索状物が膀

胱まで走るのみであり，また腎動脈は認めなかった．

組織学的には，嚢胞のほかには，嚢胞間組織に尿細管

様管腔を認めるのみで，正常の糸球体構造は認められ

なかった．以上より本症と診断した症例であるが，術

前に，超音波検査，腎血管造影，PRPを施行しても，

必ずしも本症と確定診断しえたとは考えられず，この

ような症例が最も鑑別診断のむずかしい症例と考えら

れる．

 症例5：蛋白尿の精査の目的でIVP（Fig．3－A）を

施行したところ，右腎に全く排泄を認めなかった症例

である．膀胱鏡では，三角部の発育は正常であるが，

右尿管口は認められなかった．PRP＋断層撮影にて，

右腎部にFig．3－Bのように，鮮明な円形陰影とその

下部の小さな不明瞭な陰影を認めた．大動脈造影にて

は，右腎動脈は認めえなかった（Fig．3－c）．以上の所

見，とくにPRPの所見を重視して，本症と診断し手

術を施行した．摘出腎は，89．3g（10x5．5x3cm）で

PRPの所見に一致して，大きな嚢胞とその下部に数

コの小嚢胞が付着するかたちになっていた（Fig．3－D）．

管腔を伴う尿管は認めず，索状物が膀胱壁に達して

いた（Fig．3－E），また腎動脈は認めなかった・組織学

的には，嚢胞壁は本症に特徴的な所見を示し，内腔は

1層の立方上皮によって覆われ，壁は平滑筋線維を含

む線維性結合織よりなる．石灰化は明らかでない．嚢

胞間結合織中には，尿細管を思わせる管腔構造は認め

るが，糸球体は，全く認められなかった．また尿管様
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窯

 譜

織

チ岬脳

刈

Fig・3－A・症例5のIVP：右腎に排泄なし Fig．3－B．症例5のPRP十tomogram：
     右腎部に嚢胞を思わせる明瞭

     な円形陰影を認める

Fig．3－C・

舞

症例5のaortorenal arteriogram ：

右腎動脈は認めず

確禽趨惹げ・ゴ・臥・・

な審ヅ

無

D鍾斗磁∴議癖紅
Fig．3－D．症例5の摘出腎の外観：全体が嚢
     胞からなり，正常腎実質は認めず

曙響懸ジ

総稽
．薯

総1・篤柵
一環・一晶瞳轡轡・智

日義 ・

Fig・3・E・症例5の摘出腎の割面
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読

Fig．4－A．症例6のDIP：右腎に排泄なく
     右腎部に大小4コの輪状石灰化陰

     影を認める

Fi9・4－B・症例6の PRP＋tomogram

1鹸
L・ ，， “

 F三9・4。D・

Fig． 4C． 症例6のaortorenal arter三〇gram：

右腎動脈は認めず

ff ・ H ・ロ陽 ・ Lt ・ ・；

症例6の摘出腎の外観：‘1，コの大

嚢胞と他の多数の小嚢胞よりなり，

正常腎実質は認めず

一

難

響麟翻繊

n  ぞ 1・ 5fi 78／）画1234
 Fig．4－E，症例6の摘出腎の割面：嚢胞壁は
       著明な石灰化を示す

巴

一〇r

卜

e一

ty
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Table．2・本邦15歳以下報告例（37例） （全例手術または剖検確認症例）

