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Abstract　 A　case 　of 　Wunderlich 　syndrome ，
　known 　as 　a 　complex 　of 　communicating 　double　uteri ，　unilateral

vaginal 　obstruc 恒on
，
　and 　ipsnateral　renal 　agenesis ，　is　presented ．　Although　excision 　of 　the　obstructing 　vagi −

nal 　septum 　has　been　recommended 　as　the　first　treatment 　for　thお syndrome ，　we 　selected 　a 　radical 　treat−

ment 　consisting 　of　a　hemihysterectomy　inclhding　resection 　of 　blind　hemivag洫a　to　achieve 　a 　complete

cure ．
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　 　　 　 　　 　　 緒 　 　言

　 Wunderlich 症候群 は ，
　Wolnr管 と MUIIer管の 発

育障害に よ り，重複子宮 ・重複腟，片側の腟 閉鎖

に よ り生ず る傍頸部嚢胞，お よび 閉鎖側 の 腎形成

不全 を合併す る稀 な疾 患 で あ る
’｝
．本薀 候 群 に対

する保存的治療 として ， 腟壁切開に よる 開窓術 を

行 っ て い る報告が多 い
2）3）

．今回 ， 根 治手術 として

患側腟管 ・子宮摘出術 を行 っ た本症候群 の 1例 を

経験 したの で 文献的考察を加えて報告する．

　　　　　　　　 症　　例

　患者 ：18 歳．

　主訴 ：過長月経 ， 慢性の 膿性帯下 ， 月経痛．

　月経歴 ：初経 13歳，月経周期 ：30 日，持続 3週

間．

　 妊娠歴 ：0 妊 0 産．

　既往歴 ：特記すべ きこ とな し．

　 家族歴 ：特記すべ きこ とな し．

　現病 歴 ：初経 時 よ り約 3 週 間持続す る過 長 月

経 ， 月経痛 を自覚した．次第に ， 月経期以外 に膿

性帯下が 出現 した た め ， 14歳時， 前医を受診．双

角子宮，子宮留膿症 の 診 断に て経過観察 され て い

た．平成 12年 3 月 23 日， 膿性帯下 が増強 した た

め子宮留膿iflL症 の ドレ ナ
ージ 目的で ラ ミナ リア を

挿入 され た が ，

一
部抜去不能 とな り当科紹 介 と

な っ た．

　初 診時現症 ：身長 151cm
， 体重 43kg

， 体温 36．7

℃ ， 血圧 94／67．

　 内診所見 ：腟鏡診 で 膿性帯下 を認 め ， 単
一

の 子

宮頸部の み が観 察された．双合診 に て 左側 に嚢胞

性腫瘤を触知 した．

　血 液検 査所 見 ：Hb 　ll．9g／dl と軽 度 の 貧 血 を認

め たが ， 白血 球数 3，600／mm3 ，
　 CRP 　O．Omg ／dl と炎

症所見 は な く， 他の 血液検査 に も異常は なか っ た．

　超音波断層法所見 ：右 の 正常外観子宮 ， 腟 円蓋

部の 左側頭側 に位置す る襲胞状腫瘤 ， さ らに その

上方に ほ ぼ正常大 の 左子宮体部 を認 めた．両子宮

体部の 内膜像 は正 常で子宮 内 腔拡 張 もみ られ な

か っ た．

　MRI 所見 ：T 、 強調画像で 右子宮体部 と左子宮

体部が確認 され ， 左子宮体部 の 背側足方に T 、強調
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　 　 　図 1
A （横断像）

B （横断像）
C （縦断像）
D （縦断像〉

MRI 所見（T， 強調画像）

右側子宮，左腟留膿症 ．

左側子宮体部，左腟留膿症．

右側子宮体部．
左側子宮体部，左腟留膿症。

　　　　　　 図 2　HSG 所見

A ：最初 に右子宮腔 が 描出．
B ：そ の 後拡張 し た左 腟管，左 子宮腔 が 描 出．
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　 　 　 　 　 　 　 図 3　開腹所見

