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限局 性尿管 ア ミロイ ドー シスの1例
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LOCALIZED　 AMYLOIDOSIS　 OF　 THE　 URETER:ACASE　 REPORT

　 　 　 Shin-ichi　 KITsuKAwA,　 Satoru　 HosoDA,　 Norihiko　 OTsuRu,

　 Taro　 MATsuMoTo,　 Yutaka　 YAMAMoTo　 and　 Tctsuo　 MATsuMoTo

The　 Z)吻 アtment　of　Urology,乃 砂0ルtedical　 Universi夢 〃 α6ん勿iルfedical　 Center

　 　 A46-year-o王d　 female　 was　 referred　 to　 our　 hospital　 with　 a　 complaint　 of　 left且ank　 pain.

Ultrasongraphy　 and　 computed　 tomography　 demonstrated　 a　left　hydronephroureter　 due　 to　stcnosis　 with

aurcteral　 mass　 in　the　lcft　lowcr　 uretcr.　 Retrograde　 pyelography　 rcvealcd　 scvcre　 stricturc　 oflcft　 lowcr

uretcr　 and　 brushing　 cytology　 showcd　 papanicolaou　 class　 III.　 Ureteral　 tumor　 was　 suspccted　 and　 lcfモ

nephrourctercctomy　 w三th　 partial　 cystectomy　 was　 perfbrmed.　 Histopathological　 diagnosis　 was

amyloidosis　 of　thc　left　ureter.　 There　 was　 no　cvidcnce　 of　sccondary　 or　systemic　 amyloidosis.　 Finally,

wc　 diagnosed　 her　 with　 localizcd　 amyloidosis　 of　the　 lcfモuretcr.

　 　 Localized　 amyloidosis　 of　thc　ureter　 is　a　relatively　 rare　 condition,　 and　 this　is　the　55th　 case　 reportcd

in　the　Japanese　 literature.

　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 (Hinyokika　 Kiyo　 52:131-134,2006)
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緒 言

　アミロイドーシスは線維構造をもつ特異な蛋白であ

るアミロイ ド物質が全身緒細胞外 に沈着することに

よって機能障害を引き起こす一連の疾患群であり,大

きく全身性 と限局性 に分類 されている1)限 局性アミ

ロイ ドーシスが尿管に発生することは稀で,本 邦にお

いては永田ら2)が1969年 に報告 して以来,わ れわれが

検索 しえた限 り自験例を含めて55例 が報告されている

のみであった.今 回われわれは46歳,女 性に発生 した

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:46歳,女 性

　主訴:左 側腹部痛

　家族歴　既往歴:特 記すべきことなし

　現病歴:2004年6月 末頃より間欠的な左側腹部痛を

自覚するも放置.7月 にな り持続する左側腹部痛を自

覚 し当センター内科で受診.超 音波検査にて左水腎症

を認め精査加療 目的に当科紹介初診 となる.

　初診時現症:胸 部理学所見に異常を認めず　左側腹

部に自発痛があ り,左 腰背部に叩打痛を認めた.

　検査所見:血 算生化学検査では異常を認めず,検 尿

沈渣ではRBC　 O～1/hpf,　WBC　 I～2/hpfで 尿細胞診

はclass　Iで あった.

　画像検査所見:DIPで は左水腎症 を認め,水 尿管

は小骨盤腔で途絶 していた.CT検 査では下部尿管に

淡い造影効果 をもつ腫瘤陰影 を認め,上 部は水腎症を

呈 していた(Fig.1).　 MRI検 査で も造影効果ある左

尿管壁の肥厚 を認めた.逆 行性腎孟撮影では尿管口よ

り3cmの ところより内外腸骨動脈分岐部付近まで尿

管壁の不整を認め(Fig.2),同 部の擦過細胞診はclass

IIIでTCC　 suspectedで あった,

　以上 より左尿管腫瘍 を考えたが良性疾患の可能性 も

否定できず,尿 管鏡下粘膜生検あるいは尿管部分切除

による術中迅速を考慮 したがご本人の強い希望 もあ り

根治的左腎尿管全摘術および膀胱部分切除術 を施行し

た.

　病理組織学的所見:肉 眼的には下部尿管は硬 く不整

に肥厚 し,粘 膜は全周性 に茶褐色の穎粒 を認め同部に

狭窄を認めた.HE染 色で下部尿管肥厚部には硝子様

物がびまん性全周性に沈着 していたが,尿 管下端,上

部尿管,腎 孟,腎 臓 には沈着 を認め なかった(Fig.

3),沈 着 している物質はCongo　red染 色により赤榿色

に染 まり過マンガン酸カリウム処理Congo　 red染 色に

て退色を認めなかった.さ らにamyloid　A　component

による免 疫染 色 で は染 色性 を認 め ず,amyloid　 P

compornentに 陽性であることよりALア ミロイ ドー

シスと診断 した,

　術後全身性アミロイ ドーシスの検索のため胃　 直腸

生検施行 したがアミロイ ドの沈着は認めなかった.ま
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　 Fig.3.　 Histopathological　 examination　 revealed

　 　 　 　 　 deposition　 of　homogeneous　 amyloid　 in　the

　 　 　 　 　 submucosal　 layer(HE　 stain,×200).

