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限局性尿 管 ア ミロイ ドーシスの1例
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   A case of localized amyloidosis of the ureter is reported. The patient was a 49-year-old female 
whose chief complaint was macrohematuria. Roentogenographic examination showed left 
hydronephrosis due to stenosis of left middle ureter. Left nephrouretectomy with cuff was performed 
with a diagnosis of the left ureteral tumor, and pathological examination revealed localized amyloidosis 
of the left ureter. Localized amyloidosis of the ureter is a rare lesion, and this is the twenty-first case 
reported in the Japanese literature. Review of the literature revealed that it is difficult to differentiate 
this lesion from other ureteral tumors by roentgenographic examination, and it is important to perform 

preoperative or intraoperative biopsy of ureteral tumors if benign diseases cannot be ruled out. 
                                             (Acta Urol. Jpn.  42: 135-138, 1996) 
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緒 言

ア ミロイ ドーシス は全 身性 ア ミロイ ドーシス と限局

性 ア ミロイ ドーシス とに大 きく分類 され,後 者は比較

的稀な疾患 であ る.そ の うち尿路 における限局性 ア ミ

ロイ ドー シスは さらに稀で,部 位 と しては腎孟,尿

管,膀 胱,尿 道 に発生す る1>こ の うち限局性尿管 ア

ミロイ ドーシス は,本 邦 では永 田らが1969年 に報告 し

て以来,現 在 までに20例 が報告 されて いる2)わ れわ

れ は限局性尿管 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.

症 例

患者:49歳,女 性

主訴:肉 眼的血尿

家族歴:母,癌(部 位不明)

既 往歴:20歳 時 に虫垂炎 にて虫垂切除術施行

現病歴:1993年 頃 よ り,時 々左側腹部痛が認 め られ

た.1994年ll月9日 よ り,肉 眼的血 尿が み られた た

め,八 幡中央病院 を受診 した.排 泄性腎孟造影,CT

に て左尿管腫瘍が疑われ,精 査加療 を目的 として当院

紹介 となった.

入 院時現症:左 側腹部鈍痛 が認 められたが,肉 眼的

血尿,排 尿時痛,頻 尿 など膀胱刺激症状や発熱 はみら

れなかった.ま た,胸 腹部に現学的 に特に異常 を認め

なかった.

入 院時検査成績:血 算,生 化学検査で異常所見 は認

め られず,CEA,CAI9-9,SCCも 正 常範囲 内で あっ

た.ま た,検 尿所見 で も特に異常 はみ られなかった.

尿 細胞診 はclassIで あ った.

X線 所 見:排 泄性 腎孟造影 で は左 水腎症が認 め ら

れ,左 中部尿 管 に狭 窄部位 があ る と考 え られた.ま

た,逆 行性腎孟造影 を施行する と,左 中部尿管 に約4

cmに わ たる狭窄部位が認め られた(Fig.1).こ の 際,

左 尿管か ら採 取 した尿 の尿細胞 診 はclassIIIで あ っ

た.CTで は逆行性腎孟造影で認め られた左 中部 尿管

狭窄部位 に尿管壁 の全周性 の肥 厚が認め られ た(Fig.

2).

入 院後経過:以 上の所見か ら,左 尿 管腫瘍 の診断 に

て1994年12月16日 左 腎尿管全摘除術 を施行 した.摘 出

標本で は,左 中部尿管 に径約1.6cm,長 さ約3.7cm

の 表面不整 な病変が認め られた.

病理所見:尿 管の病変部分 の病理組織で はヘマ トキ

シリ ンーエ オジン染色 で尿管筋層 か ら尿管周囲結合織
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に好酸性の均質な硝子様物質が認められ(Fig,3),コ

ンゴ赤染色では同部位が赤 レンガ色を呈 している所見

が観察された.さ らにコンゴ赤染色標本を偏光顕微鏡

で観察すると,ア ミロイ ド物質の密度の高い部位に緑

色の偏光を呈する部位が観察された.以 上の所見か

ら,左 中部尿管筋層から尿管周囲結合織にアミロイ ド

の沈着が明らかになった.

術後に施行 した直腸鏡および生検,血 清蛋白分画,

免疫電気泳動による血清および尿中Bence-Jones蛋 白

の検索にてすべて異常所見が認められず,ま た続発性

アミロイ ドーシスの原因となる疾患がないことから,

限局性尿管アミロイ ドーシスと診断した.

