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IDIOPATHIC RETROPERITONEAL  FIBROSIS  : 

        REPORT OF 4 CASES

  Yoshimi TAMURA, Keigo OKAMURA, Hiroyuki OGURA, 

Toshio KAWADA, Kouhei KUROKAWA, Masamichi HAYASHI, 

Mikio KOBAYASHI, Kyoichi IMAI and Hidetoshi YAMANAKA 

 From the Department of Urology, School of Medicine, Gunma University 

                  Hirotomo TAKAHASHI 

     From the Department of Urology, Ashikaga Red Cross Hospital

   We report 4 cases of idiopathic retroperitoneal fibrosis (IRF). Two cases were demonstrated 
by surgical biopsy, and in one of them ureterolysis was performed at the same time. After 

pathological diagnosis, these two patients were treated by steroid therapy. The other two patients 
were suspected to have acute renal failure due to IRF, and they were treated by nephrostomy or 
by double-J ureteral stent. In one of them retroperitoneal fibrous tissue had almost disappeared 
on CT examination. None of these 4 patients have had recurrence of IRF. 

                                                    (Acta Urol. Jpn. 35: 1543-1547, 1989) 
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緒 言

特発性後腹膜線維化症は原因不明の非特異的炎症性

疾患である1・2)、本邦 でも比較的まれ な疾患として報

告されており3),そ の診断と治療は必ず しも確立され

たものはない4,最 近,わ れわれは本症の4例 を経験

したので,若 干の文献的考察を加え報告する,

症 例

症例160歳,男 性

主訴:両 側下肢の浮腫

家族歴1母 親が急性肺炎にて46歳 で死亡

既往歴:50歳,高 血圧症を指摘され10年 間投薬.57

歳,糖 尿病を指摘され食事療法

現病歴:1985年8月22日,表 在性 膀胱腫瘍の診断

にて群馬大学医学部 付属病院 にてTUR-Bt(TCC

G2)施 行 され た が,入 院時,諸 検 査 に て 右 腎機 能 廃

絶.乎 術 時,RPに て 右 水 腎水 尿管 症,L5～S且 に か

け て 右 尿管 の狭 窄 お よび 内 側偏 位 を 指 摘 され た.し か

し,尿 管に 腫 瘍 性 病 変 は 認 め られ ず,一 旦退院 とな っ

た が,同 年10月1日 よ り両側 下 肢 に 浮 腫 出 現.10月

11日CTに て 両 側 水 腎 水尿 管 症 お よ び 両 側 腸 腰 筋

間 に腹 部 大 動脈 お よ び下 大 静 脈 を 含 む 不 定 型 の 三so-

dens三tytissueが あ り(Fig・1).BuN57mg/dl,

Cr5.Omg/dl.10月16日 後 腹 膜 線 維 化症 に よ る腎 後 性

急性 腎不 全 の 診 断 に て 緊急 入院 とな った.

現 症=体 格 中 等 や や痩 身,意 織 軽 度 無 欲状,皮 膚 乾

燥 弛 緩.血 圧180/100mmHg.脈 搏80/min.眼 瞼

結 膜 貧 血 状.胸 腹 部 異常 所 見 な し 膝蓋 腱 反射 両 側 消

失.両 側 下 肢 浮 腫 著 明,入 院 時 検 査 成績:胸 部X線,

心 電 図 と もに 異 常 な し.赤 沈125mm/lhr.血 液 所 見;

RBC313×10`/mn)3,Plt28.5×10イ!mln3.血 清 生 化
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Fig.1.CaseI.CTscanatSげcvealssofttissue

maSS.

学;GOT3611u/1,GPT261UII,LDH4401u/

1,BuN82mg/dl,Cr6.9mg/dl,Nal23mEq/1,

K4.OmEq/l,ClglmEq/1,CRP(3+).空 腹 時

血 糖149rng/dl.尿 所 見;蛋 白(+)沈 渣 に てRBC

20/hpf,wBC5～10/hpf,尿 細 胞 診atypicalcell

(一).

