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尿路シスチン結石の9例
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シスチソ結石，シスチソ尿症

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　1977年10月長野日赤病院で右外傷性白内障の手術のさ

　　　　　　　　1緒　言　　　　 い，胸部撮影で左腎結石を指摘され，同院泌尿器科で

　最近の4年間に9例の尿路シスチソ結石を経験した．　シスチソ尿症と診断された。チオプロニソ300mg／日

シスチソ結石は先天性代謝異常であるシスチソ尿症患　　と重曹3g／日の投与を受けたが，1978年6月に右側腹

者に発生する。比較的まれな症患であるため，従来は　　部痛出現し，右腎結石も指摘された。当科初診時，尿

尿路結石と診断されてもシスチソ結石であることが見　　のニトロプルシッド反応は陽性であった・チオプロニ

落されがちであった。この論文では自験例の概要を提　　ソ300mg／日と重曹3g／日の投与を続けていたが，結

示し，再発性尿路結石・や若年者の尿路結石にはシスチ　　石が増大したため（図1），1979年3月右腎孟釦石術

ン尿症に基くものが少なくないことを強調したい。　　　（摘出結石重量4．8g），1981年8月左腎切石術（摘出結

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　石重量15g）を施行した。以後チオプ戸昌ン300mg／

　　　　　　　　ll症　例　　　　　日と重曹59／日で経過を追っているが，結石の再発は

第1例：中○園○，8才女。初診1978年7月17日。　　ない。母親は尿ニトロフ゜ルシッド反応陰性であった。
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　第2例：本O光○，22才男。初診1976年6月25日。　　では純シスチンであった。術後よりチオプPtニン200

