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  A怨一year－o正d house wife was first seen on July，1975 with lumbago and fever， and typical丘ndings

of rnedullary sponge kidney were presented on IVP． While clinical observation was subsequently

performed on the out－patient basis for 2 years and 7 rnonths， urine pH level was found to be fixed

around 6．5N8．0， although general metabolic acidosis did not exist． She had normal values of GFR

RPF， and normal urinary concentrating ability． Endocrine functions including parathyroid func－

tion wete nbrmal． Biochemical la，boratory data were also withip normal limits． On ammonium

chloride loading test， urine pH did not drop less than 5．5 and NH4＋， titrable acids and total H＋ excre－

tions were low normal． Normal K and Na clearances and decreased H＋ excretion were disclosed

with the adlnihistration of acetazola面de and sodiuln．thlQsu晦te． Arterial gas analysis showed normaI

values of pH and pCO2 and low nermal bicarbonate． Those laboratory data indicate that she had

medullary sponge kidney associated with incomplete renal tubular acidosis． Disturbances of renal

tubular function in medullarY sponge kidney were briefiy reviewed and a tareoccurrence of the

association of incomplete type of renal tubular acidosis ln medu｝lary sponge kidney was discussed．

 Medullary sponge kidneyはWelff一管の融合異

常により集合管がのう胞状に拡張した先天異常と考え

られ，臨床上，さほどまれではないが，本症に特有の

症状に欠けるので，レ線検査ではじめてみつけられる

ことが多い．すなわち，不定の側腹部痛，血尿，膿尿

あるいは腎孟腎炎様の症状に対してとられたIVPに

おいて，腎錐体部，腎乳頭部に一致してのう胞状に拡

張した集合管内に小石灰化像を認め，これが“aIinear

or fanlike pericalyceal blush”， “bunch of grapes”，

“bunch of fiowers”などと表現される．



670 川村・ほか：Medullary sponge kidney・尿細管性acidcs三s

 最近，われわれは本症の経過観察申に，尿の酸性化

障害の認められた症例を経験したので報告する．

症 例

患者：M．H．．33歳，女性，主婦

 主訴：腰痛．

 家族歴：特記するものなし．子供2人．

 既往歴：16歳．虫垂切除術．

 現病歴：生来健康．ig75年7月左腰痛と発熱蓼訴え，

腎孟腎炎を疑われて，豊岡病院泌尿器科へ紹介され，

両腎石灰化症，medullary sponge kidneyの診断を受．

けた．1975年9月にも発熱を伴う腰痛を訴えて1．．抗生

物質の投与を受けているが，．今日に至るまで腎孟腎炎

様の症状の再発は認めていない．しかし，年に1～2回

の軽度膿尿を伴う膀胱炎をおこしている．また，1976

年5月，10月，li月の3回，全身倦怠感，四肢脱力

感発作を訴碑こと髄る・本症の経過観察中・尿路

感染を認めないのに，尿pHが6．5～8・0（平均7・0）

附近にいつも固定：きれ，かっ，全身性acidosisを認め

ないので，腎における尿酸性化障害の存在を疑って，

1977年3月，1978年1月の2回にわtgって，京大病院

泌尿器科へ検査入院の｝まζびとなった．．．．

 入院時現症：身長150 cm，体重52 kg，体格中等度，

栄養は良好血．圧124／80mmHg，野党76／分，整・

心胸部の理学的所見に異常なし．腹部平担，肝，．脾，．

両開融知せず．虫垂炎切除の癒痕あり．両側下肢に浮．．

腫なく，腱反射，正常．

 臨床検査成績二2．回にわたる入院凹めおもなる検査．

．成績をTable 1および2に掲げた。

 貧血はなく，．白血球分画は正常，血液生化学では，

GOT正常，12チ》ンネル正常．ことにリン，カルシ

ウムは外来通院時のそれらを含めて正常であった．血

清蛋白分画も正常．血清電解質で，カリウムが正常下

Table 1． 1．aboratory data du血g admission

（Par口）．

Blood’ モ盾浮獅狽刀F

  RBC
  WBC
  N
  ESmear  B・ （％）
  L
  M
PIatelet

Hb （g ％）

Ht （％）

Serum ｛12－SMA）

Total Bilirubin （mg％）

 GPT
 GOT
 LDH
AIkaL phos．

Cholesterol

Total protein ｛gm％）

Abumin
Uric acid

BUN
GIucose

Phospherus

Ca ・

1＄t Adrnission

（March， 1977）

474xtoa
8000
 66
 2－
 1
 2B
 3
17，5xtO4

t4，9

 46

（1∪／L）〔5－25〕．9
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－a；一Gl．

aa－Gl・’