経 過:10月19日,double-J尿 管 ス テ ン トを 左 尿 管

に挿 入,右 側 は 抵 抗 あ り挿 入 不 可 能 で あ った.翌 日 よ

り利 尿期 に 入 った.ま た,10月26日 よ りmyasthenia

gravisを 合 併 し 呼 吸 困難,嚥 下 困 難,鼻 声 等 出現 し

た.し か しll月2日,急 性 腎 不 全 利 尿 期 軽 快 と と も

に,上 記 症 状 も徐 々に 快 方 に 転 じ血 清生 化 学 デ ー タ も

正常 化 した.11月23日 軽 快 退 院.退 院 後,2回dou-

ble-J尿 管 ス テ ン トを 交換,超 音 波 検 査 な ど で 水 腎

の 改善 が み とめ られ た ため1986年12月23日 ス テ ン トを

抜 去 した.CT上 後 腹 膜 腔 腫瘤 陰影 の縮 小,両 側 水 腎

症 の 改善 が 認 め られ た(Fig.2).患 者 は1988年5月

現 在,再 発 な く健 在 で あ る.

症 例2:60歳,女 性

主 訴1全 身 倦 怠 感

家 族 歴:特 記 す べ き こと な し

B"一'　 一 』■ 匹
Fig.2.CaseLThemassinthcretroperitoneal

spacchadalmostdisapl〕eared.

9号1989年

既往歴:10歳 急性糸球体腎炎.24歳 回帰熱.常 用薬

物なし

現病歴:1982年1月,感 冒様症状あ り,全 身倦怠感

が持続 した,2月 近医受診,赤 沈150mm/hr,腎 エ

コーにて両側水腎症を指摘 され,8月 群馬大学付属病

院泌尿器科に紹介入院となった.

現症=体 格小やや肥満傾向.血 圧130/92mmHg・

頸部 リンパ節触知せず.胸 部異常所見なし,肝 腎脾触

知せず,左 下腹部に索状腫瘤を触れる.下 肢浮腫軽度

あり.

入院時検査成績:赤 沈92mm/lhr,CRP(3+),

血 液所見;RBC371×104/mm3,Hb9.89/dl,Ht

31.0%.生 化学所見異常なし.CEAI.6ng/ml,AFP

4.Ong/m,尿 沈渣異常なし.PSP10/51.LE細 胞

(一)IgGlo92.6mg/dl,IgA219・5mg/d1,IgM

8L5mg/dl,CH5032.4U/ml,レ ノグラム;両 側閉

塞型.

X線 学的所見:逆 行性 腎孟造影(以 下RP);尿 管

カテーテルは,右 側5cmま で,左 側8cmま で挿

入可,左 側の造影 にてL5～S2に か けて尿管狭窄内

側偏位がみとめられた.注 腸造影 リンパ管造影とも

に異常所見なし.産 婦人科的な検索 も異常なし.

以上より両側水腎症の原因 として後腹膜線維化症に

よる尿管狭窄が最 も疑われたが,悪 性病変 も否定でき

ず10月12日 開腹生検施行した。

手術所見:両 側後腹膜腔を尿管を求めて剥離すすめ

るも外腸骨動脈交差部付近を中心に線維性組織が硬結

をなして増生.こ の中に尿管は埋没しているものと考

えられたが明らかに確認できずこの線維性硬結を採取

し終了した.

病理所見=好 酸球,好 中球,リ ンパ球,形 質細胞な

どの炎症性細胞浸潤や血管増生をともなった密な膠原

線維の増加があ り(Fig.3).後 腹膜線維化症 と診断

された.
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Fig.3.Case2。Fibroticchangesandinflam・

matorycells
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後 療 法 と してlo月22日 よ り,テ キ サ メサ ゾ ソ3mg/

day経 口投 与 を 開 始 した.1988年5月 現 在,再 発 の

徴 候 は な い.

症 例3=70歳,男 性

主 訴:嘔 気,嘔 吐,心 窩 部 不快 感

家 族 歴=特 記 す べ きこ とな し

既 往 歴:60歳 で 高 血 圧症 を 指摘 され 売 薬 を2,3カ

月間 服 用 した.

現病 歴lI987年1月21日,嘔 気,嘔 吐,心 窩 部 不 快

感,上 肢 振 戦 あ り.1月28日 足 利 赤 十字 病 院 内 科 受

診.BuN76mg/dl,cr6.4mg/dl,K7.lmEq/l,

腎 エ コーに て 両 側 水 腎 症 を 指 摘 され た.2月16日 腎 後

性慢 性 腎 不 全 の 診 断 に て 泌 尿 器科 入 院 とな った.

現症:体 格 中等 や や 肥 満 傾 向,血 圧162/112mmHg.

胸腹 部異 常 所 見 な し.前 立 腺 くる み 大,弾 性 軟 表 面

平 滑.

