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   A case of infant type of polycystic kidney with hereditability was reported. 

   Case  : T. H. 50 days-infant was admitted with a chief complaint of intumescentia 

abdominis. The patient was born on Dec. 4, 1964 following a full term pregnancy with a 

birth weight of 3,000 grams. The delivery was uncomplicated, and the mother's prenatal 

coures was unremarkable except for a edema occurring at 7 to 8 week's gestation, but 

mother was found to have polycystic kidney. Surgical exploration of bilateral kidney and 

autopsy was performed. A typical polycystic kidney was observed. Polycystic kidney 

has been reviewed many times and several reports with excellent bibliographies are availa-

ble. As far as we can discover, no case has been reported of infant type in polycystic 

kidney with hereditability. Discussions were made and literatures were reviewed.

1.緒 言

嚢胞腎(Polycystickidney)に 関 して は

Virchow(1855)が 発生病理について 詳細な

検討を行つて以来,注 目される様になり,欧 米

は勿論の事,本 邦に於いても総括的報告及び症

例報告はかなり多数にのぼつている.臨 床的に

もときどき遭遇しさほど稀な疾患ではないが遺

伝性を有する幼児型は き わ め て稀 で あ る.

Ferguson(1949)に よれば幼児型 と成人型が同

一家族に発生 した例は見 られないと云 う.

最近我々は生後50日 の新生児で遺伝性を有す

る両側性幼児型嚢胞腎の1例 を経験したので報

告する.

■.症 例

患者:生 後50日 の女児.

主訴:腹 部膨隆.

家族歴;患 者の父方及び母方の祖父母はい ゲれ も健

在である.父 方同胞3人 で健在,母 方同胞は男4人 女

4人 の8人 で長男(死 因不明)及 び次男(戦 死)は 死

亡.そ の他は健在である.家 族は両親及び同胞2人 で

父親は健在である.母 親は第1子 妊娠中浮腫の発現を

見たが分娩経過及び出産児には異常は認めなかった.

本患者の妊娠中にも軽度の浮腫を認めたと云 う.そ の

他,特 記すべき既往歴はないが本患者が入院中1.P

検査を受けた結果嚢胞腎を指適さる(第2図).同 胞は

満2才 の男児で,健 康である.し かし聞きわけがなく

レントゲン検査を施行しえなかったのは残念である.
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既往歴:母 親は妊娠中軽度の浮腫があった以外異常

はな く,ホ ルモソ投与,特 殊薬剤の投与及びX線 照射

等を受けた事はない.満 期安産で生下時体重3.Okg,

母乳栄養法により外来時4.Okgと ほぼ正常の発育を

示している,

現病歴=生 下時より腹部膨隆を産婦人科医より指摘

されているが黄疽,嘔 吐はなく,糞 便正常,排 尿は1

時間1回 程度,腹 部は特に大きくなる事はなく全身状

態にも著変を認めない,昭 和40年1月5日 本院小児科

に入院,後 腹膜腫瘍の疑いで同年2月12日 当科へ転科

入院す.

現症=体 格中等度,栄 養普通,機 嫌良好.眼 瞼結膜

軽度貧血状,黄 疸は認めない.腋 窩及び鼠険部 リンパ

節は米粒大に数個触れる.胸 部には著変はない.腹 部

は蛙腹状に強く膨隆し軽度の皮下静脈怒脹 を認 め る

(第1図)肝 臓は右乳線上季肋下に1横 指 触 知 す

る.脾 臓は触れない.両 側腎はともに腫大し表面は平

滑で弾性硬,境 界は明瞭で内縁は稜状で中央部に切痕

を触知する.移 動性は認めない.尚,両 側腎は生後50

日目頃より表面凹凸不平 となったが増大は認めない.

四肢の運動障碍及び浮腫は認めない.血 圧は収縮期圧

110～130mmHg,拡 張期圧64～90mmHg.血 液像は

経過中漸次貧血に傾いている(第1表)血 清タンパ

ク7.29/d1,A/G1.71,残 余N29.2mg/dl.尿 は一日

量200～360cc,比 重1010前 後でタソパク軽度陽性,

ウβビリノーゲソ正常.検 鏡により上皮細胞 を認 め

第1表 血 液 所 見
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る.膀 胱鏡所見では膀胱粘膜及び三角部は全 く正常で

膀胱容量約40m1で あ る.X線 単純撮影では頭蓋,大

腿骨及び骨盤に異常所見を認めない,1.Pで は腎孟

像は描写されず(第3図),P.R.P,も 施行したが

両側腎を描出することは出来なかった,し かし腹部単

純撮影で両側腎腫大により腸管が中央部に圧迫されて

いる像が認められる(第4図)動 脈撮影では腎動脈

は細小で血管の分布像は粗であ り,且 つネフログラム

の出現は全 く認められなかった(第5図)腎 生検で

は立方上皮で覆われる大小不同の多数の嚢胞が散在す

る.以 上,臨 床所見並びに腎生検所見より本症は典型

的な両側性幼児型嚢胞腎と診断した.

