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〔墜解糖亨〕

膀胱外反症を伴ったPrune Belly Sydromeの1例

岩手医科大学医学部泌尿器科学講座（主任：大堀 勉教授）

佐久間 芳 文・大 日 向 充・赤 坂 俊 幸

沼里  進・久保  隆・大堀  勉
岩手医科大学医学部第三外科学講座（主任：新津勝宏教授）

    井筒  岳・木村久雄
岩手医科大学医学部病理学第一講座（主任：矢川寛一教授）

       高  山  和  夫

PRUNE BELLY SYNDROME WITH AN EXTROPY OF

    THE BLADDER： CASE REPORT

 Yoshifumi SAKuMA， Mitsuru OHiNATA， Toshiyuki AKAsAKA，

  Susumu NuMAsATo， Takashi KuBo and Tsutomu OHoRi

 From読61）ePar彦mentげ研’ologツ，1ωate Medical Univer吻’， School of Medicine，

        ・Morioka，ノ砂αηr1）irector：Prof．：r． Ohori］

        Takeshi lzuTsu and Hisao KiMuRA

From the 1）ePartmentげ374伽8の，伽0‘θMedical Univer吻，， SCゐool of Medicine，

        Morioka．ノaPan（Director’Prof．2（．ハ「iitsu／

            Kazuo TAKAyAMA

Fr・m theエ）ePartment of lst Path・♂・9］，如α彦θMedical Universit］， SchoolρプM6砒甑

        Morioka， ／aPan rDirector： PrDf K． Yagawa）

  A case Qf prune belly syndrome with an extrophy of the bladder was reported． A plasty of the

bladder and a gastrostomy were done， but unfortunately， he died at age of 63 days．

  Autopsy revealed the absence of the abdominal musculature and some associated conditions，

i．e． bilateral hydronephrosis， dilated ureters， bilateral cryptorchidism， phimosis， occlusio penis， con－

genital intestinal stenosis， Pectus excavatum， persistent ostium secundum， abnormal lobation of the

lungs， deformity of the liver and the spleen， the intramesenterial pancreas， malrotation of the gut

with mesenterium commune， metatarsus varus and separation of pubic bone．

  To our knowledge， a case of an extrophy of the bladder in a prune belly syndrome was not reported

in Japan．

 先天性腹壁筋欠損症は種々の奇形を伴うことが多

く，その大半に泌尿生殖系の奇形を．合併する．その

腹部が，乾アンズに似ていることから，prune belly

syndromeという名称が広く使われている．

 われわれは膀胱外反症および先天性腸狭窄を伴った

prune belly syndromeの希有なる1例を経験しだの

で若干の文献的考察を加えて報告する．

症 例

 患者：生後2日目の男子

 主訴：腿胱外反，腹部膨隆

 家族歴：両親は健康で血族結婚でない．母親，30

歳，初産妊娠末期に体重増加と腹囲の増大が著しく

双胎が疑われた．また，妊娠中特別の服薬はなく，発
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疹，水疸性疾患にも罹患していない 両親の家系には

