
はじめに

近年MRIなどの画像診断の進歩により，子宮奇形

の診断が正確になされるようになってきた．なかでも

閉塞性子宮奇形は，月経血の流出障害のため，初経発

来後に次第に増悪する月経困難を機に発見され，手術

適応となることが多い．また子宮内膜症は１０代前半で

の発症は稀と言われるが，閉塞性子宮奇形にはしばし

ば認められることが知られている．今回われわれは，

急性腹症で受診した女児に，画像検査にて術前診断を

行い緊急手術を施行した，稀な子宮奇形であるWun-

derlich症候群の１例を経験したので報告する．

症 例

患 者：１２歳 女児

主 訴：下腹部痛 発熱 下痢

月経歴：初経１２歳（受診３日前）．１０歳時より時に少

量の出血が下着につくことがあった．

既往歴・家族歴：特記すべきことなし

現病歴：平成２２年４月，下腹部痛，発熱，下痢にて当

院救急外来受診．月経痛にて鎮痛剤を処方され帰宅し

たが，翌日早朝に下腹部痛が増強し再度救急外来を受

診した．腹部骨盤部 CT検査にて，子宮の腫大と骨盤

内腫瘤が認められたため，当科紹介となった．

入院時現症：身長１６０cm，体重７３kg，体温３７．３度

下腹部正中から左に腫瘤を触知し，左下腹部に圧痛を

認めた．内診では腟閉鎖はなさそうであったが，疼痛

が強く腟鏡診は不可能であった．

経腹超音波検査：子宮腔内に血液貯留と思われるフ

リースペースと，ダグラス窩に嚢腫様エコー像を認め

た．

経直腸超音波検査：ダグラス窩に７４×４７mmの卵巣腫

瘍を認めた．

血液検査所見（表１）：入院時の血液検査では白血球

数１４，６７０／μl，好中球９１％，CRP１３．５７mg／dlと炎症反
応の上昇を認めた．腫瘍マーカーでは CA１２５：３７２U／

ml，CA１９-９：４８U／mlと高値であった．

腹部骨盤部CT所見（図１）：子宮留血腫と右卵巣皮

様嚢腫が疑われた．また左腎臓は欠損しており，右腎

臓には代償性と思われる腫大を認めた．

骨盤部MRI 所見（図２横断面 図３縦断面と冠状断

面）：重複子宮で，左側（患側）子宮内腔に血腫を認

めた．左側には内膜症性嚢胞，右側（健側）には５０×

９０×７２mm大の境界明瞭な多房性腫瘤を認め，脂肪成
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要 旨

Wunderlich症候群はWolff管とMuller管の発育障害により，重複子宮・片側腟閉鎖および子宮頸部留血腫・患側腎

無形成を示す稀な子宮奇形で，多くは初経発来後に次第に増悪する月経困難症を機に発見される．また，通常１０代前半

での子宮内膜症の発症は稀といわれるが，閉塞性子宮奇形には高頻度に子宮内膜症が合併する．

今回われわれは，急性腹症で救急外来を受診した１２歳女児に，CT，MRI検査にて術前診断を行い，緊急手術を施行

した．患側卵巣には子宮内膜症性嚢胞を，健側卵巣には皮様嚢腫を合併しており，左右の腹腔内所見が全く異なった

Wunderlich症候群の１例を経験したので報告する．
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右側（健側）子宮 と卵巣皮様嚢腫
左側（患側）子宮留血腫 と卵巣子宮内膜症性嚢胞

表１ 検査成績

１．末梢血 ３．腫瘍マーカー

RBC ３８８×１０４ ／μl CA１２５ ３７２ U／ml

Hb １１．１ g／dl CA１９‐９ ４８ U／ml

Ht ３４．６％ SCC １．４ ng／ml

WBC １４，６７０ ／μl SLX １４．９ U／ml

Neut ９１．０％

PLT ２５．０×１０４ ／μl

２． 生化学

AST １３ U／L

ALT １０ U／L

ALP ２７３ U／L

LDH ２２５ U／L

CK ５５ U／L

T-bil ０．７mg／dl

TP ７．１ g／dl

ALB ３．９ g／dl

CRP １３．５７mg／dl

図１ 腹部・骨盤部CT
上段：子宮留血腫と右卵巣腫瘍 腫瘍内には石灰化が認

められる
下段：左腎臓欠損と，右腎臓の代償性肥大を認める

図２ 骨盤部MRI 横断面：上段 T２強調画像 下段 脂肪抑制画像
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右側（健側）子宮 と卵巣皮様嚢腫
左側（患側）子宮留血腫 と卵巣子宮内膜症性嚢胞