rs 一GL

V－GL
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62．0

2，4

6．き

1 O．8

185
T．．63

2nd Adrn；ssion

（January， 1978）

 509xlO4
6100
 63
  2
  2
 30
  3
 27．1×104

 14．9
 44，6

 9
25
153
67
1．0

154
72
4，3

5，5

13
98
3．0

9．5

59．8

3．1

7．0

10，1

20．0

．1．48

Table 2． ’1］aboratory data during adniission （Part 2）．

Serum Na （mEq／L）

   K ，，   Cl e
   creatinine． （mg％）
idnized Ca （Ca”） ． （mEq／L）

Blood pH

   pce2 cmrpHg）
   bi6arbonate （mEq／L）
Creatinine clearance （ml／min）

PSP 15min
（％）． 120min

Urinalysis ：・ Protein

     Sugar
     pH
Sgdimgnt ： RBC
     WBC
     Cast
Urine specific gravity

Urine culture

（i35－147］

C3，6－4，8）

（96－110）

’ （O．8－1，7）

［1．90－2，20）

・ ［7，35－7，45］

C35－45）

（22－27）

（80一・120）

Urinary Ca excretion （mg／24hrs） （120一一240｝

％ TRP C84．7－97，9）

immunoreaceive PTH （ng／mO （〈O，8］

1st Admission

    （March， 1977）

143
 3．7

107
 0．9

・1，80

7．40
 36
28．5

98．6
 32
 70
 （一）

 （一）

 141

 4．1

105
0．73

7．39．

 41
23．6

102，2

6，5－7．5

ト2／HPF
1－2／HPF－10－15／HPF
 （一）

tO12一一1015
（一） ’一 Staph， epid， 〉 105

113， 221
81．1， 78L6

0．9

2nd Admission
（Jan’uarY， 1978）

 141

 3．8
 ．1 07

 0．8

7．375
 37
2116
1 20，6

 1・39

 3，8
 107．
 O．8
1，62

7．365
 38
21．6

101．6

  30・
  70
  （一）

  （一）

 6．o一一7，0

0－2／HPF
1 一2／HPF
  （一）

fO13－1015
  （一）

 258 ．

 82，0
 〈 O．1 ’
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限のこともあったが，ナトリウム，クロールの値と

共に正常範囲内を示した．動脈血pHはまず正常，

pCO2正常，しかし，重炭酸イオンは1．E常下限か，や

や正常を下廻る値を示した．腎機能検査で，内因性ク

レアチニン・クリアランス，PSP試験は正常． gymTc－

DMSA腎シンチグラムは正常で， DMSA腎摂取率は

右19％，左24％と，右腎に少し低下がみられたが，正

常範囲内といえた．検尿所見で，羅臼，糖いずれも陰

性．比重，沈渣も正常 2圓の入院中，一度だけ軽度

の膿尿を認め，105個のブドー状球菌が検出されたこ
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とがある，普通食での尿中カルシウム排泄量は，2回

目の入院時にやや正常上限を示していたが，まず正常

範囲であった，96 TRPは，前回の入院時81・1，78・6，

今回82．0と正常よりやや低い値を示していた．PTH

は前回O．9 ng／mlとIE三態を少し上廻っていたが，今回

は正常であった．

 Fig．1に本症例のIVP所見を掲げた． Fig，1－aは

単純撮影，Fig．1－b，1－cが拡大撮影を併用したIVP

7分像である．両腎に大小不同の小結石の塊が散在し．

あるところでは数個が重なりあっており，丁度，これ

Fig． 1－a

Fig． 1－b Fig． 1－c  Fig． 1． PJain film （a） and magnificaticn IVP （b ＆ c）．
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らは各腎杯部をとりかこむように位置しており，あた

