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   A case of giant hydronephrosis due to ureteropelvic junction obstruction in an 18-year-old 

boy is reported. The patient had been told to undergo an operation for the left hydronephrosis 

at 2 years of age. However, he stayed away from hospital until he presented at our clinic 

with nausea caused by a large abdominal mass. Radiological evaluation revealed a left 

giant hydronephrosis with no function and slight compensatory hypertrophy in the right 

kidney. Left nephrectomy was performed and the pelvic capacity was approximately 7,700 ml. 

Histopathological examination showed muscular hyperplasia at the ureteropelvic junction. 

   The term giant hydronephrosis may be defined as a hydronephrosis the contents of which 

are greater than 1,000 ml. Three hundred twenty four cases of giant hydronephrosis in the 

literature are reviewed and the age, sex, side involved, pelvic capacity, etiology, and relation 

to hypertension are discussed. 

Key word: Giant hydronephrosis

緒 言

水腎症は まれな疾患ではないが,そ の 内容液量が

Uを こえる,い わゆ る巨大水腎症は比較的まれであ

り,さ らに5l以 上 となると報告例は非常に少ない.

今回,わ れわれは,腎 孟内容量が7,700mlの 巨大

水腎症の1例 を経験 したので報告するとともに,本 邦

における小児例65例 を含む巨大水腎症324例 について

統計的考察をおこなった.

症 例

患者:18歳,男 性

初診:1982年ll月22日

主訴:腹 部腫瘤

家族歴1特 記すべきことなし

現病歴:2歳 頃より腹部膨満があり,某 病院にて左

水腎症の診断を受け手術をすすめ られたが放置 してい

た.最 近になって腹部膨満が著明となり,嘔 気を訴え
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Fig.1.著 明 に膨 隆 した 腹 部

る よ うに な った た め,1982年ll月22日 済生 会中 津 病 院

内科 を 受 診 し,腹 部 腫瘤 を指 摘 され た.泌 尿 器 科 的 疾

患 が 疑 わ れ た の で,同 院 泌 尿器 科 を 紹 介 され,同 年12

月8日 入 院 した,

入 院 時 現症:体 格,栄 養 中等.眼 険 結膜 に 貧 血 な く

眼 球 結 膜 に黄 疽 を認 め な い.胸 部 は 理 学 的 に異 常 所 見

を認 め な い.血 圧150/90mmHg.腹 部 は,Fig.1

に 示 す ご と く著 明に 膨 隆 し巨 大 な腫 瘤 を触 知 す る.表

面は 平 滑,弾 性 硬,圧 痛 な く,呼 吸 性 移動 を 認 め な

い.外 性 器に 異 常 を 認 め な い.

入 院 時 検 査成 績 ・赤 血 球 数487×104/mm3,Hb15.3

9/dl,Ht44.6%,白 血 球 数5,900/mm3,血 沈1時 間 値

3mm,2時 問値10・nm,血 液 生 化 学:GOT27U,

GPT12U,ALP9,8KAU,LDH566U,BUN

19.gmg/dl,ク レア チ ニ ン1.6mg/dl.血 清 総 蛋 白6・8

9/dl,CRP(一).尿 所 見:蛋 白(一),糖(一),pH

6.0,沈 渣異 常 な し.腎 機 能 検 査:PSP試 験.15分 値

18%,120分 値73%,ク レアチ ニ ン ク リア ラ ンス54

ml/min.血 漿 レニ ン活 性3.8ng/ml/hr.

X線 学 的検 査:腎 尿 管膀 胱 部単 純 撮 影 に て結 石 陰 影

は な く,腸 管 ガ ス像 が 右方 に 圧 排 され て い た.DIP

では,左 腎 は無 機 能 であ り,右 腎は 軽 度 の 代償 性 肥 大

が認 め られ た(Fig.2).

腎 シ ンチ グ ラム で も同様 に 左 腎 は無 機 能 で あ った.

膀 胱 鏡 検 査 で は,膀 胱 粘 膜 に異 常 な く,左 右 尿 管 口

の外 観 は 正 常 で あ っ た.左 尿 管1=1よ りカ テ ー テル の 挿

入 は,不 能 で あ った,

腹 部CTで は,腹 部全 体 に 均 一一で,lowdensity

な像 と,左 腎実 質 に 高 度 の 菲 薄化 が 認 め られ た(Fig.

3),

以1:の 所 見 よ り,左 巨大 水 腎症 と診 断 し,1982年12

Fig.2DIP.左 腎 か らの 造 影 剤 の排 泄 は ま った

く認 め られ な い.

月14日 全麻下に左腎摘出術を施行した.

手術所見 全麻下に,左 腎位にて腰部斜切開を加え

後腹膜腔に達 したところ,菲 薄化 した巨大な腎が認め

られた.腎 実質に切開を加え内容液を吸引した後,腎

摘を施行した.腎 動脈に異常は認められず,そ のほか

異常血管や尿管外か らの圧迫を思わせる所見は認めら

れなカ・った,

摘出標本1内 容液を排除 した 腎重量300g,大 き

さ22.5×25×6cm,内 容液総量7,700m1,内 容液pH

6.0,比 重1.015,浸 透圧277mOsm,Na71mEq/1,
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Fig・3・CTscan腹 部 全 体 にlowdensityでhomogcncous

な 腫 瘍 陰 影 が 認 め ら れ る.

