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TYPE 1 （DISTAL） RENAL TUBULAR ACIDOSIS （RTA）
      AND MEDULLARY SPONGE KIDNEY
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  Studies of a 15－year－old boy with urinary acidification defect， distal type of RTA and medullary

sponge kidney are described． His illness began at the age of 5 years， when he developed polyuria，

generalized acidosis and impaired urinary concentrating ability． Over a 10－year followup period，

sodium and potassium citrates being administered， he shows normal physical development， has no

generalized acidosis and has normal renal function except urinary acidification defect and slightly

impaired concentrating capacity． A number of small calculi within the pyramids on IVP indicate

medullary sponge kidney and sodium bicarbonate and a皿monium chloride loading tests disclosed

Type 1 （distal） RTA in this patient． The literatures on the combination of RTA and medullary

sponge kidney are briefly reviewed．

1．はじめに
 5歳時にRenal tubular acidosis（RTA）の診断を

受け，以来10年あまり，クエン酸ナトリウム，カリウ

ムによる治療がつづけられてきたが，最近，血尿を主

訴として腎結石がみつかり，排泄性腎孟造影（IVP）

にてmedullary sponge kidneyと診断された． 本

症についてRTAの検査を進めた結果，遠位型（distaI

type）のRTAと考えられたので，ここに報告し，著

者が先に報告したmedullary sponge kidney｝こ合併

したincomplete RTA症例1）と比較検討した．

2． 症 例

症例：M．M．15歳 男，1964年lI月2日生れ．

主訴：血尿（腎結石，RTAの精査）

家族歴：特記するものなし．

既往歴：6ヵ月に肺炎．

現病歴：

 幼児期より多飲多尿の傾向があった．5歳時（1970

年8月）発熱，悪心，嘔吐を主訴として，京都桂病院

小児科へ入院した．多尿，代謝性acidosis，尿濃縮力

の低下，NH4Ci負荷試験の成績から， renal tubular

acidosisと診断され，以来，クエン酸Na（30～40

mEqノ日）およびクエン酸K（20～24 mEq／日）を服

用して今日に至っている，

 12歳時（1977年4月），無症候性血尿をきたし，腹

部単純レ線にて両腎結石が指摘された．今回，顕微鏡

的血尿がつづき，腎結石と尿細管アシドージスの精査

のため入院した（1980年8月）．

入院時現症：
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 身長170．6cm，体重59．6 kg，体格栄養共に良好，

血圧110160mmHg，豆油76／分，整，心胸部は理学

的に異常なく，腹部平坦，肝，脾，両日触知しない．

両下肢に浮腫なく，腱反射は正常．

臨床検査成績（Table l，2）：

 5歳時桂病院入院時（1970年8月）および今回入院

時（1980年8月）の各種臨床検査成績をTable l，2

にまとめた．今回入院時のデータはクエン酸Na。 K

の服用中止後，2週目のものを示し，血清電解質と血

液ガスについては退院時（5週目）のものを併せ掲げ

てある．

 5歳時の成績から，低K血症，代謝性アシドージ

Table 1

Laboratory data （1）
X lnitial admission to

 Katsura Hospital

August， lg70 X’

