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【臨床経過 】患 者 は 0 歳 （10 ヶ 月）男 性。ネ フ ロ ーゼ 症候群、
ウ ィ ル ム ス 腫瘍、偽半 陰陽 （尿 道 下 裂） が あ り、Denys −

Drash 症 候 群 と診 断 され た。ネ フ ロ ーゼ 症 候 群 発 症 時 の 精 査

に て 左腎．ヒ極 に 腫瘍が 発見 され、左 腎摘出 術 が 施 行 され た 。

【方法 と結果】非腫瘍部腎組 織で は 、組織学 的 に 様 々 な程 度

の メ サ ン ギ ウ ム 硬化 が 目立 ち、メ サ ン ギ ウ ム 細胞 は 所 々 で

軽度 に 増多 し て い る 。 皮質表層部 で は 硬化が 進行 し た 糸球

体 が 比較的多 く、皮髄境界近傍 で は 糸球体 は 概 し て よ く保

た れて い る。拡張 した 尿細管や 萎縮 した 尿細管 も認 め られ、

問質に は リ ン パ 球浸潤が 目立 つ 。
電 顕像 で は 、メ サ ン ギ ウ ム 基 質 は 浮腫状 に 軽度〜中等度

に 増 加 し、メ サ ン ギ ウ ム 細胞 は
一

部 で 軽度 に 増多 し て い

る。高電子 密度 の 物質 が メ サ ン ギ ウ ム 基質の 所 々 に 認め ら

れ、一
部 で は 係蹄基底膜内 に も認 め ら れ る。係蹄基底膜 は

上 皮側 ・内皮側 と もに 凸凹不 整 の 所 が 多 く、肥厚 と 菲薄化

が 不規則 に 目立 つ
。 基底膜は 、広範囲 で 本来 の 三 層構造が

認 め られ ず、不 規則 ・巣状に 浮腫状 で あ る 。 同様 の 所見は

尿細管基底膜 に も認 め られ る。足突起 は、硬化 の 進行 し た

糸球体 で は 広範囲 に 消失 し、硬化 の 程度 が軽 い 糸球体 で は

所 tt で 消 失 し て い る。足 突起 が 保た れ て い る 部位 で は 、　 slit

diaphragmは 認 め られ る。
蛍 光免疫 染 色 で は、IgM ・C3c ・C3d が メ サ ン ギ ウ ム に （＋）

で あ る。IV型 コ ラ
ー

ゲ ン の α 鎖 （α 1〜α 6） の 蛍光免疫染

色 で は 異常を 認 め な い。ネ フ リ ン 抗体 を用 い た 蛍光免疫染

色 で は、ネ フ リ ン 蛋 白質 は 陽性 で あ る 。

【結論】糸 球 体病 変 は、dH裲 se　mesangial 　sclerosis （Habib＆Bois）

に ほ ぼ一
致す る 。 糸球体 基 底膜 の 異常 な 電顕像 は、Alport

症 候群で 認 め られ る も の と似 て い る が、W 型 コ ラ ーゲ ン α

鎖 の 異 常 は 認 め られ な い 。間 質 で 目立 つ リ ン パ 球 浸 潤 に は、

尿 細 管 基 底 膜 の 異 常 が 関 与 し て い る 可 能 性 が あ る。

【目的】腎疾患 に お い て 蛋白尿、血 尿 は 重要 な 所 見 で あ る。

電 子 顕 微 鏡観察 で、尿 蛋白が 多い と腎糸球 体 で の 微絨毛 の

形 成、足 突 起 の 消 失 像が しば し ば観 察 され る。血 尿 に お い

て は 、腎糸球 体基 底膜 の 菲薄化、融 解、断裂 像が 観 察 され る 。

IgA 腎症 で の 部 分 的 な 基底膜 菲薄化、菲薄化腎症 で の 基 底

膜菲薄、ア ル ポー
ト症候群 に お ける 基底膜層状化、半月体

形成腎炎に お ける 基底膜断裂 や フ ィ ブ リ ン の 析出な どは 日

常 の 電子顕微鏡観察時 に 良 く観察され る。し か し 基底膜 の

断裂部位 か らま さ に 赤血 球 が漏れ出て い る状態 の 電子 顕微

鏡写真を 実際 に 目に す る こ と は 殆 ど無い 。今 回、ま さ に 赤

血 球 が 漏れ 出 て い る 瞬間 の 形態像 を 2 症例 で 経験 し た の で

こ れ を 提 示 す る と共 に 、別 の 疾患 に よ る 糸球体基底膜 の 断

裂像 と の 形態的 な 比較検討を 行 っ た 。

【症例 】症 例 1）64歳 男性、48 歳時 に Chance 　 proteinuria。

腎 生 検時 の 蛋 自尿 （＋＋）、尿 中赤 血 球 （1−4 個 ）、IgA29S 、
TP7 ，4、　 A ［b4，3。光顕像 が FGN の IgA 腎症 と診断。

症例 2）53 歳　男性

37 歳時 よ り血 尿、蛋白尿 の 指摘あ り、IgA 腎症 と診断。平

成 18 年 11月 よ り腎 機能増悪、Cr2．0 台、　 lgA545、　 TP6．2、
Alb，3，6、蛋白尿 7．2g〆日。半月体形成 を 伴 っ た IgA 腎症 と 診断。

【結果 ・考察】糸球体基底膜が 断裂す る と、そ の 隙間 か ら

赤 血 球 が ボ ウ マ ン 腔 に 押 し 出さ れ 血 尿 の 原因 と な る。通 過

す る 際 に 、赤 血 球 は つ ぶ れ て 厂変形赤血 球』 と な る。こ の

変形赤血 球の 形態像を 電子顕微鏡で 観察す る 事 は 容易 だ が、

基底膜断裂部位か ら の 赤血 球漏出 の 瞬間を 捉え る こ とは ま

ず な い 。 今 回提 示 す る 2症例 の 電子顕微鏡写真 は、基底膜

断裂 に よ る 血 尿 の 機序 が 視覚的 に 証 明さ れ て い る。こ れは

臨床所見 と形態変化 を 結び つ け る電子顕微鏡検査 の 有意性

を示 す も の で あ る。ま た こ の 像 を半月体形成 腎炎等 に よ る

基 底 膜 の 断裂 像 と比 較 し た の で そ の 結果 を併せ て 提 示 する。
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