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　　Humps　are　one　of　the　characteristic　findings　in　poststreptococcal　acute　glomerulonephritis，

and　are　rarely　observed　in　other　glomerular　diseases．　The　authors　report　a　rare　case　of　IgA

nephropathy　with　humps．　The　patient，　a　16・year－01d　gir1，　was　found　to　have　microscopic　hema－

turia　and　proteinuria．　Four　months　afterwards，　a　renal　biopsy　was　performed，1ロaddition　to　the

characteristic　pathological　findings　in　IgA　nephropathy，　electron皿icroscopy　disclosed　humps．　At

rebiopsy　two　years　later　the　humps　had　disappeared　and　intramembranous　electro且・dense　and

lucent　deposits　were　seen．　Shinslzu　Med．ノ．，82：ヱ76一ヱ88，ヱ984

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　（Received　for　publication　December　20，1983）

Key　words：IgA　nephropathy，　humps

IgA腎症，　humps

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　失した症例を経験したので，humpとIgA腎症の関
　　　　　　　　　1はじめに　　　　連性について文献的考察を加燃告する。

　Humpは溶連菌感染後急性糸球体腎炎（以下PSA
GNと略す）の特徴的組織所見の1つであることがよ　　　　　　　　　　H　症　　　例

く知られているが，他の糸球体腎炎にもまれに存在す　　　症例：16歳，女性。

る。しかしながらIgA腎症の腎組織で認めることは　　　主訴：蛋白尿・血尿。

きわめてまれとされている。今回著渚らはIgA腎症　　　家族歴：特記事項なし。

にhurnpを認め，2年後の再生検にてhumpが消　　　既往歴：8歳特急性肺炎で入院。
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表1入院時検査成績

　蛋白　　　　　　　　　　　　　←［→　　　　　　　　　　Crtnn．　　　　　　　　0．8m9／dl

　糖　　　　　　　　　　　　　←う　　　　　　　　　U．A。　　　　　　　　5．6m9／dl

　沈濟　RBC　　　　　　50－60／hpf　　　　　　　血清

　　　　WBC　　　　　　4－5／hpf　　　　　　　ASO　　　　　　　　　　×640
　　　　Ep。　　　　　　　　　｛十｝　　　　　　　　　CRP　　　　　　　　　　　　←）

　　　　CyL　　　　　　　　←）　　　　　　　　RA　　　　　　　　　　　C－）

末梢r肛　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　LEテスト　　　　　　　　　C－｝

　RBC　　　　　　　461×104／mm3　　　　　　　　ANF　　　　　　　　　　　←｝

　Hb　　　　　　　　13．8g／d1　　　　　　　抗DNA抗体　　　　　　　←）
　Ht　　　　　　　　　　40．9％　　　　　　　　　IgG　　　　　　　　　1，　620mg／dl

　WBC　　　　　　　10，400／mms　　　　　　　IgA　　　　　　　　　233mg／dl

　Plt　　　　　　　　24×IO4／mms　　　　　　　　IgM　　　　　　　　　170mg／d1

血液生化学　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　C3　　　　　　　　　　109m9／dI

　T．P．　　　　　　　　　6．7g／dl　　　　　　　　CHs，　　　　　　　　39．OCH50

　　Alb．　　　　　　　57．0％　　　　　　　　WassermannR・　　　　　（一）

　　Glb．　α1　　　　　　　2．8％　　　　　　　　　　　HBザAg　　　　　　　　　　　←）

　　　　　α2　　　　　　10．4％　　　　　　　　　　HBs－Ab　　　　　　　　　　←）

　　　　　β9，7％　腎機倉旨
　　　　　γ　　　　　　　20．1％　　　　　　　　　Ccr　　　　　　　　104．8ml／min

　Na　　　　　　　　　　137mEq／L　　　　　　　　　PSPテスト（15’）　　　　33％

　K　　　　　　　　　4．2mEq／L　　　　　　　Fishberg濃縮試験
　C1　　　　　　　　　　102mEq／L　　　　　　　　　　　　　　　　　948mOsm／kgHeO

