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泌 尿紀要11巻8号

昭和40年8月.

先天性尿管弁膜症の1例 および本症の統計的観察

大阪医科大学泌尿器科学教室(主 任 石神襄次教授)

講 師 林 法 信

助 手 谷 村 実 一

助 手 山 口 春 雷

研 究 生 宇 野 博 志

   CONGENITAL URETERAL VALVE (REPORT OF A CASE) 

       STATISTICAL OBSERVATIONS OF CONGENITAL 

       URETERAL VALVE IN JAPAN AND IN EUROPE 

                    AND AMERICA 

         Norinobu HAYASHI, Jitsukazu  TANIMURA, Harunari YAMAGUCHI 

                          and Hiroshi  UNo 

               From the Department of Urology, Osaka Medical College 

 (Director  : Prof. J.  Ishigami, M. D.) 

   A case of 34 years old female with congenital ureteral valve at 2 cm below uretero-pelvic 

junction in the left ureter was presented in detail. Valvectomy with T-tube ureterostomy 
was performed, but the patient died because of associated complete obstruction of the right 
ureter resulted from previous ureterolithotomy and severe damage of renal function, on 
the fourteenth day after operation. 

   Statistical observations were made on twenty-two cases of congenital ureteral valve in 
which ten cases in Japan and twelve cases in Europe and America. Discussions were made 
on several points of this disease with reference to the literatures.

緒 言

臨 床 上 重 大 な 上 部 尿 路 の原 発 性 閉 塞 の原 因 と

な る 先 天 性 尿 管 升 膜 症 は 極 め て 稀 な 疾 患 で あ

る.本 症 の 診 断 に 際 し,そ の 定 義 及 び 名 称 に混

乱 が あつ た が,1952年Wa11・Wachteri)は 従

来 の症 例 報 告 を 検 討 し,本 症 た るべ き条 件 と し

て3項 の基 準 を 提 案 した.以 来,一 般 に真 の先

天性 尿 管 弁 膜 症 は こ の基 準 を 満 す べ き もの と さ

れ て い る.

欧米 文 献 上,本 症 は1926年 ・Hunner2)の 症

例 以来,Busch・Weibel・Morris・Poh13)(1963)

の症 例 に至 る12例 の報 告 が あ り,本 邦 文 献 で

は,1929年 ・金 城4)の 報告 以 来,真 の症 例 は現

在9例 に過 ぎな い.

我 々は右 尿管 摘 出術 後 の 完 全 な尿 管 閉 塞 を合

併 した 左先 天性 尿 管 弁膜 症 で,弁 膜 切 除 術 を 施

行 した が,高 度 の 腎 不全 の た め 死 亡 した1例 を

経 験 した の で,症 例 報告 と共 に 統計 的 観 察 及 び

文 献 的 考 察 を加 え て報 告 す る.

症 例

患 者:横 田某34才 女子 会社 員

初 診:昭 和38年6月24日

主 訴=右 側腹部疹痛 ・顔面浮腫 ・全身倦怠

家族歴=特 記すべ き事項はない.

既往歴:昭 和33年 腎孟腎炎に罹患,昭 和37年4月

胆石症にて胆嚢切 除術を受けてい る.

現病歴:昭 和37年6月24日 某病院外科 にて右尿管

結石症 と診断され,右 尿管切石術を受けたが,術 後 も

右側腹部疹痛は消退せず,全 身倦怠及び顔 面浮腫を訴

える様になつたため,他 の病院 内科に転科 し慢性腎孟



758 林他一先天性尿管弁膜症の1例 および本症の統計的観察

腎炎 及 び 貧 血 症 とし て入 院 加 療 中 で あつ た が,こ れ ら

症 状 の改 善 が 見 られ な いた め,当 科 に紹 介 され て 当 日

入 院 した.

現 症:体 格 ・栄養 共 に中 等 度,胸 部 に心 音 の不 純 を

認 め る以 外 に 異 常所 見 を認 め ず,顔 面 は蒼 白,浮 腫

状,眼 瞼結 膜 は 貧 血状,舌 は 茶 褐 色 の苔 被 を 認 め る,

肝 は1横 指 触 知 す るが 圧 痛 は ない.左 腎 は下 極 を2横

指 触知 し,弾 性 硬,表 面平 滑 で 呼 吸 性移 動 が あ り,圧

痛 は な い.右 腎 は3横 指 触 知 し,弾 性 硬,表 面 平 滑,

呼 吸性 移 動 が あ り,圧 痛 は 著 明で あ る.

諸検 査 成 績

血液 所 見:赤 血球 数220万,白 血 球数5400,血 色 素

量30%(Sahli)

血 清 化学 検 査:血 清蛋 白分 画TP5.2g/d1,A1

54.0%,α15.1%,α26.0%,β8.6%,γ2.63%,A/G

1.1,残 余窒 素 ・62mg%,Na・143mEq/L,K.52mEq

/L(死 亡 直 前 に は,残 余 窒 素 ・182.2,Na・144,K・6・0)

肝 機 能 検査:黄 疸 指 数3.CCF(粁),TTT(一),

Co-R(R5),TCh・82mg/d1,FCh・34mg/dl,エ ス テ ル

比 ・58.5%,

梅毒 血清 反 応:陰 性

血沈:1時 間 値20mm,2時 間 値50mm

血圧 は平 均100/60mm/Hg,死 亡 直 前 に は135/85

mmHgで あつ た.

尿所 見:灰 白 黄 色 混 濁 蛋 白強 陽 性(冊),糖(一),

ウ ロ ビ リン(一),ウ ロ ビ リノー ゲ ン(±),沈 渣 ・赤

血 球(+),白 血 球(冊),上 皮細 胞(+),円 柱(一),

細 菌 ・大 腸菌 無 数,尿 定 量培 養 ・5700×104/ml,多

剤 耐 性(カ ナ マ イ シ ソの み感 受 性)

腎機 能 検 査

Volhard氏 稀 釈 ・濃 縮試 験:最 高 比 重1014,最 低

比 重1009,比 重 差5,一 日尿量(午 前363m1,午 後

952m1)

PSP試 験:15分 値0,30分 値0.3%,60分 値0.5%,

120分 値2.5%,計7.3%.

