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   A 3-year-old boy was admitted to our hospital with complaints of left flank mass 
and growth retardation. Examinations with IVP (Fig.  1), retrograde pyelography (Fig. 4) 
and cystoscopic examination (Fig. 3) showed a left nonopacified kidney, and right hydro-
ureteronephrosis due to stenosis of the midureter. Two large cystic patterns were found in 

the left kidney by ultrasonic scanning tomography (Fig.  2)  ; and, the left kidney was found 
to be occupied by a round and homogeneously low density mass by CT scanning (Fig. 6). 
The left renal artery was not demonstrated on the aortogram (Fig. 5). The patient was 

diagnosed to have a left congenital unilateral multicystic kidney, and laparotomy was per-
formed. The left kidney was easily removed, and the part with stenosis in the right ureter 

was removed, then end-to-end anastomosis was performed. Grossly, two large cysts (upper 
and lower part) and connective tissues were found in the left kidney (Fig. 7), and the vessels 
of the renal pedicle were filiform. No luminal formation of the renal pelvis or ureter was 

found. The epithelium of the cyst wall (Fig. 8) was deciduated leaving the connective 
tissue and smooth muscle, as shown by the histological examination. Histological examination 

of the parenchymal tissue (Fig. 9) between the two cysts showed primitive glomeruli and 
renal tubules among abundant connective tissue, but no cartilage tissue. 

   Statistic examination and discussion have been made of 126 cases of congenital multicy-
stic kidney reported in Japan. 

Key word: Congenital unilateral multicystic kidney
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緒 言

先 天性 偏 側 性 多 嚢 腎congenitalunilateralmulti-

cystickidneyは,従 来 まれ な 疾患 で あ る と考 え られ

て い たが,最 近 そ の 認 識 が 深 ま り,小 児 例 を中 心 と し

て,報 告 が 増 加 傾 向 に あ る.最 近 わ れわ れは そ の1例

を経 験 した の で,そ の概 略 を述 べ る と と も に,本 邦

126例 の臨 床 統 計 を 中 心 に 若 干 の考 察 を 加 え た い.
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症 例

患者 ・森○宏,3歳,男 児

主訴:左 側腹部腫瘤,発 育障害

既往歴:腹 部膨満のため他院で生後ユ8日目に試験開

腹 し,嚢 胞腎の診断にて左腎の穿刺のみ施行.出 生時

体重3,450g,在 胎40週

家族歴:特 記すべきことなし

現病歴:1歳8ヵ 月より日本医科大学附属第一病院
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Fig.1. 工VPrevaeledlcftnonopacifiedkidney

andrighthydrouretcronephrosis

Fig.2.Twolargecysticpatternswerefound

intheleftkidneybytheultrasonic

scanningtomography
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Fig.3. CystoscopicfindingsFormationoftheleftureteric

orificewasincomplete



奥村 ・ほか 二先天性偏側性多嚢腎 377

翫.、

Fig・4・Leftretrogradepyelography
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Fig.5。Theτleftrenalarterywasnotdemonstrated

ontheaortogram
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CTscanning:Thcleftkidneywasoccupiedby

aroundandhQmogeneouslylowdensitymass

ダ
F五9.7. Grossappearanceofthe

remQvedleftkidney

小児科外来で嚢胞腎として腎機能を中心に経過観察し

ていたが,発 育障害もあることから,1980年8月4日

入院.

現症:栄 養状態は普通であ り,浮 腫,貧 血,黄 疸,

発疹な く,心 肺,扁 桃,リ ンパ節,外 陰部に異常所見

なし.左 季肋下には弾性軟 凹凸不整で圧痛を欠く腫

瘤を触知した.こ の腫瘤は呼吸性移動に乏しかった.

血圧102/56,脈 拍122/min.,整.身 長85.6cm,体 重

12kg.

入 院 時 検 査 所 見 ・血 液 赤 血 球500×10`/mm3,白

血 球26,800/mm3,血 色 素13.59/dl.ヘ マ トク リッ ト

39.7%,尿 素 窒 素12.8mg/dl,ク レア チ ニ ンo.75mg/

dl,尿 酸4.Omg/dl,総 蛋 白6.59/dl,Na140mEq/L,

K4.3mEq/L,CIIOlmEq!L尿 蛋 白(一),糖

(一),沈 渣:赤 血 球o～1/HPF,白 血 球o～1/HPF,

細 菌(一),心 電 図,胸 部 単 純 写 真,腹 部 単純 写 真 は い
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Fig.8. Theepitheliumofthecystwallwasdeciduated

leavingtheconnectivetissueandsmoothmuscle

繰
Fig.9.Primitiveglomeruliandrenaltubulcswereseen

intheparenchymaltissuebetweentwocysts

ずれも異常所見なし.

