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   The present report is Werner's syndrome associated with a neurogenic bladder. The patient 

visited our clinic with the chief complaint of retention of urine and urinary tract infections. The 

diagnosis of Werner's syndrome was made because the patient had such clinical features as bird-like 

or "masked" face, short stature, graying of the hair in youth, cataracts in youth, skin changes like 
scleroderma principally on limbs, early menopause. 

   After trans-urethral-resection of bladder neck and administration of distigmine bromide, her 

bladder function was improved, she could urinate by herself and she was free from urinary tract in-

fections. 
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緒 言

老人様顔貌,低 身長,若 年性白髪,若 年性白内障,

四肢の強皮症様皮膚変化,閉 経早発などを主症状 とす

るWerner症 候群は,ま れな疾患とされており,こ

れに泌尿器科的疾患をともなった症例は,ほ とんどそ

の報告をみない.最 近われわれは,Werner症 候群に

みられた神経因性膀胱の1例 を経験 したので,若 干の

文献的考察を加えて,こ れを報告する.

症 例

症 例:25歳 女性

主 訴:排 尿障害

家族歴:両 親がいとこ同志の結婚

既往歴:1982年4月,両 側の先天性白内障で手術を

施行している.

現病歴=1975年 頃 より,頻 尿,残 尿感が出現するが,

放 置していた.1982年4月,全 身麻酔下で先天性白内

障の手術を施行した.術 後より排尿困難が出現し,数



690 泌尿紀要31巻4号1985年

回に わ た り,腎 孟 腎炎 を繰 り返 した,11月 初 旬 に,急

性再 発 性 腎 孟 腎 炎 に て,近 医 に 入 院 した.尿 蛋 白陽 性

で,尿 沈 渣 で は,赤 血 球30/HPF,白 血 球25～50/

HPF,尿 培 養 で は,E,coti,StrePtococcus,,「aecalisが

Io7/ml以 上 認 め られ た.点 滴 静 注 腎孟 造 影 では,両

腎 杯,尿 管 の拡 張 が い ち じる し く,残 尿250mlも み

られ るな ど,下 部 尿 路 異 常 を指 摘 され,1982年12月17

日に,精 査 治 療 目的 で,当 科 に 転 科 とな る.

現 症:身 長131cm(小 学 校 高 学 年 の 頃 止 ま る),体

重27kg,食 欲 ・睡 眠 良 好,便 通 良 好,頭 髪 は薄 く,

両 側 白内障 術 後 で,眼 鏡使 用 し てい る,全 身 の皮 膚 は

硬 く,鱗 状 角 化 が み られ る.四 肢 の筋 肉 ・脂肪 組 織 は

萎 縮 して い る.顔 貌 は 老 人 様 で あ る.両 側趾 は外 反

し,潰 瘍が 認 め られ る.仙 骨 部 に も潰 瘍 が み ら れ た

(Fig.1～3).

検 査 所見:

血 算;RBc379万/mm3,wBc7,500/mm3,Hb

11.39/dl,Ht33.5%

血 液 生 化 学;T.P.7.09/dl,BuN13mg/d1,crea.

o.5mg/d1,Glu95mg/dl,GOT16u/1,GPT7u/l,

ALP60u/l,LDH161u/l,γ 一GTP8u/l,Na144

mEq/l,K4.8mEq/1,cllo2mEq/1,ca9.4mg/l,

P4.1mg/1

尿 検 査;潜 血(+),蛋 白(+),糖(一),pH6.0

尿 沈 渣;赤 血球30/HPF,白 血 球25～50/HPF,円

柱(一),上 皮(一),細 菌(十),結 晶(一)と,血

膿 尿 を呈 して い る.

尿培 養;E.coli,Streρtococcusfaecali∫107/ml以 上

X線 所 見;胸 腹 部X-Pは 正 常.点 滴 静 注 腎孟 造影

で,両 側 の 腎 杯尿 管 の拡 張 と,膀 胱 の拡 張 が み られ た

(Fig.4).排 泄 時膀 胱 造 影 では,VURは み られ な か

Fig。1. 症 例 の 全 身 写 真

頭髪は薄く,老 人様顔貌である

った.

膀 胱 内圧 測定;inactivebladderのpatternを 示

した が,detrusor-sphincter-dyssynergiaは 認 め ら

れ な か った(Fig.5).