膀 胱 鏡 所 見:膀 胱容 量300ml膀 胱 粘膜 は 貧血 状 で

澗 慢 性 に 混 濁 し,両 側 尿 管 口は 形態 ・位 置 共 に 正常,

青 排泄 試 験 は20分 で両 側 共 に 排 泄 な し.

レ線 所 見

単純 撮 影:結 石像 及 びそ の 他 異常 所 見 は 認 め な い.

排 泄性 腎孟 撮 影;20'40'60t120'で も両 腎 孟 像 は 認

め な い.

逆 行性 腎孟 撮 影:Fig,1・2に 示す 如 く,右 尿管 カ テ

ー テル は 約15cmで 抵 抗 が あ り挿 入 不 能 で ,造 影 剤 を

注 し て も この 部位 よ り上 の 尿管 腎孟 像 は 描 出 され ず,

完 全 に閉 塞 して い る.左 尿管 は,Fig,1で は 腎 尿管 起

始 部で狭 窄及 び中断像を認め,Fig,2で は著明に拡張

した腎杯像を認 め,腎 孟尿管移行部では同様に中断像

を示すが,こ の狭窄部以下の尿管は大 きさ,走 行共に

正常である.

高度 の腎機能不全及 び尿路感染が著 しいため,抗 生

物質,利 尿剤 をは じめ種 々の 内科的療法を試みたが効

果 が認められず 漸次,残 余窒素値が 上昇 して 来 たの

で,左 尿管狭窄 による水腎症及び右尿管切石術後 の尿

管閉塞 症の診断 の下に,昭 和38年7月18日,ま ず,左

尿管形成 術を施行す ることに した.

手術所見:全 麻の下に左腰部斜切開にて,後 腹膜腔

に達 し左 腎を露 出す ると,腎 及び腎外腎孟 は著 明に腫

大 ・拡張 し水腎症を呈 していた.腎 及び尿管 には癒着

或は異常血管 は 認めず,腎 孟尿管移行部 よ り約2cm

下部に弾性硬を呈す る内容物を触知 した.こ の部に縦

切開を加 えると,長 径約5mm,巾 約3mm,厚 さ約

1.2mmの 尖弁状 の弁膜が切 開部 の 対側粘膜に発見さ

れた.こ の弁膜附着部を筋層に達す るまで切除 し,生

じた尿管粘膜及び筋層の欠損部を2本 の細 い腸線で縫

合 した.次 いで,こ の部 よ り約3cm下 方 の尿管に小

切 開を加 え,こ こか らT字 管 の一方 を尿管粘膜縫合部

を超えて腎孟 内まで挿入 し,先 の弁膜切除 部を細い腸

線 で縫 合した.T字 管は手術創 とは 別 の個所に 導出

し,SMPCを 創内に撒布 し,ド レーンを置 き筋層及

び皮膚縫合を施 し手術を終了 した.

切除標本

肉眼的所見:約.5×3×1.2mm尖 弁状,

組織学的所見=Fig.3・4に 示す如 く,粘 膜上皮は

殆 んどが脱落(こ れは手術操作 に よるものであ る)し

ているが,一 部には明かに移行上皮 細胞 が見 られ,粘

膜下には中等度の小円形細胞 の浸潤 を伴 う炎症性変化

が あ り,筋 層には 正常尿管 滑平筋 線維束が 認め られ

る.即 ち,尿 管外膜を除 く凡ての尿管構成要素を含有

している.

術後診断=以 上の手術的 ・組織学 的所見 より,左 尿

管上部 の先天性弁膜に よる水腎症 と診断 した.

術後経過=経 過は順調であつたが,術 後8日 目よ り

尿量が 漸次減少 し(1日 尿量300ml),残 余 窒素値

(106.7→182.2mg%),血 清K値(3.8→6.OmEq/L)は

急 に上昇 し,IO日 目には尿量は更に急減 し(1日 尿量

100ml以 下),14日 目遂に腎不全のため死亡 した.

老 按

尿 管 の弁 膜 形 成 に つ い て は,1887年Wolffer5}

が 新 生 児 の剖 検100例 中20例(20%)の 尿 管 に

多 少 に か か わ らず 横 走 す る粘 膜 麩i襲が存 在 す る



林他一先天性尿管弁膜症の1例 および本症の統計的観察

こ とを確 め,尿 管 弁 膜 の存 在 を 初 めて 指 摘 す る

と共 に 注 意 を 喚起 して い る.次 い でRobinson

(1903)6),Gerard(1908)7)等 は 新 生 児 に起 り得

る尿 管 弁 膜 の 頻 度 は5%で あ り,こ の弁 膜 は 胎

生 期 の痕 跡 的 遺 残 物 で,生 後 間 も な く消失 す る

もの と考 え てお り,ま た,Caulk(1923)8),Eisen-

drath(1943)9)等 は これ が 尿 管 閉 塞 の 原 因 と

な る こ とは ない と考 え て い る.

Gerardは 胎 児 及 び 新 生 児 の 尿 管 に 関 す る研

究 で,こ の時 期 で は尿 管 の 口径 は 比較 的 大 きい

もの で,弁 状 雛 襲(valve-1ikefolds)及 びt{捻

れ"(kinks)は 稀 で は な く,特 に尿 管下 部 に

多 く見 られ る こ とを証 明 して い る.こ れ ら の搬

襲 は 通 常 尿 管膀 胱 移 行 部 に 接 して(一 般 に は

3cm以 内 の部 分)見 られ る こ とが 最 も多 く,

尿 路 閉 塞 を 惹 起 す る こ とは 稀 で あ り,次 い で多

く見 られ るの は 尿 管 上 部 で あ り,腸 骨 部 で は 更

に そ の頻 度 は 少 く,腰 部 に見 られ る こ とは 最 も

少 ない と述 べ て い る.

本 症 の成 因 に つ い ては,確 定 的 な説 は な い.

