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シェーグレン症候群を併発 した続発性

膀胱ア ミロイ ドー シスの1例
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SECONDARY AMYLOIDOSIS OF THE BLADDER 
 ASSOCIATED WITH  SHOGREN SYNDROME : 

          A CASE REPORT
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Kazuhiro TAZIMA, Hiromi TocHIGI and Juichi KAWAMURA 

  From the Department of Urology, Mie University School of Medicine 

                 Kouichirou HAMANO 

             From the Dr. Hamano's Urological Office

   A 57-year-old woman visited the Mie University Hospital with the complaint of lower 
abdominal pain on December 2, 1987. Cystoscopic examination revealed a non-papillary tumor 
with a broad base in the left posterior wall. A diagnosis was made by biopsy of the bladder 
epithelium. Amyloid fibrils were confirmed in the biopsy specimen with polarization and 
electron microscopies. Symptomatic secondary amyloidosis of the bladder is very rare. To date, 
only 15 cases have been reported in the American and European literatures. This seems to be 
the first case reported in Japan. 

                                                      (Acta Urol. 35: 1597-1600, 1989) 
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緒 言

続発性アミロイ ドーシスは,慢 性炎症性疾患 ・悪性

腫瘍などに合併してみられるが,今 回,わ れわれはシ

ェーグレン症候群を併発 した続発性膀胱アミロイ ドー

シスの1例 を経験 したので,若 干の文献的考察を加え

て報告する.

なお本症例は,臨 床的症状を持つ続発性膀胱 アミ・

イドーシスでは本邦第1例 目かと思われる.

症

患者 ・57歳,女 性

主訴=下 腹部痛

家族歴:父 肺結核

既往歴:36歳

例

慢 性 関 節 リウマ チ,39歳 シ ェー グ

レ γ症 候 群,43歳 急 性 肝炎

現 病 歴:1987年8月,下 腹部 痛 にて 近 医 を受 診 し,

顕 微 鏡 的 血 尿 が認 め られ,膀 胱 鏡 にて 膀 胱 腫瘍 が疑 わ

れ た,生 検 の 結果,膀 胱 ア ミロイ ドー シ ス と診 断 され

た ため,1988年1月11日 治 療 目的 に て 当科 へ 入 院 とな

った.

現 症:体 格 中 等 度,栄 養 状 態 良 好,眼 瞼結 膜 充血

し,口 内乾 燥 を 認 め た.胸 腹 部 理 学所 見 は異 常 を 認 め

ず,表 在 リ ンパ 節 は 触知 しなか った.

入 院時 検 査 所 見:血 液 所 見;RBC376×104/mm3,

HbIO.8g/dl,Ht31.7%,WBC2340/mm3,Pltl3.3

×10`/mm3,血 液 生 化 学 所 見;TP7.29/dl,Alb3・5

9/dl,(Alb51.7%,α12.2%,α27.8%,β6.8%,γ31.4

%),BuNgmg/dl,cro.6mg/dl,uA3.6mg/dl,

Na141mEq/L,K3.6mEq/L,ClIlomEq/L,Ca
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CTofthebladdershowsthickness

oftheposteriorbladderwall(an

arrOW).U:UterUS

8.Omg/dl,P4.1mg/d1,GOT24UIL,GPTIOU/

L,LDH126u/L,γ 一GTP6u/L,AIP70u/L,T-

Bilo.2mg/dl,D-Bito.orng/dl,FBs85mg/dl,血

清 学 的 所 見;ESR68/125mm,CRP(一),免 疫 学

的 所 見;IgG3726mg/d1,IgM197mg/dl,IgA481

mg/dl,anti-DNAab(十),anti-smab(十),anti-

ss'Aab(+),anti'ss-Bab(+),RF(+),尿 所 見;

Prot(一),sugar(一),pH6,wBcI～3/hpf,

RBCo/hpf,Bense-Jone's蛋 白(一),生 検 所 見;

直腸生検,異 常な し.口 唇生検,プ ラズマ細胞の浸潤

を認める.以 上 より,白 血病 ・骨髄腫は否定的であ

り,シ ェーグレン症候群と診断した.心 電図にて,不

完全右脚ブロックを認めたが,胸 腹部 レ線撮影では,

Fig.2.
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奥 野,ほ か:膀 胱 ・続 発 性 ア ミロイ ドー シ ス

異常 を 認 めず,DIPで も両 腎 の 機 能形 態 に 異 常を 認

め なか った.骨 盤 部CTに て,膀 胱 後 壁 に 一 部肥 厚

を認 め た(Fig.1).膀 胱 鏡 で は 表 面 に黄 色 斑 を持 つ

広基 性 隆起 性 病 変 を 左 後 壁 に 認 め た(Fig.2).