諸検査成績:IVP(Fig.1)に て左腎は造影されず,

また腸骨陵の3cm下 の レベルの右尿管で造影剤の停

滞がみられ,そ れより上部の腎孟,尿 管はいちじるし

く拡張していた.レ ノグラフA一 にて左腎はL型,右

腎はM2型 を呈していた.腎 部超音波検査(Fig.2)

にて左腎を矢状面で走査してみると,2つ の大きな

cysticpatternが 得 られ,正 常腎実質,腎 孟相当部位

は認め られなかった.麻 酔下に膀胱鏡 右逆行性腎孟

造影,血 管造影を施行した.Fig.3の ごとく,尿 管

隆起の形成は正常であるが,左 尿管 口相当部位には粘

膜のわずかの陥凹のみがみられた.ま た,Fig.4の

ごとく,右 逆行性腎孟造影にて中部尿管狭窄の所見が

得られ,Fig.5の ごとく腹部大動脈造影を施行 して

みると,左 腎動脈は 造影されなか った.IVP,超 音

波検査を裏付けるように,腎 部CTス キ ャンニング

(Fig.6)に て,右 腎孟はいちじるしく拡張 し,左 腎

相当部位は丸い均一な低吸収域により占められていた.

以上から左先天性偏側性多嚢腎,中 部尿管狭窄による

右水腎症と診断し,日 本医科大学附属病院泌尿器科で

1982年4月12日,手 術施行した.

手術所見=剣 状突起から恥骨上縁におよぶ腹部正中

切開にて経腹膜的に左腎を摘除 し,ま た右尿管狭窄部

を切除後,尿 管端々吻合術を施行した.

摘除標本Fig.7の ごとく,左 腎は275g,12×5

x5cmで,上 下に2つ の嚢胞が あ りそれぞれ100

m1,110mlの 漿液を含んでいた・ この漿液の生化学

的データは,血 清の生化学的データと酷似していた。
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2つ の嚢胞間に正常の腎実質はなく,結 合織を認め る

のみで,腎 孟 ・尿管の管腔形成は全長に渡 り認められ

なかった.ま た腎茎は細く,腎 茎血管も痕跡状であっ

た.

組織学的所見=Fig.8は 嚢胞壁の組織像である.

上皮は完全に脱落してお り,結 合織および平滑筋で構

成され,脱 落上皮を除くと腎孟壁の構造 と酷似 してい

た.ま たFig.9の ご とく,嚢 胞間の充実組織中には,

厚い結合織中に,糸 球体ならびに尿細管を含む未熟な

腎組織がみられたが,軟 骨組織は認められなかった.

術後経過:患 者は術後20日 目に退院し,現 在1年4

ヵ月経過しているが,右 水腎症を軽度残すのみであり,

腎機能も良好である.

考 察

先天性偏側性多嚢腎はSchwartzi)に よ り最初に報

告され,本 邦でも池田ら2)の 報告に始ま りすでに125

例を 数 えるに いたって いる.従 来,本 症の病 態 は

Spence3)の 記載に基づき,腎 はまったく嚢胞で置換さ

れ,ブ ドウの房状を呈し,し ばしば尿管の欠如または

閉塞をともない,腎 血管は正常なものか ら欠如してい

るものまでさまざまであ り,遺 伝性がなく,偏 側性で

あるとされてぎた.し かし,欧 米4・5),本邦6-'8)ともに

両側例 も報告され,と くに合併奇形が比較的多いとい

う事実は大切であり,臨 床的にも病理学的にもより深

い考察が必要であると考え,以 下本邦例を中心 として

検討してみた.な お,す でに酒井ら9)が 本邦の52例 を

すでに集計しているので,集 計漏れおよびそれ以後の

報告例をTableIに 示 した.

1.臨 床的考察

i)年 齢分布

本邦126例 の年齢分布をTable2に 示 した.最 年少

例は出生直後に発見された小田切ら10)の2症 例と宮野

ら8)の1症 例であり,最 年長例は広重ll)が報告した60

歳 の症例である.1歳 までの乳児期に79例(64.8%)発

見 され,こ のうち14日 までの新生児期に発見されたも

のが23例(18.9%)あ った.ま た15歳 までの小児期に

85.4%が 発見され,16歳 以上の症例は18例(14.6%)

であ り,こ の うち成人例は15例(12.3%)で あ った.