報告者 年 齢

！

2

3

4

5

6

7

8

9

10

11

工2

13

！4

15

16

17

18

19

20

21

22

23

1池田

鵬
 坂 本

】大 柳

 駿 河

1武谷
 市 川

纏妹
i斯波
I

l斯波
1変思
I

l北山

吟津
1高橋
 堀 江
i石 川

i石 川

 石 川

 大 脳

 長谷州

！加藤
1  江

i堀江
：堀 江

 堀 江

   江
1

9 月

6 月

2 月

1 kll月

1 日

8 月

1 月

1歳8月
7 月

8 歳

18時間

性

男

女

女

女

男

女

男

女

女

男

女

男

患側 症 状

 左1側腹部腫瘤
 左  側腹部腫瘤

    側腹部腫瘤 左
左i側腹一三

！右 1腹部膨満，嘔吐

 右  腹部膨満

1右  腹部腫瘤，便秘

…左…側腹部腫瘤
 左1腹部腫瘤嘔吐
I   i
   感冒症状 右
   膀胱炎症状

i右：撃チアノー
1左 腹部膨満
［右
   側腹部腫瘤
1  ，

I    i

 右  腹部腫瘤

旨左  腹部腫瘤

 左  側腹部腫瘤

屠［繍膨満
 左  吐乳，黄疸

左i腹舗
…左湧夏蔦膨満

隆儲灘瘤
E右順鞘薦
左園部醜

；左陣部薦
1左 1腹部腫瘤

図絵＿
1左［側腹部腫瘤
1素躍部腫瘤
      ト

左［灘臨

術前診断

52

2

7

3

4

28

44

10

52

9

9

工2

13

29

2

4

4

12

10

4

3

2

1

6

3

4

日

月

荊馴剤対鞭親旧

i

k
…量

1墨

隈

雌

葭

；妄

…妾

湧

蔭

1鷲
接 右
悌；左

左腎腫瘍

左腎腫瘍

左腎腫瘍

先天性水腎症

後腹膜腫瘍

水腎症
後腹膜腫瘍疑

1右腎無形成
ないし筆端尿管

l

i先天性多嚢腎

1－i

右腎良性腫瘍

1偏側性多嚢腎

左閉塞性腎結核

1

左腎腫瘍

水腎症
i多嚢腎または水

暦症
i水腎症

［水腎症

i偏側性多嚢腎

右無機忌避

1 －
1偏側性多嚢腎

i偏側性多嚢腎

偏側性多嚢腎

合併症，備 考
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本

高

土

大

大

大

大

大

大城1

間

野

居

城

城

城

城

城

月

歳

日

日

日

日

日

歳

日

日

日

月

月

月

歳

歳

月

月

月

日

歳

歳

月

腹部腫瘤

腹部腫瘤i櫛腫瘤

腹部腫瘤

偏側性多嚢腎

発育不全腎

1偏側性多嚢腎

対側水腎症

左室発育不全症候群
総腸管膜症

対側腎杯軽度拡張

対側外傷腎摘除，尿
毒症で死亡，剖検発
見
VSD，尿道下裂

1右腰水瘤

対側遊走腎

潜伏睾丸

i陰嚢水瘤

i醐牌睾丸
E

1

対側水腎症

対側弧立性腎嚢胞
発育不全腎（腎不全）

対側重複腎孟
発育不全腎（腎不全）

右尿管異所開口

（術前診断一は無記載症例）
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索状物には管腔を認めなかった．以上より本症と診断