現病歴：生来，11囚頭痛を年に数回おこしていた。昭　　蛋白分画にも著変を認めず，肝機能・電解質・BUN・

和55年3月学校検尿にて蛋白尿と血尿を初めて指摘さ　　クレアチニン・尿酸も正常範囲であった。血清では

れ，某医を受診したところ尿異常所見のほかに心雑音　　ASOが640倍と陽性で，免疫グロブリソはIgGが

も指摘されたため，当科外来を受診し，腎と心の精査　　ごく軽度上昇，工gEが高値であるほかは正常範囲で，

のため同7月25日入院した。これまでに関節炎，レー　　C3，　CH・、eも低下していなかった。クレアチ＝ソクリ

ノー症状，蝶形紅斑，光線過敏症，四肢紫斑，血性下　　アランス，PSPテスト，　Fishberg濃縮テストでは

痢，副鼻腔炎を塁したことはない。　　　　　　　　　　腎機能低下は認めなかった。

　入院時現症：身長148cm，体重43kg。血圧114／60　　　X線所見：胸部は心胸享5比58％と心陰影の拡大があ

mmH9，脈拍76／min，整。顔面・四肢・躯幹に皮疹　　り，右2弓と左4弓の拡大があった。腹部では異常を

を認めなかった。結膜に貧血・黄疸なく，口唇にチア　　認めず，DIPでも腎・尿路系に異常を認めなかった。

ノーゼはなかった。口蓋稀桃軽度腫大するも発赤はな　　　心電図所見：不完全右脚ブロックの所見を呈した。

く，頸部表在リソパ節は触知しなかった。胸部では，　　　心カテーテル所見：右心カテーテル検査でカテーテ

肺は聴・打診上異常を認めなかったが，心でeJ　II音の　　ルが右房から左肺野へ抜ける所見があり，右房内で

固定性分裂と第2肋間胸骨左縁のLevine　3／6の収縮　　oxygen　steP－uPを認め，左→右短絡率60．　6％，右

期雑音を聴取した。腹部は平担軟で，肝・脾・腎とも　　→左短絡率1．5％，肺動脈血流量／体血流量　＝2．5，肺

触知せず，下腿に浮腫なく，神経学的にも異常を認め　　動脈圧／体動脈圧：O，　20で，軽症の心房中隔欠損症と

なかった。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　診断した。

　入院時検査成績（表1）：検尿では蛋白がく＋），沈値　　　腎生検所見：入院後14日目に腎生検施行。光顕的観

の赤血球50～60／hpfが認められ、末梢血では10，400と　　察は，　hematoxylin・eosin（HE），　periodic　acid・

白血球増多を塁した。血液生化学では総蛋白は正常で　　Schiff（PAS），　periodic　acid－silver　methenamine
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　　　　図1　初回腎生検光顕像（PAS染色，×320）

　　　　Segmental　mesangial　wideningを呈す糸球体

べ1職驕E、ゴ・譲轟　磯灘　　薪紘㍉・・謎》

　　　　図2　初回腎生検蛍光抗体所見　（×250）

IgA（A）とIgG（B）が同程度の強さでs糸球体メサンジウム
にびまん性に，一部は末梢係蹄に沿って顯粒状に認められる。
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　　　　　　　　　　　図3　初回腎生検電顕像

（A）　Paramesanglumのe1ectron－dense　deposits（arrows）を認め，

　　　時に半球状（＊）を呈す。　　　Ms　メサンジウム細胞（×4，800）

（B）　内皮下のelectron－dense　deposlts（arrow）とhumps（＊）を

　　　認める。　　　En・内皮細胞（x3，800）
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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　図4　第2回腎生検組織