酒井ら9)の52例 の集計時の小児例が71%で あ ったのに

比し,今 回の集計では85.4%で あ ったことを考えると,

最 近いち じるしく小児例が増加傾向に あると言えよ

う.Greeneら5)は66%,Schr6derら4)は78%が

小児例であったとしていることから,本 邦の方が小児

例が多いようである.

ii)性 差 ・左右差 ・遺伝性

379

本邦例では男48例,女70例,記 載のない症例8例 で

あり,1:1.46で 女に多い.酒 井ら9)は 欧米の報告8

つを集計し,男 に多い結果を示してお り,本 邦 とは性

差が逆である.

左右差に ついては,本 邦では左56例,右52例,両

側6}8)3例,不 明15例 であり1=0.93で やや左に多い

傾向がみられている.

同胞,親 子に本症が発現したという報告は本邦では

見当たらず,遺 伝性はないと考えられる.ま た1卵 性

双生児で1人 に本症が発現し,他 に本症が発現しなか

った症例に遭遇したGumrnesi2)が ご本症は子宮獲得

奇形であるミと述べていることは興味深い.

iii)臨 床症状(Table3)

臨床症状 としてもっとも多いのは腹部腫瘤であ り,

ついで消化器症状,尿 路感染症状の順になっている。

いっぽう,Schr6derら4)は,可 動性腫瘤触知,発 育

障害,尿 路感染症状,消 化器症状の順 であったと述

べ,本 邦 と順序が違っている.成 人例のみに限ると尿

路感染症状の精査時偶然発見されることが多い傾向が

みられた.

iv)診 断

最近本症の認識が深まり,術 前に確定診断が得られ

る症例が増加しているが,や は り依然として腎腫瘍,

水 腎症,後 腹膜腫瘍,嚢 胞腎,閉 塞性腎結核,発 育不

全腎などの術前診断で開腹される場合が多くある.小

児の無機能腎で側腹部腫瘤に遭遇した場合,本 症を念

頭におき,以 下に述べる検査を施行すれば確定診断は

比較的容易である.

腹部単純撮影で,と くに成人例において腎部に環状

石灰化陰影を認め ることがあ り,こ れは診断の一助と

なる.Craig13)は 本症の27%に 嚢 胞壁の石灰化があ

ったと報告 している.さ らにPRP,断 層撮影を併用

すればこの所見を適格に裏付けることができよう.

Leonidasら14)は 小児例において,体 重1kg当 た

り4mlの 大量造影剤静注直後の血中濃度の高い時期

の撮影をし,嚢 胞を レ線透過性の陰影 として描出する

方法をすすめている.

本症の特異的な所見をとらえるための診断法として,

膀胱鏡,RP,腹 部大動脈造影,CTス キャンニング,

超音波断層撮影が重要である.す なわち,患 側膀胱三

角部,尿 管口の無形成,形 成不全や尿管の閉塞または

欠如を膀胱鏡,RPで まず確認す る.さ らに患側腎動

脈の欠如または痕跡状存在を確認 し,CTス キ ャンニ

ングと超音波断層撮影で大小不同の嚢胞の存在と,正

常腎実質 ・腎孟の欠損を証明すれば確定診断ができる

と考えられる、ただし,新 生児,乳 児に侵襲の大きい
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男

94
大
橋
・
ほ
か

95
川
野
・
ほ
か

96
松
井
・
ほ
か

97
松
井
・
ほ
か

98
松
井
・
ほ
か

g9
安
食
。
ほ
か

10
0飯
田
・
ほ
か

10
1広
田
・
ほ
か

4歳
男

1カ
月
女

6カ
月

4カ
月

5カ
月

5歳

3カ
月

男 男 男 女 男

12
時
間
女

右 左 左 左 右 左 右 左 左 左 右 右 左 左 左 右 両
側

右 右 右 左

左
側
腹
部
の
疹
痛
お
よ
び
腫
瘤

腹
部
膨
満

左
腹
部
腫
瘤

左
側
腹
部
腫
瘤

腹
部
腫
瘤

腹
部
腫
瘤

腹
部
腫
瘤

血
尿
、
排
尿
痛

腹
部
腫
瘤
、
嘔
吐

腹
部
膨
満
感

腹
部
腫
瘤
(左
)

