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は じ め に

鎖n'r_症例は高率に尿路の合併奇形をともない1)~9､.

また尿路の病変を有する鎌肝術後症例は排便 ･排尿を含

めた総合的治療を必要とします.今回鎖虹に合併 した尿

路奇形の特徴と治療時期,さらに 尿 道 壕 を 持 つ 鎖 旺 病 型

の治療について検討しました.

I. 尿路合併奇形の頻度と種筆頁

当科で経験 した直腸肌二門奇形は,1988年まで 228例

で,中程度以上の尿路の合併奇形は低位型 132例中5例

(4_9,6).中間位型35例rl17例 (209i),高位型61例中24

例 (3996/)でした.高位型には3例の傍脱腸製が含まれ

ています.今回この36症例,59例について検討 しました

(表 1).

1. 下部尿路合併病変

停留畢丸12例,尿道下裂8例 (うち除幕湾曲症3例),

真性包茎3例などでした.

2. 上部尿路病変

重複腎,重複腎志は3例.片側腎無形成あるいは低形

成6例,水腎症 ･水尿管症11例,また勝耽 ･尿管逆流症

(t十卜VUR)が12例に確認されまLた.36例中男児29

例 ,女児7例 (VUR 2例,腎無形成 1例,水腎症2例,

瞭眺腸裂2例)と男児に多くみられました.低位病型で

も停留撃丸 尿道下裂のほか片側腎無形成などの腎合併

病変も人られました.

3.仙骨奇形の合併頻度

仙骨奇形は低位で100･O前後.中間位高位で30-LIOO/6'と

言われて9)いますが.尿路合併奇形を有する36症例中,

仙骨欠損や癒合. 半椎休などの仙骨異常の頻度は24例

(67.06)に認めLI-'れ 特に低位症例では5例中/1例と高

率でありました.

すなわち尿路合併奇形のある鎖月工は. 1症例で重複す

る奇形を持ち,仙骨奇形を有する率が高いことにな･')ま

す.

II . 鎖AIの病型,尿路合併奇形の診断

このような症例に対 して,治療は計画的に行う必要が

ありますが,まず我々の行っている鎖旺症例に対する病

型診断,尿路奇形の診断に-1いて述べます (表 2).

銀肝の診断はt土!./ll.時あるいは新生児期に,旺門の肉眼

的視診でつきますが､その癖型診断は手術術式を決める

上で重要です.まず,倒;T_位でレントゲン単純撮影を行

い直腸盲端部の位際と p-C 線,M線, I線の関係によ

i)高位,中間位,低位に鑑別LI0㌧ 同時に勝耽尿道造

影,排尿時造影を行い,尿道と直腸に嘩孔がないか検討

します.皮膚に墳孔があナ吊fそこより造影します.これ

で高位か中間位か､さらに尿道と壊乱を持つか診断しま

表 1 泌尿器合併病変

停留襲丸

尿道下裂

重複尿道

共性包茎

重複腎,慕授腎孟

片側腎無形成

片側腎低形成

水腎症,水尿管症

勝眺尿管逆流症 (VUR)

陳眺外反 (勝脱腸袈1

表 2 鎖肝の病型,泌尿器合併奇形の診断

倒立位X線単純撮影
骨髄部側位 P～(｢線,M線.1線

勝跳し尿道造影
排尿時造影 (Voidingcystography)
墳孔造影
人工旺門よりの造影

腎エコー

腎孟尿管 造影

12例

8

1

3

3

りJ
一

q
ll

12

3

59例

(36症例)
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図 1-a 頭側より p-C 線.M 線,Ⅰ線

高位鎖肝.ReetoLIr･ctllr三･11fistula.

左.倒立位で直腺嘗端は p-C 線より上 (頭側)

右.尿道造影で直腸尿道車が M 線より上

図 1-b rfl間位銀肝.Rectobulbarfistulと1.
左.倒立位で庶腸盲端は h,･1線よIT)ド (尾側1で Ⅰ線より上,

右.直腸媒遣唾が Ⅰ線直上
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豪 3 直腸尿道感を持つ鍵紅の治療方針

1. 新生児期診断後 S状結腸人工肝門遊説術

2. 10カ月-1才時 鎖旺修復術

一 一一一 t

3. 鎖批修復術後約 1カ月 人工肝門閉鎖術

す,高位やrf澗恥と銀肝.および腎.尿管LT)奇･形が考えL､)

かJtは,腎:r-:トー,腎孟保管造野/を行っています.

ⅠⅠⅠ. 鎖征の修復術お よび治療方針

1.鎖月工修復術式

鎖肝修復術後1年i十t二経過観察されている195例の鎖

肝修復術式を検討しました,低位は Ⅰ'oots術 ･Culback

術など全例会陰式肝門形成術であL･),中日耶lL.,商f封土腹

会陰式が多く,最近は中間位には仙骨会陰式が_~巨ぐ.高

位も仙骨会陰式が行われるtL･')になりました.