奇形の発生は見当らない

 現病歴：1976年5月24日，早期破水後，吸引分娩に

て仮死状態で娩出された 生下時体重は41409

 患児は膀胱外反があり，腹壁全体か弛緩していた．

生後1日目よりミルクの吸飲力は良好で嘔吐はみられ

なかったが，排カス，胎便排泄もなく，鼓腸高度とな

り，生後2日目，1976年5月26日 当科を紹介され入

院した．

 現症 尖頭であり，右後頭部には頭血腫が認められ

た 皮膚は全体に鎌継か多く，やや乾燥し，生理的黄

疸も認められた．胸部は理学的に異常所見なく，腹部

は膨隆弛緩し腸輪郭を認め，肝，脾，両腎を触知し

た 腸雑音は聴取できなかった 一卜腹部正中にはクル

ミ大の膀胱外反がみられた．外陰部は，埋役陰茎と真

性包茎か認められ，睾丸は両側とも陰嚢内および鼠径

部にも触知されなかった（Flg I，2，3）

 一般検査成績

Flg 1．全身像

幽艶

耀
嚇鱗

瓢讐

難難

F・g2．膀胱外反状態

灘

鶴

Flg 3陰茎と陰嚢



佐久間・ほか：Prune Belly Syndrome・膀胱外反症

 1t［t液所見＝赤血球462×104／mm3，臼血球3200／

mm3， Hb 16，79／dl， Ht 53％，」血小板1225001mm3，

血液型0型Rh（一ト）．

 血液化学所見：総蛋白5．7 gldl， GOT且5U， GPT

5U， LDH 405 U， BUN 21mg／dl， creatinine O．5

mg／dl， Na 132．5 mEqfl， K 3．9 mEq／1， Cl 96 mEcVl，

Ca 3．5mEq／1．

 尿所見二外観黄色清，比重1，005，pH 6．0，蛋白

←一），糖（一），潜血反応（一），ビリルビン（±），アミ

ラーゼ16U．

 沈渣検鏡上：赤血球 ＋／数視野，白血球 柵／各視

野，円形上皮 1～2／数視野，細菌 升／各視野．

 腎機能検査所見：PSP試験 15分値1％ 120分値

61％．

 染色体検査：XY！46・

 X線検査所見：胸部は下方傘形を示し，腹部は消化

管のガス像が著明で，恥骨離開が認められた（Fig． 4）．

経静脈口際孟造影では両側の水口慰尿管が認められた

（Fig． 5）．

 入院後の経過：生後2口目胎便の排泄を認めたが，

それ以後3日間糞便の排泄がなく，．ド痢，淀腸，腸

蠕動充進剤の使用とともに，用手的に腹圧をかけるこ

とにより水様便の排泄をみることができた．腹圧補助

の腹帯を使用するため，膀胱外反を閉鎖する必要が生
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じた．外尿道口よりネラトンカテーテルを挿入し，尿

道が膀胱と交通のあることを確認した後，生後37日

目，膀胱外反閉鎖術を施行した．

Fig．4． X線単純撮影像
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Fig・5・経静脈性腎孟造影像

    両側水腎水尿管を認める
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 手術所見＝膀胱粘膜，膀胱壁は肉眼的に正常であ