腹
部
腫
瘤
(右
)

腹
部
腫
瘤
(右
)

腹
部
腫
瘤
(左
)

腹
部
腫
瘤
(左
)

腹
部
腫
瘤
(左
)

腹
部
腫
瘤
(右
)

腹
部
腫
瘤

腹
部
膨
満

合
併
奇
形
の
精
査
中

偶
然
発
見

発
育
障
害
、
嘔
吐

腹
部
腫
瘤
、
腎
不
全

尿
失
禁

腹
部
腫
瘤

腹
部
腫
瘤

腎
結
核

嚢
胞
腎

腎
腫
瘍

悪
性
腹
部
腫
瘍

両
側
腎
芽
腫

発
育
不
全
腎
の

尿
管
異
所
開
ロ

発
育
不
全
腎

水
腎
症

対
側
腎
結
石

右
睾
丸
、
副
睾
丸
、
精
管
欠
損

同
側
尿
管
異
所
開
口
(後
部
尿
道
)

同
側
尿
管
異
所
開
口

鎖
肛
、
心
室
中
隔
欠
損

仙
骨
形
成
不
全

19
77

19
77

19
77

19
77

19
77

19
77

19
77

19
78

19
78

19
78

19
78

19
78

19
フ
8

19
78

19
78

19
78

19
78

19
79

19
79

19
79

19
79

19
79

19
79

19
80

19
80
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報
告
者
年
齢

性
患
側
症

状
術
前
診
断

合
併
症
、
備
考

報
告
年

10
2小
田
切
・
ほ
か

10
3小
田
切
・
ほ
か

10
4小
田
切
・
ほ
か

10
5士
亘
本
・
ほ
か

10
6絹
川
・
ほ
か

10
7鮫
島
・
ほ
か

10
8島
田
・
ほ
か

10
9吉
峰
・
ほ
か

11
0小
関
・
ほ
か

11
1小
関
・
ほ
か

11
2小
関
・
ほ
か

11
3小
関
・
ほ
か

11
4小
関
・
ほ
か

11
5小
関
・
ほ
か

11
6美
濃
和
・
ほ
か

11
7西
村
・
ほ
か

11
8小
西
・
ほ
か

11
9吉
水
・
ほ
か

12
0中
山
・
ほ
か

12
1宮
野
・
ほ
か

12
2石
野
・
ほ
か

12
3吉
岡
・
ほ
か

12
4澤
田
・
ほ
か

12
5廣
川
・
ほ
か

12
6自
験
例

3カ
月

出
生
直
後

出
生
直
後

4カ
月

1歳

3カ
月

3カ
月

1歳 15
日

15
日

27
日

3カ
月

4カ
月

4カ
月

1歳

2時
間

4歳 10
歳

2カ
月

出
生
直
後

2カ
月

16
日

8歳 1
歳

3歳

女 女 男 女 女 女 女 女 女 女 女 女 男 女 女 女 男 女 女 女 男 男

腹
部
腫
瘤

腹
部
腫
瘤

腹
部
腫
瘤

腹
部
腫
瘤

右
右
側
腹
部
腫
瘤

右
腹
部
腫
瘤

右 左
左
腹
部
腫
瘤

先
天
性
多
嚢
腎

先
天
性
多
嚢
腎

先
天
性
多
嚢
腎
疑
い

右 3 例 左 3 例

腹
部
腫
瘤

腹
部
腫
瘤

腹
部
腫
瘤

腹
部
腫
瘤

腹
部
腫
瘤

尿
路
感
染
症
・
発
熱

対
側
の
水
腎
水
尿
管
3例

そ
の
他
に
も
3例
合
併
奇
形
あ
り
。

右 両
側

右 左 右 両
側

左 左 左 右 左

腹
部
腫
瘤

便
秘
、
発
育
障
害

腹
部
腫
瘤

陰
茎
欠
損

腹
部
腫
瘤

腹
部
腫
瘤

季
肋
部
痛

腹
部
腫
瘤

季
肋
下
腫
瘤

発
育
障
害

水
腎
症

右
腎
形
成
異
常
に
合
併

し
た
腎
嚢
胞

陰
茎
・
尿
道
・
前
立
腺
無

形
成
、
大
血
管
の
異
常

多
嚢
腎

水
腎
症

先
天
性
多
嚢
腎

死
亡

馬
蹄
腎

Tu
rn
er
症
候
群

腎
孟