Chwalla(1927)io,及 びVermooten(1939)1P

等 に よれ ば,12-28mm胎 児 で は 尿 管 下 端 に上

皮 性 隔膜(Chwalla'sMembrane)が 存 在 し,

これ はWolff氏 管 よ り 分 化 す る 尿 管 芽 口 の生

理 的 閉塞 で あ つ て,こ の膜 の 上 部 は 尿 管 粘 膜

と,下 部 で は膀 胱 粘 膜 と同一 で あ る こ と を確 か

め てい る.胎 児 が20mm以 上 とな る と 膜 は 薄

くな り,30mmに な る と後 腎 よ り 尿 分 泌 が 起

り,そ の圧 力 を受 け る と共 に 同時 に お こ る貧 血

の ため,膜 が破 開 され て吸 収 され るか 或 は 消 失

して尿 管 は再 び 開通 す る.こ のChwalla氏 膜

は胎 生4ヵ 月 に は通 常 認 め られ るが,生 後4カ

月 では 自然 消失 して い る もの で,こ の 消失 の 時

期 が個体 に よつ て異 な り,時 に は か な り遅 くま

で部 分 的 に残 た して弁 膜 を形 成 す る と述 べ てい

る.し か し,こ の説 で は尿 管 下部 の弁 膜 成 因 の

説 明に な り得 て も,上 部 に存 在 す ろ弁 膜 に つ い

て は 適 応 出 来 な い 一 方,Duval・Gregorie

(1888)1"・}に よれ ば,胎 生 学 的 に尿 管 は 胎 生1

ヵ月で は細 い紐 状 で あ つ て,そ の 粘 膜 に は 過 剰

の搬襲 が あ るが,胎 生4カ 月 に 後 腎 よ り尿 分 泌

が 始 ま る と尿 管 の長 さが増 加 す る と共 に織 嚢 は

759

消 失 す る.こ の 際,一 部 が 遺 残 す る こ とに よつ

て 弁 膜 が 形 成 され る と述 べ て い る.こ の説 に よ

れ ば,一 応,尿 管 の何 れ の部 位 の弁 膜 形 成 に対

し て も 説 明 可 能 で あ る.Campbe11(1963)・3)

はcongenitalureteralobstructionの 小 児123

例 の剖 検 で12例 の 尿 管 に 粘 膜 搬 襲 を 発 見 した

が,成 人32,834例 の剖 検 で は1例 も発 見 出来 な

か つ た事 か ら,新 生 児 で は10%に この様 な弁 膜

形 成 が 見 られ る と指 摘 し,こ の 説 に 同 意 し てい

る.

何 れ に して も,本 症 の 弁膜 形 成 の 本 態 に つ い

て は未 解決 で あ り,今 後 の 研 究 に 侯 た ね ば な ら

な い.

要 す るに,胎 児 で は 尿 管 の 搬 嚢 は 普 通 に見 ら

れ,生 後4ヵ 月 まで に は そ の殆 ん ど凡 てが 消 失

す る もの で あつ て,こ れ ら はpathologicure-

teralvalveorkinkと 明 か に区 別 す べ き も の

で あ る.若 し これ ら の鐵 嚢 が 永 存 す る な らば,

尿 管 の 通 過 障 碍 を惹 起 す る こ とも あ り,こ の様

な 状 態 にな れ ば 臨 床 上 重 大 とな つ て来 る こ とは

勿 論 で あ るが,実 際 に は極 め て稀 で あ る.以 上

の 如 く,尿 管 弁 膜 は胎 生 期 の痕 跡 的遺 残 物 で あ

つ て,尿 管 発 育 過 程 に生 ず る 碕型 の一 種 と考 え

られ る.

現 在,一 般 に 承認 され て い るauthenticcase

ofcongenitalureteralvalveと は,1952年

Wa11・WachterPが 提 案 した3つ の条 件,即 ち,

(1)解剖 学 的 に 滑平 筋 線 維 束 を 含有 す る尿 管 粘 膜

の横 走 す る搬 嚢 を証 明 し得 る こ と(弁 膜 は 組 織

学 的 に外 膜 を除 く,凡 て の尿 管構 成 要 素 を 含 有

す る),(2)弁 膜 よ り下部 の 尿 管 は 正 常,そ の 上

部 尿 路 に 閉 塞性 変 化 が あ る こ こ,③ そ の 他 に 機

械 的或 は機 能 的 閉 塞 とな る如 何 な る原 因 も尿 管

に証 明 しな い こ と を 満 す べ き もの と され て い

る.

所 謂,pseudooracquiredvalve一 何 等 か

の 原 因 に よつ て 形 成 され た 尿 管 粘 膜 の織 嚢,捻

転 した 水 尿 管 内 腔 の 屈 曲,腎 孟 の非 対 称 性 拡 張

に よつ て 生 じた 腎 孟 尿 管 移 行 部 に形 成 され た柵

状 物,或 は 尿 管 膀 胱 移 行 部 の痕 跡 的 な偽 腺 等 一

と混 同 され や す く,こ れ らを先 天 性 弁膜 症 と し

て 報告 され た も の も少 くな い この 事 は 次 項 の
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Table1.CasesofC◎ngenitalUreteral
'

Case

1
Author Age Sex

1

Il
Hunner

lWharton
(1926)

2

3

Cabot
(1927)

i
Gottlieb
(1929)

4

F

MacLean
(ig45)

5

6

7

8

Wall
Wachter
(1951)

Simon
Cu1P
Parkhill
(1955)

Ibid

Roberts

(1956)

12

43

23

26

ト
16M

…
印

18

4.9

40,
after

birth

F

M

F

M

M

1

F

1

F

M

Side
】

L

R

Symptoms

Incontinence

Nocturia

Paininrt.

flank

R

R

L

R

Hematuria
Dysuria

Paininrt.

flank

Frequency

Dysuria

Nocturia

Paininrt.

flank

Fever

Urinary

infection

Type

Cusp-shaped

ExactlyIike
valvesofvein

Likeaortic

valve

Location

9

10

11

12

Foroughi
Turner
(1959)

Passaro
Smith
(1960)

Same11as
(1962)

Busch
Weibel
Morris
Poh1
(1963)

