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Abstract　We 　report 　a 　rare 　case 　of 　a　50−year−old 　womall 　with 　bicomate　uterus 　communicated 　with 　G頷 一

ner 　duct　cyst 　and 　ipsilateral　renal 　hypogenes　is　diagnased　as　Herlyn−Wemer 　syndmme （HWS ），She 　had　a　la−

paretomy ，　as 　pelVic　inflanimatory　disease（PID）was 　resistant 　to　antlmicrobia 亅therapy ．　Up 〔♪n 　tile　operation ，
HWS 　with 　left　hypoplastic　kidney 　and 　ectoplc 　ureter 　wa8 　revealed ．

　The　PID　can 　be　treat，ed 　by　a　transvaginal　operation ，　if　a 　pre−operative 　diagnosis　of　HWS 　is　made ．　To　re−

duce　operative 　invasiol1，　we 　believe　that 　it　is　very 　inlportant　t‘川 11e ‘川 t　HWS 　befoi’e　surgery 　in　patients
w
’
ith　uterus 　didelphy　s　arid 　congenita1 乱nomaties 　in　the　urinary 　system ．

Key　words ：Herlyn−Wemer 　syndrI ）me
・Renal　hypoplasia ・Ectopic　ureter ・Anomaly ・

　　　　　 Pelvic　inflalnmatory　disease

　　　　　　　　 緒　 　言

　生殖器 と泌尿器の 形成 は発 生学的に密接に 関係

し て い る ため，子宮奇 形に多 くの 泌尿器系の 先天

異常が 合併 し，重複奇形 を呈す る こ とは よ く知 ら

れて い る．今lul我 々 は ， 骨盤 内感染症の ため手術

療法 を施行し， 手術療法後に双角子宮で 子宮頸部

左側 に嚢胞を伴 い
， 低形成の 左腹部腎が同嚢胞に

異所開日 した ， 極め て稀な Herlyn−Werner 症 候群

（HWS ） と判明 した 1例 を経験 したの で 若十の 文

献的考察を加えて報告する，

　　　　 　　　　 症 　　例

　患者 ：50歳 ， 既 婚．

　 i三訴 ：膿血性帯 下 ， 左腰部痛 ， 発熱．

　妊娠分娩歴 ：3 回経妊 2 回経 産 ， 分娩停 止 に よ

る帝王切開 2 回 ， 人工 妊娠中絶 1 回，

　月経歴 ： 初経は 14歳 ， 周期は 整，初経時 よ り月

経困難（左 下腹 部痛 ・左腰痛）は 認め られ たが，水

溶性 の 分泌物 を自覚 したこ とは なか っ た．最終月

経は平成 12年 3 月28日より 6 月間，

　既往歴 ：平成 4年左乳癌で乳房摘出術．

　家族歴 1特記 事項 なし．

　現 病歴 ：平成 12年 4 月 12日よ り膿 血性帯下 ， 腰

痛 と高熱を認め る ように な り，4月14Fi当科を初診

した．骨盤 内感染症が疑 われ，精査お よび 治療 目

的で 入院 とな っ た．

　入院時所見 ：内診で は ， 右側 に変位 した外子宮

口 よ り膿汁の 排 出と左傍頸部に硬結 と強 い 圧 痛を

認めた．経腟 超 音波で は ， f一宮底部に は陥没が 認

め られ ， 子宮奇形が疑われたが，傍頸部嚢胞は同

定で きな か っ た．骨盤 部 MRI と腹部 CT で は （図

1 ），左腎欠損 ， 双角 f宮 ， 第
一
｛腰椎 の 左 前面の 鶏

卵 大腫瘤 と1司腫瘤 と子宮 の 左 側部 を結ぶ 直径 L〔〕

〜1．5Clnの 索 状物 を認め た．血液検査 で は CRP

14．Omg ／dl， 白血球数 8
，
740／lnm

．’
と炎症所見を認め

たほ か は腎機能 を含め て 異常 は 認め られ なか っ

た．こ れらの こ とよ り左腎欠損症，双角 r宮と左
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　　　　　　　　　　　　図 1　CT お よ び MRI 所見

a （CT）：右腎臓（矢印）脾臓 （矢頭）は 認め られたが ， 左腎臓 は認め られな か っ た．
b （CT ）：鶏 卵大 の 左腹部腎（矢印）が認められ た．
c （MRI ，τ2）：双角子 宮（矢 印）が 認め られ た．
d（MRI ，　T2）：左頸部嚢胞 （矢印）と嚢胞 に連続 して拡張 した左尿管（矢頭）が 認め られた．

