
泌尿紀要44:509-512,l998 509

原発性限局性膀胱アミロイ ドーシスの1例
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   A case of primary amyloidosis of the bladder is reported. A 59-year-old man visited our hospital 
with a complaint of gross hematuria. Cystoscopy revealed several elevated lesions with yellowish 
surface accompanied by proliferated vessels at the posterior wall. Transurethral mucosal biopsy was 

performed. Histopathological diagnosis was a primary localized amyloidosis of AL type in the 
bladder. Systemic amyloidosis was clinically excluded. He is followed for 38 months without 
symptoms but mucosal lesions persisted. 

                                             (Acta Urol. Jpn.  44: 509-512, 1998) 
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緒 言

ア ミロイ ドーシスはア ミロイ ド線維が身体諸臓器の

間質 に沈着 した結果起 こる原因不 明の代謝性疾患であ

る.膀 胱 に限局 したア ミロイ ドーシスは稀 であ り,治

療方針は定 まっていない.今 回われわれは膀胱限局性

ア ミロイ ドーシス を経験 したので報告する.

症 例

患者:59歳 男性

主訴:肉 眼的血尿

既往歴:糖 尿病(1987年 よ り食事療法)

現 病歴:前 立腺肥大症 にて保存 的治療中,1994年10

月12日 肉眼的血尿 が出現 した.膀 胱鏡検査 で後壁 を中

心に黄色調の隆起 と血管の集籏を認めたため膀胱腫瘍

を疑 い10月19日 入 院 となった,

身 体所見:身 長157cm,体 重58kg,血 圧170/84

mmHg,脈 拍62/min,整.眼 瞼,眼 球結膜 に異常 な

く,胸 腹部身体所見 に も異常 を認 めなか った.

一 般検査 所見:血 算
,生 化学所見 は正常 で,蛋 白分

画 もAlb66%,αgl1.8%,βlgl15.4%,β2gl

10.2%,γgll6.4%と 異 常 を認 めない.

尿 所 見:糖(一),蛋 白(一),沈 渣RBC多 数/

hpf,WBCl以 下/hp£ 尿 細 胞 診class2.Bence

Jones蛋 白(一).

画 像 診 断:胸 部X線 像;異 常 な し.DIP像;上 部

尿路に異常 はな く,前 立腺肥大 による膀胱底の挙上の

みを認めた.骨 盤CT検 査;膀 胱内に隆起性病変を

認めず,壁 の肥厚も認めなかった.経 尿道的超音波検

査;明 らかな隆起性病変を認めず,膀 胱壁の肥厚も認

めなかった.膀 胱鏡検査;後 壁を中心に径5mm程

度の島状の黄色調の隆起と著明な血管増生を数個認め

た(Fig.la),

以上の所見より膀胱腫瘍を疑い1994年10月25日 経尿

道的膀胱生検を施行した.

病理学的所見:HE染 色弱拡大では,表 面は正常な

移行上皮で被われ,核 の異型など移行上皮癌を示す所

見は認められなかった.粘 膜下にエオジン好性の沈着

物を認めた(Fig.1b).HE染 色強拡大では,間 質お

Fig.  la. Several elevated lesions with yellow-

       ish surface accompanied by prolifer-

        ated vessels.
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よび血管壁周囲にエオジンに淡染した無構造均質の硝

子様物質を認めた.Congored染 色 を施行 したとこ

ろ,HE染 色で見られた問質および血管壁周囲の沈着

物は榿赤色に染色された.同 部位を偏光顕微鏡下で観
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察すると,黄 緑色の複屈折 を示 した(Fig.1c)。 免疫

組織学的検査 にて沈着物は λchain由 来のAL型 ア

ミロイ ドであると判明した.さ らに電子顕微鏡的観察

では,膀 胱榿膜上皮細胞には異常はなく,間 質にアミ

ロイ ドの沈着を認め,高 倍では幅8～12nmの 細線維

構造を呈するアミロイド線維が,枝 分かれ ・らせん状

の構造を示 さずフェル ト状に配列 しているのを認めた

(Fig.ld).

以上の所見より,病 理組織学的に膀胱アミロイ ドー

シスと診断 した.

臨床経過:病 理組織学的に膀胱アミロイ ドーシスと

診断されたため,全 身検索を施行した.前 述のように

身体所見,尿 ・血清蛋白分画に異常はなく,消 化管の
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粘膜生検でアミロイ ドの沈着 を認めず,心 エコー上も

異常はなかった.ま た骨髄生検の所見も正常であっ

た.以 上のことから原発性限局性膀胱アミロイ ドーシ

スと診断 した.術 後肉眼的血尿は消失し,15カ 月後の

TUR-P施 行時に再度膀胱粘膜生検を施行 した とこ

ろ,前 回と同部位にアミロイ ドの沈着を認めた.初 回

生検後38カ 月の現在,特 に変化なく病変は存在するが

不変で無症状のため,外 来にて経過観察中である.