68

5

94

22

Junctionofmiddle
andlowerthird
ureter

j

6cm.abovebladder

L

L

R

M

F

M

R

L

L

M L

Justbelowuretero-

pelvicjunction

Annularwith

Pユn【point

openlng

Annularwith

Pln『point

openlng

JunctionofuPPer
andrniddlethird
ureter

L:3cm.abovebladder

R:2cm.abovebladder

Hypertension
Albuminu:ia

Incontinence

Abdominal
maSS

Paininlt.
flank

Incontinence

Fever

Hematuria
Dysuria

Urinary
infection
Paininlt.
flank

Valve-like
obstruction
(Annular)

Membranelike
obstruction
(Annular)

Annular

Cusp-1ike

Iridicvalve
(Annular)

Valve-1ike
membrane
(Annular)

Cusp・like

6cm.belowuretero-
pe1Vicjunctiun

UpPerthirdureter

5cm.aboveureteral
orifice

Uretero-vesical
junction

2cm.belowuretero.
pelvicjunction

Junctionofmiddle
andIOwerthird
ureter

2cm.aboveuretero・

vesicaljunction
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ValveinEuropeandAmerica

SecondaryChanges
&Complications

Moderatehydroureter

Massivehydronephrosis
anddilatedureter

Massivehydronephrosis

with1ユormalureter

belowvalve

Moderatehydronephrosis

andhydroureterabove

lesion

Bilateralhydronephrosis

andhydroureter

Extremehydronephrosis

anddilatedureter

Hypertension

AssociatedAnomalies

Redupilcationof

pelvisandureter
containingvalve

Ectopicureter

None

None

None

None

Methodof

Diagnosis

Surgery

Autopsy

Autopsy

Surgery

F

None

Markedlydilatedpelvis

andupPerpartof

ureter

「

Reduplicationof

pelvisandureter
Ectopicureter

Surgery

Treatment(Results)

UretereCtOmy-WithSeCtiOn
ofvalve(goodresult)

Nephrostomy(patientdied)

Nephrostomy(patientdied)

Valvectomy(goodresult)

BilateralUreterectomy,
Endtoendanastomosis
andT-tubeUreterostomy
(patientdied)

Surgery

「

Massivehydronephrosis
andhydroureter

Urethralvalve

Surgery

R.Atrophickidneyand

dilatedpelvisand

urter:L、Nephroscle-

rosis:Hypertension

Moderatehydronephrosis
andhydroureter
Hypertension

L.Hydronephrosisand

hydroureter=R.Hyper・

nephromandnephroscle。

rosis:Prostaticcancer

Massivehydronephrosis
andhydroureter
Renalcalculus

Autopsy

None

None

None

None

Autopsy

Retrograde

pyelography

Autopsy

Surgery

Nephrectorny(goodresult)

Seminephrectomy
(goodresult)

UreteroPlasty(V-Y)
(goodresult)

1.UretereCtOrny

↓(Endtoendanastomosis)

2.UreterOneOCyStOStOmy

↓(Boari'sMethod)

3.Nephrectomy(good'result)
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Tabie2.CasesofCongenital

Case

旨

Author

1
Age

1
Kinjo
(1929)

151'

2

3

Ono
(1952)

Momose
Imai

(1957)

4

Omori
Yamasaki
(1957)

30

24

26

Sex

M

Side
1

Symptoms

1

L

R

F

1

L

Abdominal

distension

ColicinIt,
fiank
Hematuria

TypeofValve

5

6

7

8

9

10

Ibid

Kodama
Shirai
(1957)

Momose
Yoshida
(1960)

Namiki
Takahashi
(1961)

Gyotoku
Kawazoe
(1963)

Authors

M

M

22

R

R

MlL

23

10

」

30

50

34

1

M

M

圏

M

F

F

Semicircular

Funnel-shaped

Paininrt.

10werrlank

Frequency

Miction-pain

t
[

L

L

R

R

L

Painand

swe11inginlt.

且ank

Annalar

LocationofValve

L:Centerofmiddle
thirdureter(2valves)
R:3cm.above
ureteralen.d

JunctionofupPer
andrniddlethird
ureter

1

Semicircular

Serrated

Colicinlt.

且ank

1

Paininlt.
fiank

Swellingin
rt.flank

Semicircular

Semicircular

'

Funnel-shaped

Paininrt.

flank

Paininrt.

flank

Facialedema

Urinaryり
1nfection

Semicircular

Cusp●shaped

Lowerthirdureter

3cm.belowbeginning
ofureter(2valves)

3.5cmbelOw

beginningefureter

UpPerthirdureter

UpPerthirdureter

Uretero-pelvic
る の

Jしlnctlon
覧

JunctionofupPerand
middlethirdureter

2cm.belowuretero.

pelv三cjunction
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Uretera}ValveinJapan

SecondaryChanges
&Complications

Massivehydronephrosis
andhydroureter

Hydronephrosisand
hydroureter:Leukoplakia
ofupPerurinarytract

Ureteralcalculus
Hydronephrosisand
hydroureter

R,Renaltuberculosis
Ureteralcalculus
L.Epididymitisand

prostatitistuberclosa

AssociatedAnomalics

None

Nolle

None

None

Renalcalculus

]日[ydronephrosisand

hydroureter

E「ydronephrosis

正lydronephrosis

R.Renalcalculus

Massivehydronephrosis

Hydronephrosisand
hydroureter:UreteraI
calculus:L.Coralca1-
culUS

Massi・vehydronephrosis

R.Ureteralobsruction

1

None

None

None

None

1

None

None

Methodof

Diagnosis

Autopsy

Treatment(Results)

i

,

Surgery

Surgery

Surgery

Surgery

Surgery

Nephrectomy(goodresult)

Nephrectomv(goodresult)

Nephrectomy(goodresult)

Nephrectomy(goodresult)

Valvectomywith
pyelostomy(goodresult)

Surgery

Surgery

Surgery

Surgery

Nephrectomy(goodresult)

Nephrectomy(goodresult)

Ureterectomyand
Endtoendanastomosis
(goodresult)

ValvectomywithT・tube

Uretreost◎my(patientdied)
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症 例 報 告 を 見 て も明 か で あ る.従 つ て,本 症 は

これ ら と厳 格 に 区 別 しな け れ ば な らな い.

