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出生前診断された多重奇形合併両側性多嚢腎の1例
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   A case of bilateral multicystic dysplastic kidneys with multiple anomalies is reported. Prenatal 
ultrasonography showed oligohydramnios, atrial septal defect, bilateral multicystic kidneys, ompha-
locele, and bowel dilatation. A male baby died of respiratory insufficiency immediately after 

premature delivery. Autopsy showed multiple anomalies of face, fingers, lung, heart, bowels, and 
genitourinary tract. Seven more cases with urinary tract anomalies prenatally detected by ultra-
sonography are also reported. Ultrasonography is useful to diagnose anomalies of fetus. 

                                             (Acta Urol. Jpn.  40: 1009-1012, 1994) 
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緒 言

近年胎児超音波診断の普及により.種 々の尿路系の

異常が出生前に発見されるようになってきた.今 回わ

れわれは多重奇形を合併した両側性多嚢腎(多 胞性異

形成腎)の1例 を経験したので報告するとともに,当

院で出生前に診断しえた尿路奇形をまとめた.

症 例

症例は33歳 母親の第2子 で,第1子 は正常妊娠.今

回妊娠14週 頃に麻疹を発症している.1991年5月4日

より無月経となり7月9日 近医で妊娠と診断された.

10月頃,羊 水過少症および泌尿器系異常を指摘され,

11月21日当院産科に入院した.超 音波検査にて,羊 水

過少,両 腎に多数の嚢胞,膀 胱の拡張と変形を認め,

ほかに腸管の拡張,膀 帯ヘルニア,心 房中隔欠損も認

めた.そ こで尿路の精査目的に当科を紹介された.超

音波像では,右 腎は腫大し,内 部に大小多数の嚢胞を

認 め るも,腎 の中 心 部 に は大 きな嚢 胞 を認 め ず,嚢 胞

間 に は 隔壁 が あ り交 通 は認 め られ なか った.左 腎 は右

腎 の1/4か ら1/5の 大 き さで 同様 の嚢 胞 を多 数 認 めた

(Fig。1).さ らに 膀胱 の拡 張,腸 管 の脱 出,腸 管 の拡

張 を認 め,贋 帯 ヘ ル ニ ア,鎖 肛 の合 併 が疑 わ れ た.母

体 にLasix②40mgを 静 注 して も胎 児 の膀 胱 は 変形 ・

拡 張 した ま ま 変 化 す る こ と が な い た め 下 部 尿路 の

通 過 障 害 も疑 わ れ た.羊 水 過少 に 対 して人 工 羊 水注 入

(500,700,750m1)を3回 施 行 した.膀 帯 血 穿刺 に よ

る染 色 体 検査 で は46,XYで 異 常 を 認 め なか った.胎

児 の子 宮 内 発育 は 良好 で,12月13日 子 宮 収 縮 認 め,収

縮 抑制 を試 みた が 陣痛 発 来 し,12月15日1:29pm娩

出 した(妊 娠31w6d,1,9949,Ap+3,RAO).た だ

ち に気 管 内挿 管 し,人 工 呼 吸 ・心 臓 マ ッサ ー ジを繰 り

返 す も呼 吸 え られず,2:06pm死 亡 した.

身 体 所見 では,鞍 鼻,小 鼻孔,つ り上 が った 目,内

眼 角 贅 皮,耳 介 低 位な どの顔 面 奇形,翼 状 頸,promi-

nenceofcalcaneus,膀 帯 ヘ ル ニ ア,鎖 肛,尿 道 閉
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塞,両 側停留精巣,overlapping丘ngerを 認めた,

剖検では,心 奇形(総 動脈管症 心房中隔欠損症,左

上大静脈遺残 心室中隔欠損症),鎖 肛,腸 回転異常,

膀帯ヘルニア,停 留精巣,肺 分葉異常(右 二葉)を 認

め,肺 に含気を認めなかった.直 接の死因は肺低形成

による呼吸不全であった.右 腎は腫大し大小多数の嚢

Fig.1.
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胞 を認め葡萄の房状の外観を呈し,左 腎は小さいがや

は り嚢胞を多数認め同様の外観であった(Fig・2)・

病理組織では立方 ないし円柱上皮で覆われた大小多

数 の嚢胞が存在 し,そ のあいだ に未熟 な糸球体と

primitiveductを 認 め,異 形成腎 と診断 された.軟

骨様組織は認めなかった.右 尿管は拡張蛇行 し尿管中

部で完全に閉鎖 していた。左尿管は全長にわた り拡張

し水尿管を呈していた.膀 胱は拡張し膀胱壁は厚 く尿

道は膜様部の遠位で閉鎖していた.ま た外尿道口より

ゾンデを挿入すると球部尿道で閉鎖していた.

