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1．造腟 を考慮すべ き疾患

　原発性無月経を来す疾患 の うち造腟を考慮すべ

き疾 患 は， ミ ュ ラ
ー管 発 達異 常 で あ る Mayer−

Rokitansky−KUster−Hauser （MRKH ）症 候 群，
　 XY

女性を来すア ン ドロ ゲ ン不応症完全型 （精巣性女

性化症），月経血流出路 閉鎖である腟閉鎖お よび処

女膜閉鎖が主で ある，腟閉鎖や処女膜閉鎖で は 閉

鎖部位を開放する切 開術が治療 で あ り，厳密な意

味で 造腟 に該当 しない とすれば，MRKH 症候群 と

ア ン ドロ ゲ ン不応症完全型 の 2疾患 が造腟の 対象

となる．

　MRKH 症候群 ，ア ン ドロ ゲ ン不応症完全型，腟

閉鎖症の 3疾患 を鑑別する要点を表 1 に示 した．

MRKH 症候群で は，子宮 は欠損ある い は低形成 ，

性腺は卵巣，正 常 2次性徴を示す．ア ン ドロ ゲ ン

不応症完全型で は恥毛の欠如，核型は 46，XY ，性腺

が精巣で ある こ とが特徴で ある，腟 閉鎖症で は子

宮 と腟上 部の 発生 をみ る．鑑別法 は， 視診 ， 直腸

診を含む内診 経腹 ・経直腸に よる超音波断層法 ，

MRI に よる外性器，内性器，性腺の 形態把握を行

う．MRI に よ る画像評価 は極めて 有用で ある，原

発性無月経を来す他疾患 と の鑑別の た め，同意 を

得て染色体検査を行 うほか．内分泌検査 も必要で

あ る、染色体検査 に よ り XY 女性を 来す 疾思 や

タ
ー

ナ
ー症候群 の鑑別が で き，内分泌検査で卵巣

機能不全 の 原因が推定 され，高ア ン ドロ ゲ ン 状態

で あれ ばア ン ドロ ゲ ン不応症の 診 断につ ながる．

2，MRKH 症候群 とア ン ド ロ ゲン 不応症完全型

　 MRKH 症候群 は ミ ュ ラ
ー管発達 異常 に よ り子

宮お よび腟の 形成不全 をきたす．原因は ミュ ラ
ー

管初期発 生に関与する遺伝子異常 であるが，原因

遺伝子 の 特定 に は 至 っ て い な い ．頻 度 は 女性

4，500〜5，000人に 1人．MRKH 症候群 H 型 と して

腎奇形や 上 部脊椎形態異常 を合併す る こ とが あ

る ．

　 ア ン ドロ ゲ ン不応症完全型は XY 女性 を来す疾

患の 1 つ であ り，ア ン ドロ ゲ ン 受容体遺伝子異常

に よ りア ン ドロ ゲ ン 作用が ない ため男性化が起 こ

らな い X 連 鎖遺伝 性疾 患で あ る．頻 度 は 1万

3，000−−4 万人 に 1人 とされ，造腟 を考慮すべ き患

壘 ：Vaginal　reconstruction ，　Vaginal　dilator，　Vecchietti　operation ，　Davydov 　operation

今回 の 論文 に 関 して ，開示すべ き利益相反状態は あ りませ ん，
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【表 1】　腟 形成異常を来す疾患 と鑑 別 の 要 点