・
尿
管
の
閉
塞
な
し

死
亡
・
剖
検

腎
孟
・
尿
管
は
正
常

腎
孟
と
嚢
胞
と
の
交
通
あ
り

軟
ロ
蓋
裂

対
側
尿
管
異
所
開
ロ

対
側
水
腎
症

対
側
尿
管
狭
窄

19
80

19
80

19
80

19
80

19
81

19
81

19
81

19
82

19
82

19
82

19
82

19
82

19
82

19
82

19
82

19
82

19
82

19
82

19
82

19
82

19
83

19
83

19
83

19
83

19
84
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Table2.本 邦 例の年齢分布

383

1歳 以下

1～3歳

4～6歳

7～15歳

16歳 以上

79(64.8%)

8(6.6%)

7(5。7%)

10(8.2%)

18(14.6%)

合計 122(100,0%)

年齢不明 4

総計 126

Table3.本 邦 例のおもな臨床症状

腹部腫瘤

腹部膨満・消化器症状

尿路感染症状

蛋白尿

痙痛

発育障害

尿失禁

陰茎欠損

77

16

14

3

4

4

1

1

Table4.本 邦例に合併 した奇形

泌尿生殖器系 その他

対側水腎症

馬蹄腎

停留睾丸

対側発育不全腎

陰嚢水腫

同側尿管異所開口

対側尿管異所開口

両側VUR

8

4

3

2

2

2

2

1

睾丸 ・副睾丸 ・精管欠損1

対側腎杯拡張

対側孤立性腎嚢胞

対側重複腎孟

尿道下裂

対側遊走腎

Turner症候群

1

1

1

1

1

1

VSD 2

左室不全症候群1

総腸管膜症

仙骨形成不全

鎖肛

軟ロ蓋裂

1

1

1

1

検査は不向きであ り,超 音波断層撮影が一番価値ある

検査になるであろう15).

v)合 併奇形

本邦例に認められた合併奇形をTable4に 示 した.

本症の予後は,合 併症の存在の有無とその程度に左右

されるといっても過言ではない。とくに問題となるの

は対側腎尿路系の合併症である。本邦では対側水腎症

が8例 あった.自 験例は,中 部尿管狭窄によるいち じ

るしい水腎症が存在していたので,患 側腎摘除と同時

に対側尿管端々吻合術を施行した.ま た泌尿生殖器系

以外の合併奇形のうち,VSD,左 室不全症候群,鎖

肛などはやは り予後にいち じるしい影響をおよぼす可

能性があ り,十 分留意すべきである.

vi)治 療

本症の治療法としては,本 邦例では全例腎摘除術が

おこなわれてお り,外 国例でも同様の傾向であるが,

これは確定診断の意味が こめ られているためであ り,

診断技術が進歩した現在,放 置しても問題がないとい

う考 えが検 討 され 始めている5・16).しか しGUtter

undHermaneki7)が 報告した症例において悪性腫瘍

発生があ り,放 置して良いかいなかは疑問が残る.し

かし,正 しい診断さえ下されていれば,多 嚢腎摘除を

無理に リスクの高い新生児期,乳 児期に施行せず,幼

児期,学 童期まで待ってもいっこうに問題がないと考

えられる.結 論的には合併奇形が重篤であれば,そ の

治療を最優先させるべきであろう.

vii)予 後

本邦で報告された本症のうち,両 側例2例7・8)は 早

晩尿毒症で死亡している.ま た大久保ら6)の報告 した

両側例は一方の腎がpartialdysplas五aで あ り,真 の

意味で先天性両側性多嚢腎とは言いがたい.そ の他本

邦における死亡例は,健 側腎の外傷により腎摘後,尿

毒症に陥った1例 と死因不明例1例 である.合 併症の

存在を十分考慮して対処すれば,両 側例は別 として本

症は決して予後の悪い疾患ではないといえよう.