症 例報 告:

Wa11.Wachter1)は1952年 に この3条 件 に 従

つ て,従 来 の 症 例 報告11例 を 詳 細 に 検 討 し,記

載 明 瞭 な もの か ら,Hunner・Wharton(1926)2),

CabQt(1927)14),Gottlieb(1929)15}.MacLean

(1945)16)の4症 例 を 選 出 し,こ れ に 自家 症 例

1例 を加 えた5例 が 真 の先 天 性 尿 管 弁 膜 症 で あ

る と報 告 して い る.そ の後,欧 米 で はSimon・

Cu1P・Parkhi11(1955)17)が2例 を,Roberts

(1956)18),Foroughi・Turner(1959)19},Passaro

・Smith(1960)20) .Samellas(1962)21),Bus-

ch・Weibe1・Morris・Poh1(1963)3)等 が 夫 々1

例 を追 加 し総 数12例 で あ る.本 邦 で は,1929年

・金 城4)の 症 例 が 最 初 の も ので,1952年 小

野22)は 内外 文 献 よ り16例 を 集 め てお り,こ の

中,本 邦 例 で は金 城,久 保 田23),土 屋 等 の各1

例 に 自家 症 例 を加 え て4例,欧 米 例 ではGross

(1938)の 報 告 以 来Ostry(1948)に 至 る12例

を報 告 して い るが,こ れ らの 中 に は本 症 の条 件

に適 合 しな い もの が 含 まれ て い る.1956年 ・百

瀬 ・今 井24)は 本 邦6例(金 城,久 保 田,小 野 等

の3例 に 自家 症 例3例 を加 え て)と,欧 米7例

の13例 を報 告 して い る.1957年7月 ・大 森 ・山

崎25)は これ に 自家 症2例 を加 え て15例 を報 告 し

た が,同 年10月 ・児 玉 白井26》は本 症 の条 件 に

Table3.

合 致 す る もの を厳 撰 し,自 家 症 例1例 を 加 え て

11例(本 邦 ・3例 一 金 城,小 野,自 家 症 例,欧

米8例,前 記 百 瀬 等 の3症 例 は朱 天 性 と して

は 不 明瞭 な点 が あ る と して 除 外)を 報 告 して い

る.そ の後,1960年 ・百 瀬 吉 田27)は,更 に症

例 を再 検 討 し,前 回報 告 し た 自家 症 例3例 中第

2例 及 び第3例 は 先 天 性 と診 断 す る に は 欠 く所

が あ る と して,ま た,久 保 田 の症 例 は病 理 組 織

所 見 よ り本 症 か ら除外 す る こ と を報 告 し,新 た

に 自家 症 例1例 を 追加 して い る.以 後,並 木 ・

高 橋(1961)28',行 徳 川 添(1963)29)の 報 告 が

あ る のみ で,現 在,本 邦 で は我 々 の症 を加 え て

ユ0例で あ る.(1959年 ・察 ・杉 ・桑 原 の報 告30,

が あ るが,弁 膜 の組 織 所 見 の記 載 が な い た め割

愛 した)こ れ らの症 例 の統 計 的 事 項 及 び概 要 は

第1・2表 に示 す通 りで あ る.以 下,こ れ ら統

計 的 観 察 を 中心 に考 察 を 加 え る.

年 令 別 頻 度:

本 症 の年 令 分 布 で は,最 小 は 生 後40分 の もの

よ り最 高 は94才 に まで わ た る何 れ の年 令 に も見

られ る.年 令 別 に は 第3表 に示 す如 く,20才 代

に最 も多 く,次 い で 乳 幼 児(0-9才),10才

代,30才 代 の 順 で あ る.本 邦 で は20-30才 代 の

も のが 過 半 数 を 占 め,欧 米 で は寧 ろ 乳 幼 児 に 最

も多 く,殊 に20才 代 以 下 の も の が過 半 数 を 占 め

て い る点 は興 味 が あ る.こ の 中,乳 幼 児(5例)

は 凡 て5才 以 下 の も の で あ る が,全 体 か ら見 れ

Age,SexandSide

Age

Japan

Europe&America

Tota1

Sex

Japan

Europe
&

Amarica

Male

Female

Male

Female

(yrs.)

・～ ・ll・～igl・・-293・-391・ ・～4gl・…一・gト・-691・・～

1

4

5

1

2

2

1

2

3

1

2

4

3

7

4

2

1

3

3

1

2

1

1

1

1

1

1

1

1

1

1

1

1

Total

(10)

(12)

(22)

(7)

(3)

(7)

(5)

♂:孚

14=8
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Side

Japan

Eu鷲pe

iAmeri・a

Left

Right

Bliat.

Left

Right

Bilat.

ト

11

1

2

1

1

2

2

2

2

1 1

1

2 王 1

1(5)

1(・)
1(1)

L.:R.=Bi1,I
ll:9:2

1(6)

i(5)
1(1)

ば 必 ず し も本 症 が 乳 幼 児 に多 い とは 言 え な い.

性 別 頻 度:

第3表 に 示 す 如 く,総 数 で は14:8で 男 性 に

多 く,殊 に本 邦 で は7:3で,男 性 が 女 性 の2

倍 で あ り,欧 米 で は7:5で,僅 か に男 性 に多

い.

左 右 別 頻 度

第3表 に示 す如 く,本 邦 では5:4,欧 米 で

は6:5,総 数 で は11:9で,左 右 別 に有 意 の

差 は認 め な い.両 側 性 の も の は本 邦,欧 米共 各

1例 に見 られ る.

弁 膜 の形 態:

弁 膜 の 数 は,本 邦10例 中金 城 の 症 例 は 両 側 で

尿 左 管 中 央 部 に2個 の弁 膜 を,大 森 等 の 症 例 は

1側 尿 管 に2個 の弁 膜 を有 し計13個,欧 米12例

中Wa11等 の症 例 は両 側 で 計13個,両 者 の総 数

Table4.TypeofValve

Annular'

Semicircular

Cusp・shaped

Funne1-shaped

Likevalveofvein

Likeaorticvalve

Serrated

Japan

1

8

1

2

1

13*

Europe
&

America

8

3

1

1

13**

Tota1

9

8

4

2

1

1

1

(26)

*Thetencaseshavethirteenvalves;one

caseisbilateralandtwocaseshavetwo

valvesrespectively.
**Thetwelvecaseshavethirteenvalve;

onecasebilateral.