卵管留膿腫 を疑 っ た．

　入院後経過 ：入院当 日よ りPanipenem ／Betami−

pron の 投与を開始 した．原因菌は薬剤 に感受性を

有す る大腸菌であ っ た に もかか わ らず ， 自他覚所

見の 悪化を認めたため膿腫除去の 目的で 4 月21 日

開腹 した．開腹したとこ ろ ， 腹腔内に異常所見は

認め られなか っ たが ， MRI で認め られた索状物が

子宮頸部左前方の 嚢胞か ら連続 して後腹膜 を頭側

に延び
， その 先端に鶏卵大の腫瘤を認めた．腫瘤

の穿刺で多量の 膿汁を認め たため ， 子宮全摘 出術
・両付属 器切除術 とともに索状物および腫瘤を摘

出 した （図 2 ）．病理学的検査の 結果（図 3 ＞， 腫瘤お

よび索状物は好中球浸潤を伴っ た低形成の 腎臓 と

尿管が確認 され ， さ らに尿管が異所開口 して い た

嚢胞の 内腔 の 一
部が単層立方上皮で 覆われて い る

こ とよ り， 本例は低形成の左腹部腎が 双角子宮の

内腔と小孔 を通 じて交通の ある Gartner管嚢胞 に

異所開口 した HWS と考え られた．左腎は ， 幼少時

よ り尿失禁様症状が 自覚され て ない こ とよ り，無

機能腎で あっ た もの と思われ た．診断確定後 MRI

や CT を見直すと
， 双角子宮の 左頸部 に嚢胞が ， ま

た腫瘤像に は腎杯 と思われる所見が 認め られた．

患者は ， 術後速やかに臨床症状 が改善 し 5月 1 日

退院した．
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　　　　　　　　　 考　　察

　双角子宮 ， 傍頸部嚢胞（腟壁腫瘤）および同側の

腎 ・尿管の 先天異常を伴 うもの と して ，
HWS と

Wunderlich 症候群が知 られて い る （図 4 ）．どち ら

も稀な疾患 で あるが ，
1976年 Wunderlich

’）

が 重複

子宮に右傍頸部嚢胞と同側の腎欠損 を伴 っ た疾患

として報告 した Wunderlich症候群 は平成11年12

1777

月まで に本邦で 11例が報告
2｝
されて い る．こ の た

め ， 受診時の 主訴として は月経血の排泄障害に よ

る初経初来時の モ リ ミナ症状
3｝
が多 く， 特徴的な形

態学 的変化 よ りMRI で 診断が可能
4）
で ， 術前診断

が つ けば盲角子宮の 子宮留血腫や留膿腫は開腹手

術なしに経腟的 ド レナージおよび開窓術で 治療 し

得る
2）A’‘）

，
とい うように臨床的に も知見が集積 さ

〈

　　　　　　　　　 図2　摘出組織の 肉眼所見とシ ェ
ーマ

低形成の 左腎臓（矢頭）と左尿管が 双角子宮の 内腔（黒塗 り）と小孔を通 じて 交通 の あ る

Gartner　er嚢胞（矢印）に異所開口して い た．尿管 と嚢胞の 接続部 を手術時 に切断した．

Gartner管嚢胞（HJ臥 xlOO ）

単層立方 上皮が認め られる．

　　　 左腎（H．E，　XlOO ）

Primitive　ductの飲在するdysplastic
な腎臓 で好 中球浸潤が目立つ ．

図 3　摘出組織の 病理組織像

　 左尿管（H．E，　x100 ）

移行上 皮で 覆われ ており著しい

好中球の 浸潤が 認め られる．
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匳 b

図 4 　Herlyn−Wemer 症 候 群 と Wunderlich症 候 群 の

　 ン エ
v−一マ

　alHerlyn −Werner 症 候 群　b ：Wunderlich症 候群

れ つ つ あ る．　
・
方 ，

HWS は，1971年 Herlyn　and

Werner”／

が 双 角子 宮 と r 宮 内 腔 と 交 通 の あ る

GaItner管嚢胞お よび同側の 腎欠損 を もつ 5症 例

を報 告して 以 来，本症の 名称を記載 した報告は海

外 で 6 件
嚇

，本邦で は 3 件
H．” …