り，膀胱外反閉鎖術後の膀胱容量は160mlであっ

た．

 術後経過：術後9日目縫合不全となり術前の状態に

戻った．哺乳力低下のため，術後17日目（生後54日

目）胃痩造設術を施行したが，この術後8日目（生後

62日目）イレウス症状をきたしたので緊急手術を施行

した．汎発性腹膜炎，癒着性イレウスがあり，翌日呼

吸不全にて死亡した．

 剖検所見

 泌尿器系：腎は左509，右209で発育に左右差が

あるが，ともに形の異常はなく，両側腎孟尿管の拡張

と腎孟粘膜に浮腫と点状出血が認められた（Fig・6）．

膀胱はその前壁に直径2cmの円形の窓状欠損を認め

た（膀胱外反閉鎖術後，縫合部移開状態），膀胱粘膜

はこの欠損窓に対応する後壁の粘膜に斑状円形の充血

があるほかは，両側尿管口，三角部，頸部に異常を認

めなかった．膀胱前壁と下腹壁は癒着し，尿膜管遺残

は存在しなかった．睾丸は両側とも腹腔停留を示し，

左右とも示指頭大で後腹膜面から球状に突出してい

た．左睾丸は割面に小豆大の出血斑を認めた．

 その他の異常所見：漏斗胸，心房中隔欠損症，肺の

分葉異常，肝・脾の形態異常，総腸間膜症，腸の回転

異常，盲腸・虫垂の欠損，回盲部における甲状腸狭

窄，膵の腸間膜根部内存在，肛門の位置異常，両側内

反足などを認めた．

 以上のC“とく，腹壁の変形のほかに泌尿性器の奇形

を始めとする諸種の奇形を認めた．直接死因は先天性

弁状腸狭窄と汎発性腹膜炎であった．

 病理組織所見

 腹壁：横紋筋組織はなく，皮下脂肪の深部で腹壁諸

筋の存在部にあたる腹膜との間には膠原線維の層状構

造が認められた（Fig・7）・

 腎：左右とも著しい形成異常は認められなかった．

 尿管：粘膜に異常なく，筋層は筋東間がやや開離

し，そこに粗な結合織が介在するが，内縦走，外輪走

の筋を観察できた（Fig．8）．

 膀胱：壁全体に浮腫性で，粘膜は充血が目立った．

筋層は全体に筋線維が減少し，外側筋層では筋束閻が

弱な結合織増殖を伴って開離しているが，筋線維の束

状走行は保たれていた．粘膜側に向うに従って筋線維

は束状のまとまりを失い，線維が個々ばらばらに単離

して粗な結合織中に散在していた．

睾丸：副睾丸と区別でき，申隔で分画された小葉構造

と，これに収容された精細管などの分化が認められ

た．

考 察

 先天性腹壁筋欠損症は，1839年Fr61ichi）の報告し

た1例が最初であるといわれている．1895年Parker2）

は，腹筋欠損に加え，尿路奇形が合併していることを

はじめて記載した．1967年Williams3）は，本症の腹

部が乾アンズに似ていることより，prune belly syn－

dromeと名付けている．その他， triad syndrome，

Eagle－Barrett syndrome， abdominal musculature

deficiency syndromeと呼ばれることもある．しかし，

prune belly syndromeの名称が現在広く用いられて

いるようである．

 prune belIy syndromeの発生病理にはつぎのごと

き種々の説がある．

 1）腹壁筋形成不全が先行し，その結果排尿時に腹

圧上昇が不能となり，尿路拡張をきたすとする説

i

re．’si’

R
魂38i

i ｛t｛，i／ltlil｝i

Fig・6・両側腎・尿管割面

l l雪 蓼穿 ぎ 1準 1蓄 ｝ 1



佐久間・ほか＝Prune Belly Syndrome・膀胱外反症

Fig．7．腹壁組織像

    上方が体表側Mallory－Azan染色

鍮磁．．1縷饗

Fig． 8．
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 2）尿路の拡張が先行し，その圧迫により腹壁筋の