治療;以 上 の検 査 よ り,神 経 因 性 膀 胱 と 診 断 し,

TUR-BNを お こな った.膀 胱頸 部 の病 理 組 織 で は,

moderatelycystitisで あ っ た.術 後,3日 目 で,

4鮎、 初 声
Fig.2.上 肢 の鱗状角化著明で筋組織は,萎 縮している
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Fig.3.両 側 趾 は 外 反 し,潰 瘍 が認 め られ る Fig。4. 点 滴 静 注 腎 孟 造 影

両側水腎尿管,膀 胱の拡張を認める
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膀胱内圧曲線および外尿道括約筋筋電図.

排 尿反射が認められない

Z40

㌻

腹瓦セ
ザ1↑う

～?ρ

憂

balloonを 抜 去 し,用 手 排 尿 お よび 臭化 ジ スチ グ ミン

15mgを 経 口投 与 す る こ とに よっ て,自 力 排 尿 可 能 と

な り,残 尿 お よび尿 路 感 染 は 消 失 した.し か し,膀 胱

内圧 測 定 で は,あ い 変 ら ず,inactivebladderの

pattcrnを 呈 して い る.

考 察

Werner症 候 群 は,玉904年WernerDに よっ て報 告

された,老 人様顔貌,低 身長,若 年性白髪,若 年性白

内障,四 肢の強皮症様皮膚変化,閉 経早 発を主症状

とする症 候群 である.1934年,Oppenheimerand

Kugel2)は,上 記の症状に,さ らに,骨 粗懸症,他 組

織へのカルシウムの沈着,糖 尿病傾向,性 器発育不全

などを付け加え,Werner症 候群と呼ぶことを提唱し

た.本 症例では,低 身長,白 内障,老 人様顔貌,皮 膚

の萎縮と角化症,全 身の毛髪の脱落,四 肢の筋肉,脂
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TablcI.ウ ェ ル ナ ー症 候 群 の特 徴

○低身長

○白内障

○老人様顔貌

○皮膚の萎縮と角化症

若年性白髪

○全身の毛髪の脱落

〇四肢の筋肉・脂肪組織 ・骨の萎縮

○足部の皮膚潰瘍

○声音の変化

軽いDM

血管の石灰化

軟部組織の石灰化

全身の骨粗霧症

性機能低下症

約10%に 悪性腫瘍の合併

に)印は,本症例が備えていたものである。)

肪組 織,骨 のi萎縮,足 部 の皮 膚 潰 瘍,声 音 の変 化 な ど

の特 徴 を備 え て い た(Table1).

遺 伝 形 式 は,常 染 色体 劣 性 遺伝 で あ る3).生 化学 的

な特 徴 は,

1)fibroblastの 培 養 中 の発 育 が きわ め て遅 く,細 胞

レベ ルに お い て も老 化 徴 候 を示 す こ と4).

2)不 安 定 な 変 性G-6PD(glucose-6-phosphate

dehydrogenase)が 多 く,ま た6-PGD(6-

phosphogluconatedehydrogenasc)HGPRT

(hypoxanthineguaninephosphoribosyltrans・

fcrase)の 熱に 対 す る不 安 定 な分 画 が 多 い こ と5).

3)DNA合 成 速 度 の 遅延

な どが知 られ てい る.

Werner症 候 群 は,今 までに200例 以 上 の報 告 が あ

り,日 本 で も毎 年 数例,報 告 され て い るが,泌 尿 器科

的 疾 患 との合 併 例 は,わ れ わ れ の調 べた 限 りで は 報告

を み な い.本 症 例 は,排 尿 障 害 を 主 訴 と し,尿 混濁

お よび250mlに お よぶ多 量 の残 尿 が あ り,点 滴 静 注

腎 孟 造 影に て両 腎 杯,尿 管 の拡 張 と,膀 胱 の 拡 張 を

呈 して お り,膀 胱 内圧 測 定 で,inactivebladderの

patternを 示 した の で,神 経 因性 膀 胱 と診 断 した もの

であ る 。

4号1985年

inactivebladderを 示 す 神 経 因 性 膀 胱 の 治 療6)に

は,手 術療 法 と 薬 物療 法 が あ る.手 術 療 法 はTUR・

BN,薬 物 療 法 ではanti-ChEや,α 一blockerが 一般

に良 く用 い られ る.本 症 例 で も,TUR-BN施 行 後,

臭 化 ジ ス チ グ ミン15mgを 用 い,良 好 の 結 果 を 得

た.

以 上,Wcrner症 候 群 に み られ た 神経 因性 膀 胱 の1

例 を 報 告 した.

なお,こ の論文の要旨については,第419回 日本泌尿器科

学 会東京地方 会にて発表 した.
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