した症例である．

 症例6：他病院でのIVPにて，右腎に排泄のない

ことから，精査のため当科紹介された症例である，腹

部単純撮影およびIVPにて，右二部に特徴ある輪状

の石灰化像が4コ認められ，また右腎に排泄を認めな

い（Fig．4－A）．この輪状石灰化像はPRP＋断層撮影

にてさらに鮮明である（Fig・4－B）．膀胱鏡では，三角

部右側の形成不全があり，右尿管口は不明でRPは施

行できず，また大動脈造影では，右腎動脈は造影され

なかった（Fig・4－C）．超音波検査では，石灰化部に一

致して強いechoがみられるのみで，嚢胞の存在は認

められなかった．典型的な輪状石灰化像，膀胱三角部

右側形成不全と右尿管口の欠如，右上動脈欠如の所見

より，本症と診断し，手術を施行した．摘出腎は，

80g（83×4．2×3．6 cm）で， Fig．4－DおよびFig． 4－E

に示すごとく，壁が著明に石灰化し，甲ら様となった

大小4コ口嚢胞と，他の多数の小嚢胞であり，腎実質

は認めない．また腎動脈も認めず，尿管も他症例にみ

られたような索状物さえも認めなかった．組織学的に

は，嚢胞の内面は，1層の円柱ないしは立方上皮で覆

われ，嚢胞壁は硝子様化の目だつ線維化と石灰化が著

明である．嚢胞問組織には，糸球体構造は認めず，尿

細管様管腔が散見され，その内腔にはエオジン濃染物

を含んでいる．また原始尿細管と思われる，平滑筋線

維で囲まれた腺管構造も認められた．以上より，病理

組織学的にも本症と診断した．

考 察

 すでに緒言で述べたように，比較的まれと考えられ

ていた本症も，SchwartzD， Spence2）の報告以来同様

の所見を示す症例が追加され，本邦においても池田

ら9）の報告を第1例目として現在まで51例を数えるに

至っている．したがって今回われわれが経験した自験

例の症例6は本邦52例目にあたる．従来，偏側性多嚢

腎の病態は，Spence2）の記載によっており，腎は全く

嚢胞で置換きれ，ブドウの房状を呈し，しばしば尿管

の欠如または閉塞を伴い，腎血管は正常のものから欠

如するものまでさまざまであるとされていた．また病

変は跳躍性であり遺伝性も認めないとされていたが，

この後の報告で必ずしも上記所見に合致するものでは

なく，とくに両側性多面腎は，欧米においていくつか

の報告がみられる．したがって本症は，臨床的にも，

病理学的にもより広い考察が必要とされている．以下

本邦例を中心として検討考察してみた．

 1．臨床的考察

 本症の本邦報告例は，池田の第1例報告以来，自験例

も含めて52例を数える．これを15歳以下の小児例9～31）

Table 3．本邦16歳以上報告例（15例）

警告者睡齢倒翻
1

2

3

4

5

6

7

8

9・

10

11

r2

13

14

15

川 倉

佐 藤

関 野

田 端

近 藤

近 藤

長 山

斉 藤

広 洋

白 石

面 本

猪野毛

青 山

本 間

酒 井

17歳

37歳

18歳

49歳

30歳

20歳

44歳

22歳

60歳

43歳

18歳

31歳

59歳

28歳
42 歳

男

女

女

女

女

女

男

男

女

女

女

女

男

男

女

右

右

右

左

右

右

図

右

左

左

右

引

割

右

右

症 状防前一世合併症備考離年
膀胱炎症状

膀胱炎症状

細腰痛，高血圧

膀胱炎症状

膀胱炎症状

膀胱炎症状

尿蛋白
右腎機能不全

蛋白，脱力感

胃検診時腫瘤指
摘
終末排尿痛，頻
尿
膀胱炎症状，腰
痛

発熱，下腹部痛

左側腹部痛，腫
瘤
排膿，右腎機能
不全

右腎機能不全

閉塞性腎結核

右発育不全腎

腎結核

腎結核

腎結核

水腎症

発育不全腎の石
灰化

左閉塞性腎結核

右発育不全腎の
疑

腎結核

閉塞性腎結核

閉塞性腎結核

偏側性多嚢腎

試験手術

試験手術

術後血圧下降

対側腎結核

対側遊走腎

1963

1966

196フ

1969

1971

1971

1972

1972

1972

1972

1973

1973

1973

1974

19フ5

（術前診断一は無記載症例）
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と16歳以上の症例32～41）に分けて集計した（Table 2，3）．