かも，ブドーの房状に重なり合っている観がある．初

診以来，2年7ヵ月の経過観察で，これらの結石の数，

大きさおよび腎における造影剤の排泄態度には変化が

みられていない．まt，結石の自排にも気づいていな

い．

 塩化アンモニウム負荷試験の成績をFig．2に示し

た．Wrong and Daviesi）｝こしたがって，短時間法で

おこない，NH4Clを0．Ig／kg体重経口投与した．本

試験中，動脈血pHは7．307まで下っていた．左上の

尿pHは5時閥以降も5．5以下に下らず，左下のNH4＋

排泄量は正常の下限の範囲で増加し，右上の滴定酸排

泄：量，右下の総酸度排泄も正常の下限を示していた．

さらに，この塩化アンモニウム負荷時の尿pHの変化

とNH4＋排泄量の変化との関係をFig．3に示した．

尿pHの低下に平行してNH4＋の排泄増加がみられ
た．

 次に，H＋排泄態度を調べるため， acetazolamide

（500mg， i・m・）ならびにチオ硫酸ソーダ（10層目a2

S203，80 m1， i．v．）の負荷試験をおこなった． Fig．4

の上段はacetazolamide投与時の成績で， H＋排泄抑

制は正常よりやや遅れて出現し，尿のアルカリ化の程

度が軽いことが示された．Fig。4の下段のチオ硫酸ソ

ーダ負荷に際して，カリウム・クリアランスやナトリ

ウム・クリアランスの増加態度は正常で，糸球体沖過

量当りのカリウム，ナトリウム排泄量も正常範囲を示

していた．しかし，尿pHにはほとんど変化がみられ

なかった．

 以上の成績から，腎石灰化症にみられる尿酸性化障

害の鑑別診断手順2）に従うと，Fig．5の真中に示され

るように，本症では全身のacidosisを認めないで，尿

pHはアルカリ側に固定され，さらに，塩化アンモニ

ウム負荷試験で，尿pHは5．5以上のままで， NH4＋

滴定酸，総酸度の各排泄は一応正常の下限の変化を示
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したが，H＋排泄態度には軽い障害が認められた．こ

れらのことから，本症にみられた尿酸性化障害の特徴

はWrong and Davies1）のいう不完全型の尿細管性

acidosis（incomplete renal tubular acidosis）に相当

するものと診断きれた．

 治療成績および経過：代謝性acidosisを認めないの

で，アルカリ化療法は不必要である．血中カリウム値
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がやや三値であり，現病歴からも低カリウム発作を患

わせる症状があったので，2回目の入院前2ヵ月間と

同退院後，クエン酸カリ1．5～2．09／日の投与をおこ

ない，尿pH，血清電解質，動脈血pH，重炭酸イオ

ンなどを定期的に調べている．尿路感染については，

1回目の入院以降，著明な発熱，腰痛を伴う腎孟腎炎

はみられず，膀胱炎様症状を呈する時は強力な抗生物

8
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質．は投与せず，水分摂取をすすめ，Wint・myl・nない

しBaktarを数日投与するにとどめ，これにて尿中白

血球は消失した．すでに述べたように，初診来2年7

ヵ月の入院，外来を通しての観察にて，腎結石の増大，

二二や腎機能低下などの変化は認められていない．現

在，クエン酸カリ2．09／日投与にて外来通院中であ

る．．

考 察

 Medullary sponge kidneyは日常の臨床上，さほど

稀ではない．たとえば1976年の当教室における約2，500

回目IVP検査のうち，腎石灰化症と診断された12症

例中，3例に本症がみつかっている．腎結石のひとつ

のタイプといっても，外科的な治療の対象にはならな

いので，併発せる症状に対して対症的な治療がなされ

る．幸い腎機能としては比較的よく保たれているよう

で，今迄の多くの報告をみてもGFRやFPFとして

は余り低下していない．また，本症は両側性にくるこ

とが大部分であ．るが，時に1側性にみられるとの報告

3）にも接する．後者の場合，他側の健凹いかんによっ

て，患側における血尿，丁丁，感染が強く腎機能の低

下が著しい場合には腎摘が考慮されることがあるかも

しれない・

 本症における尿細管機能障害については，いろいろ

検討されてきている．とりわけ，尿濃縮能障害は多く

の人が指摘しているところである4”v6）．この原因に関

して，Levinら5）は本症に合併する感染と腎石灰症の

ため，ADH反応性の低下が存在すると述べ， Gotts一’