1.病 理学的考察

i)肉 眼的所見

本症の患側腎は,大 小不同の数個から十数個の嚢胞

で置換され,外 観があたかもブドウの房状を呈 し,腎

実質と思われるものをまった く認めない.嚢 胞の大き

さは数mmか ら数cmで あ り,と きに成人例におい

て嚢胞壁に石灰化をみることがある.原 則として嚢胞

間の交通はなく,か つ嚢胞と腎孟との交通もないとさ

れている.こ れ らの嚢胞は線維性結合織で結合され,

腎孟,腎 杯も認め られない.尿 管は欠如 しているか閉

塞しているのが特徴であ り,腎 血管はまったく欠如し

ているか痕跡的に存在している3・4).以 上が一般的に

言われている本症の腎の肉眼的特徴である.自 験例は

上記肉眼的特微をすべて備えていたので典型的症例と

いえよう.た だし,尿 管が完全に開存 している例18・19),

各嚢胞間に交通 している腎孟様管腔の存在する例1・20・

21)も報告されている.

ii)病 理組織学的所見16・22>

嚢胞 はその内面が一層の立方上皮または扁平上皮で

覆われ,嚢 胞壁は一般に平滑筋 と結合織 より成 り,成

人例ではこの嚢胞壁に硝子様変性や石灰化がみられる.

嚢胞間には比較的疎な線維性結合織が豊富で,そ の

中には原始的 腎組織の要素,軟 骨あるいは平滑筋が

含まれる,血 管は 壁が厚く,血 管腫様のcapillary
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叉 A

亭 き

し 》『

嵐 獣
,

・泌

D

Fig.10.

り り

躍 ・

蜘

B

泌尿紀要30巻

.耀
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Diagrammaticpresentatiollof

grosscharacteristicsofrenal

cyst。A:Multicystic,B:Multi-

locular,C:Simple,D:Po-

1ycystic(infantileform),El

Polycystic(adultform)

3号1984年

network,リ ンパ炉胞様構造も認められるとされてい

る.

糸球体は硝子化を示 し,ボ ーマ ン氏嚢は厚 く,立 方

上皮にて覆われ,嚢 は拡張し糸球体の毛細管係蹄は内

面に萎縮している.

尿細管に関しても多くの症例で認められ,正 常構造

を示すものや,ま ったく異なった形態の原始的尿細管

構造が未熟な結合織や平滑筋の同心円卵配列構造をと

もなって認められることもある。

なお本症と混同され易い他の腎嚢胞性疾患 との臨床

的および病理学的鑑別法の要点として,Dainkoら23)

に よる模式図(Fig.10)と 表(Table5)が 優 れて

いるので掲げておく.

皿.発 生学的考察

本症の発生機構に関しては,こ れまで多 くの著者が

検討し記述しているが,2通 りの考え方が有力である.

第1に 「尿管芽の異常」に由来するという考え方で,

Finkら24)に よると嚢胞の数が十数個であ り,こ の数

は小腎杯の数 と一致 しまた嚢胞内に平滑筋があること

から,本 症の発生を胎生期における尿管狭窄によるも

のとし,congenitalcystichydrocalicosisと 命名

Table5. Characteristicsofrcnalcysts(Dainkoeta1.1963)

CharacterlsticMuiticysticdisease
Multilocular

oyst

Simple

cyst

Polycystlcdrsease

lnfantileformAdultform

Hereditary

Unilateralor

bilateral

Presence。fgr。SS

renaltissue

Microscopic

Nephrons

Cartilage

Physicalsign

Shapeofkidney

Sizeofcyst5

Otheranomalies

CYstcommunica・

tlonWithpelVls

0 0

Unilateral(bilatera「Unilatera「

incompatiblewith

life)

0十

(Henceallrenal

tissueisre-

placed)

Embryonal

O

Abdominalmass

Norenalconfigu・

ration

Widevariation

Rarely

Occasi。nally

Adult

Occasi。nal)y

Abdominalmass

Reniform

Variable,

lOCulated

Rarely

O

0 Mendelian

recessive

Usuallyunilate-Usuallybilate-

ralral

十 十

Mendellan

dominant

Usua闘ybilate.

ral

十

AdultAdultAdult

RarelyOccasbonallyOccas1。nally

Usuallyn。neUSuallyn。neUsuallyn。ne

ReniformRentformReniform

WidevariationSrna闘 、uniformVariable

0

0

Occasi。naliyOCCaSめnally

OccasionallyOccasionally
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Table6.Classthcationofranalcysticdiseasc
(Gleasoneta1.1967)

A.Renaldysplasia=(1)total;(2)segmental;(3)focal;

and(4)associatedwithcongenitalobstruction.

B.Polycysticrenaldisease:(1)adulttype;and(2)

infantilgtype.

C,MedulLarycysticdisease=(1)thespongekideny;

and(2)uremicmedullarycysticdisease .