は26個 となる.

弁膜の形態の種類は第4表 に示す如 く,輪 状

9,半 月状8,尖 弁状4,漏 斗状2,静 脈弁

状,鋸 歯状が夫々1個 で,本 邦では半月状のも

の(8)が,欧 米では輪状のもの(8)が 最 も

多い

弁膜の位置:

弁膜の介在部位は第5表 に示す如 く,尿 管上

部(13),下 部(11),中 部(2)の 順に多い.

殊に本邦では上部 ユ/3以上にあるものが8個 で

過半数以上を占め,欧 米では下部1/3以 下にあ

るものが8個,上 部1/3以 上にあるものが4個

で,下 部のものが過半数を占め,本 邦例とは逆

になつている点も興味がある.中 部のものは金

城の左尿管中央部の2個 のみである.

Gerardは 胎児及び新生児では,尿 管の弁膜

織嚢は 下部 尿管殊に 尿管膀胱移行部に 最も多

く.次 いで尿管上部に多 く見 られると述べてい

る.症 例中特に乳幼児5例(8個)〔 本邦1例

一弁数3,欧 米4例 一弁数5〕 について観察す

ると,下 部4,上 部2,中 部2と 下部に多 くそ

の半数を占め,Gerardの 説に一致するが,し

かし,本 症全体から見ると必ずしもこの説は肯

定出来ない

二次的変化及び併発碕型:

本症に合併する二次的変化は第1・2表 に示

す如 く,程 度の差はあれ全症例に水腎症及び水

尿管症を認めることは,本 症が合併症の症状に

よそて初めて診断 ・治療の対称となる事実より

当然 のことである.そ の 他には,尿 管結石症

3,腎 結石症4(患 側 ・2,反 対側 ・2),尿

路感染症3,高 血圧症4,上 部尿路白板症1.

尿路性器結核1,膿 腎症1で ある.



766 林他一先天性尿管弁膜症の1例 および本症の統計的観察

Table5.LocationofValve

Uretero-pelvicjunction

UpPerthirdureter

Junctionofupperandmiddlethirdureter

Middlethirdureter

Junctionofmiddleandlowerthirdureter

Lowerthirdureter

「

Japan

1

7

2

1

2

13

Europe
&

America

4

1

2

6

Tota1

,/
。,perp。r,、。n

'1∫(13)

・M'ddle(P31tion

:}㎞喫 蹄㎞

13 (26)

Table6.ChiefCornplaintandMainSyrnptoms

AbdominalSymptoms

UrinaryS'lrnptoms

OtherGeneral
Symptoms

Paininflank

Colicirユflank

Abdominalswelling

Abdominalmass

Abdominaldistension

Dysuria

Incontinence

Nocturia

Frequency

Mictionpain

Urinaryinfection

Albuminuria

Hematuria

し
Fever

Hypertension

Facialedema

Japan

↓

4

3

2

1

1

1

1

1

1

Europe
&

America

5

1

3

3

2

1

2

1

2

2

1

Tota1

:}㌦
)

3,J
lノ

3

3

:}・

1'/
(18)

勤

1}(4)
殊 に,高 血 圧 症 に つ い ては,全 例 が 欧 米 例 で

腎 性 高 血 圧 症 の 点 で 興 味 が あ る.Cabot及 び

Foroughi・Turner等 の 症 例 は 剖 検 で あ り,

Passaro・Smithの 症 例 は 術 後 の 記 載 が な く不

明 で あ るが,Simon等 の 第1例 は18才 の 女 性

で,術 前166/120,腎 捌 除 後10日 目130/90,15

ヵ月後150/90で,拡 張期血圧の改善が見 られて

いるにもかかわらず,収 縮期血圧には著変が認

められない.こ の事は,今 後,腎 性高血圧症

(偏腎性)に 対する腎別の適否を決定する際に

十分検討されるべき問題であると考える.

併発症で興味があるのは,大 森等の 症例で
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は,右 腎 ・前立腺 ・左副睾丸結核で腎別後,そ

の標本の 尿管中に 結石 と弁膜が 発見 されてお

り,ま た,Samellasの 症例では,生 前血尿及

び前立腺症の症状を訴え,右 腎機能は正常であ

りながら,剖 検では右腎の副腎腫 と細動脈性腎

硬化症を,前 立腺には癌を,左 腎では萎縮腎,

腎孟腎炎及び拡張 した腎孟 ・腎杯 ・尿管を,尿

管の上部 と中部1/3の 部に弁膜を発見 している

事である.こ の様に術前或は生前に本症が診断

されることは少ない.

併発騎型では,Hunner等 及びSimon等 の

第2例 の2症 例にみられる患側の重複腎孟 ・尿

管及び尿管異常開口症 と,Robertsの 症例にみ

られる尿道弁膜症の1例 があるのみである.

臨床症状:

本症に 見られる主要症状は 第6表 に 示す如

く,本 症に特有なものではなく,凡 て弁膜の介

在に起因して続発する合併症の症状である.腹

部症状(16),尿 路症状(18),そ の他の全身症

状(4)の3つ に大別出来 る.腹 部症状では,

疹痛 ・癌痛がユ2で最も多 く,そ の他は腫脹 腫

瘤 膨満等が4で ある。尿路症状では,排 尿困

難,尿 失禁,夜 尿症,頻 尿,排 尿痛等の排尿障

碍に関するものが11で,尿 路感染,蛋 白尿,血

尿等の尿変化を示すものが7で ある.そ の他の

全身症状では,発 熱2,高 血圧1,顔 面浮腫1

である.こ の中,高 血圧については前項でも述

べたが,Simon等 の症例は高血圧のみを主訴

とし,検 尿の結果蛋白尿が証明されたもので,

他の尿路及び全身症状は何等認めていない 我

々の症例は貧血 と高度の腎不全による顔面浮腫

と全身倦怠を訴え,著 明な水腎症 と尿路感染を

合併 していなが ら,患 側の自覚症状はな く,却

つて反対側(尿 管切石術後の尿管閉塞)の 疹痛

を訴えている.こ の様は弁膜に直接関連のある

症状は全 くみられないものもある.