 i）年齢分布（Tabie 4）。

．本邦52例の年齢分布は，顯波ら「7）の症例の生後18時

問から広重39）の症例の60歳までを含み，15歳以下の小

児例は37例（71％），16歳以上の症例が15例（29％）

であり，このうち成人例は12例（23％）になる．外国

例においても同様の傾向がみられ，Greeneら42）はか

れらの38例中小児例は27例（71％），Stockampら43）

が集計した123例では小児例は85例（69％）に達して

いる・小児例の中では1歳以下のものが最も多く，本

邦例では27例（52％）であるが，外国例ではさら｝こ多

く，Greeneら42）は25例（66％）， Schr6dcrら44）は小

児例エ00例中78例と報告している．このことは，本症

に対する小児科医および小児外科医の関心を示すもの

であり，本邦においても，最近幼小児例が増加してい

ることから，今後幼小児例の報告は欧米なみに近づい

ていくものと予想される．

Table 4・年齢分布
本  邦  IGreene；〔1971）421 Schr6de，3〔1970）鋤

t歳以下

P－3歳
R～6歳
U～15歳
P6歳以上

27〔5ト％）i25（66％）3【6％】2｛4％） 5〔［G％｝i5【29％｝

2（ 5％｝

ﾚ〔29％）

    78

p22

合  計 52 38 100

 ii）性差。左右差（Table 5）．

 本邦例をみると，性差ではやや女に多く，左右差は

明確な傾向を認めないが，幼小児についてのみ検討す

ると，やや女に，またやや左側に多い傾向を示してい

る．これを欧米の報告と比較してみると，Spencc2）は

差を認めず，Craig45）は男に多く左側に多いとし，

Schrdderら44）は性差は認めにくいが左側に多いとし，

Table 5．性差および左右差

WJ    ／」、    児    例」

報  出  者 症例数
性 患 側

口
男 女 左 右

Fine・nd Burn3〔1959）※ 6 3 3 4 2

Gumes e穿q頃968）馨 9 5 4 6 3

門rkkui。inen e貴。田959｝娼1 19 12 7 lI 9

P・肋k㈱Wi肋即s臼964〕劉 21 15 6 12 ｝o

Schr6der et d臼970）441 ll 8 3 6 5

Sf。ubi量z ef。1〔ig63｝馨 7 3 2 5 2

Ve口i。s。nd G。rre舶96P57｝ 7 5 2 5 2

S†。ck。mp e†d〔19閻妃1 5 4 1 3 2

外国例合計 85 55〔66汚） 28〔54別 52（61錯｝ 35｛39瑚
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またStockampsら43）は幼小児例では男に多く左側に

