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臨床報告

〔書編揖24魏籍62翻言〕

D－Penicillamine投与により結石を排出したシスチン尿症の1例

 東京女子医科大学第二病院 小児科（部長：草川三治教授）
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         緒  言

 尿管結石を認めたシスチン尿症でD・
penicillamine投与による保存的治療で4ヵ月後

に結石を排出し，その後2年半の外来加療で結石

再形成を認めていない症例を経験したので報告す

る．

         症  例

 症例：Y．T．，7歳女児．

 主訴：血尿，右側腹部痛，点出背部痛，ロ区吐．

 家族歴：父が10年前に結石排出．

 既往歴：特記すべきことなし．

 現病歴：昭和59年7月，何の前駆症状もなく上

記主訴が出現したため当科受診．腹部単純X・Pで

右尿管走向に一致した結石像が認められた（写真

1）．静脈性腎孟撮影法（IP）では，右水腎症と軽

度遊走腎も認められたため，7月19日入院となっ

た（写真2）．

’入院時現症：身長121．8cm，体重22．3kg，血液

検査にて赤血球416万／mm3，白血球8，800／mm3，

Hb 11．9g／dl， Ht 36％，血小板27．4万／mm3， T・P

写真1 症例Y．T．の腹部単純X・P 写真2 症例Y．T．の静脈性腎孟撮影（IP）
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表1 尿，血清アミノ酸分析決果

正常値
昭和59年 昭和61年

Y．T． 母 親 父 親 父方祖父 Y．T．

71～175 493 431 14 504 1945
Cystine

14～53 21 15 20 199 30

Ornithine
＜83 859 103 35 511 5637

47～80 84 107 128 153 127

145～644 3551 2079 744 5179 11863
Lysine

161～231 182 191 222 214 124

〈74 47 69 34 265 23
Arginine

72～113 84 113 99 142 86

一日尿量（mD 1000 850 1700 900 800

上段  尿 ：μmol／1

下段 血清：μmol〃

7．7g／dl， BUN 15．5mg／dl， Creatinine O．55mg／

d1， Ca 9．2mg／dl， P 5。3mg／dl等，特に異常はな

かった．尿検査では，蛋白（升），潜血（升），尿

沈渣で赤血球多数／毎視野であり，シスチン結晶が

多く認められた．シアン化ニトロプルシド反応は

陽性，血清および尿中アミノ酸分析の結果，尿中

シスチン，オルニチン，リジンが著明に増加して

いた．上記の検査結果より，シスチン尿症と診断

した（表1）．

 治療：シスチンと結合し水に可容性となる

Diso1丘deを作成する』メタルカプターゼ（D－

penicillamine）300mgを使用した．副作用軽減の

ためビタミンB630mgも併用した．結石が易容性

となる程度のアルカリ尿にするため重曹4gを投

与し，尿中pHを7．2～8．8に保ちつつ，水分を多量

に与える目的で輪液療法も行った1）．

 経過：臨床症状および尿所見が軽快したので，

10日間で退院とし，上記投薬のまま外来加療とし

た．8月，9月に一度つつ，腹痛，ロ区吐が認めら

れたが，軽度であった．加療後4ヵ月目の11月，

長径約2cmの黄白色の結石が排出された（写真

3）．結石排出後，メタルカプターゼは200mgに減

量した．1年後の昭和60年7月のIPでは結石は

認められず，また血液検査でも副作用などは認め

られなかった．しかしその後，内服が中断されが

ちとなり，昭和61年の尿アミノ酸分析の結果は表

写真3 排出した結石

1のように，尿シスチン量が1，945μmo1／1と高値

を示した．

 これは一日尿800ml中374mgのシスチン量と

なり，643mg／g creatineと換算され，結石再形成

の確率が高い状態である2）．

 内服続行を指示し，昭和61年7月のIPでも異

常は認められていない（写真4）．昭和62年4月の

腹部エコーでも明らかな結石像は認められていな

い．

        考  察

 シスチン尿症は，シスチンの異常産出はないが，

尿細管での二塩基性アミノ酸の再吸収が侵される

ことにより生じると考えられておりこのうち，シ

スチンは酸性尿で難容性となり10～20％で結石を
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写真4 昭和61年7月のIP
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図1 症例Y．T．の家系図

形成すると言われている．

 小児尿結石は，尿結石症全体の1～2％で，シ

スチン結石はさらにその5％とされている．本症

の遺伝形式は，完全常染色体劣性を示す家系（ヘ

テロの4種アミノ酸尿中排泄が正常）と不完全劣

性を示す家系（ヘテロの4種アミノ酸尿中排泄が

軽度上昇）とに大別される3）．

 本症例の家系図を表示した（図1）．父方祖父と

母親の尿中シスチン量が増加しているが，過量で

はなく，結石形成は認められていない．腎結石の

既往のある父親では尿中4種アミノ酸は正常であ

り，ヘテロと考えられ，本家系は完全常染色体劣

性を示すものと考えられた．

 治療では，本症例には，D・penicillamineを投与

したが，4－mercaptopropylglycineの有効性につ

いても報告がある．両者とも，副作用に注意せね

ぽならない．最近では，グルタミン2g投与も効果

があるとする報告もある4）．シスチン結石は，結石

再形成が50％におこるといわれているため，本症

例に対し，①1日2」の水分摂取，②尿pHを7以

上に保つ，③1日尿シスチン量を200mgに保つこ

とを目標とし，今後も管理していきたい．

    ダ    結  語

 尿管結石を形成したシスチン尿症へのD・

penicillamine投与による保存的治療でシスチン

結石が排石され，その後，結石再形成を認めてい

ない症例を報告した．

 本症例を報告するにあたり，御校閲を頂いた東京女

子医科大学第二病院小児科，草川三治教授に感謝致し

ます．
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