以 上 の経 過,所 見 よ り,慢 性 関 節 リュ ウマ チ を原 疾

患 とす る,シ ェ ー グ レン症 候 群 を 併 発 した膀 胱 ア ミ ロ

イ ドー シス と診 断 し,1月28日 経 尿道 的 腫瘍 摘 出術 を

施行 した.

病 理組 織 学 的 所 見 ・H-E染 色 に て,エ オ ジ ン好 性

の無 構造 物 質 の 沈 着 を 認 め た(Fig.3A).コ ンゴ ー

レ ッ ド染 色 で は,赤 紅 色 に 染 ま り(Fig.3B),偏 光 顕

微 鏡 に て緑 色 偏光 を示 した(Fig.3C).電 顕 像 は,線

維 が錯 綜 し,い わ ゆ る フ ェ ル ト状 構 造 を 示 した(Fig.

3D).

また,術 後6日 目お よび19日 目に,dimethylsulf-

oxide(以 下DMSO)膀 胱 内注 入 療 法 を2回 施 行 し

た.DMSOの 使 用 方 法 は,1%キ シ ロ カイ ン40

mlを 膀 胱 内 に 注入 し,30分 後 に 排 液,そ の 後50%

DMSO50mlを 膀 胱 内に 注 入 後,30分 以 上経 過 した

後,排 尿す る よ うに 指 示 を した.主 症 状 消 失 し,重 篤

な 副作 用 を認 め な か った こ と,ま た患 者 の希 望 もあ

りt2月27日 当科 退 院 とな り,現 在,近 医 泌 尿器 科 に

て,followup中 で あ る,退 院 時膀 胱 鏡 に て,腫 瘤

切除 部 位 お よび そ の 周 囲 に 発 赤 を認 め る も,腫 瘍 病 変

は認 め なか った.

考 察

アミロイドーシスは,線 維構造を 持つ特異な蛋白

が,細 胞外に沈着する原因不明の代謝性疾患であ り,

1980年度,厚 生省特定疾患ア ミロイドーシス調査研究

班により,原 発性,骨 髄腫に合併するもの,続 発性,

家族性,局 所性,老 人性の6型 に分類されている1).

今回のわれわれの症例は,慢 性関節 リウマチの既往が

あることより,続 発性アミロイドーシスに属すると思

われる.

原発性限局性膀胱アミロイドーシスは,1987年 まで

に,わ れわれの調べえた限 り,本 邦にて16例 の報告を

見る2-15).そ れに比し,肉 眼的血尿,下 腹部痛等の臨

床的症状を持つ続発性膀胱ア ミロイ ドーシスは,非 常

に稀な病患であ り,本 邦ではその報告を見ず,今 回の

われわれの報告が本邦第1例 目かと思われる.欧 米で

も,こ れ までに15例 を見るのみ であ る17).そ の うち

Nurumiら16)が 報告 している5例 は,い ずれも慢性

関節 リウマチの既往があり,主 症状は肉眼的血尿であ

る.今 回のわれわれの症例は,肉 眼的血尿を認めなか

ったが,慢 性関節 リウマチの既往を認めた.
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原発性限局性膀胱ア ミロイドーシスに対 しては,従

来から経尿道的腫瘤切除を主体とする外科的切除によ

る治療の報告が多かったが,切 除後の残存病変や再発

の可能性など種々の問題点があると思われる.最 近,

DMSO膀 胱 内注入療法が試みられ,そ の有効性が報

告13)され つつある.DMSOが,ア ミロイド蛋 白を直

接融解するとい う点より,続 発性膀胱アミロイ ドーシ

スに対 しても,DMSO膀 胱 内注入療i法は有用な方法

と思われる.

結 語

シェーグレン症候群を併発した続発性膀胱アミロイ

ドーシスの1例 を報告 し,若 干の文献的考察を加え

た.
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