多いが，成人例では性差・左右差はほとんど認めてい

ない．すなわち本邦例と外国例の比較では，左右差は．

同様の傾向を示しているが，性差では逆の傾向を示し

ていることは興味ぶかい．またここで問題となるの

は両側性多嚢腎であるが，欧米ではすでにHooper
（1958）46）， Longiono and Martin （1958）47）， Parkku－

1ainenら．（1959）48）， Schr6derら （1970）44）， Greeneら

（1971）42）によって報告されているが，本邦ではまだそ

の報告はみていない．

 iii）臨床症状（Tablc 6）．

 幼小児例ではその多く（87％）が腹部腫瘤，消化器

症状であるのに対し，16歳以上の症例では，膀胱炎な

どの尿路感染症状の精査時偶然発見されることが最も

多い．また対側腎の合併症により尿毒症を呈したもの

や，高血圧を呈した症例も報告されている．いずれに

せよ本症に特異的な症例はないといえよう．

Table 6．おもな臨床症状（本邦例）

全症例 ｝5歳以下 16歳以上
23〔62％） 2〔13％｝

2｛5％） 8〔54％｝

            1

A路感染症状

?薄c満，消化器症状

`白尿
ｳ側腎機能消失

ｻの他

25（48％｝
P0（19％）

X｛17％）

R（6％｝
Q〔4％〕
T〔6％）

9〔25％）

1（3％｝

Q15％）

2（13％）

Q臼3％｝
撃P7％〕

52 37      【5

本  邦  例 37 ［i8C49X）II9（51％｝i21（5a｝li6C45X）

成  人  例

（※は，文献43はり引用）

症例数
性 患  側

男   女 左 右

外 国 例｛S奪。・k・mpぎ2｝｝

{ 邦 例

38
P51

】2｛（55竃｝1ア〔45別

T〔53毘｝lO｛67彩｝

19（50汚｝

T【53割

19〔50影｝

撃n（67箔｝

 iv）診 断

 本邦例で術前に確定診断の得られる症例が増加して

いるが，幼小児例では先天性閉塞性水腎症，腎腫瘍の

疑われることが多く，16歳以上の症例では閉塞性腎結

核，発育不全腎と診断される場合が多い．しかしnon－

visualizing kidneyに接したさいに，本症も念頭にお

き以下の各種検査がおこなわれれば確定診断は必ずし

も困難ではないと考えられる．

 腹部単純撮影において恥部に数コからなる環状陰影

を認めることがあり，腎輪郭をじゅうぶんに検討する

必要がある．とくに成人例では，自験例のごとくに著

明な環状石灰化像を腎部に認めることもあり（Fig・4－

A，B， C）， Craig45）は本症の成人例では27％に嚢胞壁

の石灰化を認めている．このような環状石灰化像は，

一部の嚢胞性疾患，地方病的寄生虫による石灰化嚢胞

で同様所見が認められるのみで，本症に特異的かつ診

断価値が高いと考えられる．これらの所見は，PRP，

断層撮影でさらに鮮明に認められるだろう，本症では，

IVPあるいはDIPにて患側に全く排泄が認められな

いので，このような場合，環状石灰化像を示すか，ま

たはそれが認められなくとも腎輪郭を詳細に検討すれ
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ば本症はじゅうぶん疑われる．

 小児例では，他疾患との鑑別のために，嚢胞造影や，

Leonidasら49）が示したように，体重1kg当り4mI

ぐらいの大量造影剤静注直後の血申濃度の高い時期の

撮影により，嚢胞をレ線透過性の陰影として描出する

方法も試みる価値があろう．

 その他，RP施行時の膀胱三角部の所見と尿管口の

有無にあわせ，尿管の閉塞もしくは欠如の確認も重要

である．

 さらに腹部大動脈造影における患側腎動脈の欠如あ

るいは狭小，患側腎血管像の欠如の所見や超音波診断

の所見を加えると，診断はいっそう確実になろう．

 v）合併症

 本邦例に認められた合併奇形は，別表に示した

（Table 7）・これらの奇形は全例幼小児例に認められた

ものである．重要なのは対側腎尿路系の合併症で，と

くに幼小児例では対側腎尿路系をじゅうぶん検索する

ことが，予後および治療法の選択とも関係して必須で

あろう・両側性の本症に関しては前述したが，これは

全例新生児期に死亡している．欧米では，SchrOder

ら44）やGrecneら42）も多くの合併症を報告しており，

その他，患腎が交叉性腎変位を呈した症例，重複腎の

一部が多壽屋を呈した症例，hypoplastic kidneyの上

極に多寄腎の形成などの報告もみられる．また．Osa－

thanondh and Potter50）， Charlton and Evans51）は対

側嚢胞腎の合併を報告している．Greeneら42）によれ

ば，38例中18例のみが対側腎正常であり，8例に両側

性発生を認め，他の12例の対側腎にも奇形ないし他疾

患を合併したという．Stockampら43）の集計では，他臓

器の合併も含め，幼小児の2！3に何らかの奇形合併を

認めたとしており，その頻度の高いことを示している，

 vi）治 療

 本症の治療法としては，本邦例では全例腎摘除がお

Table 7・本邦例に合併した奇形（全52例中）

泌尿生殖器系

対側水腎症

対側発育不全腎（腎不全）

対側腎杯拡張

対側孤立性腎嚢胞

対側重複腎孟

対側遊走腎 ’

