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1）形態の 異常

　（1）外陰 ・腟の 異常
1）2）

　  陰唇癒着

　左右の 小陰唇が癒着 して 前庭を被う状態で，新生児期か ら乳児期に かけ て 発見 される こ

とが多く ，外陰異常で は比較的頻度の 高い もの で あ る．多くは 後天的な 炎症な どに よる癒

着で あ り，用手的に剥離す る こ とがで きる ，しか し，副腎性器症候群な どの ように先天性

疾患の
一

症状 によ る場合も あ り，全身的な診察 が必要 であ る．

　  発育異常

　若年期 から卵巣の機能不全によ っ て エ ス トロ ゲ ンの分泌 が持続的 に低下 して い る状態や

Turner 症候群な ど先天 的に 性腺を欠如す る症例の 外陰は発 育異 常とな りt 小児様の 状態

に とどま る．ま た，小児期の 外性器発育異常が真性半陰陽の診断の契機とな る こ とも あ る ．

しか しこの 場合，発育異常の 形態は多彩で あ り視診，触診の み での 確定診断はきわ め て 困

難で あ る．

　  陰核肥大

　陰核 は，アン ドロ ゲ ン により発達が促進 され る．副腎性器症候群 にみ られ る先天性アン

ドロ ゲン過剰や妊娠初期 に母親が流産予防的 に服用 したホル モ ン剤の影響な どによ り，陰

核 の肥大がみ られ るが ，単な る物理的刺激でも生じ る．

　 また，男性仮性半陰陽 で，小 さい陰茎を肥大 した陰核 と誤認 する場合もあ る．陰核肥大

と陰唇 の癒合な どが合併 して，女児を男児 と見誤 る可能性 もあ り，外陰の異常 は常に全身

疾患を念頭 に おい て診療にあ た る必要 があ る，

　  処女膜閉鎖

　尿生殖洞の 発達異常 によ り処女膜 が完全 に閉鎖 して い る疾患 で，月経期 に相 当 して下腹

痛を認 める，月経モ リ ミナ を主症状とする ．第二 次性徴以前に診断 され る こ とは希で あ る

が，初経 後に腟留血症 ，子 宮留 血症 ，卵 管留 血症 などを生 じた場 合は本疾患 が考 えられる．

処女膜の切開 によ り症状 は消失す る．

　  腟横中隔

　 尿生殖洞 とミ ュ ラ
ー

管の 癒合障害に よ っ て生 じる．腟の 上方 1／3の 場所 に多い とされて

い るがその他の部位 にも発生す る．処女膜 閉鎖との違い は発 生原基 と閉鎖部位 の みだけで ，

ほぼ同様に月経血流出障害による症状を呈 する。粘膜を花弁の ように開き交互 に縫合する

Granjon手術によ り月経血の排 出経路 を確保する ．

　  腟 縦中隔

　左右 の ミ ュ ラ
ー
管の 癒合不 全 に よ っ て生 じる ．同 じミ ュ ラ

ー
管の 癒合障害に よる中隔子

宮や双 角子宮 を伴 うこ とも希 で はな い ．日常生活 に障害を きた すこ とは少な く．別の 疾患

が原因で 婦人科 を受診 した際や ，妊娠 出産 を契機 に偶然発見 され る こ とが多い ．

　  腟閉鎖
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腟欠損症

（1）

機能性子宮の あ る 場合
囎
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　　（十）子宮頸管の有無 （
一

）
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機能性子宮の な い 場合

MRK 症候群

働
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MRK 症候群 ： Mayer−Rokltansky−kOster症候群