考 察

ア ミロイ ドーシスは,β 構造 を有す る線維蛋 白を主

成分 とす るア ミロイ ド物質が,臓 器 や組織の細胞外 に

沈着 し,そ の結果,種 々の機 能障害 を起 こす疾患で,

さ まざまな原 因に由来す るdiseasecomplexで あ る。

アミロイ ド沈着 の機序 はい まだ十分 に明 らかに されて

い ないが,限 局性 ア ミロ イ ドー シス の大半 を占め る

AL型 の アミロイ ドーシスで は,腫 瘍性 または非腫瘍

性形質細胞に よる単 クロー ン性 の免疫 グロブ リンL鎖

の産生 による ものであ ると考 え られている.ア ミロイ

ドーシスの分類 は,本 邦 では厚生省の分類 が広 く用 い

られてい る.1993年 に発表 された新分類では,ア ミロ

イ ドーシスは全身性 と限局性 の2種 類 に大別 され,そ

れぞれが さらに数種類 に分類 されている3)全 身性 と

限局 陛を比較す ると,全 身性 のほうが症状 が多岐 にわ

た り,進 行性 で予後が悪 い傾向がある.ま た,こ の分

類 ではそれぞれの種類につ いて ア ミロイ ド蛋 白のタイ

プ と前駆体蛋 白が明示 されているが,こ れによる と限

局性尿 管 ア ミロイ ドー シスの ア ミロイ ド蛋 白 はAL

蛋 白であ り,前 駆体は免疫 グロブリンL鎖 である.限

局性 ア ミロイ ドーシスの確定診断 には,他 臓器への ア

ミロイ ドの沈 着が ないこ とを確認 しなけれ ばな らな

い.し か し,一 般的には続発性 ア ミロイ ドーシスの否

定,Bence-Jones蛋 白 陰性,血 清蛋 白分画 が正 常,直

腸生検で異常 を認めないこ とが確 認 されれば,そ れ以

上の検索 は必要 ない と考え られている4)限 局性 ア ミ

ロイ ドー シス はア ミロイ ドー シスの 中で も2 .8%と 頻

度が低 く5),尿 路系 の限局性 ア ミロイ ドーシス はさ ら

に稀 な疾患 といわれている,Marianiら に よれ ば,尿

路 男性生殖器系 の限局性 ア ミロイ ドーシスは腎孟,

尿 管,膀 胱,前 立腺,精 嚢,精 管,精 巣,尿 道 お よび

陰茎 な どに発生 す るが,そ の多 くは腎孟,尿 管 ,膀

胱,前 立腺,尿 道であ り,こ れ らのうち半数以上が膀

胱 ア ミロイ ドーシスであ る6)

限局性尿管ア ミロイ ドー シスに関 して,今 回われわ

れ は自験 例 を含 めた本邦報告21例 を集計 し検 討 した

(Tablel).年 齢 で は,19歳 か ら82歳 まで にみ られ,

平均年齢 は56.0歳 で あ り,40歳 以 上が全体 の8割 以上

を占めている.性 別で は男性7例,女 性14例 で,尿 管

腫瘍 と違い,女 性 の方 が2倍 多 い.患 側部位 は左15
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TableLLocalizcdamyloidosisoftheureterinJapan