右子宮体部（Rt　Ut）， 右卵管（Rt　Tb ）， 右卵巣（Rt　Ov），

左子 宮 体 部 （Lt　Ut），左 卵 管 （Lt　Tb ），左 卵巣（Lt　Ov），直

腸 （Rectum ），膀胱（Bladder）

画像で 低信号 ，
T ， 強調 画像 で 高信 号を呈す る 径

5．2x4 ．2　x　3．3cm 大 の 腫瘤を認め た ，こ の 嚢胞状腫

瘤 は拡張し た左の 腟管 と考 え られ た （図 1）．

　子宮鏡所見 ：同 日， 遺残 したラ ミナ リア を抜去

す る 目的で 子 宮鏡 を施行 した．ス コ ープは右側子

宮腔に の み侵 入 し， 左側子宮 へ の 入ロ 部は確認不

能で あ り， ラ ミナ リ ア の 発見 もで きなか っ た．

　 子宮卵管造影所見 ：初め に右子 宮腔 ，
つ い で左

嚢 胞状腟管 ， さらに左子宮腔が描 出 され ， 右子宮

頸 管部と左腟管 との 交通が確認され た．ラ ミ ナ リ

ア はこ の 嚢胞 内に残留 して い る可 能性 は否定 で き

なか っ た（図 2）．

　 腎孟尿管造影所見 ：腟閉鎖側 の左腎臓は描出さ

れ なか っ た．

　 治療経過 ：進学転居の ため ， 経過観察と した が ，

そ の 間過長月経 と膿性帯 下は持続 して い た．夏休

み 帰省 1時， 再診 した，平成 12 年 8 月 22 日入 院し，

8 月 24 日根 治治療 を希望 され たため ， 術前 の 十 分

なイ ン フ ォ
ーム ド・コ ン セ ン トの もと ， 開腹術 を

行 っ た ．

　 開腹所見 ：左右 に独立 した正常大 の 子宮体部と

卵管 を認め た，左子宮下 部に は腫大 した嚢胞状腟

管を触知 したが ， 頸部は触知で きなか っ た．両側

卵巣は正 常大 で あ っ た （図 3）．後腹膜腔を展 開 ， 左
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　 　 　 　 　 　 　 図 4　摘 出 標本

左子宮体部（Ut　Body ）・頸部（Cx），外 子 宮 ［1（矢頭），左

卵管 （Tb），腟 留 膿 症 と な っ た 盲 端 状 の 左 腟 管 （Vagi−

na ）．

図 5 病理紐織 （x10
，
　HE 染色）

　　SCjunctionの 伸展．

側臍 靭帯 よ り子宮動脈 を同定，結紮切 断 した．膀

胱剥離後 ， 嚢胞状腟管に切開 を加 えた と こ ろ，膿

汁が流 出 し ， ラ ミナ リ ア の 断端も発 見 され た．腟

管内面 に は体部に連続 し伸展 され た頸部と外子宮

口 を認め た．左 嚢胞状腟 管と右側子宮頸管 ・腟 円

蓋 部 との 明 らか な交通 は 肉眼 的 に は 確認 で きな

か っ た．腟 盲端 部 と思 われる部位 まで 剥離 を進め ，

右側腟円蓋部 よ り切 開分 離して ， 左子宮 と左盲端
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　　　　　　　　　　　　　　　　　不正性 器出