対側尿管異所開口

尿道下裂
停留睾丸
陰嚢水瘤

2

2

1

1

1

1

1

1

2

2

そ  の  他

左室不全症候群

VSD
総腸管膜症

こなわれており，外国例でもそのほとんどで腎摘除が

おこなわれてきた．しかし，幼小児例の増加に伴い重篤

な合併症を伴う症例の報告も増加している．従来確定

診断の意味に加えて，本症の悪性腫瘍発生を報告した

Giftterら52）に従っておこなわれてきた摘出手術は絶

対的なものではなく，手術侵襲も考慮のうえ，放置し

ても問題はないという考えに立って慎重に検討される

べきであると考えられるようになってきた．すなわち，

riskの悪い症例では，本症の存在により全身的影響

（例えば消化器症状など）があり，手術適応と考えら

れる症例以外は放置すべきであるとされるようになっ

てきている．また成人例で合併症もなく，諸検査で本

症の確定診断の得られた場合も，患者の条件によって

は，Pathak and Williams53）， Greeneら42）， Kyaw

ら54）などは摘出手術が必ずしも絶対的適応ではなく，

放置してもよいという考えを述べている．したがって，

まず鑑別診断がどこまで正確におこなえるかが，今後

の問題といえるが，一方，外科的手段（すなわち病理

組織学的診断）によらず確定診断を下し，放置してよ

いとすることができる症例は，必ずしも多くはない・

すなわち欧米と異なり，本邦ではまだ結核がまれでな

い疾患である以上，鑑別がむずかしい場合が多いのが

現状といえよう．

 皿．病理学的考察

 病理学的および組織学的所見に関しては，本邦にお

いてもすでに詳細な報告がなされており，重要と思わ

れる点についてのみ検討した．

 i）肉眼的所見

 多くの報告に述べられているように，本症の思側腎

は大小不同の数コないしは十数コの嚢胞に置き換えら

れ，外観はあたかもブドウの房状を呈し，腎実質と思

われるものは全く認めない．嚢胞の大きさは直径数

mmから数cmであるのが通常である，嚢胞壁は，と

きに成人例において石灰化が著明で，自験例のごとく

に甲ら様の硬さを呈する場合もある．これらの嚢胞は

線維性結合組織で結合されている．通常面出・腎虚は

ほとんど認められないが，ときに腎孟・腎出様管腔が

認められ，嚢胞閲に交通のある症例も報告されてい

る（Schwartz1）， Goodyear and Beard55），角岡・服部

II），高橋ら22）など）．尿管は一般に欠如または閉塞し

ているのが特徴である．腎血管は全く欠如しているか

あるいは痕跡的に存在しているが，いずれにせよ正常

の腎茎部血管は認められない．これらの所見の中で重

要なのは尿管の欠如まナこは閉塞で，これは後述する発

生機構と関連して，Goodyear and Beard55）， Fink

ら56），高橋ら22）などは本症に不可欠の点であると想定
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している．