Fig.4.左 腎 割 面.矢 印 の 部にUPJの 狭 窄 が認 め られ る.

K3・7mEq/1,cl67mEq/1,蛋 白(+),糖(一),

沈贋=赤 血 球 数8～10/F,白 血 球 数6～8/F.割 面 で

は(Fig.4),腎 孟 腎 杯 は 高 度に 拡 張 し,腎 実 質 は極 度

に 菲 薄化 して い た.UPJの 部 に 一致 して 限 局性 の 狭

窄(矢 印)を 認 め た.

病理 組 織 学 的 所 見 ・UPJの 部 に 筋層 の 肥厚 を認 め,

炎症 所 見 は み られ なか った.腎 皮 質 に は糸 球 体 が か な

り残 って い たが,毛 細 管 係 蹄 の 破壊,fibrosisが 著 明

で,機 能 は ほ とん どな い と思 わ れ る所 見 で あ った.

術 後経 過 は良 好 で,血 圧 は120/601nmHgと 低 下

したが,血 漿 レニ ン活 性 は,術 後10日 目では まだ3.O

ng/ml/hrと や や 高値 を示 して いた,1983年1月15El

に 退院 し現 在 元 気 に 通 学 して い る.

考 察

Stirlingi)の 巨大 水 腎 症 に つ い て の報 告 以 来,腎 孟

内容 量 がIl以 上 の ものが 巨大 水 腎症 と 称 され て い

るが,わ れ わ れ は,公 文 ら2)以 降 の症 例3～12)に 本症 例

を 加 え た324例 を集 計 し,文 献的 考 察 を お こな った.

性 別 に つ い てみ る と(Tablel),性 別 の は っ き りし

た311例 中,男227例(73劣),女84例(27劣)で あ り

2.71の 割 合 で男 性 に 多 い.

患 側に つ い ては(Table2),患 側 の は っ き りした

288例 中,左 側183例(63.6%),右 側102例(35.4%),

両 側3例(1.O%)で 約1.811の 割 合 で 左 側 に多 くみ

られ た.こ の よ うに 本症 が 男 性 に 多 く,ま た 左側 に 多

い が そ の理 由 は あ き らか で な い.
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Table1.性 別 と年 齢

男 女 計

σ～9

1・-ig{1:=1:

20～29

30～39

40～49

50～59

60～

31

14

18

42

45

40

17

20

16

4

4

19

15

11

10

5

47〔15・1%〕

18(5・8〕

22〔7.1〕

61〔19・6〕

60〔19.3〕

51〔16.4〕

27〔8・7〕

25(8・0〕

計

不 明

22784311

〔73・ ◎Yo)(27。0%〕

13

Tab正e2.性 別 と患 側

男 女 計

右

左

両

69(12)

137(30)

3

33(7)

46(12)

0

102(19)〔35.3%〕

183(42)〔63.6〕

3 〔1.1〕

計209

不 明

79 288

32

()内 は小児例を示す

年 齢 に つ い て み る と(Table1),20歳 代 の61例

(19.6%),30歳 代 の60例(19。3%)が も っ と も多 く,

巨大 水 腎 症 の 過半 数 が20歳 代 か ら40歳 代 の 青壮 年 期 に

発 見 され て い る.こ れ は,巨 大水 腎 症 の 進 行が きわ め

て 徐 々で あ り,尿 路 の閉 塞 は開 放 性 あ る い は間 歓性 で

あ る程 度 の 腎機 能 が 保 たれ て い な くて は な らな い こ と

を示 唆 して い る.ま た15歳 以下 の小 児例 も65例(20.9

%)と か な り高 い 比 率 を 占め,そ の うち0～6歳 が42

例 で 小 児例 の64.6%を 占め,本 症 の成 因 に 先 天 的 要 素

の重 要性 が うか が わ れ た13)

腎 孟 内容 量 に つ い て み る と(Table3),2t未 満 の

もの が もっ と も多 く,内 容 量 のあ き らか な299例 中105

例(35.1弩)を 占 め て い る.本 症 例 の よ うに7t以 上

とな る と,41例(13.7%)と 少 な い 巨大 水 腎 症 の 最

大例 は,本 邦 に お い ては,1934年 永井14)の 報 告 した30

1の 症 例 が あ り,外 国 で はTombriら 夏5)の521の 症

例 が あ る.

