
緒 言

家族性若年性痛風腎症は 若年時から高尿酸血症を認

め のちに痛風を発症し ～ 歳代にして末期腎不全

に陥る疾患である。家族性(常染色体優性遺伝)に発症し

アロプリノール投与などの高尿酸血症に対する治療にもか

かわらず 徐々に腎機能が悪化する症例が多い とされ

る。 年に と により報告 されて以来

本邦では数家系が報告されているにすぎず 病因および疾

患概念の確立も十分になされていないのが現状である。

今回われわれは 腎細胞癌との鑑別が困難であった腎腺

腫を合併した家族性若年性痛風腎症症例を経験したので若

干の文献的考察を加えて報告する。

症 例

患 者： 歳 女性

主 訴：腎機能障害の精査

家族歴：母方祖母に高血圧症 母および妹に高血圧症

高尿酸血症を認め 母は 歳より末期腎不全のため維持
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透析中である( )。なお血族結婚は認められなかった。

現病歴： 歳時に突然左第 趾の激痛が生じたため近

医を受診し 高尿酸血症を指摘されるも放置する。 歳

時 母が慢性腎不全のため透析中であることより心配とな

り 精査希望にて某病院を受診。血清尿酸値 /

/ と高尿酸血症および腎機能障害を指摘さ

れアロプリノールの内服を開始した。今回 腎機能障害が

徐々に進行しているため当院第 内科(腎臓内科)へ紹介さ

れ受診したが 精査中腹部エコーにて右腎に径 の

腫瘤性病変を指摘されたため 年 月 日当科へ紹

介となる。

現 症：身長 体重 血圧 /

胸腹部理学的所見に異常はなく 足趾に痛風結節

を認めず。

入院時検査成績：血液一般検査は が / と

軽度の貧血を認め 血液生化学検査では が

/ 血清 が / クレアチニンクリアランス

( )が / / と腎機能の低下を示した。

また 尿所見は が と酸性尿を示したが 尿沈渣に

は異常を認めなかった( )。

尿酸代謝：アロプリノール /日服用中の血清尿酸

値は / であり 尿酸排泄量が /日 尿酸ク

リアランス( )が / に対する の比率

が と排泄低下型を示した( )。

腹部超音波検査所見：両腎はともに小さく 右腎上極に

径 のやや高輝度な腫瘤性病変を認めた。

腹部 ・ 所見：腹部単純 上 右腎上極に辺縁

平滑で内部は不均一な × の高輝度を呈する腫瘤

性病変を認めた( )。この病変は ： 強調像

にて高信号( ) 強調像にて低信号を呈し(

) 脂肪抑制画像において明らかな脂肪成分は確認でき

なかった。なお 左腎は × × 右腎は ×

× と両腎サイズは正常腎に比し小型であった。

術前診断および手術所見： に示すように母 妹と

ともに若年時から痛風を発症し また排泄低下型の高尿酸

血症を有することより 本症例を家族性若年性痛風腎症と

考えた。また および などの画像診断より腎細

胞癌を否定し得ず 1998年8月5日 全身麻酔のもと腎
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Hematology
 

RBC 359×10/μ

Ht 34.2%

Hb 11.4g/d
 

WBC 5,300/μ

Plt 13.2×10/μ

Blood chemistry
 

Na 138mEq/d
 

K 4.4mEq/d
 

Cl 105mEq/d
 

BUN 54.3mg/d
 

Cr 2.4mg/d
 

UA 5.6mg/d
 

GOT 16IU/

GPT 8IU/

LDH 290IU/

CRP 0.0mg/d

 

Urinalysis
 

pH 5.0

prot (－)

glu (－)

specific gravity 1.010

RBC 0～1/HPF
 

WBC 0～1/HPF
 

Renal function
 

Ccr36.7m/min/1.73m
 

U-albumin 23mg/day
 

Urate excretion

UuaV 120mg/day
 

Cua 1.54m/min
 

Cua/Ccr 5.64%

：allopurinol200mg/day
 

UuaV：daily urine uric acid excretion,Cua：uric acid clearance



温存 を考慮し (

- 株式会社アズウェル) を用いた無阻血腎腫瘍

核出術 および腎生検を施行した。手術時間は 分

術中出血量は であった。摘出標本の割面は褐色を呈

し 粥状で崩れやすく 周囲正常腎実質との境界は明瞭で

あった( )。

病理組織学的所見：腎腫瘍の病理組織学的所見は好酸性

に染まる立方状細胞が乳頭状に増生するが 核は多形性に

乏しく( ) 管状乳頭状腺腫(

)と診断した。腎生検像は標本内に 個の糸球体が含

まれ うち約 /に軽微な を認めた。尿

細管および間質には に特有な尿酸結晶 尿

酸 結晶を認めず また 一部に尿細管の変性・萎縮を

認めるものの顕著な慢性間質性腎炎像もなく( ) 腎

組織より腎機能低下は説明し得なかった。

術後経過：術後経過は良好で 術後第 病日にて退院
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a：A T weighted MRI scan of the abdomen
 

revealed the high-intensity area located in the
 

right kidney.
b：This area showed low-intensity of T weighted

 
image.
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した。腎機能は術後 カ月に血清 が / まで上

