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Case 17-2000:A 21-Week-Old Girl with Fever and a Renal Mass  342;(23);1733-1740

----------------------------------------------発熱及び腎腫瘤が認められる２１週女児--------------------------------------------------

【はじめに】

　本症例は、慢性疾患を思わせる所見も見受けられず、貧血もなく、白血球による強い免疫反応も見受けられている。臨床所見、画像所見上、急性腎盂腎炎であることは間違いない。よって、この症例で問題となるのは、急性尿路感染症の患者において、画像検査上、腎臓に腫瘤が認められた場合に考えるべき鑑別診断は何か、である。

【Differential Diagnosis】

　Ⅰ.　Congenital

　Ⅱ.　Neoplasms

　　(a)　Wilm’s tumor

　　(b)　Neuroblastoma

　　(c)　Congenital mesoblastic nephroma

　Ⅲ.　Inflammatory lesion

　　(a)　Tuberculosis

(b)　Malacoplakia

　　(c)　Xanthogranulomatous pyelonephritis

　　(d)　abscess

　　(e)　Acute lobar nephronia (acute focal bacterial nephritis)

【Discussion】

　Ⅰ.　Congenital

　　感染を伴う先天性病変はしばしば、極部に認められ、重複集合管系に合併する。そのような病変は大抵、尿管瘤もしくは異所性尿管に合併する。尿管腎盂移行部の閉塞や高度の逆流の結果として、下極が感染されることが多い。ほとんどの場合、尿管拡張が画像上認められる。腎杯憩室も感染症を起こすことがあるが、境界明瞭で液体を含有する腫瘤として認められる。嚢包性疾患は巣状病変を形成するが、２次感染を起こすことは非常にまれである。この患者には、おそらく感染を起こすような先天的な構造上の変異は認められない。

　Ⅱ.　Neoplasms

(a)  Wilms’ tumor

　　　小児期に最も頻度の高い腎腫瘍。後腎芽細胞に起因する未分化腎芽細胞群が癌化したものと考えられている。腫瘍が正中線を越えることはない。

Wilms’ tumorは一般に大きく、腎周囲の組織へと浸潤し、造影CTより増強される。　

感染を合併する症例も報告されている。その場合、大抵、腫瘍が尿管へと腎盂内伸展した結果、尿路閉塞を起こしている。しかし、腫瘍が、集合管系へと伸展することはまれである。

　　(b)　Neuroblastoma

　　　小児期にWilms’ tumorよりも高頻度に見受けられる。ほとんどの場合、副腎由来である。斑状に石灰化した部位の見受けられる、大きな腫瘤を形成する。触診上、不整で、しばしば、正中線を越える。

　　(c)　Congenital mesoblastic nephroma

　　　新生児に好発し、大抵の場合、大きな腫瘤を形成する。遠隔転移を起こすことはまれであるが、腎切除が推奨されている。感染の合併は報告されていない。

■　本症例においては、辺縁不整で造影効果の見られない腎内病変であり、neoplasmは考えにくい。

　Ⅲ.　Inflammatory lesion

　　急性尿路感染症と腎腫瘤を伴う小児の症例においては、最も考慮しなければならないグループである。

(a) Tuberculosis

　　　結核が腎の巣状病変を形成することは極めてまれ。小児においては、症状はあまり見受けられない。一般に、巣状病変を形成する腎結核においては、腎全体が侵される。たとえ、一般的な細菌感染症であることが強く疑われても、結核の可能性は常に頭に入れておく必要がある。というのは、菌交代現象が起こりうるからである。

(b) Malacoplakia

　　　Macrophage内に細菌性抗原が存在しつづける結果、過剰な炎症性反応が起こる疾患である。多くの場合膀胱に起こるが、時に腎臓でも見受けられる。傷害されたmacrophage活性が病因であるといわれており、多くの患者は免疫抑制状態へとつながる、重篤な全身疾患をわずらっている。組織学的には、Michaelis-Guttman bodyが特徴である。一般的には、長期抗生剤投与がfirst choiceであるが、免疫抑制剤投与により改善されたとする報告もある。小児ではまれである。成人においてはび慢性の病変を示すのに対して、小児においては局所的な病変を示す。両側腎に起こると、症状は劇的で死にいたることもある。腫瘍との鑑別が問題となる。画像上、一般的には腎肥大、び慢性の病変を示す。診断には、十分量の抗生剤を投与しても、感染症状、膿尿が改善しないことが手がかりとなる。