入 院 時検 査 成 績:赤 沈114mm/lhr,血 液 所 見;

RBC214×104/mm3,Hb6.89/dl,Ht20.o%,wBC

21,400/mm3.血 清生 化 学;TP8.49/dl,BUNl16

mg/dl,CrI1.4mg/dl;uA7.9mg/dl,Na143

mEq/1,K7.3mEq/1,Cl115mEq/l,cRP(1十)7

他は 異 常 な し.尿 所 見;蛋 白(±),潜 血(+).尿 細

胞診;ClassI～III.腫 瘍 マ ー カー;CEA1.3ng/

ml,AFP5.ong/ml,cAl9-923u/mLレ ノ グラ ム;

両腎 無 機 能 型.尿 道 造 影;前 立 腺 肥 大 症 等 下 部 尿路 閉

塞 を きた す よ うな 所 見 な し.RP;両 側 水 腎水 尿 管 症

な る もL5～S1に か け て 左 側 で 著 名 な 尿管 狭 窄,尿 管

内側 偏 位 あ り.右 側 は軽 度(Fig、4).

経 過:RP翌 日 よ り無 尿 とな った.両 側 腎 に5Fr.

尿管 カ テ ー テル を挿 入 後 尿流 出 あ り.さ らに2月25日,

左 腎痩 造 設.BuN32mg/dl,Cr3.5mg/dL3月3

Fig.4.Case3.RPrevealsbilateralureteraI

stenosisandmedialdeviationatL5toSl.
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Fig,5.Case3。CTscanatL5revealssoft

tissuemassaroundthebifurcationof

aortaandvenacava,

日CTに て 両 側 水 腎症,ま た,大 血 管 分 岐 部 付 近 に

狭窄 部 尿管 を 取 り囲 む軟 部 組 織 陰 影 を 認 め た(Fig.

5).

以 上 の経 過 よ り,後 腹 膜 線 維 化症 に よる尿 管 狭 窄 が

原因 の腎 後 性慢 性 腎不 全 が 最 も疑 われ た.1988年1月

8日BUN38mg/dl,Cr2Jmg/dL患 者 は現 在,外

来通 院 中 で あ る.

症 例4・47歳,女 性

主 訴=右 側 腹 部痛

家 族 歴:特 記す べ きこ と な し

既 往 歴.21歳 虫 垂切 除,27歳 帝 王 切開,28歳 眼 底 出

血.こ の 際 高 血圧 症 を指 摘 され 現 在 ま で投 薬 を うけ て

い る.34歳 子 宮 筋 腫 に て筋 腫 核 出 術.

現病 歴:1987年4月,突 然 右 側 腹 部痛,嘔 気,嘔 吐

あ り.近 医 受 診,諸 検査 に て右 水 腎 症 を指 摘 され た.

7月13日 紹 介 に て 群 馬 大学 付 属 病 院 泌 尿器 科 に 精 査 加

療 目的 にて 入 院 とな っ た,

現 症:体 格 中 等や や 肥 満1頃向.血 圧160/84mmHg.

胸 腹 部 異 常所 見 な し.

入 院 時 検 査 成 績=赤 沈;20mm/lhr。 血 液 所 見.

RBC346xIO4/mm3,Hb8.89/dl,Ht27.5%,

MCV79.4fl,MCH25.5pg,MCHC32.15%白 血

球,血 小 板 は 異常 な し.血 清 生 化 学;血 清鉄54μg/

dl,uIBC371μg/d1,他 は 異 常 な し.免 疫血 清学 検

査;ASLO1121u/ml,CRPO.2mg/dL尿 沈 渣 に

てRBCl～5/hpf,wBC5～10/hpf.尿 細 胞 診;no

malignantatypicalce1L腫 瘍 マ ー ヵ 一;CEA1.O

ng!ml,AFP2.9nglml.

X線 所 見 ・DIP;右 腎孟 腎 杯 拡 張 あ り.尿 管 はL,

付 近 まで水 尿 管 と な って お り,こ の位 置で 狭窄 お よび

内 側 偏 位 が認 め られ た.右RP;尿 管 カテ ー テ ルは 狭

窄 部 を 容 易 に通 過,造 影 所 見 はDIP同 様 で あ り,尿

管 の 壁 不整 等 はな か った(Fig.6).CT;尿 管 狭 窄 部

に 一 致 して椎 体 前方 に大 血 管 を 取 り囲 む 軟部 組 織 陰 影

(Fig.7)が 認 め られ た.超 音 波 断 層法;尿 管 狭 窄 部
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Fig.7.Case4.CTscanshowsthesofttissuc

massaroundaortaandvenacava.

