








要約:先天性近位尿細管機能異常症 congenital renal proximal tubular dysfunction(別

名,無症候性低分子量蛋白尿症 asymptomatic low molecular weight proteinuria)に関

して,アンケートによる全国調査を行った。送付数は 315 で 212 施設より回答があった。そ

のうち,28施設からの53名の症例を尿蛋白の電気泳動の実施の有無により確実definite28

名と蓋然 probable 25 名とに分けた。 

家族の検尿で発見された1名を除き,全例がchance proteinuriaとして発見されていたが,

男に圧倒的に多い(男:女=52:1)。高度の蛋白尿(>300 ㎎/dl)は極めてまれで,血尿は約 1/4

の症例でみられ,糖尿とアミノ酸尿はまれであることが判明した。糸球体機能は全例正常

(～軽度障害)で,本疾患によると考えられる発育障害はなかった。軽度の濃縮力障害が約

1/4 の症例でみられた。随時尿の N 一アセチル-β-D 一グルコサミニダーゼは大多数が

7.OU/l をこえており,二次的に器質的障害を来したと推定される。事実,組織学的には,確

実例21名中7名に巣状糸球体硬化症,6名に尿細管萎縮7名に尿細管内円柱(PAS陽性)がみ

られた。兄弟例は 10 組 20 名あり,両親の尿β2 一ミクログロブリンは,少なくとも一方が

250μg/l をこえていえたものは 13 組中 9 組で,いずれかの性のみに限定していなかった。

血族結婚は 40 組中に 1組もなかった。本疾患は環境因子または遺伝の支配を強く受けてい

ることが推定された。 