（BL ：101．8 cmBW： 16 kg）

August， 1980
（BL ：170．6 cmBW： 59．6kg）

Blood counts：

 RBC
 WBC
Smear
  （％）

N
E
B
L
M

Platelet

Hb （g ％）

Ht （％）

Serum （12－SMA）：

 GPT     qU／の

 GOT （mU／ml）
 LDH （ ” ）
 Alkal． phos． （ ” ）

 T．Bilirubin （mg％）

 Cholesterol （ ” ）

T． Protein

Albumin
Uric acld

BUN
GIucose

Phosphorus （

Ca

（g ％）

（ lt ）

（mg ％）

（ tt ）

（ ft ）

 tJ ）

（tl ）

Protein fractlon （e／o）

 Albumin
 ai Globulin

a2

B
r

tt

tt

  tt

AIG ratio

（6－39）

（20－60）

（90－200）

（30－85］

（O．2－1．2）

（150－275）

（6－8． 2）

｛3．5－5．5）

（2．5－8．0）

｛8－20）

［65－110）

（2．5－4．5）

（8．5－10．5）

［58－68）

｛2－5）

（6－11）

（7－12）

〔12一冒7〕

（1．38－2．13）

52
 0

 0

47
 1

570×104
 11500

22．2×104
  14．2
   45

 12
 39
150
 90

0．5

170
9．4

5．0

5．8

16．8

150
2．8

9．9

48．1

 3．5

11．0

 6．4

31．O

O．93

68
 1

 0

3f
 o

541×104
 6000

20．6×104
  15．7

   48

20
44．

110
115
1．0

142
7．6

4．8

6．3

 9
96
3．0

9．7

62．0

 1．7

 7．2

 7．3

21．6
1．63

〔 〕正常域
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Table 2．

Laboratory data （2）

t After treatment

tt After cessation of sodium

 and potassium citrates

August， 1970 August， 1980tt

Serurn Na （mEq／e） ［135－147］

      K （ ” ） C3．6－4．8）

     Cl （ ・t ） （96－110）

   Creatinine （mg％） （O．8－1．7］

Blood pH （7．35－7．45）
     PCO2 ｛mmHg） （35－4s）

     HCO5 （rnEq／の 〔22－27〕

Creatinine clearance 〈ml／min） （80－120｝

GFR （mVmin） Cloo－130）
RPF （ ・i ） C380－700］

PSP 15min ［2s－sO）
 （％） 120 min （55－85）
P2 Microgfiobulin serum （pg／ml） （1．10±O．24）

          urine  （μg／day） 〔89．98土42．85〕

Urinalysis

Sediment

protein

sugar

pH

RBC
WBC
Cast

Crystal

Urine specific gravity （Fishberg）

    pitressin 5 u

Urine culture

Urinary Ca excretion （mg／day） ［120－240）

％ TRP （84． 7－97， 9｝
PTH 〈ngfmD （〈O．6］
Calcitonin （pg／ml） （〈300）

BMCIW

 135

 3．0

108
 1，5 ’

7．39

24．8

15，1

139t

 3．9

100
 1．0

7．41

37．2

24．1

 85
680
 25
 80

（＋〉

（一）

7，0

（一）

（一）

（一）

（一）

1005， 1006， 1010

 not responsive

    （一）

    60．0

  143 141

  3．7 3．6
 106 108
  111 1．0
7．385 7．362

39．0 36．5

22．1 20．8
     99．4

     155

     868

      35

      82

      1．3

    2550
     （÷）

     （一）

      6．5

   20－30／×400

     （一）

     （一）

   amorphous
   phosphate

 1010， 1012， 1017

 103， Staph． Entero，

  191．7一一212．4

     76．9

    くO．10
      40

0．97 （within normal limit）

〔 〕正常域

ス，尿濃縮能の低下が認められたが，アシドージスは

クエン酸Na， Kの投与ですみやかに改善した，尿

pHは7．0であった．以来，本症例はクエン酸Na

lO～209／日（30～40 mEq旧）とクエン酸K6．7～

7．89／日（20～24 mEq／日）の補給にて順調な発育を

とげてきた．今回入院時，クエン酸塩の服用中止後2

週で，著明なアシドージスはみられず，5週で低K血

症，代謝性アシドージスの傾向を示したが，自覚的に

は無症状であった．GFR， RPFの腎機能は正常，尿

濃縮力が中等度低下し，尿中Ca排泄は正常の上限，

％TRPの低下，尿中β2マイクログロブリンの増加

が認められた，

 Fig．1に本症例の排泄性腎孟造影像（IVP）を示し

た．Fig．1，aは単純撮影で，両腎部に小結石陰影が散

在しているが，おおむね小結石群として集合してい

る．Fig。1，bの腎孟造影像（15分）ICて，これらの結

石群は各腎杯に対応した腎乳頭部（錐体部）に一致し

て存在していることがわかる．

RTAのための特殊険査1

1．塩化アンモニア（NHlCI）負荷試験（Fig．2，3）

 Wron9＆Daviesの短時間法2）に従って， NH4Cl

O・19／kg体重，経口投与して行なった． Fig．2（次の

Fig，3，4も同じ）には以前に報告したincomplete

RTAの成績（実線）を比較のため併記した． NH4Cl

投与により動脈血は，7．32まで低下し，Fig．2左上に

示すように尿pHは6．1までしか低下せず， incom・
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a