報告者 報告年 年齢 性 主 訴 患側部位 術前診断 治 療 文 献

1永 田

2大 城

3奥 村

4小 川

5南 方

6Uzumi

7斉 藤

8八 木

9米 田

10宇 佐美

ll井 門

12石 川

13片 桐

14辻

15辻

16入 澤

17Yamaguchi

l8松 田

19岡 崎

20北 原

21自 験例

1969

1979

1979

1980

1982

1982

1982

1983

1988

1988

1988

1990

1991

1991

1991

1991

1991

1992

1993

1993

1995

37

52

61

62

59

51

48

48

65

44

71

19

82

47

51

58

50

75

74

73

49

M

F

F

M

F

F

M

F

F

M

M

F

F

F

F

F

F

M

F

M

F

下腹部痛

血 尿

血 尿

血 尿

血 尿

血 尿

血 尿

血 尿

血 尿

{則月夏音匠痛

側腹部痛

側腹部痛

側腹部痛

側腹部痛

側腹部痛

下腹部痛

側腹部痛

下肢の腫張

血 尿

下腹部痛

血 尿

左上部

右全域

左下部

左下部

左下部

左下部

左中部

左下部

左下部

左下部

左下部

左中部

右下部

右上部

右中部

右中部

左下部

右下部

左下部

右上部

左中部

尿管腫瘍

アミロイ ドーシス

尿管腫瘍

尿管腫瘍

尿管腫瘍

尿管腫瘍

尿管腫瘍

尿管腫瘍

尿管腫瘍

尿管狭窄

尿管腫瘍

尿管狭窄

尿管腫瘍

尿管腫瘍

尿管腫瘍

尿管狭窄

尿管腫瘍

尿管腫瘍

アミロイドーシス

アミロイドーシス

尿管腫瘍

腎尿管全摘除術

腎尿管全摘除術

腎尿管全摘除術

尿管部分切除術

腎尿管全摘除術

尿管部分切除術

腎尿管全摘除術

尿管部分切除術

尿管部分切除術

尿管部分切除術

腎尿管全摘除術

尿管部分切除術

腎尿管全摘除術

尿管部分切除術

尿管部分切除術

尿管部分切除術

腎尿管全摘除術

腎尿管全摘除術

生検のみ

DMSO局 注

腎尿管全摘除術

泌尿 紀 要15:773-778

泌尿 紀 要25:821-823

日泌 尿 会 誌70:1031

泌 尿 紀 要26:1i25-1130

泌 尿 紀 要28;431-437

1Uroll28:119-121

日泌 尿 会 誌74:1468

泌 尿 紀 要29:227-232

臨泌・42:349-351

日泌 尿 会誌79;2031-2036

日泌 尿 会誌79:1727

日泌 尿 会誌81.1767

泌 尿 器外 科4:926

西 日本 泌尿53;1390

西 日本 泌尿53:1390

泌 尿 紀 要37173-76

UrolInt47:164-166

日泌尿 会誌83:1945

日泌 尿 会誌84:580

日泌尿 会誌84;395

例,右6例 であり,左 側に2倍 以上多 くみられた.発

生部位は上部尿管3例,中 部尿管5例,下 部尿管12

例,全 域1例 であり,下 部尿管が最 も多く,中 部,上

部,全 域例がそれに続いている.主 訴は,血 尿10例,

側腹部痛 一下腹部痛10例,下 肢の腫脹1例 であり,血

尿 と痙痛が2大 症状 といえる.術 前診断は,尿 管腫瘍

が15例,尿 管狭窄が3例,尿 管アミロイドーシスが3

例であ り,尿 管腫瘍が約7割 を占めている.治 療は,

腎尿管全摘除術10例,尿 管部分切除術9例,DMSO

局所注入療法1例,生 検のみ1例 である.尿 管部分切

除術後の尿管再建法としては,尿 管端々吻合,膀 胱尿

管新吻合のほかに,自 家腎移植術7),回 腸尿管造設

術8)といった方法 を用いた症例 も報告されている.予

後は1例 のみ再発が報告されている以外はいずれ も予

後は良好であり,全 身的に進展進行するという報告は

ない.

術前に限局性尿管アミロイ ドーシスと診断で きた症

例は21例中3例 にとどまり,術 前診断は,尿 管腫瘍が

約70%を 占めている.し たがって,本 疾患 と尿管腫瘍

との術前鑑別診断が比較的困難であることが うかがえ

る.ま た,術 前診断が尿管腫瘍であった症例のうち,

術中迅速によって尿管アミロイドーシスと診断 し,尿

管部分切除術 を施行 しえた症例 は約35%を 占めてい

る.本 症例では,画 像上浸潤性の左尿管腫瘍を疑った

ため,腫 瘍細胞の播種 を懸念 して術前および術中の生

検 を行わなかった.し かし,CT像 および尿細胞診陰

性であることも含め悪性腫瘍であることを確定 しきれ

なかったため,生 検 を行 うべ きであったと考えられ

た.以 上のことと,本 疾患の予後が良好であることを

考慮に入れると,良 性疾患 も否定できない場合は,術

前または術中に生検 を行い,可 能なかぎり保存的な治

療を行 うことが重要であると考えられた.

結 語

49歳女性の限局性尿管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 した.本

疾患は比較的稀で自験例は本邦第21例 目であった.

本論文の要旨は第152回 日本泌尿器科学会関西地方会にお

いて発表した,
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