変性退化がおこるとする説

 3）腹壁筋形成不全と尿路異常が同時におこるとす

る説

 3）は，embryological theoryといわれ， Nunnら4〕

によれば，胎生6～10週に何らかの要因がこれらの系

統に同時に作用し，種々の奇形を生ずるという．

 膀胱外反症の発生病理は，現在Marsha115）の説が

有力であり，それによると，総排泄腔外反症，膀胱外

反症，膀胱裂，尿道ヒ裂は，同一の胎生学的発生要因

から成る一一連の疾患であるとし，その中で膀胱外反症

は胎生6週以後におこるとされ，われわれの症例のご

とく鎖肛は合併しないという．また，総腸間膜症は胎

生5～12週ごろまでにおこる腸係蹄の回転が行なわれ

ないために生ずるということである．

 よって，本症例のごとき奇形の合併は，胎生6週以

後に何らかの要因が種々の系統に同時に作用したため

生じたと考えられ，3）のembryological theoryをも

って考えた方が理解しやすい．

 本邦では，1953年奥田6）の報告例が最初である・本

邦報告例についてわれわれの渉猟しえた限りでは，

本症例を含め，男38，女8，不明5の51例であった

（Tablc 1）6・9、52）．男女比を外国例についてみると，

Waldbaumら7）の157例では6例が女であり， Welch



Table 1本邦報告例

症例報告者  年  性  年 齢 腹壁筋
形成不全

腎 水尿管
    停留
膀 胱        その他の    睾丸 合併奇形  転帰

1 奥 田 1953 男 1歳7か月 膀下部側腹筋 左水腎症

2長竹1955男 35日 全腹壁筋

3駿河1959男
4稲田1961男

3か月  両側側腹筋  膿腎症

5 歳  右腹直筋

5 岸 本 1963 男 5歳10か月 全腹壁筋

6 奥 田 1964 男 2歳9か月 全腹壁筋

7中村1964男 6歳 腹直筋
8高津1965女
9 久保木 1967 男

10村山1968男

水腎症

水腎症

水腎症

水腎症

1か月  内・外腹斜筋 正  常

1 日  全腹壁筋

1か月  全腹壁筋

11村山1968男 7日 両側側腹筋

12長島1968男 2 日

13長島1968女 1
14平谷1969男 3
15安間1969男
正6 林 1969 男

17奥平1970男

1

日  全腹壁筋

  腹直筋以外の日

  腹筋
日  全腹壁筋

18川村1971男1歳1か月

19黒柳1971男
20黒柳1971男
21黒柳1971

水腎症

水腎症

水腎症

＋ 巨  大 ＋ 漏斗胸

＋  巨  大  ＋  巨大結腸

＋ 巨  大 ＋

＋拡張＋S状結腸拡大
＋  巨  大  ＋ 腸回転異常

＋ 巨  大 ＋ 膀胱頚部狭窄，漏斗胸

正常

＋ 巨  大

十

十

  胃筋層形成不全，大胸筋形成不全
十
  卵円孔・ボタロー管開存

＋ 卵円孔照準

÷

巨  大 ＋

水腎症，嚢胞腎 ＋ 巨  大  ＋

右側側腹筋  正  常

全腹壁筋

両側側腹筋

全話為筋

正常

嚢胞腎，水腎症 ＋ 巨  大  ＋

水腎症

水腎症

十

十

十

十

拡  張
VUR （＋）

十

十

十

腸回転不全症，胃小腸筋層形成不
全，膀胱頚部狭窄

鳩 胸

尿道狭窄，内反足，鎖肛，総腸間
膜症，卵円孔。ボタロー管開存

尿道狭窄，鎖肛，内反足，総腸間
膜症，胃壁筋部分的形成不全

膀胱頚部狭窄，尿膜管開存
腹壁ヘルニア

膀胱頚部閉塞

鎖肛，腸回転異常

生

死

死

生

生

生

生

生

死

死

生

不明

死

生

死

生

死

生

生

死

不明

黛

。
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ま

ね
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。’