手 術所見:昭 和40年2月19日,挿 管麻酔のもとで手

術を施行した.GeorgeNagamatsuの 切開で先ず右

腎に達すると腎全体はかな り腫大し腎表面は小指頭大

以下の無数の褒胞で覆われていた.腸 管圧迫緩和の目

的で腎縮小術を行った.Rovsingの 術式に従って 嚢

胞を穿刺排液後,高 張ブドウ糖液を注入して右側の手

術を終え,次 いで左腎に対しても右腎と同様の処置を

行った.術 後は保育器に入れ経過は順調で術創は6日

目で全治した.し かし保育器より出して2日 後風邪を

ひき術後14日 目に突然呼吸困難が加わ り心衰弱の為死

亡 した.

剖検所見:1)肉 眼的所見,両 側巨大嚢胞腎以外 ,
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肝,膵,脾,腸 管等他臓器の嚢胞合併は認めない.両

側肺の無気肺及び出血,肝 及び脾の腫大,腎 実質,肝

臓,消 化管粘膜の点状出血を認める.心 臓は左室肥大

を認める.胸 腺は著 しく退化する.副 腎は両側共皮質

が薄 くな りボイドに富み,髄 質は充血性である.

腎臓,右 腎,重 量2909,径13×7.5×5.2cm.表 面

凸凹,不 平,被 膜の剥離は困難で被膜下に多数の点状

出血を認める.割 面は全般的に皮質,髄 質の箋界は不

明で,浮 腫性であ り,広 範な地図状及び斑状の出血を

認ある.実 質内には嬰粟粒大よりエソ ドウ大までの嚢

胞が無数散在する.各 嚢胞間には連絡は認めない(第

6,7図).左 腎,重 量2809,径11'7×6.0×4.2cm.

大概右腎に同じ.

2)病 理組織学的所見,腎 臓,一 層の立方上皮で覆

われた不規則な大小種々の嚢胞を無数認める.各 嚢胞

間の連絡はなく,或 るものは原始的なBOwman氏 嚢

様構造を示す.褒 胞中にはコβイド様物及び上皮様脱

落細胞を容れるものもある,Nephronは 嚢胞間に散

在性に存存するのみで完全なNephronの 構造を認め

る事は出来ない.即 ち糸球体は一般に丸 くな り,胎 生

期の構造を呈し,Bowman氏 嚢は著明に拡張し,中

には一個のBowman氏 嚢中に2個 の糸球体を見るも

のもある.間 質はリソパ球及び多核白血球等炎症性細

胞浸潤を認める(第8,9図)肺 臓は無気肺の状態

及び出血があり,リ ンパ球,多 核白血球等の浸潤はな

く出血性肺炎の所見を呈する.肝 臓は間質及び胆管の

異常増殖を認める.大 腸は筋層の肥厚を認める.そ の

他脾臓,心 臓,副 腎,胸 腺等には異常所見 は 認 め な

い.

皿.考 按

嚢胞腎 の発生原因 につい ては貯溜 説(Virc-

how1856)を 始 め として炎症説(Virchow,

Ribbert),先 天 性形 成不全説(Hildebrant1894,

Kampeier&McKennaユ923,Davis1923,

Allen1951),腫 瘍 説(Bridgi&Severi)が あ

る.そ のほか リソパ管拡張説,体 質異常説,寄

生虫 による炎症説,梅 毒 に よる発育不全説 な ど

もある.現 在 は遺伝的傾 向の強い こ と,両 側性

発生,他 臓器 の嚢胞及 び碕形 の合併 が多い こ と

より先天性形成不全説 が支持 されてい る.本 症

は臨床 的に幼児型 と成人型 に分 け られ,乳 幼児

と40才 代に頻度が高い と 云 わ れ て い る が,

Cannon(1947)は 新 生児 に も見 られ るが40-

60才 の間 に比較的多 い ことを述てい る.一 本杉
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(1953),simon(1955)の 統 計 に よると新 生児