　　　　　　　　　　（A）：光顕像（PAS染色，×300）　半球状の沈着物（arrowheads）

　　　　　　　　　　　　　を伴うdiffuse　mesangial　proliferative　glomerulonephrltis

　　　　　　　　　　（B）電顕像（x5500）　基底膜緻密層様物質に囲まれた1ntramem－
　　　　　　　　　　　　　branous　lucent　deposlts　（＊）

（PAM），　toluidine　blueの各染色法にて行った。10　　の沈着をびまん性に認め，臨床症状と肝機能・自己抗体

個の糸球体が得られ，focal　and　segmenta1のメサ　　の検索より，　Henoch－Schonlein紫斑病1生腎炎・肝

ンジウムの増生を認めた（図1）が，尿細管・問質・　　性糸球体硬化症・ループス腎炎は考えにくく，IgA

血管には異常がなかった。Toluldlne　blue染色にて　　腎症と診断した。

上皮下沈着物とparamesanglumの半球状沈着物が　　　第1回腎生検後の経過　昭和56年2月10日に心房中

みられ，PAM染色にてtangentialに切れた基底膜　　隔欠損症の手術のため・当院第2外科に入院。入院中・

にPAM陽性物質にふちどられた数個の寡刻像より大　　無症状で高血圧・浮腫・乏尿も認めないが・検査所見

きな小円形の抜けが見られた。蛍光抗体法では，IgA　　上ASOが1，920倍，　ASKが10，240倍と一過性に急

が糸球体メサンジウムにびまん性に，一部は末梢係蹄　　増し，末梢血白血球が12，700と増多を示し，C3が

壁に沿って願粒状に認められた（図2A）。　IgG（図　　171，　CH，。が56．4と高値を示した。尿所見に著変は

2B），フィブリノーゲンもIgAとほほ同様2）パタ　　ないが溶連菌感染と考え，合成ペニシリン（PE－PC）

一ンで同程度の強さを呈した。C3，　IgMは局所的に　　120万単位／日の投与をした。昭和57年5月～8月中，

弱く顯粒状に認められた。電顕的観察ではparame一　　血尿が消失したため組織の変化と予后の判断をする目

san91umにelectron－dense　dePositsを認め，時　　的で，同8月11日に第2回目の腎生検を施行した。

に半球状を呈した（図3A）。さらにelectren－dense　　　第2回目腎生検所見　光顕的には8個の糸球体が得

depositsは内皮下に散在性に，上皮下にはhumpsと　　られ，　IgA腎症に適合する所見ではあるが，　Para・

して認められた（図3B）。糸球体基底膜の緻密層は　　mesangiumに半球状の沈着物を伴うdiffuse　me一

局所的なthinning，またはsplittingの像を示した。　sanglal　proliferative　glomerulonephritisの像

以上，蛍光抗体法により腎糸球体メサンジウムにIgA　　（図4A）に変化，うち3個の糸球体ではsegmental
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sclerosisとadhesionを伴っていた。蛍光抗体法で　　3ないし19Gが顯粒状沈着そして電顕でhumPが

は，第1回目と同様な所見であったが，IgGの染色　　観察される。これらのことからPSAGNは成因の明

性は低下していた。電顕的には，観察した範囲では　　　らかなIC型糸球体腎炎の代表的疾患となった。また

humpsは消失し，糸球体基底膜のintramembranous　　本症に特徴的所見であるhumpが，フェリチン抗体

electron・dense　deposits　と　intramembranous　　法により19GとC3を含むことが明らかとなり4），

Iucent　depositsが見られた（図4B）。　　　　　　　ICであるとみなされた。その後humpは，　acute

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　staphylococcal　endocarditisに合併する腎炎5）6），
　　　　　　　　皿　考　　　察
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　膜性増殖性腎炎7）－9），Wegener肉芽腫症の腎病変10），