chalk and Mylle7）はのう胞状に拡張した集合管が濃

縮力に関するカウンター・カレント系の効率を下げる

と述べている．次いで，NH4＋， H＋の排泄障害5・6・8），

尿酸性化障害9）があげられる．したがって，本症でさ

らにくわしくしらべると，かなりの頻度で尿細管機能

の異常がみつかるものと思われる．事実， renai tubular

acidosisとはっきり病名をあげて本症との共存を報告

している人もいる6・10～12）．

 このように，腎の形態異常に属するmedullary spo・

nge kidneyと機能異常に属するrenal tubular acidosis

とが同一腎にみられるのは1）両者が偶然に共存した

ものか，2）medullary sponge kidneyカヌもどもとあ

って，二次的に，結石，感染の要素が加わって，尿

細管の機能障害が起ってきたものか，3）逆に，renal

tubular acidosisがもとにあって，集合管内に結石が

発生して，それらが不完全な閉塞をひきおこし，集合

管が拡張し，一方，結石は腎孟内へ破れ出て，あとに

は集合管にのう胞状の腔を残す可能性などが考えられ

る．Deck6）は自験例のrenal tubular．acidosisに家族

発生の要因が強いことから，medullary sponge kidney

が続発したとの3）説を支持している．しかし，medul－

lary sPonge kidneyの報告山中，家族発生のみられた

のは少なく，Fairleyら13）の1例位のようである．

 さて，medullary sponge kidneyとrenal tubular

acidosisの共存と考えたとしても，本症にみられたよ

うなincompletc renal tubular acidosisの合併はき

わめて稀であり，また，incomplete renal tubular

acidosisそれ自身の報告も余り多くない．平塚ら14）の

集計によると，Wrgng and Davies1）以来，欧米では

27例が散見されているという15～20）．本邦では平塚ら14）

が1例目を報告している．この欧米の27例申に21例に

medullary sponge kidncyではなく，腎石灰化症ない

し腎結石の合併が記載きれている．自験例のごとき，

mcdullary sponge kidneyとの合併は松尾ら21）の報告

が最初かと思われる． もっとも，incomplete renal

tubular acidosisは臨床的に無症状のことも多いよう

で，ひとつの疾患単位とは考えずに，distalタイプの

renal tubular acidosisのpreacidotic stageと述べて

いる人もいる15）．この点，自験例においても，血中カ

リウムや重炭酸イオンに低値の傾向が認められたとこ

ろがら，今後，完全なrenal tubular acidosisへ移

行するかどうか，経過観察が必要であろう．

 なお，腎石灰化症ではその成因のひとつとして副甲

状腺機能：充進症があげられるが，本症における副甲状

腺疾患の合併の報告は今迄に5例ほどみられ，いずれ

も腺腫である22’”25）．Gremillionら25）は偶然発生説を

考えているが，両疾愚の因果関係は余り論じられてい

ない．自験例ではこの副甲状腺機能は正常と考えられ

たが，われわれは別に，本症に副甲状腺過形成の合併

した症例（未発表）を経験している．

 最後に，本症のように，腎髄質部分にのう胞形成の

みられる疾患との鑛別診断として，

1） infantile polycystic disease

2） renal cystic disease asseciated with congenital

  hepatic fibrosis

3） medullary cystic disease

があげられる24・26・27）．いずれとも，患者の年齢，腎機

能のよしあし，azotemia，貧血， portal hypertension

の存在，予後の違い，などから本症との鑑別は容易で

ある．

ま と  め

．33歳女子で，．medullary sponge kidneyにincomplete
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renal tubular acidosisの合併した症例を報告し，

mcdullary sponge kidneyにみられる尿細管機能障害

について文献的考察を加え，renal tubular acidosisと

の関係を論じた．

  なお，本症例は第8回日本腎臓学会西部部会（1978年4月

21～22日，於金沢市）にて口演発表された．
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