　　(c)　Xanthogranulomatous pyelonephritis

　　　脂肪を含んだ組織球、慢性炎症を特徴とし、腎実質の破壊を伴う疾患である。腫瘍との鑑別が困難である。中年女性に好発し、糖尿病、腎結石、慢性尿路感染症、患側腎の機能不全に罹患していることが多い。腎周囲組織への浸潤傾向を示し、しばしば、大腰筋にも浸潤する。臨床症状としては、慢性的な貧血、発熱、反復する尿路感染性の敗血症、腹部痛が見受けられる。多くの場合、尿路結石を合併している。およそ半分の患者に腎原性肝機能障害を伴っている。一般的に病変はび慢性であるが、小児においてはしばしば局所的である。また、小児ではしばしば、尿路系の閉塞をきたす。結石の合併は少ない。CT上では、低濃度で、辺縁に造影効果が認められる、造影されない病変として認められる。腎実質は、拡大した腎杯や炎症性病変によって置き換えられている。腫瘍との鑑別が難しく、大抵の場合は腎切除が行われる。

　　(d)　Abscess

　　　腎膿瘍は日常健康的な小児にはまれである。エコー上では、境界明瞭で、液状変性に一致した低エコー領域を含む腫瘤として認められるのが特徴である。CT上では、低濃度の液体含有領域に加えて、しばしば、辺縁に造影効果が認められる。グラム陰性菌による上行感染が多い。多くの症例では、内科的治療で十分である。

　　(e)　Acute lobar nephronia (acute focal bacterial nephritis)

　　　小児では、腎腫瘤を伴う急性腎感染症においては、acute lobar nephroniaが最も考えられる。病変は局所的で、腎盂腎炎から腎膿瘍へいたる途中の段階であると考えられている。腎実質の炎症、腎血流量の減少を伴い、将来的に腎実質の瘢痕化も起こりうる。症状としては、急性発熱及び尿路感染症を呈する。DM、貧血を伴うこともある。しばしば、横腹部痛を呈する。尿培養はほぼ全例で陽性で、頻度としては、大腸菌、緑膿菌、クレブシエラ、プロテウス菌の順で検出される。時にグラム陽性菌が検出されることもある。

エコー所見はバラエティーに富み、内部は不均一である。これは、本疾患が、腎盂腎炎から腎膿瘍への移行過程にあることを象徴している。辺縁ははっきりしないこともある。CT所見上は、造影されない腫瘤として認められ、周囲への浸潤は認められない。病変はしばしば楔状で、低濃度であり、辺縁ははっきりしない。しばしば、膀胱尿道逆流をともなう。理由は不明であるが、右腎に好発する。治療法は、２，３週間の強力な抗生剤投与である。その間、定期的にエコーによるモニタリングが必要である。

■　　Acute lobar nephroniaの腎外への病変の伸展は報告されていない。よって、腎外への伸展を見たら、膿瘍、xanthogranulomatous pyelonephritis、もしくは、腫瘍を考えるべきである。Acute lobar nephroniaの診断は、大抵の場合、臨床所見と画像所見による。もし、２週間の抗生剤投与で回復した場合、acute lobar nephroniaの診断は正しかったといえる。もし、回復しなかった場合、xanthogranulomatous pyelonephritisや腫瘍といった、組織学的検査が必要な疾患であると考えられる。抗生剤投与により症状が改善したら、膀胱尿管逆流といった、感染の原因の評価および、腎機能の評価を行う必要がある。腎実質の傷害の評価には、dimercaptosuccinic acidによる腎シンチがよい。

【Clinical Diagnosis】

　　　Wilms’ tumor?, Infectious lesion?

【Dr.Craig A. Peters’s Diagnosis】

　　　acute lobar nephronia　

（理由）臨床症状としては、急性腎盂腎炎と一致する。画像所見では、一見正常な腎内部に、境界不明瞭で、高エコーかつ造影されない腫瘤が認められている。病変は、やや楔状で、lobar involvementの所見と考えられる。以上の所見は、腎腫瘍の所見とは一致せず、acute lobar nephroniaに特徴的な所見である。

【pathological discussion】

　　右腎の全摘術を行った。右腎は5.5cm×2.8cm×2.0cmであり、病変部は1.5cm×1.0cmであり、腎の中部から上極に及んでいた。非病変部位に特に異常所見は見受けられなかった。顕微鏡的検査においては、病変部位に、好中球を中心として、好酸球、リンパ球、形質細胞、組織球の浸潤が認められた。炎症性病変は、腎杯上皮、尿細管、腎間質に及んでいた。小さな微膿瘍や白血球円柱も認められた。炎症は、局所的に周囲の脂肪組織にも及んでいた。他の部位の皮質、髄質にはいくつかの小さな炎症部位が認められた。液状変性は認められなかった。

【anatomical diagnosis】

　acute lobar nephronia (acute focal bacterial nephritis)

acute lobar nephroniaは生後３週から８６歳までと幅広い年齢層に見受けられる。患者は多くの場合、発熱、悪寒、横腹部もしくは腹部痛、時に悪心、嘔吐といった、急性腎盂腎炎の所見を呈する。まれに、腹部腫瘤を触知することがある。尿検査においては、一般に顕微鏡的血尿や膿尿が認められる。尿培養で起因菌が検出される。起因菌としては、E.coliが多い。