出生前診断された尿路奇形:過 去10年 間 に当院にお

いて出生前に診断された尿路奇形8例 を示す(Table

l).異 形成腎,無 形成腎,prune-belly症 候群・腎孟

尿管移行部狭窄症がそれぞれ2例 ずつで,腎 孟尿管移

行部狭窄症の2例 だけが生存 している.症 例4,6を

除 く6例ec羊 水過少症を認めた.症 例2で は妊娠20週

より約5cmに 拡張した胎児膀胱像を指摘され,30週

に母体の腹壁を通して胎児の膀胱と羊水腔にシャソト

を形成した.33週 に2,306gの 女児をApgarscore

8点 で経膣分娩 した.肺 低形成はなかったが,生 後140

日に肺炎のため死亡した.

考 察

多嚢腎は新生児の腹部腫瘤のうち,水 腎症についで

よくみられる先天性腎奇形で,そ の発生原因について

はふたつの説がある.ひ とつは尿路閉塞説で,胎 生早

期における腎孟または尿管の形成不全によるとするも

のである.胎 生18週 までの尿管の完全閉塞は異形成を

きたし,解 除 によって進行を防 ぐことができるのに対

し,24週 以降の閉塞では糸球体は機能的に温存され,

尿路の拡張による影響がみられるだけであるといわれ

ている1).嚢 胞の大きさは閉塞の時期と相関し早期の

ものは小さく,晩 期のものは大きな嚢胞 となる2).と

Tablel. Caseswithurinarytractanomaliesprenatallydetectedby

ultrasonographyatKyotoUniversity(1982～1991)

AgeGABWApgarSex

(9)S。 ・re(Mother)(wk)
FinalDiagnosis Trcatment&Rcsult

L29M371,2950Dysplastickidney

2.34F332,3068Prune-bellysyndromc

3.27

4,32

5。27

6.27

7.30

申8 ,33

M

M

M

F

M

37

38

20

37

41

31

2,796

3,404

202

2,762

2,556

1.994

1

9

0

9

1

3

Prune・bellysyndrome

U町obstruction(lt)

Rena且agenesis

U町obstructbn(bi1)

Renalagenesis

Mu且ticystickidney

Stillbirth

Vesi。oamnioticcatheterization,

Diedofpneumonia(5m>

Died

Alive,Pyeloplasty

Tcrminationofpregnancy

Alive,notreatmen【

Died

Died

車presentcaseGA;gestationageBW;bodyweight

AllbutCase4and6hadoligohydramnios、

U】?J;ureteropelVicjunction
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ころが動 物 モデ ルに お い て胎生 早 期 に尿 管 を結 紮 して

もdysplasiaは 発生 す るがmulticysticdysplasiaは

で きな い.そ こで も うひ とつ の説 が尿 管 芽 説で あ る.

尿管芽 の発生 異 常 がmetanephricblastemaの 不 適

当な貫通 を引 き起 こす た め に発 生す る と してい る3).

同時に尿 管 口の位 置異 常 が 生 じる ことに な る.本 症 例

の よ うな 下 部尿 路 閉塞 疾患 に 伴 う異形 成 腎 をcystic

dysplasiaassociatedwithlowerurinarytract

obstructionと してmulticysticdysplasiaと は別 に

分類 す る もの もあ るが,腎 の嚢胞 性 疾患 に つい てthe

CommitteeonClassi丘cation,Nomenclatureand

TerminologyoftheAmericanAcademyofPe-

diatrics,SectiononUrologyが 提 唱 して い る分類4)

に従 いmulticysticdysplastickidneyと した.ま た

多嚢 腎 は 腎孟 尿管 の 形 成 不 全 に よ る も の(pelvo-

infundibulartype)と,尿 管 あ る いは 下 部尿 路 の 閉

塞 に よる もの(hydronephrotictype)の2型 に分 け

られ2),こ の症 例 では 尿道 閉 塞,膀 胱 の拡 張,水 尿 管

を認 めhydronephrotictypeに 分類 され る.