oo



22大原1972男 2日 全腹壁筋

23竹内1972男3歳9か月腹直筋

24田代1972男 5歳全腹壁筋

25今林1972女 9歳
26 馬 場 1973 男  1 日  全腹壁筋

27今野1973男 5日 腹壁筋
28 徳 久 1973 男  1 日  全腹壁筋

29網野1973

30平尾1973男 1日
31曽根田

32 華 園

33真 崎

34藤 永

1974 女  1 日

1974 男   1か月

1974男 10歳

1975男 15日

全腹壁筋

両側側腹筋
右腹直筋

両側側腹筋

腹壁筋

両側側腹筋

35寺島1975女 1日 腹壁筋

36竹内1975男 11か月 腹壁筋

37松岡1976 1 日

38戸谷1976女2歳3か月腹壁筋
39戸谷 1976男 1 日 腹壁筋

40溝口1976女 1日 腹壁筋
41陳 1976男 1 日 腹壁筋

42浜田1976男 腹半獣

43里見1977男 8か月 全腹壁筋

圧腎膿瘍

左嚢胞腎

水腎症
論叢造影（一｝

左水腎

右形成不全腎
左水腎症

腎形成不全

水腎症

右形成不全腎
虚水腎症

水腎症

正  常

水腎症

水腎症
左水腎症
右形成不全腎

左水腎症
右形成不全腎

水腎症
形成不全腎

正  常

正  常

正  常

多発性嚢胞腎

正  常

  巨  大
  憩  室

＋ 巨  大

十

十

鎖肛，膀帯ヘルニア，尿道狭窄

尿膜管遣残

＋ 巨  大 ＋ 鳩 胸

 神経因性膀胱

・警。，萬・

・辱UR畠・

拡  張 ＋

＋ 巨  大 ＋

一総排泄腔外反

正常 正  常

＋ 巨  大  ＋

・守UR衛・
一巨大，VVR（＋）

＋ 巨  大 ＋

十

十

正  常

正  常

拡  張
VUR （＋］

壁肥厚

t

尿膜管開存

尿膜管憩室

尿道閉塞，内反足，鳩胸，幽門狭
窄，胃筋層形成不全，鎖肛，

ASD， VSD，陰茎腫大

尿膜管開存，内反足，卵円孔開存

先天性股関節脱臼，腸回転異常
麟帯ヘルニア

なし

鎖肛，膀胱直腸痩，尿道閉鎖，
内反足，子宮頚部，膣欠損

  漏斗胸

・暴舗震建繰書離移懸辮

死

生

生

生

死

死

死

不明

死

生

生

生

生

死

生

死

生

死

生

死

壁肥厚 ＋後部尿道拡張，内反足，下顎形成不全不明
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ら8）では95％が男で，本邦例と同様に男子に多い．

 本邦例において，triad4）（腹筋・泌尿・生殖系の異

常）を有していない症例は，5例（10％，うち女3例）

で，Welchら8）の報告（7％）よりやや高頻度であっ

た．

 泌尿生殖系の異常は，‘Table 2のごとく，水腎・水

尿管・巨大膀胱・停留睾丸はほとんど必発の症状とい

える．外野管腔外反を伴う1例があるが，本症例のご

とく膀胱外反症を伴った例はみられない．

Table 2本邦症例の泌尿性器系の異常

  水腎症

  嚢胞腎
  形成不全腎

  膿腎症
  腎孟尿管
  移行部狭窄

26

5

7

2

尿 尿道狭窄   3

  尿道閉鎖   2
道後部尿道拡張1

1

尿 水尿管
管 VUR

29

7

巨大・拡張膀胱27

  膀胱頚部狭窄

  膀胱頚部閉鎖

  膀胱憩室
膀
  総排泄腔外反

  神経因性膀胱

  膀胱外反

胱 尿膜管開存

  膀胱直腸痩

  尿管膀胱移行部
  狭窄．

  尿膜管憩室

3

1

1

1

1

1

3

1

2

1

  停留睾丸

  陰茎腫大
性
  真性包茎

器 埋没陰茎

  子宮頚部・
  膣欠損

36

1

1

1

1

 治療において問題となるのは，腎機能をいかに保つ

かということであり，そのためにはいかにして尿路感

染を防ぐかということである．本症例では，尿路に関

しては，両側水腎水尿管は存在していたが，VURの

有無が不明であり，腎機能は比較的正常であったの

で，上行感染をコントV一ルすれば，腎機能を保つと

いう点においては，膀胱外反を当分の間は放置し，適

当な時期に閉鎖術をしてもよいと思われた．しかし，

腹圧が充分かけられないことによる排便困難，呼吸に

及ぼす悪影響から腹帯の使用が必要となり，膀胱外反

閉鎖術を施行した。

 予後をみると，本邦報告例の報告時については，生

26，死21，不明4と非常に悪い．本症例では前述のご

とく腎機能はほぼ正常であり，膀胱外反はあっても尿

路感染をコントロールすれば泌尿器科的にはかなり延
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Fig．9． Prune belly syndromeの治療方針（Waldbaumら7）より引用）

命は可能であると思われたが，回盲部に高度の先天性

腸狭窄が存在し，これが原因となり死亡した．

お わ り に

 膀胱外反症を伴ったprune helly syndromeの乳児

例に対し，膀胱形成術，胃疲造設術を施行したが，生

後63日目に不幸の転帰をとり，剖検により，膀胱外

反，腹筋欠損，先天性腸狭窄のほかに，泌尿性器の奇

形をはじめとする諸種の奇形を認めた希有なる症例を

経験したので，若干の文献的考察を加えて報告した．

本邦においてprune be11y syndrome｝こ膀胱外反症の

みられた例は本症例がはじめてであると思われる．

 （本症例の要旨は，昭和51年9月25日第175回日本泌尿器

科学会東北地方会および昭和51年9月25日第19回日本小児外

科学会東北地方会において報告した．）
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