D.Sirnplerenalcysts.

E,Mu「tilocularrenalcysts.

F.Calycealdiverticula.

G,Miscetlaneouscystsofrenalorigih:(1)retroperito-

nealcYstsofnephricorigin;and(2)dysontogenic

cystsintherenalfossa:a.renalteratodermoids,

andb.endometriaTcystsofthekidney.

H.Cystsofotherthannephricorigin(notnecessarily

develoρmental)=(1)pericalyceallymphangiectasis;

and(2)perinephricpseudocyst5.

して い る.VelliQsandGarrett25)も,嚢 胞 壁 が 腎 孟

に 類 似 した 構 造 を 有 す る こ とを 強調 し,本 症 を尿 管 芽

異 常 に よ る もの と して い る.確 か に 自験例 の 嚢胞 壁 の

構 造 も,上 皮 は 剥 離 し て いた が,組 織 学 的 に 腎孟 に 酷

似 して い た.こ の説 を 裏 付 け る も うひ とつ の論 拠 は,

嚢 胞 が 腎孟,尿 管 と交 通 し て い る症 例 の存 在 で あ ろ う.

第2の 考 え方 と して 「failureofunion」 説 が 有力

で あ る.Hildebrandt26)は 尿 管 芽 の欠 陥 が 起 因 とな り,

造 後 腎組 織 の発 育 が抑 え られ,後 腎側 が 盲 端 とな っ て

しだ い に 拡 張 し嚢 胞 が形 成 さ れ る と述 べ て い る,こ の

説 を裏 付 け る根 拠 は① 嚢 胞 間 に 交通 の な い こ と② 嚢 胞

が 腎孟 ・尿 管 と交 通 を 持 つ もの が ほ とん どな い こ とで

あ ろ う,

第3の 考 え方 とし てFriedmanら27)は 本 症 に み ら

れ る 「腎血 管 の発 育 不 全 」 に 着 目 し,こ れ が 腎 の 発 育

不 全 お よび嚢 胞性 変 化 に強 く関係 して い る の であ ろ う

と述べ て い る.

最後 の 考 え方 と してBigler28)は,嚢 胞 壁 内に 筋 肉

組 織 と石 灰 化 が あ り,か つ結 合組 織 内に 軟 骨が あ る こ

とか ら,こ れ は 過誤 腫 の性 格 を示 す もの で あ り 「腎 の

dysorganization」 も考 慮 し な くて は な らな い と述 べ

て い る.

なお 本 症 はGleasonら29)の 腎 嚢 胞 性疾 患 分類(Ta-

ble6)のRenaldysplasiaの 項 の(1)totalに 分類

され,か っtotaldysplasiaはaplasticdysplasia

と本症 に 二 分 さ れ る こと を 付記 して お く,

加 えた,
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本 論文 の内容 の要旨は1982年12月,第414回 日本泌尿器科

学 会東京地 方会において発表 した.

本 論文を作製 す るに際 し,病 理 学的所見に関 し御教授 を賜

わった 本学 第二病理学 教室 ・浅野伍朗 教授に深謝いた しま

す.

結 語

3歳,男 児の先天性偏側性多嚢腎の1例 の概略を報

告し,両 側例を含め本症126例 の本邦報告例の統計的

観察をし,さ らに臨床的,病 理学的,発 生学的考察を

文 献

1)schwartzJ:Anunusualunilateralmulti-

cystickidneyinaninfant.JUrol35:259～

263,1936

2)池 田 清 二 。小 島 当 三:幼 児 に お け る片 側 性 嚢 胞 腎

の1例.臨 外16;551～552,1961

3)SpenceHM:Congenitalunilateralmulti-

cystickidney=Anentitytobedistinguished

frompolycystickidneydiseaseqndother

disorders.JUrol74=693～706,1955

4)Schr6derFH,FiedlerUandGoodwinWE:

DiemultizystischeDysplasiederNiere--ein

klinischesSyndrom.ZschrfUroluNephrol

63=631～643,1970

5)GreeneLF,FeinzaigWandDahlinDC:

Multicysticdysplasiaofthekidneywith

specialreferencetothecontralateralkidney・

.IUro1105:482～487,1971

6)大 久 保 慎 一一 ・渡 辺 順 子 ・勝 呂 宏 ・松 山 秀 介 ・宮

井 啓 国 ・三 杉 和 章 ・西 寿 治:Bilateralmulti-

cysticdysplasiaの1例.小 児 外 科10:1367～

1374,1978

7)西 村 美 保 ・津 留 徳 ・浜 本 邦 洋 ・原 邦 夫:両 側

腎 異 形 成 の3症 例.日 小 会 誌86=455,1982

8)宮 野 武 ・高 松 英 夫 ・小 嶋 康 則 ・北 村 成 太:陰 茎

・尿 道 。前 立 腺 無 形 成 お よ び 両 側 腎 。尿 管 ・膀 胱

形 成 不 全 の 新 生 児1剖 検 例.臨 泌36177～80,

1982

9)酒 井 茂 ・熊 本 悦 明 ・青 山 龍 生 ・本 間 昭 雄=先 天

性 偏 側 性 多 嚢 腎=自 験6例 お よ び そ の 本 邦 臨 床 統

計 に つ い て.泌 尿 紀 要23:215～227,1977

10)小 田 切 春 洋 ・上 野 桂 一 一松 下 八 洲 男 ・Congeni-

talunilateralmulticystickidneyの3例.日

小 外 誌16:i42,1980

11)広 重 紘 二1成 人 に み ら れ た 先 天 性 片 側 性 多 嚢 腎 の

1例 。 日 泌 尿 会 誌63:899,1972

12)quotedfrom4)

13)CraigRDP:Unilateralmulticysticdisease



386 泌尿紀要30巻3号1984年

ofthekidney.BritJUrol34:19～22,1962

14)LeonidasJc,straussLandKrasnaIH=

Roentgendiagnosisofmulticysticrenal

dysplasiaininfancybyhighdoseurography.

JUro1108:963～965,1972

15)BearmanSB,HinePLandSandersRC:

Multicystickidney:Asonographicpattern.

Radiology118:685～688,1976

16)PathakIGandWilliamsDI:Multicystic

andcysticdysplastickidneys.BritJUrol

36:318～331,1964

17)GUtterWundHermanekP:MalignerTu-

morderNierengegendunterdemBildeder

KnoUenniere(Nierenblastemcysten).Urol

Int4=164～182,1957

18)岸 川 輝 彰 ・角 岡 秀 彦 ・佐 々 木 信 義 ・加 藤 敬 純 ・舟

曳 純 一 ・加 藤 浩 ・星 野 輝 彦 ・岸 川 博 隆 ・永 井 良

治:先 天 性 偏 則 性 多 嚢 腎 の8例.日 小 外 誌14=

457～468,1978

19)井 口 公 雄 ・原 田 善 弘 ・小 林 淑 晃 ・石 橋 治 昭 ・木 村

幸 雄 ・土 屋 邦 子 ・大 矢 紀 昭 ・大 野 正 彦=先 天 性 偏

側 性 多 嚢 腎 の1例.日 臨 外
△ 養士38:894～899

,ヱミ障【卜

1977

20)高 橋 健 一 ・平 岡 良 ・高 岸 秀俊 ・妹尾 素 樹 ・小 林

貞 夫:Unilateralmulticystickidneyの1例 と

そ の 考 察.日 泌尿 会 誌62:714～723,1971

21)GoodyearWEandBeardDE=Unilateral

multicystickidneyininfancy・AmJDis

Gh五ld76:203～207,1948

22)久 住 治 男 ・ 寺 邑 能 実 ・ 松 原 藤 継;congenital

unilateralmulticystickidneyの1例.臨 泌

24:225～23i,1970

23)DainkoEA,DammersWR.andEconomou

SG:Multilocularcystsofthekidneyin

children.Reportofacaseandrev三ewof

theliterature.JPediat63:249～255,1963

24)FinkAJ,GarlickwBandsteinA:con-

genitalcystichydrocalicosis(unilateral

multicysticdisease).JUrol78:22～27,1957

25)VelliosFandGarrettRA・:Congenital

unilateralmulticysticdiseaseofthekidney.

AmJclinPath35;244～254,1961

26)田debrandt:WeitererBeitragzurpatholo-

gischenAnatomiederNierengeschwUlste.

ArchfKlinChir48:343～371,1894

27)Quotedfrom16)

28)BiglerJA;Cartilageinthekidney.Arch

Path47:487～493,1949

29)GleasonDc,McalisterwHandKissaneJ:

Cysticdiseaseofthek三dneysinchildren.

AmerJRoentgenloo:135～146,1967

(1983年8月24日 受 付)