るアミロイ ド線維を主体とするアミロイ ド物質が,全

身緒細胞外に沈着することによって機能障害を引 き起

こす一連の疾患群で,本 邦ではアミロイ ドーシスの病

型分類に厚生省特定疾患調査研究班の分類1)がひろく

用いられている.こ れによるとアミロイ ドーシスは全

身性アミロイ ドーシスと限局性アミロイ ドーシスの二

つに大別 され,ア ミロイ ド蛋白の種類などによりそれ

ぞれ5種 および4種 に細分されている.限 局性アミロ

イ ドーシスであることを診断するためには他臓器への

アミロイ ドの沈着の有無を確認 しなければならないが

全身臓器の生検が事実上不可能であることより,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,胃 十二指腸粘膜や直腸粘膜の生

検 にてアミロイ ドの沈着 を認めないことが確認されれ

Table　 1. Reported　 cases　 of　localized　 amyloidosis

of　the　 ureter　 in　Japan

n

性　別 男　性

女　性

22

33

年　齢 19--83歳(中 央 値:61歳)

　 Fig.2.　 Retrograde　 pyelography　 shows　 severe

　 　 　 　 　 StenOSiS　 in　left　lOWer　 Ureter(arrOWS),

た 血 清 蛋 白 分 画 異 常 を 認 め ず,尿 中Bens・Jones蛋 白

も 陰 性 で あ る こ と よ り 限 局 性 尿 管 原 発 ア ミ ロ イ ドー シ

ス と 診 断 し た.

術 後8カ 月 の 現 在,再 発 を 認 め て い な い

主　訴 側腹部痛　背部痛

肉眼的血尿

水腎症

熱　発

その他

記載なし

31

27

3

3

5

2

考

患　側 左　側

右　側

両　側

同時性

異時性

34

14

7

3

4

察

アミロイドーシスは線維構造をもつ特異な蛋白であ

主病変部位 下部尿管

中部尿管

上部尿管

記載なし

34

14

6

1
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Table　 2・　 Preoperative　 diagnosis　 and　 treatment　 of　the　 reported　 cases　 in　Japan

術前診断 生検* n 治療法 n

尿管腫瘍(n=22) な し

あり

17

5

腎尿管全摘術

尿管部分切除術

腎尿管全摘術

尿管部分切除術

DMSO**

16

1

2

2

1

尿管腫瘍の疑い(n=5) な し

あり

4

1

尿管部分切除術

経過観察

4

1

尿管狭窄(n-13) な し

あ り

8

5

尿管部分切除術

尿管部分切除術

尿管ステント留置

8

3

2

不 明or記 載 な し(n=15) なし

あ り

5

10

腎尿管全摘術

尿管部分切除術

腎尿管全摘術

尿管部分切除術

DMSO**

4

1

2

4

4

*:鏡 下生 検
,開 放 生検 を含 む,**:経 皮 吸 収,内 服,注 入 を含 む,

ばこれ以上の検索は必要ないと考えられている3>こ

れらに従い本症例は限局性AL型 アミロイ ドーシスと

診断した.

　尿路系におけるアミロイ ドーシスは稀な疾患であり

腎孟,尿 管,膀 胱,尿 道などに発生 し半数以上が膀胱

発生例であるとされている4)本 邦においては1969年

に永田ら2)が限局性尿管ア ミロイ ドーシスの1例 を報

告して以来,こ れまでにわれわれの調べえた限り54例

の報告がみられ,自 験例は55例 目であった.本 邦報告

例について検討すると,性 別は男性22例 に対 し女性33

例で女性に多 く,年 齢は19～83歳(中 央値61歳)で40

歳台から60歳で7割 をしめている.主 訴は側腹部痛

背部痛などの痺痛が31例 と最も多 く,肉 眼的血尿 も27

例でみられている.患 側は左側34例,右 側14例,両 側

が7例 みられ内3例 は同時発生例であった.主 要病変

部位をみてみると下部尿管が34例,中 部尿管が14例 で

上部尿管 には少なく6例 のみであった(Table　 l).左

下部尿管発生例が21例(38%)と 最 も多かった.

　尿管アミロイドーシスでは術前診断が難 しく自験例

のごとく22例が尿管腫瘍と診断されている.し かしな

がら尿細胞診で陽性であった症例はなく,明 確に記載

のあるものでclass　IIIで あった症例は自験例 を含め

て3例 のみであった5・6).最近では細径の尿管鏡が普

及 してきたことで簡便に尿管粘膜生検が施行できるよ

うになったことから今後は正診率は上がってくるもの

と思われる.

　治療法は腎尿管全摘術が最 も多 く見られている.術

前診断が尿管腫瘍の22例 申18例(81.8%)で 腎尿管全

摘術が施行されているのに対 して尿管狭窄の症例13例

ではll例(76,9%)で 尿管部分切除術が施行されてい

た,術 前診断の記載のないものあるいは確定診断不能

症例では5例 中4例(80%)で 生検なしで腎尿管全摘

術 を施行されていた(Table　2)。 自験例では擦過細胞

診でTCC　 suspectedで あったが確定診断には至 らな

いことより術中迅速生検 を含めた術式も提示 したが,

御本人の"悪 性の可能性が少しでもあるなら最 も再発

の少ない方法で手術 を受けたい"と の強い意向を尊

重 し腎尿管全摘術 を選択した.本 症例のように尿管腫

瘍を疑った場合でも擦過細胞診で確定診断の得 られな

い場合や良性疾患 を疑 う場合は術前生検や術中迅速病

理検査などを積極的に行い治療法を選択すべ きであっ

たかもしれない.

　限局性尿管アミロイ ドーシスでは病変部の完全切除

を行 えば再発をきたすことは少ないとされてお り7),

予後は良好 と思われる.し か しながら本邦 においても

異時性対側発生例の報告がみられることより定期的な

経過観察が必要であると思われた.

結 語

　原発性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.

　本論文の要 旨は第574回 日本泌尿器科学会東京地方会にて

発表した.
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