            b

Fig． 1． a： Abdominal plain film， b： IVP （15 min）

plete RTAのそれより高いpHにとどまっていた．

右上の滴定酸の排泄は正常下限をすこし下まわってい

た．左下HN4＋イオン，右下の総H＋イオンの排泄

は正常範囲であった．これらの尿中酸排泄態度は本症

とincomplete RTAの間に差はなかった．

 Fig．3はこのNH， CI負荷試験の成績から，尿中

pHの変化に対する尿中NH，＋排泄量をプロットしt

ものであるが，★印の本症ではわずかの尿pHの低下

した範囲で，NH4＋排泄は正常をうわまわる高い値に

固定されていた。●印のincQmplete RTAでは尿pH

の低下に応じて，NH4＋排泄増加が示されている．な

に，本症において5歳時に施行されたNH4Cl負荷試

強では尿pHは6．8から6．6までしか低下しなかっ
「こ．

2．ダイアモックス，チオ硫酸ソーダー負荷試験
（Fig． 4）

 ダイアモックス500mg， imの投与によるH＋排

泄抑制の，あるいはチオ硫酸ソーダ80ml， ivの投与

によるNa， K排泄増加の態度をみて，遠位尿細管の

機能をしらべた．Fig．4に示すごとく， H＋排泄抑制

はすこし正常を下まわる程度であったが，incomplete

RTAの成績と変らなかった．チオ硫酸ソーダ負荷に

より，Na， Kクリアランスは正常をすこし下まわる

低値をとったが，fractional excretionとしてはNa，

Kともに正常であった，尿中pHの変化はほとんど

認められなかった．本症例ではH＋にかわる，Na， K

の排泄増加はあまり著明でなかった．

3．重炭酸ナトリウム（NaHCO3）負荷試験（Fig．5）
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 Fig． 5． Sodium bicarbonate titration test

球体瀕過を受けたHCO3一（丘ltered HCO3一を順次

血中且CO3一値に対してプロットし，また，尿中le出

現したHqo3一値を差し引いて，吸収され7 HCO3一

量をプロットした．正常の血中HCO3一レベルでは

HCO3 はすべて近位尿細管で完全に吸収された．血

中HCO3－27 mEqをすぎて， HCO3一は尿申に漏出

してくる．このHCO3一の再吸収ならびに尿中排泄の

出現はほとんど正常パターンといえ，少なくとも近位

尿細管でのHCO3一処理能力には障害のないことが

示された．

3．考 察

 本症例は現在，クエン酸Na， Kの投与により，全

身性acidosisもなく，正常な発育をとげているとい

える。しかし，10年前，初回入院時にはacidosisが

著明であり，今回入院後投薬中止により，自覚的には

無症状であるが，徐々に血中H：CO3一が低下し，

acidosisに傾いた．これら10年の経過観察と今回の諸

検査から，本症はMorrisらの基準3）に従うと， Type

lRTA， distalタイプのRTAと考えられた．さら

に，本症では尿細管障害ばH＋排泄能力だけでなく，

リン酸再吸収能の低下，β2マイクログロブリン排泄

増加が併せてみられた．

 治療中の本症例は全身acidosisがなく，尿酸性化

障害のみが存在することから，incomplete RTAの

状態にあるといって差しつかえない．このincomplete

タイプは臨床的に無症状のことが多く，distal RTA

のpreacidotic stageと考えている人4）もいる．著者

の前1蝦乱たinむomp16，te．4TA．選の即飴Ilow

up中，血清Kは正常下限，血中Hcol一も正常下

限にあり，時に手先のしびれ感を訴えている．本症例

と同様，クエン酸塩の投与を中止すると，complete

タイプペ移るかも知れない．これら2症例の経験では

あるが，incompleteタイプは独立した疾患群でなく，

distal RTAの潜在型と考えたい．

 さて，medullary sponge kidncyは腎石灰化症の1

型として，年間2～3例は外来にてIVPでみつか

る。しかし，本症自体には特有の症状はなく，腎機能

も正常範囲のことが多く，感染，結石，血尿などの症

状が強くないかぎり積極的には治療の対象にならない

ことが多い．medullary sponge kidneyにおける尿細

管障害については，ことに尿濃縮能障害5｝7）やNH4＋，

H＋排泄障害6～9）がよくいわれてきt．しかし，文献

上，medullary sponge kidneyとRTAの合併した

報告例はT翫ble 3に掲げたよう｝こ案外少ない1・7・9“’13）・

年齢は14ヵ月～60歳，男：女＝2：8と女性に多い．

尿路感染と結石自知の既往は有なし，相半ばしてい

る．腎機能としてのGFRはまず正常範囲内である

が，尿濃縮能は軽度～中等度に低下している．NH4Cl

負荷テストでは尿酸性化障害や，NH4＋， H＋排泄障

害が認められる．全身性acidosisは半数に認められ

るが，NaHCO3負荷試験が行なわれていないので

RTAのタイプ分けはできない．他の合併症で注目さ

れるのに高γグロブリン血症など免疫異常を伴うも

のが2例あり，家族歴にRTAの認められるのが3

例認められる．

 尿路結石の成因を考えるにあたって，recurrent

stone formersの尿細管機能障害，ことに尿酸性化能の

障害が注目されてきている．Gochranら14）（1968）の

600人の腎結石シリーズでは4％に酸性化障害を認め，



Table 3． Reports of meduilary sponge kidney associated with renal tubular acidesis