 ii）病理組織学的所見

 嚢胞は，その内面が1層の立方ないしは扁平な上皮

で覆われ，嚢胞壁は一般に平滑筋線維を含む線維性結

合織より形成されている．ときに成人例では硝子様変

性，石灰化が著明で自験例でも2例に石灰化を認めて

いる．

 嚢胞を結合する組織は，比較的疎な線維性結合織か

らなり，その中に未熟な腎組織の要素を含んでいる．

すなわち尿細管と思われる1層の円柱上皮もしくは立

方上皮で内腔をとり囲んでいる腺管，平滑筋線維が同

心円状に配列し腺腔内に上皮が乳頭状に突出している

原始尿細管，また，ときには認められないこともある

が，毛細管係蹄は萎縮しその周囲を厚い立方上皮の

Bowman嚢がとり囲んでいる未熟な糸球体などが散

見される．そのほか，壁の肥厚した血管やリンパ濾胞

様構造もときに認められるという．またParkkulainen

ら48），Vellios and Gallets7）， Greeneら42）などが報告

したように軟骨組織を認めることもあり，これは腎の

dysplastic structureの1つと考えられている（久住
ら19））．

 叩網・腎杯と思われる組織は，組織学的にもほとん

ど認められず，高橋らの22）の症例では，各嚢胞間に交

通している腎孟様管腔が認められているが、移行上皮

の出現は認められないと報告されている．そのほか，

Schwartz1）， Goodycar and Beard55）， Greeneら42），

角岡・服部11）なども嚢胞間に交通を認めているが，一

方自験例のように嚢胞間に交通を認めない症例も多く，

このような閉鎖性嚢胞が，嚢胞の発生途上に2次的に

生じたものか，あるいは1次的に交通が絶たれて発生

したものかは，今後の検討に残されている．

 以上のような病理組織学的所見は，本症をrenaI

dysplasiaという概念で認識する根拠となっており，

本症の呼称もさまぎまで，multicystic and cystic dys－

plastic kidney（Pathakら53））， multicystic dysplasia

of the kidney（Greeneら42））， unilateral renal dys－

plasia（McBreinら58））， multicystic renal dysplasia

（Leonidasら49）， Stockampら43），大城ら31））などが

文献上見受けられる．

 皿．発生学的考察

 本症の発生機構については，これまで多くの研究者

によって検討されており，本邦においても，高橋ら22），

高野ら29）などが詳細に記述している．しかし，いずれに

せよまだ定説はみられず，嚢胞の起源に関しては，大

別して2通りの考え方がある．1つは嚢胞は尿管芽の

異常に由来するという考えで，他は嚢胞の起源をmc一
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tanephric blastemaの分泌系要素の異常に求める考え

である．いずれの考えにおいても，尿管の欠如または

閉塞という異常は重要である．前者では，尿路通過障

害に腎のdysplasiaが伴うというこれまでの報告に加

えて，次のような事実をその根拠としている．

 （a）一般的には嚢胞間に交通はみられていないが，

一部には交通のみられt事実．

 （b）集合管系に形成異常を認めた事実．

 （c）嚢胞壁中に平滑筋線維を認めた事実．

 （d）Potterら50）のmicrodissection法による検討．

 一方，後者ではt嚢胞間に交通のないことを重視し，

metanephric blastema｝こ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するとして

いる．

 これまでの報告例では確かに嚢胞間に交通のみられ

る症例は少ないが，この交通は嚢胞が発生する途中に，

嚢胞間結藤織によって閉塞されるということもじゅう

ぶんに考えられる．しかも組織学的に集合管系の形成

異常，嚢胞壁中の平滑筋線維の存在などが，ほとんど

の症例で認められることから，嚢胞の起源は，尿管芽

に求めたほうが考えやすいのではないかと著者は考え

ている．

結 語

 1）これまでわれわれが経験し，すでに報告した先

天性偏側性多嚢腎の5例に今回経験した1例を加え，

あわせて6例を報告した．

 2）本症の本邦報告例52例を集計し，外国報告例と

比較検討した．

 3）本症の診断は，これまでおこなわれてきたIVP，

PRPに加えて， RP，腎血管造影，超音波検査などを

施行することにより，術前に確定診断の得られる症例

が増加している．

 4）本症の治療は，本邦例では全例に，外国例でも

そのほとんどに患側腎摘出がおこなわれてきたが，小

児例の増加に伴い，重篤な合併症を伴う症例が認めら

れるので，確定診断が可能ならば，必ずしも摘出療法

が必要でなく，放置しておいてもよいという意見が出

てきている．

 5）本症の発生機構には，まだ定説はみられないが，

これまでの症例の病理学的検討から，嚢胞の成因を尿

管芽の異常に求めたほうが考えやすいのではないかと

著者は考えている．

 本論文の要旨は，1975年12月第228回日本泌尿器科学会北

海道地方会にて口演した．症例を提供していただいた扇本望

博士（現滝上町国民健康保険病院）に感謝いたします．
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