MRKH 症候群 ＊
ア ン ドロ ゲ ン 不応 症

（精巣性女性化症 ）
腟 閉鎖症

腟上部

子宮

性腺

乳 房発 達

恥毛

核型

欠損
〜
低形 成

欠損〜低形成

　 卵 巣

　 正 常

　 正常

　 46，XX

欠損

欠損

精 巣

正 常

欠損

46，XY

形 成

形成

卵 巣

正 常

正常

46，XX

＊ MRKH 症候群 H 型 を 含む

【表 2】 造腟法

方法 短所

攤
　 腟前庭粘膜利 用法 （Frank 法）＝プ ロ テ

ーゼ 圧迫法
＊

塑

　皮膚弁利用法（Mclndoe 法）

　 肉芽組 織利用 法 （Wharten 法〉⇒ 人工真 皮利用

　S 状結腸 利用 法 （Ruge 法 ）

　骨 盤 腹 膜 利用 法 （Davydov 法 ）

　 腟前庭粘膜利用 法　持続牽 引 （Vecchietti 法）
＊

治療 完了 まで 時間が か か る

採皮部瘢痕 ・腟管短縮狭小化

分 泌物 ・腟管狭小化

侵 襲大 ・腸管脱 ・分 泌物 ・発 が ん

腟 離 解
・肉芽形 成

牽 引器具 （高価 〉・尿 管壊死

＊
神経支配が 腟と同様

者は MRKH 症候群の ほ うが多い ．

3．患者の不安や悩み

　 MRKH 症候群 やア ン ドロ ゲ ン 不応症完全 型 と

診断 ・告知 し情報提供 して い く過程で ，医療者は

患者の 気持ち を忖度する必要が ある．患者は若い

女性で あ り，恋愛，結婚 妊娠 に つ い て夢 や希望

を持 っ て い る．妊孕性 が ない こ と，性交渉がで き

ない こ と，造腟法に つ い て の 疑問，母親に対する

感情な ど．患者は不安や悩み をもつ ．その ため カ

ウ ン セ リ ン グ を含めた支援が重要 となる，医師だ

けに よる対応 に とどめずに看護師や 心理 カウ ン セ

ラ
ー

の 援助 が有効 となる．

4．造 腟 法

　造腟法 には，非観血的方法 と観血 的方法の 2種

類が ある （表 2）．

　非観血法は，プ ロ テ
ーゼ と呼ぶ腟拡張器 （腟 ダ イ

レ
ー

タ
ー

）を腟 内に挿入 して腟前庭粘膜 を徐 々 に

深 く広 く伸ばす方法（プ ロ テ ーゼ圧迫法）で ，完成

まで数か 月の 時間が か か る，しか し，神経支配は

正常腟 と同様 であ り治療後の 患者満足度は よ い ．

また外来診療 で 対応で きる方法で もある，一
方，

観血的方法で ある手術 と して い くつ か の 方法が報

告 され て い る．手術 に よれ ば一期的に造腟が可能

で あるが ，術後の 腟管狭小化，分泌物，腸管脱等

の様々 な術後障害がみ られ る こ とが短所 で ある．

手術 を選択す る場合は ，侵襲 の程度や術後障害の

発生 頻度 を考慮 すれ ば 骨 盤腹 膜 を利 用 す る

Davydov 法ある い は腟前庭粘膜 を利用す る Vec−

chietti 法が よ い ．

5．プロ テ
ーゼ圧迫法の成績

　MRKH 症候群とア ン ドロ ゲ ン不応症完全型患

者 の 計 21名に プ ロ テ
ー

ゼ に よ る拡張を施行 した

Ismail−Prattらは，81％ で性交渉可能 とな り．不成

功例 は MRKH 症候群の 腟陥凹 が 浅か っ た
一

部 に

限 られ た と報告して い る
1）
．Edomonds らも．患者

245名の うち 232名（94．9％）で 6cm 以上 の 腟 管長

が得られた こ とを報告 して い る
2》．これ ら の 報告か
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　【表 3】　 プ ロ テ
ーゼ 圧 迫 法に よる 治療 プ ロ グ ラ ム

プロテ ーゼ 使 用 開 始 年 齢一思 春 期 以 降 の 性 交 渉 を もっ 時期

腟の 拡張
・伸展に よリプロテ ーゼの サイズを大きくしていく

↓
外来での定期的 な治療効 果の判定

継続使用がなされてい るか評価・フォロ
ー

アップ

正常腟サ イズ （長9cm 以上 × 径4cm 以上 ）に なるまで4 − 6か 月を要 する
正 常腟サ イズ を得 れば性 交渉 や1週間 に1回の 拡張に より維持する