あ るだ けで ，
い ま

だ臨床的に 不明 な点が多 い 疾患 で ある，Gartner

管嚢胞は ， 胎生 4週 頃形成 され る Wolff管の 下部

が ’宮頸部や 腟に沿 っ て痕跡的に残存 した，い わ

ゆ る Gari．ner 管か ら発生 する 嚢胞で
， 嚢胞内腔は

単層 立方上 皮で 覆わ れ てお り，存在する場所 と単

層立 方上皮の 存在で 診断 され る
11｝
．こ の 点で

， 本

例 の 嚢胞は Gartner管嚢胞 と診断 して よい もの と

思わ れ る．こ の HWS に合併す る泌尿器系の 先天

異常 として は ， 詳細 な検索 がなされて い ない 報告

も多 い もの の
， 報告 され たす べ て に腎欠損 を伴っ

て い るが，本例は双角子宮と子宮内腔と交通の あ

る子宮頸部付近の Ga 血 er 管嚢胞は認め られ たが

腎欠損 を伴 っ て い ない ，こ れ は ， 子宮奇形の よ う

な MUIIer管の 発 育障害 に 伴 っ て 生 じる Wolff 管

の 発育障害として の 尿管 ・腎 ・腎血管系の 異常の

なかで，腎無形成が 1
，
0
「OO例 に 1 例と一

番 多 く認め

られる
1L°
た め腎欠損が 合併 しや す い だ け で ， 頻度

は低 い も の の Wolff管 の 発 育障害に は腎低形成や

腹部腎
・腰部腎 ・骨盤腎 の位 置異常や 尿管異所性

開口 も認め られ る
1！）

の で ， 本例の ように低形 成腹

部腎 と尿管の 異所開口が 合併して も不思議で はな

い ．事実 Wunderlich 症 候群 で は本例 と同様 な低

形成骨盤腎と尿管異所開ロ を認めた報告
；い

もあ り，

本例 を IIWS と診断 して も問題な い もの と思 わ れ

る．

　HWS の 受診時の 主 評
ト 1

町よ頑固 な膿性帯下 と

下腹 部痛である．こ れは ， 本症の 双角子宮 と Gart−

ner 管曩胞 の 問に 小孔 で はあ るが交通 が あ る た

め ， Wunderlich 症候群の ように モ リ ミナ症状 を呈

する こ とな く感染徴候 を認め て 初め て 来院す る た

め で ある。本症の 診断は，形態学的特徴よ り MRI

や CT を用い れ ば 可能で あ る と思われ るが ， 疾患

頻度の 低さか ら疾患が思 い 浮か ばず ， 本例の よ う

に MRI や CT で 形態学的特徴を正 確に捉 え て い

て も診断は容易で はな く術 前診断の 報告は ほ と ん

どな い ．本症 の 治療 として，交通路が小孔ゆえに

難治性の 感染症 とな り開腹手術が施行されて い る

こ とを考える と ， 術前診断が なされれ ば経腟的な

小孔 の 拡大術や嚢腫壁の 開窓術 を施行す る こ とで

感染症 を治療 し得 る 鳩∫能性 が高 く
nl
，本例 の よ う

に感染した無機能腎の 存在 とい うこ とがなければ

開腹 f’術は必 ずし も必 要ない と思われ る．こ の た

め 子宮 奇形 と泌尿器系の 先天異常の 亜複奇形に遭

遇 した場合は，HWS や Wunderlich 症候群 を考え

なが ら診断す る こ とは ， 患者へ の 侵襲 とい う点で

臨床的に重要な こ とで ある．

　HWS の 婬孕性に 関 して は 不aE”lli：1

を伴うとの 報

告がある
一

方， 妊娠 ・分娩の 報告
T” ）

もある．同様

の 妊 娠 ・分娩 の 報告
1’“

の あ る Wunderlich 症候 群

の 妊孕性が重複子宮の 妊孕性 に順ず る
P
こ とか ら

して ， 本症 の 妊孕性は基本的に は双角 f一宮の それ

と大差な い もの と思わ れ，本例の よ うに HWS と

気づ かれずに妊娠 ・出産 して い る例が ほか に もあ

る もの と 考え られ
， 子宮温存に繋が る術前診断が

よ り重要で あ る．
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