2.病 型 分 類

こCT)195例の病型分椀を示します.低位が 125例6;1/Oo

I-_多いLJ)ですが,中間位と高位7O例L')･'li-,.虐賜尿道埴

a･ 仙骨前面の腔に入り,直腸を剥離.尿道とLl)
問にテ-プを通す

を着せる顔虻の病塾は,中間位の feCもobulbaTfi雛uia

や,高位cT)reetourethI･alfistula,rectovesicとllfistulil

であり.尿道唾を持-A)率は約60.0･｡と高率でした.また尿

道虜を有する病塾をこ尿路合併奇形が多くみられました.

3. 治 療 方 針

このような銀鉱症例の治療方針を述べます.新生児期

にS状結腸に八二f二鼎二門を造設 Ltl＼ その後10カ月か!､)

1才前後iこ鎖肝怯復術LL_して,高位は醸会陰式肝門形成

術･尿道横閉鎖を行います.中間位は仙骨会陰式肝門形

成術 ･尿道墳閉鎖を行います.そし'')あ上約 1カ月後に人

工肝門開銀術を行い根治術が終.TLます (表 31.すな

わち心奇形左打出の重篤な合併奇形力叛 け.1日よ, 1才か

1､.)1才3カ月程度で銀肝に対する形態および機能的な修

復術が完 j′します.

この症例はLントLJ!ンL･..匿脱盲端が r'-HH{二線rLl).上

で.直腸尿道境がM線よ･T)上であり高位銀肝LflReetou-

rethralfistulaですが.仙骨会陰式肝l≡日用須武術を行い

ました (図 トa).

この症例は直腸盲端がM線より下であり,直腸尿道癖

がI練直ー上二で中間位の Reetobulbarfistulこ1であり,

仙骨会陰式肝門汗き成術を行いました (図 1111.

本田のテ-マは修正医学の進歩ですので,柚骨会陰式

肝門汁fFlkL術を説明します.皮膚は縦に切開 L仙尾関節を

精に切i),仙片腹(帥7)腔にいたi),直腸盲端を兄いだし.

前方の尿道との間を劇離 しテープを通 し牽引 しながら,

直腸尿道噂iこ達 し.同部を結架切離 し.閉鎖 します.L自二

腸旧事描 ･直腸的係蹄を通 し,本来J一周;位〔り肝門嵩に吻合

し.肝門形成術を行います (図 2-a.b~).

b. 縦の夜甘切開削を縫合し､引き下ろした直腸と

虻門寓の皮膚を吻合し虻門形成術

図 2-a.b 仙骨会陰式肝門形成術 (図の上が頚側)
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IIJ. 尿路合併奇形の治療

尿路合併奇形の治療は,その葡形が独立 して存在する

場合と同じで治療適応年齢や方法に合わせ行い5)7),泰

シソポジウムに御発表された専門の登城の発生方の協力

奇形の濃症度をこ影響されサ治療が遅れる傾向をこありまし

た.

1. 下部尿路の奇形iこ対する治療で12＼~ト1㌧ 停留畢丸

は生後 7カ月から7才の間に8例手術されました.尿道

下裂は凌才時に線維性索の形成後尿道形成術が2例に行

われました.真性包茎3例は2才から4才2カ月までに

全例手術されました.

2. 上部尿路,腎の合併病変をこ対する治療はほ)16),

水腎,水尿管症の程度,尿路感染の程度予腎予備機の程

痩,片側性か両側性か,腎の低形成の有無, さらには

VUR や神経困性潜航の有無により異なっておりました

が､臨床的に尿路感染や urosepsis,腎機能低 卜を阻止

することが目的となりました.

腎低形成は4例中3例が同側の水尿管症を,2例が VuR

を合併しており, 3例に腎尿腎摘除術が行われ 1例に

尿管逆流防止術が行われました.また手術症例7例率5

例は尿路感染と腎機能低下のため生後 1カ月から1才2

九月の顔虻修復節術前に,尿路に対する手術 (腎尿腎摘

除術2例,磨艶療1例,両側腎療1例,両側尿管療術 1

例)が行われました.

こ3.VURに対しては.国際分粒法の Grこid(､rV.V

や 1)woskill分類法の GrL,ldeⅢ.Ⅳは t･enuxnLIPhro-

pa血y,腎赦能障害の遊行する危険性が考えられ,3才

前後をこ尿管歴艶新吻合術を行った方がよいという意見が

17卜 五郎多いようです.顔虻に合併 した VURの場合は

尿路との療孔が尿路感液を引き起こし,ひいては VUR

を遷延増悪させているとの考えで,1才前後の鋳虻修復

術後,自然軽快を期待して経過をみるとも､う意見も6)20)

ありますが,高度の逆流があり,水腎症や腎孟衆を起こ

す症例は逆流防止術が必要に4)7)なります.我々の12例

の･"1ち.Grとl(1(ナⅣ-VLT)5例は3--6~れこ手術療法が

なされており,手術症例は5例食倒が高度の仙骨異常を

有 していました.片側の VUR9例のうち GradeI～

Ⅱの3例は1才前後の鋳駄藤森術前をこ軽快 し,2例は修

復術後2才以内に自然消退 し､ 1例は6才の現在陣耽造

影でなお VURが認められ経過観察中で, 1例は7才

時に改善しました.