血
， 膿性 帯下 も消失 し ， 快 適 に 日常生活を過 ご し

て い る．

　　 　　　　　　 　考 　 　察

　 W   derlich症候群 に 関す る本邦で の 報告 例 を

み てみ る と ， 同様の 概念の 疾患は 数十例報告 され

て い る が，W   derlich症 候群 と冠 し た 報 告 は

1995 年が 最初で ，以 後わずか に 12件で ある
2）噌4 ，

本症候群の 正確な頻度は不明で あ るが ，子宮重複

奇形 は約 0．1〜0．2％ の 頻度で 存在 し ， その 20％ 程

度が分離重複子宮で 占め られ て い る．さら に ， 子

宮奇形 の 43％ に 片側 腎無形成 を伴 っ て い る と報

告され て い る
5）”“）．一

方 ， 片側 無形成腎の 発生頻度

は ， 1
，
100−−5

，
000 例 に 1 例 の 割合で み られ ， そ の 少

な くと も 25〜50％ に性器奇形 が合併す る と され

て い る
7 〕

．以 上 か ら，本症候群の 発生頻度は予 想あ

る い は把握され て い る よ りも高い 可能性は 否定で

きない ．

　本症候群 の 発生機序 は， 胎生期 に
一

側 の Wolff

管の 形成不全の ため ，
MUIIer 管の 正中で の 癒 合不

全が起こ っ て
， 重複子宮 ， 双 角子 宮な どの 女性内

性 器 奇形 と腎形 成不 全 とを発生 す る とされ て い

る．近年 ， MUIler管退行 因子 （Mtillerian−inhibiting

substance 　＝　MIS）が胎 児卵巣か らも分泌 され る こ

とが 判明 し ， 本症候群の よ うな女性生殖器お よ び

泌尿 器系 の 奇形 は こ の MIS の 分 泌異 常 に起 因す

る と考 え られ る よ うに な っ た
8）
．こ の よ うに ，生殖

器奇形 と尿路奇形の 問 に は発 生学的に 密接 な関係

が あ り，
い ず れか

一
方の 奇形 が存在す る場合 に は ，

も う
一

方の 奇形の 存在も十分念頭 に 置 く必要があ

る．

　症状 として は ， 月経痛や 下腹部痛 をほ とん どの

症例で 認め るが ， 交通性 の ある非対称性子宮奇形

で は下 腹痛は軽減され る．つ ま り症状や そ の 発現

時期 は交通性 の 有無 ， 閉鎖腟 の 開口 の 程度 に よ り

異 な っ て くる．本例 で は交通性 があ っ たが ため に ，

状腟管 を摘除 した．

　摘 出標本 ：左子宮の 外子宮 口 は 認め られ る が ，

頸部 は伸 展 して い た （図 4），

　病理 組織 所 見 ：SCjunctionの 伸展 が み られ た

（図 5）．

　術 後 ， 月経持続期間 は正常 とな り，

947

月経痛 などの 疼痛 は あ ま り強 くな く， 膿性帯下 ，

過長月経が主 な症 状で あ っ た ，

　 本症候群 は対側子宮 か らの 月経血 が認 め られる

ため ，腟留 血腫 との 診 断が つ かない 場合が多 く，

その 形 態 上の 複 雑性 よ り術 前 診 断 は容 易 で は な

い ，本症 候 群 の 特 異 的 な画 像 を得 るに は ， MRI

検査 が極め て 有用 で
， 比較 的容 易 に 診 断可 能 と

な っ て きた
Z）
．本例 も前医 で は ， 双 角子宮 ， 子宮留

膿症の 診断で あ っ たが ， MRI 　T 、 強調 画像所 見に よ

り左 右の 子宮体部層構造が 明 らか で ， か つ 左側 に

位置する嚢胞状腫瘤 に よ り術前診断が可能で あ っ

た，

　本症候群 の
一

徴候で あ る傍頸部腫瘤 に 関して

は，
一

側の 子宮頸部が 閉鎖 して子宮頸部腫瘤を形

成す る場合 と重複 腟の
一

側 腟閉鎖 に よ り腟留膿症

を形成 し ， 頸部が伸展 され る場 合が あるが ， 本例

で は 病理組 織の 結 果後 者と診断 した． さ らに ， 傍

頸部腫瘤 を形成 す る 同様 な 疾患 と し て Herlyn−

Wemer 症候群が 知られ て い る
帥．こ の 症候群の 傍

頸部嚢胞は Gartner嚢胞で あ り， 明 らか に その 発

生組織が異 なる．Wunderlich 症 候群の 嚢胞が重 層

扁平上 皮や 高円柱上 皮で あ る の に 対 し，Garしner

嚢胞内腔は 単層立 方上 皮や 線毛細 胞で あ る こ と よ

り， 両症候群の 鑑 別 は ， その 存在部位 と発 生組織

病理検索に よ り可 能 と なる ．

　本例で は患側 盲端腟 嚢胞内へ の 前医で 挿入 した

ラ ミナ リア 遺残 とい う奇異 な現象 もあ り開腹術 施

行 し ， さ らに根 治性 を得るために留膿症 の 発生 母

地で あ る盲端状の 腟管まで 摘出 した．我 々 の 知 り

得た 隈 りで は ， 患 側腟管の 全摘 出術 を行 っ た報告

はわずかで あ る．
一

方，術 前診断が可能で あ っ た

場合 に は，本症候 群 に 対す る治療 と して 腟壁切 開

に よ る開窓術の み で 症 状の 改善がは か られて い る

報告が多 い
2｝e）

． しか しなが ら， 開窓術 の みで は，

留膿 症の 発生 母地 が 残存 し再 発 す る可 能性が あ

る．実際，留膿症 を反復 し，症状が 強固 な場合 に

は開腹術 が避 け られ ない とす る報 告 もあ る
4）
．い

ずれ に して も若年者の 問題で あ るだけに ， 妊孕性

の 温存や 妊娠 の 維持機能の 観点か ら ， 治療法選択

の 議論 には 更 なる症例 の 集積が必要 と考える．
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　　　　　　　　　　結　　語

　若年女性が過長月経 ， 月経痛ある い は下腹痛 ，

慢性 的 な膿性帯下 を主 訴 に受診 した場合 ， 本症候

群 も念頭 に入 れ超音波検査 ， MRI ，
　 HSG など画像

診 断に よ り鑑別診 断すべ きで あ る と考えられ る．

腟 閉鎖 開口 術 ある い は腟壁切 開術の み で症 状 の 改

善が 得 られ な い 場合 は ， 本例の よ うに片側子宮 ，

閉鎖腟管切除 も含めた嚢 胞性腫瘤 の 摘 出術 と い っ

た根治術 も必要で あ る と考え られた．
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