また,尿 失禁3例 は前述の合併崎型である尿

管異常開口によるものである.

以上の如 く,本 症にみられる症状は通常の上

部尿路の閉塞性病変及びそれに合併する尿路感

染或は尿管結石等によるものである.弁 膜形成

例が凡て直ちに臨床状を呈するわけではなく.
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本症の殆 んどが或る一定の年数を経過 して初め

てこの様 な尿路の通過障碍を起 こすのは,弁 膜

の位置,形 態,大 きさ,方 向等が関与 している

ことは勿論,こ れに尿流停滞,尿 路感染などの

何等かの因子が加わり,弁 の細菌感染,粘 膜の

浮腫 ・増殖 ・硬化,滑 平筋の増殖 一肥大等の炎

症性反応により,弁 膜の肥大或は伸展性の減少

を来たすためであろう この事は臨床症状,手

術時所見及び組織所見 より推論出来 る.

診断法:

本症の診断は第7表 に示す如 く,手 術時に発

Table7.MethodofDiagnosis

Japan

Europe
&

America

ミ

、。,g,ryl。 。,。P,y

1

9

6

正5

1

5

6

Retro-

gradeP
yelo-

graphy

1

1

Tota1

lO

12

(22)

見されたものが15例(68%)で 最 も多 く,次 い

で,剖 検時に 発見された ものが6例(27%)

で,術 前に診断されたものは1例(5%)の み

である.既 に前述の合併症及び臨床症状で指摘

した如 く,本 症は二次的変化である水腎症,水

尿管症,尿 管狭窄症,或 は尿管結石症等 と臨床

的に診断され手術或は剖検時に発見されること

が殆んどである.

レ線撮影では尿管に限局性の鋭利な充満欠損

或は狭窄像を示すが,こ の所見は本症に特有の

ものではないCampbe11(1939)32)は 尿管に

横の充満欠損像が認められ,多 発性の時は尿管

にsausage様 の像が みられると述べている.

しかし,こ れも弁膜に特有なものではなく,尿

管の織嚢,尿 管周囲組織の制約,周 囲血管の圧

迫 絞拒等によつても同様の像が得 られる.レ

線学的には弁膜の形状が描出されない限りその

診断は困難iである.確 実な診断は手術により弁

膜を確認すると同時にその組織学的検査によっ

て決定 しなければならない 然し乍ら,側 腹部

疹痛 ・癌痛を訴え,結 石を認めず,横 の充満欠

損像或は狭窄像が描出される時には,一 応,弁



768 林他一先天性尿管弁膜症の1例 および本症の統計的観察

膜の存在を疑うべきであろう.Passaro・Smith

は静脈性腎孟撮影で中等度の水腎症 と尿管上部

の中断像を,逆 行性腎孟撮影で腎孟尿管移行部

から下に弁状(杯 状)の 像を認め,術 前に本症

を診断したと述べている.

治療法:

治療は何れにしても外科的処置を必要 とし,

その術式は第8表 に示す通 りである.そ の頻度

は,腎 尿管別除術(半 腎別除術1を 含む)8,

尿管切除術5,弁 膜切除術3,腎 痩術2,尿 管

形成術(V-y)1の 順である.本 邦では腎別除

術が過半数を占めるが,欧 米では1例 に過ぎな

Table8.Treatment

OperationMethod

1.Nephrectomy

2.Seminephrectomy

3.Nephrostomy

4.Ureterectomy(only)

1:十Endtoendanastomosis

2:1十Ureterostomy(T-tube)

5.Valvectomy

l:÷Pyelostomy

2:十Ureterostomy(T-tube)

6.UreteroPユasty(V-Y)十Pyelostomy

Japan

6

1

1

1

9

Europe
&

America

1

1

2

1

1

2

1

1

10*

Tota1

7!

/・(8)

1/

2(died)(2)

1

:(、ie、)1(5)

∵ ・の
1 (1)

(19)

*Theninecaseswereperformedoperationstentimes;onecaseisbilatera1 .

い.極 力腎 尿管の保存に 努めねばならない

が,本 症が可成りの年数を経過して初めて発見

されるため,そ の合併症の種類 一程度も症例に

よつて,軽 度のものから高度のものまで種々で

あつて,実 際には保存出来ない場合もあり,症

例に応じて最も適切な治療法が選択されるべき

である.

弁膜切除術はMacLeanに よつて始めてされ

たが,そ の後,児 玉等は弁膜切除術 ・腎孟痩術

を,我 々は弁膜切除術 ・尿管痩術(T字 管)を

施行し,我 々の症例を除いては共に経過は良好

である.Busch等 の症例では,弁 膜を含む尿

管切除 端々吻合術を施行後,尿 路感染,吻 合

部狭窄及び腎結石の嵌頓のため,Boari氏 尿管

膀胱吻合術を施行後,更 に,吻 合部の狭窄及び

耐性菌感染の再発のため,遂 に腎別除術が施行

されている.最 近,本 邦においても行徳等の症

例は,尿 管上部の弁膜を含む尿管切除 ・端々吻

合術を施行 し,経 過が良好であると報告 してい

る.こ れ らの術式は,今 後,多 いに試みられる

べき方法 と考える.