1976年2月から間歓的に右側腹部痛と血尿が出現した。　mg／日，重曹は尿pHをみながら適宜服用していた。

右腎結石と右腎孟尿管移行部狭窄の診断で，1976年8”1982年1月よリチオプロニン1，000mg／日に増量した

月右腎孟切石術（摘出結石重量6，9g）と腎孟形成術　　が，現在まで結石の再発はない。両親，姉，および母

を施行したが，右腎結石の再発，水腎症の増悪がみら　　方の伯母の1人は尿ニトロプルシッド反応が陽性であ

れたため，1977年11月右腎摘除術（摘出結石重量3．8　　った。

g）を施行した。結石分析は行われなかった。1978年　　　第6例：maO．貞O，25才男。初診1981年3月14日。

3月10日突然血尿と左側腹部疵痛が出現し，3月12日　　1981年2月右側腹部疵痛と肉眼的血尿，高熱が出現し

に無尿となった。結石の尿管嵌頓による無尿と診断し，　た。伊那中央病院泌尿器科で右尿管下端の小結石と診

3月16日結石を摘出した。摘出結石重量0．5g。尿二　　断され，保存的治療で排石した。結石分析で純シスチ

トμプルシッド反応は陽性で，結石の分析結果は純　　ソと判明した。以後の経過観察を当科に依頼されたが，

シスチソであった。1978年6月よりチオプロニン800　　初診以後来院しなかった。1982年1月右背部痛出現し

mg／日と重曹89／日の投与を続けているが，現在ま　　たため受診し，右尿管結石と診断された。チオプロニ

で結石の再発はない。母親は尿二1・　Pプルシッド反応　　ン1，　200mg／日と重曹9g／日の投与を開始し，同年

陽性であった。　　　　　　　　　　　　　　　　　　2月結石陰影は消失した。その後は症状はなく，内服

　第3例：小○貴○，52才男。初診1979年12月17日。　　を続けている。

1979年11月右側腹部痴痛が出現し，松代病院で右腎結　　　第7例：中○正○，40才女。初診1970年4月21日。

石を指摘され当科へ紹介された。初診時，尿中にシス　　1965年8月右腎結石にて右腎摘除術を受けた。1970年

チソ結晶がみられ，シスチソ試験（試ウロシスチソ⑪）　　4月左側腹部疵痛と無尿で入院。左尿管結石の診断で

で強陽性であった。右腎機能の障害が高度なため同年　　4月24日左尿管切石術（摘出結石重量O．59）を施行し

12月右腎摘除術（摘出結石重量約30g）を施行した。　　た（図5）。結石分析は行われなかった。1973年6月

結石分析では純シスチンであった。術後よりチオプPt　　再び左側腹部痛と無尿になり，7月左腎孟切石術（摘

ニン400m9／日と重曹4g／日を服用していたが，1980　　出結石重量約5g）を施行した。結石分析は行われな

年12月から砂状結石を多数排出し，続いて左側腹部痛　　かった。1981年5月再び左下腹部の疹痛と無尿を生じ，

と無尿が出現したため，1981年1月2日左腎孟切石術　　左尿管切石術（摘出結石重量0．29）を施行した。尿二

と左尿管切石術（摘出結石重量約4g）を行った。以　　　トロプルシッド反応は疑陽性であったが，結石分析で

後チオプロニソ1，200mg／日と重曹を服用している。　　は純シスチンであった。同年7月よりチオプロニン

重曹の量は尿pHが7～8になるように適宜調節して　　1，200mg／日を服用しているが，結石の再発はみてい

いる。現在まで結石の再発はない。　　　　　　　　　　ない。

　第4例：柳○保，84才男。初診1980年1月17日。　　　第8例：赤○悦○，49才女。初診1965年12月14日。

1979年10月頃より頻尿，排尿時痛・肉眼的血尿が出現　　1952年東京大学医学部泌尿器科で両側腎結石と診断さ

するようになった。近医で膀胱部の結石陰影を指摘さ　　れ左腎切石術を受けた。結石分析では，シュウ酸カル

れ当科へ紹介された（図2）。1980年2月膀胱砕石術　　シウムであった。1957年愛知県安城厚生病院で左腎結

（結石重量119）を施行した。尿ニトロプルシッド反　　石の手術を受けた。その後，本院あるいは他院で両側

応は陽性で，結石分析の結果は純シスチソであった。　　腎結石として保存的に経過観察を受けていた。結石が

同年3月よりチオプロニン200mg／日と重曹29／日を　　増大してサンゴ状結石となったため（図6），1980年

投与したが，その後は来院していない。　　　　　　　　10月右腎切石術（摘出結石重量55g）を施行した。結

　第5例：百○登，17才男。初診1980年6月4目。　　石分析では，リン酸カルシウム92％，炭酸カルシウム

1977年頃より激しい運動をした後に肉眼的血尿が出現　　8％の混合結石であった。以後，トリクロロメチァジ

し，1979年7月国立松本病院泌尿器科で右腎結石を指　　　ド4mg／日とアロプリノール200mgノ日の服用をはじ

摘された。1980年4月頃より右側腹部の鈍痛が出現し　　め，1981年9月に左腎切石術（摘出結石重量31g）を

たため当科受診（図3）。右腎機能障害が高度なため，　　施行した。結石分析で外殻がリン酸カルシウム100％，

同年6月右腎摘除術（摘出結石重量37g）を施行した　　中核がシスチソ100％であった。両腎とも小結石が残

（図4）。尿ニトロプルシッド反応は陽性で，結石分析　　存しているが，同年12月よりトリクロmメチアジド
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図1　第1例の尿路単純撮影，両腎結石が描

　　出されている。

図3　第5例の尿路単純撮影，右腎結石が描

　　出されている。
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図4　第5例の摘出結石，シスチソ結石の典

　　型的な外観を呈している。

図5　第7例の膀胱部単純撮影，左尿管結石

　　が描出されている。

図6　第8例の尿路単純撮影，両腎結石が描

　　出されている。
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表1　尿中アミノ酸分析（1日排泄量mg／日）