　本症例e3　，学校検尿にて発見され，　ASO高値で腎　　syphilitic　nephritis11），　Helloch・Sch6nlein紫斑

生検組織にてhumpを伴うIgA腎症と診断され，　　病性腎炎12）でも時に出現することが報告されてきた。

半年後臨床的に無症状にもかかわらずASOとASK　　このためhumpはPSAGNに特異的所見とはいえ

の一過性の著高を示し，さらに1年半後血尿が消失し　　なくなった。

たため再生検を施行したところhumpは認められな　　　ところでICの糸球体沈着は，　ICの大きさと性状

かった。IgA腎症にhumpを認めることはきわめ　　（抗体のクラスと荷電），循環ICの血中濃度，網内系

てまれであるため，おもにhumpとIgA腎症との　　機能，糸球体基底膜の透過性，血行力学的因子が関与

関連性について文献的考察をする。　　　　　　　　　　し13），さらに糸球体内沈着部位はICの大きさ，すな

　HumPは上皮下沈着物のうちで唯一特別な名称を　　わち抗原と抗体の量的バランスと格子構造形成程度に

与えられている。定型的には超微形態学的にみると，　　より左右される14）。つまり形成されるICは，抗原量

humpは上皮細胞と基底膜の間にあるelectrρn一　　がやや多いと小さい可溶性のICとなり上皮下に沈蕾

deロse　depositで，上皮側より外透明層，緻密層，内　　し，抗体量がやや多いとより大きいICとなりメサン

透明層とからなる基底膜のうち，humpは緻密層と　　ジウムや内皮下に沈着する。抗原と抗体の量のどちら

の間に外透明層と連絡している透明層が存在し，上皮　　かが過剰でも，また格子構造が大きくても糸球体には

細胞側に突出したhumpは融合足突起にて覆われ，　　沈着しない。これらのことより上皮下沈着物としての

これに接する上皮細胞質内には高電子密度物質層があ　　humpはPSAGNに特異的組織所見ではなく，む

るという特殊な形態を持っている。一方variantと　　しろIC型腎炎のうちの1つの特徴と考えた方がよい

して，緻密層に直接接して沈着し外透明層のないva・　　と思われる。

riant　A，薄い新生基底膜により一一・一部おおわれたva－　　　IgA腎症でもhumpやhu皿P様沈着物が観察さ

riant　D等がある1）。本症例ではvariant　Dに相当　　れた例が，少数だがLevyら15），　Clarkson　ら16），

すると思われる。1962年humpはKimmelstie1ら2）　　ZollingerとMihatsch17），　Navas・Palacisら18）に

によってPSAGNの初期の電顕像に認められ命名さ　　より報告されている。　IgA腎症は最近ではIgAと

れ，以後本症の特徴的所見の1つとされてきた。Hump　　C3がメサンジウムに沈着していることより，　IgAク

とPSAGNの関連性にっいては，　PSAGNの発症　　ラスの抗体が関与するIC型糸球体腎炎と考えられて

機序が実験的血清病型腎炎の病因機構と最も類似する　　いる。このため本症例でも認められたhumpも，IgA

と考えたDixonら3）の研究がある。すなわち，ウシ　　腎症がIC型腎炎の性格をもつことを支持する所見と

血清アルブミンを大量1回静注し，6～10日経過した　　考えられる。一方，岡田らはIgA腎症の経過観察中

頃抗体産生が始まり抗原のimmune　eliminationが　　の1例に血清βICの低下とASOの上昇を認め，

おこる。その後もなお流1血L中に抗原が存在しているよ　　電顕で多数のhumpが存在したことよりPSAGN

うな抗原過剰域で作られた可溶性のimmune　comp一　　を合併したと報告した19）。本症例でも入院時にASO

lex（以下ICと略す）が，腎糸球体基底膜のとくに上　　高値で，半年後にASO　とASKが著増したため

皮下に沈着しhumpの形態像をとる。一方PSAGN　　IgA腎症とPSAGNの合併の可能性を考えなけれ

がIC型糸球体腎炎であることを示唆する研究が多く　　ばならないが，補体の低下はなく，臨床症状・検査成

ある。溶連菌感染症のあと一定潜伏期を経て発症し，　　績を含めPSAGNの合併を示唆する証拠はなかった。

発症初期に血清補体価の低下がみられ，腎生検像でび　　このため単なる溶連菌感染の合併と考えた。

まん性の滲出性・増殖性腎炎を呈し，蛍光抗体法でC　　　初回腎生検から2年後の再生検にて，humpsは消
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失し，intramembranous　electron・dense　deposits
とi…am・mb，a。。。、1。cent・d。p。，it，を新た嘲　　　　 「V結　語
めた。これらの沈着物はT6rnrothの研究20）で示さ　　　初回腎生検でhUmpを伴うIgA腎症と診断し，

れたごとく，humpsの一部が糸球体基底膜中に組み　　2年後の再生検でhumpの消失をみたIgA腎症の

込まれresolutionをうけたものと思われ，一種の　　一例を報告し，　humpとIgA腎症の関連について若

上皮下沈着物の消失過程を示しているものと考えられ　　干の文献的考察を加えた。

る。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　本論文の要旨は第13圓日本腎臓学会東部部会にて発

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　表した。
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