より60才 にいた る各年令 に見 られ るが,大 部分

は30-60才 で 占め,幼 児型 の頻度 は少 ない こ と

を報告 して いる.し か し欧米に 於 てはSieber

(1901)は 新 生児か ら20才 の問 に32例 を集 めて

…報告 し,Williametal(1963)は ノ」・児嚢胞性疾

患ユ9例中両側 嚢胞腎の死産及 び新 生 児 死 亡7

例,両 側 嚢胞腎の乳幼児及び小児例5例,計12

例 の 経験例を報 告 してい る.本 邦 に於 いては20

才 以下の報 告例は少 く特に幼児型 の報告例 は極

めて少ない.我 々が文 献上 よ り調べ得た範囲 で

は犬 塚等(1960),岡 田等(1960),池 田等

(1961),山 口等(1962),津 田(1962),江

本 等(1962)の 又1例 を見 るのみであ る(第2

表)但 し,Beltran(1959)のUnilateral

multicystickidneyとPolycystickkidney

の鑑 別 に従 うと池 田の報告 せ る片側性嚢 胞腎は

Unilateralmulticystickidneyに 属 す るもの

と思われ る.尚,Spence(1955)やBeltran

(1955)等 に よれば従来 文献上偏側性嚢胞 腎 と

記 載 さ れ た 疾患 の多 くはUnilateralmulti-

cystickidneyに 属 す るもの と述べ ている.

本 症の遺伝 関係に就 ては諸家 に より多 数の報

告 があ り,遺 伝 間係はかな り濃厚 と 云 え る.

Baggeta1(1925),Ralleta1(1948)は 本 症

がMende1の 法 則 に従 い.且 つ劣性 遺伝 である

と述 べ,Cannon(1947)はMende1の 法 則 に

よる遣伝 を否 定 し,一 つの優性因子 に よるもの

で伴性遺伝 ではない と反論 してい る.Staehler

(1959)は 本 症 の遺伝 は性 との 結合 はな く或 る

補助的遺伝 因子 が存在 し,そ れが優性 にも劣性

にも作用 し得 るもので あろ う と述べ,優 性遺伝

で も劣性遺伝 で もない と述 べて いる.Grawford

(1923)は 一 家族40人 中17人 に本症 を認め,一

家族 に断発発生 した例 として5代 に亘つ て17例

を認 めてい る.本 邦 に於 け る一 家数代 に亘つ て

発生 した報告 としては石原(1929)は1男 子 と

その母及 び祖母 の3代 に亘 り5人 に発生 した症

例を報告 し,永 井(1942)は 姉 妹3人 と母及 び

3子 の3代 に亘 り発生 した症例 を報 告 し て い

る.又,松 下 等(1964)は28才 の女子 でその母

及 び祖 父の3代 に亘 り発生 した症例 を報告 して
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第2表 本邦に於ける褒胞腎の新生児及び乳幼児報告例

報 告 年 報 告 者1年 令
1

昭和35年

〃 〃

〃36年

〃37年

〃 〃

〃 〃

〃40年

i犬 塚.他

岡 田 ・他

池 田 ・他

山 口 ・他

津田

江 本 ・他

重松 ・他

22日

新生児

9カ 月

新生児

〃

8カ 月

50日

性

女児

男児

男児

女児

不明

〃

女児

確 認 備 考

手 術

剖 検

手 術

剖 検

〃

不 明

手術及び剖検

術前診断Wilms腫 蕩

術前診断左腎腫瘍,術 後診断,・片側性嚢
胞腎

8カ 月の未熱児

早産児

いる.親 子及び同胞に発生 した例 としては石津

(1934)は 母及び2子 に発生 した報告をなし,

金沢等(1952)は 母の姉及び同胞2人 に発生 し

た症例を報告 している.又,松 下等(1964)は

40才 と36才の姉妹に発生した症例を報告 してい

る.以 上の報告例は総べて本症の成人型の報告

であり,本 症例の如ぎ成人型 と幼児型 とが同一

家族に発見された報告例は見られないFergu-

sson(1949)に よれば幼児型では遺伝性は稀薄

であり,成 人型 と幼児型が同一家族に発生 した

例は見 られないと述べている如 く欧米でも非常

に少ないもの と思われる.尚 永井の報告例中3

子のち1子 は幼児期に死亡した と記載 してある

が,嚢 胞腎の確認はお こなつてない.

嚢胞腎の診断及び合併症については成書並び

に多 くの報告があるので省略し,主 に幼児型及

び遺伝関係について文献的考察を行つた.

IV.結 語

1)生 後50日 の女児で,術 前診断し得た幼児

型嚢胞腎の1例 につき報告 した.

2)幼 児型に於いては遺伝性は認 め が た い

が,本 症例は幼児型でありながら輝親にも本症

の発生を認め,き わめて稀れな症例であること

を強調 した.
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重松他一遺伝性を有する幼児型轟胞腎について
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