付近に異常腫瘤なし.リ ンパ管造影(以 下LG);異 常

所見 なし.腹 部大動脈造影;L4～L5に か けて大動

脈,下 大静脈に外方よりの圧迫が見られたが,こ の部

に腫瘍濃染 ・新生血管等の所見はなかった.

経過:以 上より後腹膜線維化症が最 も疑われたが,

悪性病変を否定できず8月10日 手術を施行 した.

手術所見:尿 管狭窄部は,密 な結合組織によって取

り囲まれていた.大 動脈,下 大静脈 も同様であ り,触

診上その境界は不明であった.尿 管狭窄部を周囲組織

より遊離 脂肪組織をはさみ腸腰筋に固定 した.

尿管周囲結合組織病理所見:脂 肪組織内に膠原線維

が強度に増生,炎 症細胞浸潤は少量のリンパ球のみで

あ り血管 も認められず,進 行性の後腹膜線維化症と診

断された(Fig.8).8月250よ り,後 療法としてメ

チルプレドニソロン(predonine30mg/day)を 開

轡
1マ

糠

Fig.8.Case4.Collagenfiberswere

pro1三ferated・

始した.1988年5月 現在外来通院中である.

考 察

densely

特発性後腹膜線維化症は,1948年Ormondi)に

よ り始めて記載 され た疾患であ る.そ の後1956年

Raper2)が この病名を与えて以来,し だいに多 くの

症例が報告されるようになってきた.

Koepら5)の 報告 によると後腹膜線維化症の うち

特発性 と考えられ るものは,お よそ70%と さ れてい

る.残 りの30%は 原疾患による二次的なものと考えら

れており,そ の内訳としてA)悪 性腫瘍B)外 傷

C)放 射線6)D)感 染E)薬 剤性 など4)が 指摘

されている.特 発性後腹膜線維化症の成因について斎

藤ら7)は 自己免疫機構関与の可能性を示唆しているも

のの,依 然原因は不明である.

本邦での報告例は自験例を含めて101例(男 ・59例

女:31例)に のぼ り,本 多ら3)の 報告によれば男性で

は50歳 代に,女 性では30歳 代と60歳 代に多発 してい

る.両 側性尿管狭窄が しば しば見られるが,症 例4の

ような片側性後腹膜線維化症も稀ではない8・9).

組 織学的には症例2の ごとく特異的炎症像を呈しリ

ンパ球を中心 とした多核自血球,形 質細胞など種々の

炎症細胞浸潤 もみられる.し かし病期が進行するにつ

れ,自 験例4の ような炎症細胞の減少,膠 原線維の増

生が起こり,末 期には硝子化と膠原線維の密な増生,

毛細血管の減少が起こるとされているlo).

本症 の診断は,RP・CTな どの画像診断と後腹膜

線維化症をきたすような原疾患 を除外することによ

る.と くに悪性腫瘍の存在を否定することは臨床的に

重要であ り,自 験例2・4の ごとく開腹生検施行とな

る症例が多い.と ころが,自 験例1・3の ごとく急

性腎不全を発症 した場合には,先 ずその改善を急がな

ければならない,一 般に本症の予後は良好とされるが
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永田ら1Dは 腎不全にて死亡した症例を報告 している,

治療は手術療法,ス テロイ ド療法,尿 管ステント留

置など様々な方法がある.し かし,原 因不明の疾患の

ため根治的治療法はない.尿 管剥離術後にステロイド

投与を行うと再発率が低下するとの報告12)があ り自験

例4で 施行したが,そ れでも10%が 再 発を起こすと

Wagenknechtら12)は 報告 してい る.ま た,ス テロ

イド投与にも数々の副作用があり必ずしも不可欠な治

療法ではない。近年尿管ステント留置が次第に多くの

症例で施行されるようになった13・14).自験例2の よう

な症例もあることよリステント留置を保存的治療 とし

て施行する価値は少なくない15).画 像診断上本症が疑

われたら自験例2・ ・1,のごとく直 ぐに生検を施行する

よりは,先 ずステント留置などを行い,赤 沈,尿 素窒

素,ク レアチニン,CT所 見などを参考にしながら病

変の進行があるか否か経過観察するとい う方法も今後

自験例2・4の ような症例で施行してみたい.

結 語

近年,わ れわれが経験した4例 の特発性後腹膜線維

化症について報告し,若 干の文献的考察 と共に本症例

を考察 した.
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