本統計中手術後死亡例はユ8例中4例(2.2%)

である.自 家症例は,尿 管閉塞で右腎機能は無

く,左 腎は弁膜のため著明な水腎症を形成の腎

機能障碍 も甚だしく(PSP試 験:2時 間値7.5

%且 つ尿路感染を合併 し,術 後腎機能の回復を

見ることなく,慢 性腎不全のため死亡 した.我

々の症例に見 られた様な尿管結石摘出後の尿管

の完全閉塞は非常に稀である.Flick32》 によれ

ば,尿 管結石摘出術後の尿管狭窄は,8年 間の

手術154例 中僅かに8例 に生じ,そ の中,2例

のみに腎別除が必要であつたと述べている.こ

の術後 尿管狭窄の 発生 について 検討 してみる

と,先 ず,種 々の術前から存在する病的条件が

関与する.そ の因子 として,尿 管の炎症,損

傷,結 石による搬痕形成,尿 管周囲炎,或 は周
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囲からの機械的 圧迫などを 挙げることが 出来

る.次 に,尿 管狭窄を惹起する術中 ・術後の要

因としては,炎 症の持続,結 核,腎 周囲膿瘍,

術後出血などが存在する場合,ま た,不 適当な

誘導法が行われた場合,即 ち,手 術創からの尿

誘導を余り長 く行い過ぎた場合,或 は誘導管を

余 り早 く抜去し過ぎたために尿管周囲に汚染 さ

れた滲出物が貯溜する場合,更 には誘導管を適

当な部位に置かず,そ の結果尿管を圧迫する様

な場合である.更 に,手 技上の問題に関して

は,切 開創の縫合である.一 部の人達はこれを

行わない様であるが,細 い腸線で注意深 く外膜

を適切に縫合すれば,尿 の誘導期間が 短縮で

き,ま た,狭 窄を防止できて好都合であると考

える.術 後留置カテーテルを置 くことは殆んど

の泌尿器科医は反対 している.た とえ留意する

としても決 して長期間置いてはならない

以上の事柄及び手術上の原則を注意 しさえす

れば,尿 管狭窄の 発生は 防止 しうるものであ

る.ま た,一 時的な狭窄は,通 常治療によつて

比較的に軽快 し易いもので,狭 窄部の拡張や炎

症の消槌によつて殆んどの症例が治癒する.我

々の症例では,偶 々,外 科医によつて手術が行

われており,術 後 も患側の疹痛及び尿路感染 も

消失 しておらず,慢 然と腎炎或は腎孟腎炎 とし

てのみ治療されている.若 し術後泌尿器科的検

査殊に逆行性腎孟撮影が行われていれば,も つ

と早 く適当な処置が行い得た筈であり,こ の様

な高度の腎不全にまで追いやることな く治癒せ

しめ得たであろうと考えられる.

結 論

1)34才 女子にみられた左先天性尿管弁膜症

の1例 を報告 した.本 症例は本邦 第10例 目で

あり,左 尿管狭窄症 ・水腎症で手術時に腎孟尿

管移行部2cm下 に弁膜を発見し,弁 膜切除

尿管痩術を施行 したが,右 尿管結石摘出術後の

尿管完全閉率を合併 してお り,高 度の腎不全の

ため死亡 した.

2)先 天性尿管弁膜症22例(本 邦 ・10例,欧 米
'12例)の 統計的観察を行つた

.

年令別には,20才 に最も多 く,次 いで乳幼児

769

で,30才 代 以 下 の もの が殆 ん どあ る.性 別 で

は,14:8で 男 性 に 多 く,殊 に本 邦 で は男 性 は

女 性 の2倍 以 上 で あ る.左 右 別 で は有 意 の差 は

認 め な い.弁 の形 態 では,輪 状(9),半 月状

(8)の もの が 多 く,本 邦 で は 半 月 状,欧 米 で

は 輪状 の もの が 過 半 数 を 占め てい る.弁 の位 置

に つ い て は,尿 管 上 部(ユ3)に 最 も多 く.次 い

で 下 部 尿 管(11)で あ る。 本 邦 で は 上 部 に,欧

米 で は 下 部 に 多 い.主 訴 及 び 臨床 症 状 で は,特

有 の もの は な い が,何 等 か の 尿 路 症状 或 は 腹 部

症 状 を訴 え る もの が 多 い.診 断 は1例 が 術 前 に

行 われ た 以外,凡 て手 術 時或 は剖 検 時 に 発 見 さ

れ て い る.治 療 で は,腎 尿 管 別 除術(8)が 最

も多 く,尿 管切 除術(5),弁 膜 切 除術3な ど

が 次 い で多 い

(終 りに臨み,恩 師石神裏 次教授の御指導 ・御 校閲

を深謝致 します.尚 本症は第25回 関西地方会で報告 し

た.)
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新発 売

一 特 に 耐 性 グ ラ ム陰 性 菌 に 強 くは た ら く

新合成抗菌製剤

ゆt旨一c 旨鐘
WINTOMYLON*TABLETS

日
第 一 製 薬
東京・日本橋

■一

(一 般名)ナ リ ジキ シ・ ク ア シ ド 米 国 ウ イ ン ス ーッ プ ウ ボ ・ ト リ_ズ 提 撫 腎,

ウ イ ン ト マ イ ロ ン 錠 は ★ 他 剤 面網 三菌 は も ち ろ ん

★ 特 に 抗 生 物 質 耐 性 グ ラ ム 陰 性 菌

(特 に 赤 痢 菌 、 大 腸 菌)に 対 し

強 い 抗 菌 力 、 抗 感 染 力 を 有 し

★ 速 効 性 で

★ 副 作 用 は 、 ほ と ん ど み ら れ な い

★ 新 しい 合 成 抗 菌 製 剤 で す

(抗寓物 質、サル ファ剤 との 交叉 耐性 はみ られ ません)

〔包 装)(1錠 量1,250"・ヲ)50錠100鍵

ロ 蝋 進 、ミ扁*米 園 ウ イ ン ・ ・
ッ プ ・ ボ ・ ト リ ー ズ の 登 録 商 標
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Fig.1.Retrogradepyelogramdemonstrates

obstructivelesionat2cm.below
uretero-pelvicjunctioninleftureter

andcompleteobstruction(afterure-
terolithotomy)atupperthirdure-

terinrightside.

Fig.2.Retrogradeurogramwithcatheter

inplaceoflefturetershowsmarked

dilatedrenalcalyces.

懸
Fig.3

Fig34.Histologicpicturesofvalveofuretershow

bandlesofsmoothmusclefibersinvalve

submucosa.
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Fig.4

partlytransitionalepithelium,

androundcellinfiltrationin