（図 D −6 −・1）−1） 腟欠損の分類（牧野 田 ら，1996）2）

　比較的長 い距離 にわた り腟が閉鎖する場合がある．通常 は腟上部 が存在 し腟下部が閉鎖

する ，子宮 および卵巣の 機能は温存され て い るため処女膜閉鎖症 と同様の 症状を呈す る．

ドレナージ術後 は再 閉鎖 や狭 窄 を起 こす可能性 があ る．Granjon手術 を 行い 開窓術後 の

再狭窄を防止す る．

　  腟欠損症

　ミ ュ ラー管の発育障害 によ っ て腟を欠 く疾患であ り，多くは子宮の欠損も伴う．臨床的

には原発性無 月経で ある が，正 常子宮を もつ た め外性器の 発育 は正常 であ る．腟欠損の程

度と機能性子 宮の有 無 で 分類 した Makinoda　et　aLの分 類 （図 E−6−「）−1）が臨床 上有用 で

ある ，

　a ．機能性子宮の ある場合

　ミ ュ ラ
ー管下部の 腟部分の み を欠損 した症例なの で，機能性子宮をもつ ．そのため処女

膜閉鎖や腟横中隔と同様な症状を呈す る，

　b．機能性子宮の ない 場合（Mayer −Rokitansky−KUuster症候群）（図 E−6−1）−2）
　卵管部分を除く ミ ュ ラ

ー
管の 発生異常によ っ て 生 じた腟欠損症で あ る ．乳房 ・

外陰など

の 二 次性徴は正 常で あ る が，子宮は痕跡的 または完全に欠損す るな ど解剖学的 に明瞭な異

常が存在する．卵巣は正 常で あ るの で 内分泌学的検査 で は異常を認め な い．染色体は 46XX

であ る．腎
・
尿管の奇形，骨格異常，合趾症な どの 先天奇形を伴うこ とが多い ．

　c．造腟術

　人工 造腟術は腟欠損に 対し，人工 的に 腟管を形成 し，円滑な性生活を送れ る こ とを目的

とした形成 手術で あ り，以 下 の 要約を満 たす必 要がある ． 1） 患者 および家族 が手術 を強

く希望 して い る ． 皿）患者 が 自分の おかれ て い る社会的 立場 や身体 状況を十分理解 で きる

年齢に 達 して い る ．皿 ）患者が治療内容を正 しく理 解 し，医師が指 示 した処置 を，長期 間

忍耐強く続 けて い く ことが期待で き る．

　a）Frank法 ：非観血的造腟法 で．試験管な どを用 い て膀胱 と直腸 の閤の組織を伸展 さ

せ ，腟腔を形成する ．

　b）S 状結腸利用法（Ruge 手術）：栄養血管 をつ けたまま S 状結腸を切断し．□ 側断端

を腟入 □ 部 として 固定 す る．

　c）直腸利用法 （Schubert一中山法）：直腸 を腟管として 用い る方法 ．

　d）腹膜 利用法 （DavydOv 法）：膀胱 ・直腸 間の腹膜 を腟入 ロ 部 まで牽 引 し腟管を形成
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　　　　　　　　 （図 E−・6−1）−2） Mayer −Rokitansky −KUster 症 候群の

　　 　　　　　　 開脹所見

する ．

　e ）皮虐弁移植法 （Mclndoe法）：大腿前面 から採取 した皮膚 片をプロ テ
ーゼ に覆 い，剥

離 した膀胱直腸 閤に挿入 ・固定 する．人工 真皮 が用 いられ る場合 もある．

　f）腹腔鏡下 造腟術 ：Frank 法 Ruge 法 Davydov 法な どを腹腔鏡 ア シ ス ト下 で 行 い

手術侵襲 の軽減 が試み られて い る．

　 （2）子宮の 異常3）

　  子宮奇形

　a ．分類

　左右
一

対 とな っ て存在 するミ ュ ラー管が胎 生期 に癒合 して管腔 を形成 し．子宮 および腟

の大部分 を形成す る が，癒合不 全 によ っ て種 々の 奇形 を惹起 する こ とになる ．多くの 分類

法 が提唱 され てい るが． ミュ ラ
ー管の 分化異常と して分類されたア メ リ力不妊学会の 分類

法 （図 E−6−1）−3）が現在，広 く用 い られてい る
2）
．

　b．症状

　原発性無 月経 周期的下 腹痛，月経痛，性交障害 ，不妊症 ，習 慣流産 ，反復早産な どを

主訴 と して来院す る こ とが多い ．

　c ．診 断

　月経歴 ，月経随伴症状の 有無 ，性交障害，既往妊娠分娩歴 に つ い て十分な 問診が必要 で

ある．超音波 断層法 子宮卵管造影，X 線 CT，　 MRI などの 画 像診 断 が有用 で あ る． しば

しば尿路系の 奇形 を合併する ため ，腎盂造影を施行する こ とが勧め られ る ．子宮鏡 腹腔

鏡 が用 い られ る場合 があ る が必要 があれ ば卵巣生検を行 う．

　d．治療

　子宮奇形が不妊症 習慣流産 ，反復早産な ど妊孕性の障害とな っ て い る場合に は子宮形

成術 の適応 となる ．

　  Strassmann手術（図 E−6−1）−4）
　子 宮底に横切開 を入れ ，これ を縦方 向に縫合す る．おもに双角子宮の形成術 と して行わ

れる ．

　  Jones＆ Jones 手術（図 E−6−1）−5）

　左右の 子宮接合部を V 字型に切除す る方法 　おもに中隔子宮の形成 術と して行われ る．

　  子宮奇形 に対 し子宮鏡下子宮腔形成術 （中隔切 除術など）が開腹術 に代わ り普及 しつ つ

あ る ．
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1．低形成 ／欠損 H．単角子宮 皿，重複子宮

T 寧 「r T
a ．腟 型

＊

　　 b．頸 管 型
a ，副角交通 牲 b．副角非交通性

IV．双 角 子 宮

丁 貫 T 、 　蝋 T T
c．子宮底型 d．卵管型 e．複合型 G ．無腔副角　　 d，副角欠損 a，完全型　b．部分 型

V ．中隔子宮 w ．弓状子 宮 皿．DES 薬剤関連異常

平 喃
〔

平 ↑ ¶
「

↑
a ．完 全 型

＊＊

　　 b．部 分 型

＊
子宮は正 常もしくはさまざ まな異常型，

＊ ＊ 2個の 明 瞭な 頸管あ り．

（図 E−6−1）−3）　ミ ュ ラー管奇形 の 分類 （ア メ リカ不妊 学会 ，
1988 ）2）

（図 E−6−1）−4） Strassmann 手術 4）

（図 E−6−1）−5）　Jones ＆ Jones 手術 4）

「．谷澤　修，山地健二 ．
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