各々の合併奇形の手術術式は泌尿器科の先生方の御説
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明がありますので省略いたします,

4. 餅肌暢裂の治療 :鎖肝と泌尿器奇形合併の棒型と

考えられる滑 脱腺熱の患児を呈示 し,チ…ム医療の重要

性を述べたいと思います.

勝批腺裂は牌枇外反,腸勝耽凄,大腸形成不全,錦肝.

騎帯-′L:/J'.恥骨離開､外性器輿常.高度脊椎仙骨奇･

形と種々の奇形を伴います.

症例は し記全ての所見を11トーている, 染色体 46XY

の男児例です.陰茎はなく陰藤と思われる皮膚の色素沈

着し上 右に撃丸が触知されました.小腸が蹄耽粘膜に連

なり,外反.脱出Lていました.治療は新生児期に,回

腸八川1二門とし,生後5-JJF.],牌眺腸裂部切除,脂壁.形

煤,尿路変更術を行いました.現在は腹壁の右iこ回腸に

よる尿路導管があEl.左に回腸人.r.旺門が開rlしていま

す.

現在自力で歩行 し,外来通院していますが成長ととも

をこ外性器の問題,社会的性の決定,治療時期など専門科

との協力,検雷摘ミ墓寮と考えられました.

ま と め

鎖虻に合併する尿路奇形の特数と治療,および合併奇

形を伴う錬虻の治療を検討しました.

1. 錦町228例中.36倒 し1600)に,尿路の合併奇形

がみられ,頗虻病塾の高位ほど高率で,また直腸と尿道

に療孔を持つ病塾ほど高率になりました.尿路合併奇形

症例36例率,仙骨異常は24例 (67%)と高率をこ認められ

ました,

2. 野禽餅奇形は14例にみられ 水尿管,Vm など

が合併 したア例をこ手術が必要となりました.尿路感毅が

起こる症例や,先天的に腎形成不全のため腎機能が悪い

症例が多く,腎尿管掃除術をこなる症例が4例ありました

手術症例7例中,錬肝修復術前に尿路iこ対する手術が5

例に行われました.

3. Vu沢 は12例をこみられ 手術は水尿管症,萎縮腎

の合併する5例に行われ,仙骨奇形は8例をこ合併 してい

ました.仙骨奇形のある8例中3例に逆流防止術, 1例

をこ腎低形成もあるため腎尿管掃除衝, 1例に尿管感と,

その後尿管吻合術が必要でした.

4. 済耽勝裂は鎖払 尿路奇形のみならず稜々の合併

奇形を伴い,匝療チ-ムによる計画的治療が必要と考え

lL_)れました.
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司会 どうもあ りがとうございました.今のお話で何

サ伺 一/'ておくことございまLiうか.仙骨奇形の磯合.

神経障害はいかがで Ll勺か,

内山 -一一私 理論上は当然あるだろうと言われており

ます.具体的には餅肌障害,神経因性蹄靴という形で当

座はlliLJ現 してこないのですが, 3才,4才くらいにな1.P､

て尿が出づらくなるということがあります.それまでは

顕著なものはあまり出てこないようです.

司金 線で,いろいろな排尿障寮とかき尿衆禁とかが

出現する!･_い うことですか.

内山 はい.

司会 他にどなたか.!-:うぞ.

高橋 泌尿器科の高橋です.今のこ上に関連 してです

が.当科で foll()w up してし､る患音で 2, 3例十回才

くLL-)いか上､澗~J欠自己尊尿を始めた子がおりIIf寸.また.

ち1:､とお聞 きLIJIい(,')ですが,鎖肝LJ一喝 含最初に人工

肝門を造設する時や後で根治手術をやる時に妹菅 もしく

は磨既ほどの程度剥離されるので しょうか.

解では尿道後面と直腸宵端がかなり強 くついてい渡すの

で.そこはい し∵)ますけJIL(i-:ち.蹄枇および尿管はほと

んど intこletLp')ままで終わ ります.それで高位tl)場 合,

もちろん,直腸一勝既癖という形がたくさんあるのです

けれども,上からÅって腐-会陰式でや りますと,直腸

盲端に連するまでには尿管 も確認いた します し,そこLT)

部分を注意 して剥離 していきますので,直腸盲端に至る

とい う点では周囲をかなり剥離いた します.

高橋 最初の人工肝門の時はほとんど瀞耽,尿管は剥

離 されないのですね.

内山 はい.全くい じりませ人.

高橋 どうもありがとうございました.

司会 それでは時間 も過 ぎておりますので,最後の発

表をやらせていただきます.