水 腎 症 の 原 因 は,上 部尿 路 の病 変 と下 部尿 路 の病 変

とに 大 別 され る が,前 者 に は 腎奇 形,腎 盆孟内腔 の 異 常

尿 管 起 始 部 の異 常,異 常 血 管 に よる圧 迫 や,尿 路 結 石,

Table3.内 容 量(4)

1～26未 満

2～3

3～4

4～5

5～6

6～7

7～8

8～9

9～10

10～11

105(30)〔35.1%〕

52(10)〔17.4〕

40(8)〔13.4〕

21(2)〔7.0〕

21(1)

19(1)

9

6

4(2)

22(1)

〔7.0〕

〔6.4〕

〔3.O〕

〔2.0〕

〔1.3)

〔7.4コ

計

不 明

299(54)

25(10)

()内 は小児例を示す

尿管狭窄,腫 瘍あるいは機能障害などがある.後 者に

は,尿 管口の異常,神 経因性膀胱,前 立腺肥大症,尿

道狭窄あるいは高度の真性包茎などがあげ られる,さ
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UPJの 異 常

結 石

先 天 性

尿 管 狭 窄

異 常 血 管

腎猛尿管腫瘍

尿管屈曲癒着

外 傷

そ の 他

90(21)〔31.0%〕

65(2)〔22.4〕

36(14)〔12.4〕

17(5)

12(1)

11

9(1)

6(2)

44(9)

〔5.9〕

〔4.1〕

〔3,8)

〔3.1〕

〔2.1〕

〔15.2〕

計

不 明

290(55)

45(10)

()内 は小児例を示す

らに水 腎 が 巨 大 な も のに な るた め の必 要 条 件 と し て山

本 ら16)は,1)自 覚 症 状 が 軽 度 で あ る こ と,2)患 腎

の機 能 が 保 た れ て い る こ と.3)間 歌的 に 内容 液 が 排

除 され てい る こと.4)合 併 症 を お こさぬ こ と,の4

つ をあ げ て お り,こ の 条 件 をみ た す もの は 腎 孟 尿管 移

行 部 の変 化に よる も のが 多 い と述 べ てい る.一 般 に,

下部 尿 路 に起 因す る水 腎 症 で は両 側 性 で比 較 的 早 期 に

腎機 能 低 下 を きたす た め,巨 大水 腎症 に な る こ とは 少

な い と考 え られ る.事 実,下 部 尿 路 の病 変 を 原 因 とす

る ものはTable4に 示 す ご と く1例 もみ られ なか っ

た.上 部 尿 路 の病 変 に つ い てみ る と,UPJに な ん ら

か の異 常 が あ る もの が も っ と も多 く90例(31.O%),

つ い で結 石が65例(22.4%),先 天 性 との み 記 載 の あ

った もの が36例(12.4%)で あ った.小 児 例 で は そ の

原因 の ほ とん どが 先 天性 病 変 であ った.

巨大 水 腎症 は,自 験 例 を 含めUPJの 異 常に よる

ものが も っ と も多 い わ け で あ るが,そ の病 理 組織 学 的

所 見 に つ い ては 議 論 の 多 い ところ であ る.congenital

ureteralstrictureに つ いて,Allenl7)はuPJに は

縦 走 筋 のみ で 輪 状 筋 は み られ な い と 記 載 して い る.

Murnaghani8)も 縦 走 筋 が輪 状筋 に 比 して優 位 に な っ

てい る ことを 指 摘 し,落 合19)は,水 腎症 のUPJに

線 維性 索 形 成 が み られ る と 述 べ て い る.い っぽ う,

VonLichtenberg20),Killら21)は,尿 管 起 始部 の神

経 障害 を 指摘 し,一 見 通 過 障 害 の な いUPJで も水 腎

症 を きた す と述 べ て い る.わ れ わ れ の症 例 で は,縦 走

筋,輪 状 筋 と も存 在 し,両 者 の肥 大 が 著 明 で あ った 。

fibrosisは 著 明 で な く,炎 症 所 見 が な い こ とか ら,筋

層 の肥 厚 に と もな うintrinsicobstructionが 本 症 の
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主たる原因であると考えられた.

水 腎症と高血圧の関連性について,Squitieriら22)

は,腎 孟尿管移行部閉塞に高血圧をともなった症例で

は,腎 静脈血 レニンの上昇がみられると述べている,

また,Turiniら23)は,腎 孟尿管移行部 閉塞が あり

PRAが 上昇する症例では,腎 動脈狭窄が併存してい

ることが多いと述べ,ま た狭窄の程度がPRAを 上

昇させ高血圧をおこすほど高度でなくても,尿 路病変

が狭窄の程度を助長 し高血圧をおこす可能性があるこ

とから尿路病変があって高血圧をともなう症例にはす

べて血管造影を試みる必要があると主張 している.本

症例も高血圧をともなったが,そ の原因は,腎 動脈の

狭窄はみられなかったものの,極 度に拡張 した腎孟に

よって腎動脈が,圧 迫に よる狭窄をおこしPRAが

上昇したと思われることと,腎 実質が高度に萎縮して

いたことの2つ が考えられる.左 腎摘除後は血圧は,

120/80mmHgと 正常に復した.

結 語

18歳,男 子の左腎孟尿管移行部狭窄による腎孟内容

量7,700mlの 巨大水腎症の1例 を報告するとともに,

本邦324例 の巨大水腎症について文献的考察をおこな

った.
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