昇したが その後徐々に改善傾向にあり 術後 カ月には

/ に回復した。また は 術前 / /

に対し術後3カ月では / / と最終的に

は腎機能の悪化は軽微なものであった( )。

術後6カ月を経過した現在 アロプリノール /

日 ウラリット /日 炭酸水素ナトリウム(重曹)

/日内服にて観察中である。

考 察

高尿酸血症は男性および閉経後女性に多く認められる病

態であり 若年者女性の痛風発症例はきわめて稀である。

しかし 年 らにより初めて報告された家族

性痛風症例のように 家族性で 若年より高尿酸血症およ

び痛風を認め 腎不全に至る疾患群が散見される 。本

邦では数家系が報告され 病因および疾患概念の確立が十

分になされていないが 排泄低下型の高尿酸血症を示し

腎障害は痛風腎に特徴的な尿細管および間質への尿酸・尿

酸塩の析出沈着による機序とは異なり 非可逆的であると

される。

自験例は母および妹とともに 歳代にして痛風を発症

し アロプリノールの服用など高尿酸血症に対する治療に

もかかわらず 徐々に進行する腎機能障害を有している。

さらに母は 歳時に末期腎不全のため透析導入を余儀

なくされており 自験例および妹についても今後厳重なる

腎機能管理を必要とする。

腎の組織学的変化は主に 尿細管の萎縮と糸球体硬化」

との報告もあるが 報告例が少ないため確固たる見解は得

られていない。自験例では糸球体および間質・尿細管の変

a b

 

a：PAS,×100,b：PAS,×400
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化は軽微なものであり 腎組織の変化より腎機能障害を説

明し得なかった。本症の特徴として 高血圧症の合併を高

率に認めるが 自験例では高血圧症の既往はなく このこ

とが腎組織の変化において何らかの影響があったものと考

える。

本症の腎機能障害を説明するうえにおいて 両腎のサイ

ズについて検討した。藤森ら の報告する 症例では 症

例 が長径約 症例 が長径約 といずれも両腎

の萎縮を呈し 自験例においても左腎が × ×

右腎が × × と正常腎と比較し明らかな萎縮を

認めた。両腎の萎縮が生ずるメカニズムは不明であるが

ネフロンの減少は腎機能障害を説明するうえにおいて非常

に重要であると考える。

本症の病態についてはいまだ不明な点も多く 尿細管に

おける尿酸転送の異常 と考えられているが 今後 家

族性痛風症例を集積し 各症例の特徴を比較検討するとと

もに 本症の関連遺伝子の分析が進歩すれば 病因・病態

および治療方法の解明へつながるであろう。

近年 画像診断の発展と普及に伴い 人間ドックや検診

および他疾患の精査中に偶然に発見される小さな腎細胞癌

(偶発癌)症例が増加しているが 良性腫瘍との鑑別が困

難な症例も経験する。今回 腎機能障害の精査中 偶然に

右側腎腫瘍が発見された。腫瘍径が小さいため 画像診断

上腎細胞癌を否定しきれず 患者自身の希望もあり外科的

治療を選択した。術式は 術前の が / であ

ることより 腎温存手術の と考え

( )を用いた無阻血腎腫瘍

核出術を施行した 。

は により開発された独創的なマイク

ロ波組織凝固装置で 種々の肝疾患に対する肝臓の部分切

除および凝固療法に広く用いられてきた 。 は

電子レンジによる加温と同一のもので 発振器からのマイ

クロ波( )はこの電極周囲に存在する水分子を高

速に振動させ 水分子の摩擦熱を発生し電極周囲の組織を

凝固させる。この凝固中心部を剥離・切除することにより

腎茎部血管の剥離 および血流遮断をせずに腎腫瘍を切除

できる。われわれは 腎細胞癌28例30腎に対し本術式を

施行し 術後腎機能の悪化が軽微なものであることを報告

した が 今回も術後における腎機能の悪化は軽度で

あった。

腎腫瘍の組織学的診断は管状乳頭状腺腫(

)であった。 は腎癌

取扱い規約によると 腎上皮細胞由来の良性腫瘍である腎

腺腫の一つとして分類される。症状を呈することはなく

橋根らによると 剖検例 例中 例( )に発見さ

れている 。ときとして 腎細胞癌との鑑別に苦慮するこ

とがあり らは腎腺腫は転移を示すに至って

いない早期腎癌である との見解を示し また 橋根ら

は鑑別困難な病変を中間型として分類した 。これに対

し らは腎腺腫と腎癌を鑑別するうえで困難な病

変があることを認めつつ 病理組織学的に区別すべきであ

る と述べている。

結 語

)腎細胞癌との鑑別が困難であった右側腎腫瘍を合併

した家族性若年性痛風腎症を経験した。

)腎腫瘍に対し を用いた

無阻血腎腫瘍核出術を施行したが 術後腎機能の悪化は軽

微なものであった。

)腎腫瘍の病理組織学的診断は

であった。

)今後 血圧および血清尿酸値の厳密なるコントロー

ルのもと 長期にわたる腎機能管理が必要であると考え

る。

本論文の要旨は第32回日本プリン・ピリミジン代謝学会総会にて

報告した。
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