ら，プ ロ テ
ーゼ圧迫法は完成 まで に時間がかか る

もの の 成功率が 高い こ とか ら
， 造腟の 際の 第 1選

択 として よ い と考えられ る，

6．プロ テーゼ圧迫法の治療 プロ グラム （表 3）

　医師は診察や検査に よ り診断 し，疾患 に つ い て

告知 ・情報提供を行う中で 性交渉や妊孕性 に も言

及する．情報提供で は患者年齢や理解度 に より初

期に どこ まで話すか を考 えなが ら進める必要があ

り，拙速 な情報提供は ドロ ッ プ ア ウ トの原 因とな

る．また，卵巣は正常 であ り卵子提供をする代理

懐胎 に よれば遺伝的な母親となれ る可能性がある

こ とか ら，代理懐胎が容認 され る 時期が 来た際に

そ れ を選択す る患者 もい る こ とを考慮 して情報提

供するか を決め る．

　治療法は プ ロ テ
ー

ゼ に よる腟拡張を第 1選択 と

し， それが 不成功な ら手術をす る手順 を提示す る．

こ の 際 も，患者が疾患 を理解 して い る必要が あ り

年齢等の 時期 も考慮すべ きで ある．医師 と患者本

人 ・親との 信頼関係が で きて か ら具体的治療に つ

い て話す．女性看護師が患者にプ ロ テ ーゼ の使 い

方 を教えると効果的で あ り，患者の 不安や 悩み に

看護師や臨床心理士が支援で きる態勢があれ ば診

療の 実があがる．継続 した心理支援 ・
カウ ン セ リ

ン グ体制 をとる こ とで 治療に対する積極性 につ な

が りドロ ッ プア ウ トが 回避で きる．

　プ ロ テ
ー一ゼ は，腟ダイ レーターの 別名で 日本性

科 学 会 や イ ギ リ ス の Phoenix　Surgica1　lnstru一

ments 社か ら購入で きる，どち らも4 サ イズが あ

り， 径が 細 い もの か ら始め て ，腟拡張の 進行に合

わせ て徐 々 にサ イズ ア ッ プ して い く．プ ロ テ
ーゼ

圧迫法の 開始時期は思春期以降の性交渉をもつ 時

期が よい ．患者 は，プライバ シ
ーを保て る環境に

身を置 き， プ ロ テ
ーゼ に ゼ リ

ーを塗布 し，仰臥位

ある い は ス ク ワ ッ トの 姿勢で 腟内に プ ロ テーゼ を

挿入 して 15〜20分間保持す る．その 後，プ ロ テ
ー

ゼ を抜去 し石 鹸水で 洗 浄 して 保 管 こ れ を 1 日

2 ・3 回繰 り返す．外来で や り方 を指導すれば 自宅

で行 えるが，最初 は恐怖感や 疼痛に よ り挿入に 抵

抗 を示す患者 もい る，その場合は入院 と して，看

護ス タ ッ フ の支援 ・援助を受けつ つ 行うこ と で よ

い 結果が えられ る．患者の ドロ ッ プアウ トを避 け

る ため，随時外来で 治療効果 を判定 し， 励 ましつ

つ フ ォ ロ
ー

ア ッ プする必要が ある．正常の腟 の 長

さを得 るため には 4〜6 か月ほ どを要するが，それ

に到 達 した後は，性交渉や 1週間に 1 回程度の プ

ロ テ ーゼ 挿入で 腟の 広 さや長さは維持で きる．

7．造腟術   ：腟前庭粘膜持続牽引法

（Vecchietti法）
3）

　腹部に設置するデ バ イス に よ りプ ロ テ ーゼ を持

続的に牽引す る方法 腟 ダイ レ ー
タ
ー

で ある ダ

ミ
ー

プ ラ グ に牽引用糸 を通 して，腹 腔鏡 と彎 曲

ニ ー
ドル を使っ て腟先端か ら腹膜外 に糸 を通 して

デバ イス に固定 し手術 を終了する．腟の拡張 ・伸

展 に よ り糸が緩 むの で，その 分をデ バ イ ス の ネジ

を締め て 持続牽引を継続する、4〜5 日で完成する

の で ，術後 7 日頃に ダミ
ープラグ を抜去 し，その

後はプ ロ テ
ー

ゼ の 自己挿入の 訓練 に移 る．こ の 方

法は，デ バ イスが 高価で あ り，また尿管が ダ ミー

プラグ に よる圧迫で壊死する こ とが あるた め膀胱

鏡 に よ り予防的膀胱瘻を作成する必要が ある とい

う欠点が ある．

8，造腟術  ：骨盤腹膜利用法 （Davydov法）

　外陰側 よ り腟腔 を形成 し．用手的お よび メ トロ

イ リン テ ル に よ り拡張，それ に よ り剥離 進展 し

た骨盤腹膜 を腹腔鏡下 に腟腔入 口 に固定，つ い で

腹腔側の 骨盤腹膜 を縫合 閉鎖 して腟管を形成する
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方法 術後の 創瘢痕に よる新生腟管の 狭小化 を防

止す るため腟 ダイレ ー
タ
ーをしば らく挿入 し，そ

の 後 は性交渉あ る い は プ ロ テ ーゼ に よ り維持す

る．こ の 方法の 欠点は腹膜縫合部の 離解で あり。

その 際 は再縫合する ことにな るが 反復する こ とが

ある，

お わ りに

　造腟 を要する疾患 は MRKH 症候群 お よ び ア ン

ドロ ゲ ン不応症完全型 （精巣性女性化症）で ある．

こ れ らは 原発性無月経 を主 訴に す る こ とが 多 く，

視診 直腸診 を含む内診，超音波や MRI によ る画

像検査，ホ ル モ ン検査や染色体検査 に よ り診断す

る．患者や家族 に対す る告知や情報提供で は，年

齢や 告知後の 心理状態 を斟酌 し て行 うこ とが 必 要

で t 医師，看護師の ほか，カウ ン セ ラ
ー

や 臨床心

理士が 介在 した支援が 重要 になる，造腟法 は，腟

前庭粘膜利用法，すなわちプ ロ テ
ーゼ に よ り時間

をか けて腟を拡張
・
伸展 させ る 方法を第 1 選択 と

すべ きで ，それが不成功の 場合に観血 的方法をと

る よ うにすべ きであ る．
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