考 察

ア ミロイ ドーシスは幅8～12nmの 細 線維構造 を呈

す るア ミロイ ド線維が,身 体諸臓器の問質に沈着 した

結果起こる原 因不明 の代謝性疾患 である1)ア ミロイ

ド蛋 白は,免 疫 グロブ リンL鎖 由来 のAL型 と,血

清 中のSAA(serumamyloidA)由 来 のAA型 が 代

表的 なものであ るが,Wrightら は,過 マ ンガン酸 カ

リ前処置 に よ り,AA型 だ けがCongored染 色 性 を

失 うことを示 した2)ま た,原 発性 ア ミロイ ドーシス

または多発性 骨髄腫 に伴 う場合 はAL型 が出現 し,

続 発性 ア ミロイ ドー シス の場合 はAA型 が 出現 す る

ことによ り,ア ミロイ ド蛋 白を判別することは,原 発

性か続発性かの鑑別点 となる3)自 験例 も免疫組織学

的検査の結果AL型 ア ミロイ ドで あ り,膀 胱原発 と

診断す る一つの根拠 とな った.ア ミロイ ドの病理組織

学的特徴 をTable1に 示 した.Malekら4)は ① 続発

Table1.ア ミロイ ドの病理組織学的所見

HE染 色=エ オジン好性の硝子様物質として認める.

Congored染 色:榿 赤色に染色 される.

偏光顕微鏡:緑 色の複屈折性の偏光を示す.

電子顕微鏡:幅7～10nm,長 さ30～1,000nmの 細線維

構造で,大 部分は直線的で枝分かれ,螺 旋状

を示さない.

免疫組織学的検査:AA蛋 白AL蛋 白ATTR蛋 白

Aβ2蛋 白などに分類され,AL蛋 白のサブ

タイプとして λとκに分かれる.

Table2. 本邦における原発性限局性膀胱アミロ
イ ドーシスの集計(45例)

性 ア ミロイ ドー シスの否 定,②Bence-Jones蛋 白 陰

性,③ 血清蛋白分画正常,④ 直腸生検 にてア ミロイ ド

沈着陰性,以 上の4項 目が局所性 ア ミロイ ドーシスの

診断 に必要 であると述べている.自 験例 もこれら4項

目を満た してお り,原 発性限局性 ア ミロイ ドーシス と

診断 した.尿 路生殖系 における限局性ア ミロイ ドーシ

スは,腎 孟,尿 管,膀 胱,前 立腺,精 嚢,尿 道,陰

茎,睾 丸な どすべての部位に認 め られ てい る5)が 報

告例の半数以上は膀胱である.原 発性 限局性膀胱 ア ミ

ロイ ドーシスは,本 邦では1975年 の 伊藤 ら6)の 報告以

降われわれが調べ得 た範囲で は,自 験例 を含め45例 で

ある.本 邦報告例 を集計 し表 に した3●7'9)(Table2).

年 齢 は24歳 か ら83歳(平 均56.4歳)で あ り50歳 代 お よ

び60歳 代 が ともに11例(25%)を 占 めて いた。性 別

は,男 性26例,女 性19例 であ った.臨 床症状 では,肉

眼的血尿が37例(84%)と 最 も多 く,自 験例 も肉眼的

血尿が主訴であった.発 生部位 では後三角部 から頂部

にかけてが15例(33%)と 多 く,つ いで三角部,左 右

側壁の順であった.

原発性限局性膀胱 ア ミロイ ドーシスは,浸 潤性膀胱

腫瘍 との鑑 別が重要 であるが,画 像診断で特徴的な も

のはな く病理組織学的検査に よる確定診断が必要 とな

る.一 般に,原 発性 限局期膀胱 ア ミロイ ドーシスは長

期間にわた り臨床的 に比較的安定 した経過 をとる10)

しか し,稀 に大量の膀胱 出血や広範 な膀胱 内病変 とそ

れに伴 う上部尿路への悪 影響 をきたす ことがあ るID

したが って治療 は膀胱 温存 を第一 に考 えるべ きで あ

る.本 邦文献の集計 では経尿道 的切除術 を施行 し経過

観 察 を 行 っ た症 例 が28例(62%)を 占 め て い る

(Table2).自 験 例 も同様 の治療 を施行 してお り,術

後38カ 月 の現在 も特 に変化な く経過観察中で ある.最

近で は,経 尿 道 的切 除術 とDMSO(dimethylsul-

foxide)膀 胱 内注 入療法 との併用療法の報告12)も あ る

が,未 だ有効 な治療 法が確立 されていないのが現状 で

ある.ま た,経 尿道的切除術後に再発 をきた した症例

もあ り13),注 意 深い長期経過観察が必要である.

性 別:男;26例,女;19例

年 齢=24歳 ～83歳(平 均56.4歳)

発生 部 位:後 三 角 部 一 頂 部;15例(33%),左 側 壁8例

(17%),三 角 部;8例(17%),右 側 壁7例

(15%),前 壁;1例(2%),不 明6例

(13%)

臨床 症状:肉 眼 的 血 尿;37例(84%),膀 胱 炎 様 症 状;4

例(8%),排 尿 痛;2例(4%),頻 尿;1例

(2%),乏 尿;1例(2%)

治 療 法:経 尿 道 切 除 術;28例(62%),膀 胱 部 分 切 除 術;

6例(14%),DMSO;5例(12%),膀 胱 全

摘 術;4例(8%),膀 胱 部 分 切 除+DMSO;

1例(2%),TUR+DMSO;1例(2%)

結 語

肉眼的血尿を主訴に来院した原発性限局性膀胱アミ

ロイ ドーシスの1例 を経験 したので,若 干の文献的考

察を加え報告した.

病理所見につき御教示頂いた高川竜子,遠 藤雄三先生(当

院病理学科),お よび電顕写真をおとりいただいた福田 稔,

松 原幸枝氏(杏 林大学医学部電子顕微鏡室)に 感謝いたしま

す.
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