多嚢 腎 の超音 波診 断 で鑑 別 が必 要 とな るの は先 天性

水腎症 で あるが,多 嚢 腎 では,① 腎 の輪 郭 は不 整 で,

②嚢胞 の配 列 には 規 則性 が な い,③ 嚢 胞 間 に 隔壁 が

あ る,④ い ちば ん大 きな嚢 胞 が 内側 にな い,⑤renal

sinusを 認 めな い,⑥ 嚢 胞 間に 交通 がな い,⑦ 実質 組

織 の欠如,な どに よ り容 易 に 診 断 で き る5).た だ し,

hydronephrotictipeや 嚢 胞間 に交 通 の あ る もの も報

告 され てお り診 断 に 苦 しむ 場 合 もあ る2・6).胎 児 の腎

機 能を評価 す る のは むず か し く,超 音波 で膀 胱 が見 え

るよ うに な るのは 胎生12週 頃か らで,膀 胱 が 見 えれ ば

機能 腎が存 在 して い る.さ らに経 時 的 に膀 胱 を観 察 し

て,拡 張 ・収縮 を 確認 す る が,30分 間 隔 に4～6時 間

見 る必 要 があ る1).母 体 に60mgのfurosemideを 投

与 し正 常 では80～150%の 尿 の増 加 が み られ る とい う

Lasixchallengetestが 有用 と の報告 もあ る7).し か

し,羊 に おい て 母 体 にfurosemideを 投与 して も胎

児 の尿 の増 加を見 なか った とい う報 告8)が あ り,ま た

furosemideの 胎 盤 薬物 動 態 が よ くわか って お らず,

このtestの 有 用性 を疑 問視 す る もの もい る.

有 賀 らに よる本 邦174例 の 集計 で は合 併 奇形 を30.5

%に 認 め,う ち 尿路 奇 形 が79.6%を 占め,両 側性 が

57%で あ った,尿 路 以外 の奇 形 は7例 に認 め,心 室

中隔欠 損症2例,左 心 不 全,腸 回 転異 常,鎖 肛,軟 口

蓋 裂,仙 骨 低形 成 が 各1例 ず つ で あ るが,本 症 例 の よ

うな多重 奇形 は含 まれ て い な い9).

超 音波 診 断 の普 及 に よ り多嚢 腎 の 出生 前診 断 と出生

後の追 跡 が行 わ れ る よ うに な った.東 田 らは,14例 を
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経過観察し5例 が不変,7例 が自然縮小し,多 嚢腎の

治療方針としては原則として経過観察でよいとしてい

る.彼 らは,自 然縮小例は生後数ヵ月までに縮小傾向

が見られることが多 く,生 後2年 間は経過観察をし,

2年 を過ぎてもなお増大傾向の貝られるものは腎摘除

の適応 と考えている10).1986年 米国小児科学会の泌尿

器科分科会 によ りMulticysticKidneyRegistra-

tionが 組織され,こ れまでに441例 が登録され260例

が経過観察されているが,3歳 までに3!%,5歳 まで

に54%が 画像上病変を認めなくなっており,ま た悪性

腫瘍,高 血圧の発生も認めておらず,多 嚢腎の治療方

針は経過観察でよいとしている11).

一方,出 生前に尿路の通過障害が診断され,高 度の

腎機能障害による羊水過少症を伴う場合は,肺 低形成

が高率に起き出生直後死亡することになる.腎 機能の

悪化や肺低形成を防止するため胎児に対し尿路と羊水

間にシャント術を行 うという方法がある.Tableの

症例2で は腎機能悪化の防止のためシャントを形成し

合併症なく出産に至っているが,シ ャント形成時の出

血や,感 染,早 期破水などの合併症により母体の生命

が危険になるという問題がある12).Ewigmanら は

15,000人 を超える妊婦にrandamizedstudyを して,

出生前に先天奇形を発貝 しても死亡を含 めた胎児の

morbidityに 影響を与えなかったと報告 し,出 生前

の超音波検査の有用性について疑問視 している13),し

か し本症例のように多数の合併奇形を有し,腎 機能が

廃絶 しているものは出生後生命維持は不可能で,む し

ろ早期に中絶をすすめた方がよいと思われる.こ うし

た予後不良例の早期診断と処置,腎 孟尿管移行部狭窄

症を含めた先天性水腎症の早期診断と出生後の経過観

察 ・適切な治療,後 部尿道弁など下部尿路閉塞に対す

るシャント術による腎機能保全の可能性など,胎 児の

超音波検査は有用で重要な診断法と考える.

結 語

1)多 重奇形を合併した両側性多嚢腎(多 胞性異形

成腎)の1例 を報告した.出 生前超音波検査にて羊水

過少症,心 房中核欠損症,摺 帯ヘルニア,両 側多嚢腎

を認めた.31週 にて経膣分娩したが肺低形成のため死

亡 した.剖 検では,顔 面,心 肺,腸 管,尿 路性器にわ

たる多重奇形を認めた.

2)当 院で過去10年 間に出生前診断された尿路奇形

は異形成腎,無 形成腎,prune-belly症 候群,腎 孟尿

管移行部狭窄症がそれぞれ2例 ずつの計8例 で,腎 孟

尿管移行部狭窄症の2例 だけが生存 している.

3)出 生前超音波検査は尿路を含めた胎児奇形の診
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断に有用である.
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