症　　例
第1例　8才女

第5例17才　男 第6例25才　男 第7例40才　女

第8例49才女
　　チォプロ嵩ソ服用日数

A中アミノ酸（正常値）
・・ヵ月品講 1　年9ヵ月

服用前 3ヵ月 服用前　　1カ月

シ　ス　チ　　ン
　（12～14mg／日）

リ　　ジ　　ン
　（22～38mg／日）

オルニチ　ソ
　（7～11mg／日）

アルギニ　ン
　（14～23mg／日）

302　　　144

724　　　334

250　　　142

569　　　413

142

1，133

288

775

412

1，054

234

560

164

375

134

254

396　　　255

621　　　497

122　　　101

392　　　194

4mg／H，アロプリノール200mg／日，チオプロニソ　　によると20才代が最も多く次いで10才代，30才代にな

6GOmg／日投与で経過を追っている。　　　　　　　　　っている。西村2），折戸ら5）の報告もほぼ同様の傾向

　第9例：磯0み○子，52才女。初診1982年4月8日。　を示している。自験例でe＃　9例中2例が20才未満であ

ユ972年偶然，左腎結石を指摘されたが，無症状のため　　る。

放置していた。1981年12月心悸充進のため1」」梨県峡南　　　シスチソ結石はすべてシスチソ尿症に基くものであ

病院へ入院し，両側腎結石を発見された。左腎が高度　　るから，結石を摘除するだけでは再び結石を生じるこ

水腎のため，1982年1月同院で左腎摘除術を受けた。　　とが多い。自験9例中4例がシスチン尿症と診断され

右腎結石の手術のため当科へ紹介された。同年4月右　　る以前に，1回以上の尿路結石の手術をうけている。

腎孟切石術（摘出結石重最35g）を施行した。結石分　　　シスチン尿症の診断は，尿のニトロプルシッド反応，

析で外殻は純シスチソ，内部は純リン酸ヵルシウムで　　シスチン試験紙による検査，尿中アミノ酸分析，ある

あった。チオプps・＝ン900mg／日，重曹3g／日の投与　　いは摘出結石の分析によって可能であるが，臨床的に

を術後より開始している。　　　　　　　　　　　　　はまず，若年者の尿路結石や多発性尿路結石ではシス

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　チン尿症の可能性を考えることが必要である。診断上

　　　　　　　　皿考　察　　　　醐甑るのは，鰍第8例，第9例のごとく，リン

　シスチン尿症は，シスチン，リジン，オルニチン，　　酸カルシウムとシスチンの混合結石の場合である。X

アルギニンの4種のアミノ酸の尿細管での再吸収障害　　線検査や結石の1部分の分析だけではシスチソ結石で

があるため，尿中にこれらのアミノ酸が多量に排泄さ　　あることを見落してしまう。結石の外殻がリソ酸カル

れる遺伝性疾患である。これらのアミノ酸は消化管か　　シウムであっても，多発性結石では結石の中心部の分

らの吸収も障害されている。4種のアミノ酸のうち，　　析と尿中シスチソ試験を行わなければならないことを

シスチンのみが尿中溶解度が低いため結石を形成しや　　示している。

すくなる。遺伝形式は常染色体劣性であるが，異常遺　　　シスチソ結石の予防法としては，尿のアルカリ化と

伝子が1個のみのヘテロ接合体でも尿中にシスチソと　　シスチンを可溶性化合物に変える薬剤の投与が行われ

リジンの排泄が中等度に増加することがある1）。この　　ている。後者としては，一時D一ペニシラミンが用い

場合もシスチン結石を形成することがあるが，その頻　　られたが，副作用があるため現在はチオプPニンを用

度は低い2）。自験例のうち尿中アミノ酸分析を行った　　いるのが主流である。尿のアルカリ化には重曹を投与

5例の結果を表1に示す。　　　　　　　　　　　　　するが，強アルカリにするとリン酸カルシウム結石，

　シスチン尿症の頻度は，新生児スクリーニソグの結　　リン酸アンモニウム・マグネシウム結石が生じやすく

果では7，000人に1人の割合であり1），臨床出現頻度　　なるので，尿pHを7～7．5に維持するようにする。

は約20，000人に1人の割合と言われている3）。一般の　　この治療を確実に行えばシスチソ結石の発生を予防で

尿路結石は20才未満ではまれであるが，シスチン結石　　きる。

は若年者にも生じることが特徴である。ただし，シス　　　治療に難渋するのは自験第8例のごとくリン酸カル

チン結石の年令分布は，Brostr6mとHambraeus4）　　シウムとの混合結石で，しかも結石が残っている場合
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である。カルシウム結石の予防には，シスチソ結石の　　告した。若年者の尿路結石，多発性尿路結石はシスチ

予防とは逆に，尿を酸性に維持しなければならない。　　ン尿症に基くものが少なくないこと，治療により再発

自験第8例では，カルシウム結石の増大防止にサイア　　を防止しうることについて述べた。

ザイドとアロプリノール，シスチン結石の予防にチオ

プロニンを投与し，尿pHの調節をしていないが，こ　　　　（本論文の要旨は第82回目本泌尿器科学会信州地方

の方法の評価は今後に待たなければならない。　　　　　会において発表した。結石分析にあたり御協力をいた

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　だいた順応生化学教室武霞　保教授に深謝いたしま
　　　　　　　　IV結　　　語
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　す。）

最近4年間に経験した9例のシスチン結石症例を報
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