報告者（年度）
     尿路感染 尿路結石年令
               GFR  尿濃縮能   性別
（歳〉    症の既往 の既往

NH4Cl負荷  全身性Acid。si5 重炭酸Na

 テスト  （※不完2型RTA）負荷テスト

      家族歴に
他の合併症
       RTAは

M，，，i。らり（，965）

Lev、ne＆，i、hael’o≠№U7）14，月

   。か1）（1978）

Deckり（1965）

      It）
Popa ＆ Stinescu （1969）

早稲田ほか（1975）

     13）

解ほか（1977）

川三

川村ほか（1981）

21

21

60

34

10

20

38

33

15

女

女

女

女

男

女

女

女

女

男

有

なし

有

有

なし

なし

なし

なし

有

なし

有

有

なし

有

なし

なし

有

なし

なし

なし

正常

中等度

低下

正常

正常

正常

正常

中等度

低下

正常

正常

正常

  ？

申等度障害

軽度低下

軽度低下

軽度低下

中等度障害

中等度障害

軽度低下

軽度低下

軽度低下

尿pH＝＝5．82

硫）排泄障害

尿pH＝6．8

酔）排泄障害

尿pH＝6．18
同上排泄障害

尿pH ＝＝ 6．78

同上排泄障害

尿pH＝6．0

議）撒轄

尿pH＝6．6

尿pH＝ 6．2

尿pH＝5．61

尿pH・＝5．52
T．．`．排泄障害

尿pH＝6．10
T．A．排泄障害

？

有

なしpa

なし※

有

有

有

なし※．

なし※

有

distal RTA

distal RTA

  なし    なし

  なし    父RTA

：一…

Ehler5－Danlos，母は
syndrorne incomplete
Renal ricket RTA

高rグロブijン血症性  なし

紫斑症

as rグロブリン血症   なし

Sj69ren症候群

  なし    なし

  なし    なし

  なし    なし
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これには長年にわたってつづく丁丁腎炎の関与が大き

いことを述べている．D’Angeloら15）（1976）は両側

再発性サンゴ状結石症例の検討から，尿細管や集合管

の解剖学的な変化が濃縮力の低下やNa， H20が負

のバランスになることに関係し，尿酸性化障害のタイ

プはincomplete RTAが大部分であるとしている．

Cintron－Nadalら16）（1977）も再発結石患者120人中

8人（6％）にinclompete RTAをみつけている．

Backmanら17）（1980）は318人目再発性腎結石の60

例（19％）に尿酸性化障害を認め，そのタイプは

Type 1， RTA 26人（complete 3， incomplete 23）と

Type 2， RTA 34人（complete I， incomplete 33）に

分けられると述べている．

 このような酸性化障害と結石形成がどちらが先に生

じたか興味のあるところである．medullary sponge

kidneyを先天性の集合管末端の嚢胞状拡張と考える

と，この解剖学的異常を前提にし’て尿流停滞，感染，

Ca沈着がおこり， RTAによるアルカリ尿の産生が

加わって，レ線的に特有な結石群を形成してくると思

われる．しかし，逆に，RTAに対するアルカリ療法

を行なうと結石形成が軽減し，Gaやクエン酸排泄も

正常化してくることが観察されるので，尿酸性化障害

が一次的に存在し，結石は代謝異常の結果出現したも

のとも考えられる．

また，O’Neillら18）（L981）はmedullary sponge

kidneyにみられる結石の成因分類は本疾患以外の一

般尿路結石患者にみられるそれに等しいことを示し，

本疾患に特有な解剖学的構築が特に結石の成因にかか

わっているのではなく，背後にあるCa代謝障害が

原因の大部分であると述べている．彼らの17例の

medullary sponge kidneyのうち尿酸性化障害を認め

たものは1例もなく，15｛列（88％）に高Ca尿症が

存在したことは注目される．また，先に紹介した

Backmanら17）の腎結石とRTAシリーズにおいて

も，medullary sponge kidneyタイプの結石について

はふれられていないようである．

 このようにみてくると，medullary sponge kidney

における尿酸性化障害は臨床的1こ不顕性のことが多い

incomPlete RTAが多いものと考えられるが， medul－

lary sponge kidneyとRTAはその成因から一応別

のものと考えて，偶然に合併したものとも考えられ

る．治療上，medullary sponge kidneyそれ自体は対

象になることは少なく，RTAに対して長年にわたっ

てアルカリ療法がなされる．その結果，自験例のごと

く，RTAがcompIeteからincompleteタイプへと

移行し，medu11ary sponge kidncyがかえって浮きぼ

りにされてくることがあるのかも知れない．

4． ま と め

 19歳男子の尿酸性化障害［Type 1（dista1）RTA］

を伴ったMedullary Sponge Kidneyの1例を報告し

た．本症例は5歳時にRTAの診断を受け，クエン

酸Na， Kを今日まで服用をつづけてきて， complete

RTAからincomplete RTAに移行したと考えられ

る興味ある症例である．medullary sponge kidneyと

一緒にみられたRTAについて，若干の文献的考察

を加えた．

 本論文の要旨は第10回日本腎臓学会西部部会（1981年5月

15～16日，於奈良市）にて口演された．
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