分を含む皮様嚢腫が疑われた．

入院経過：疼痛が強く，同日緊急手術を施行した．

膀胱鏡所見（図４）：泌尿器科医師により，膀胱鏡検

査を施行した．右尿管口はゴルフホール状で，開大し

たまま蠕動運動し観察中に尿管口の完全閉鎖は認めな

かった．左尿管口は認めず，尿管口間靭帯と膀胱三角

部は発育不全であった．腟が狭いため，引き続き当科

で膀胱鏡を用いて腟内の観察を施行した．腟壁に異所

性尿管口を疑わせる所見は認めなかった．子宮腟部は

右側は正常に認めたが，左側は腟壁の陥凹を認めるの

みで，左側子宮が盲端に終わっていると考えられた．

腟中隔は認めなかった．

開腹所見（図５）：左側（患側）は鵞卵大に腫大発赤

した子宮，ソーセージ様の卵管，卵巣子宮内膜症性嚢

胞を認め，それらが一塊となり，腹膜や S状結腸と

強固に癒着していた．子宮内膜症の重症度分類である

R-ASRM（Revised American Society of Reproduc-

tive Medicine Classification of Endometriosis）score

は５２で，STAGEⅣ severeであった．右側（健側）

子宮は小さく亜鶏卵大で，卵管は肉眼的に正常，卵巣

腫瘍は長径約８cmで，周囲癒着は認めなかった．右

卵巣腫瘍を破綻させることなく摘出し，正常卵巣を形

成した．左卵巣子宮内膜症性嚢胞は癒着剥離の途中で

破綻し，チョコレート状の内容液が流出した．左子宮

全摘出術＋左付属器摘出術＋右卵巣腫瘍摘出術を施行

した．病理組織検査結果は，摘出子宮には漿膜側に強

いうっ血と好中球浸潤が認められるが，悪性所見はな

かった．左卵巣は子宮内膜症性嚢胞，右卵巣は皮様嚢

腫で，共に悪性所見は認められなかった（図６）．

術後経過は良好で炎症反応も速やかに低下し，術後

７日目に軽快退院となった．入院中はご両親も付き添

い，スタッフとのコミュニケーションは問題なく，精

図３ 骨盤部MRI 縦断面と冠状断面（T２強調画像）

図４ 膀胱鏡検査
尿 管 口：上段 右尿管口は開大したまま蠕動運動

（左尿管口は欠損）
子宮腟部：下段左 右側（健側）

下段右 左側（患側）は腟壁の陥凹のみ
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上段　手術前
下段　手術１年後

発育を認めた右側子宮　と
正常卵胞を含んだ右卵巣

神的にも安定していた．

月経は術後１ヵ月より再開し，３０日型で，整順，月

経痛もほとんどなく経過している．手術１年後に施行

した骨盤部MRI（図７）では，右側子宮はサイズも

やや大きくなり，卵胞を多数含んだ右卵巣も確認でき

た．明らかな子宮内膜症の再発も認めなかった．

考 察

子宮の奇形についてはいくつかの分類がある

が，１９８８年に発表された American Fertility Society

Classification１）（以下 AFS分類と記載）が現在広く

用いられている．子宮奇形の頻度は０．１３～０．４％とい

われており，その２９～４０％が重複子宮であるとの報告

がある２）．Wunderlich症候群とは，重複子宮（AFS分

類Ⅲ）１）・盲端に終わる患側子宮と子宮頸部留血腫・患

図７ 骨盤部MRI T２強調画像

図６ 摘出標本
上 ：うっ血した子宮と左卵巣，卵管
左下：右卵巣腫瘍は２胞性の皮様嚢腫
右下：左子宮内腔，卵管，卵巣内にはチョコレート様液

が貯溜

図５ 開腹所見
左：右側（健側）亜鶏卵大の子宮と正常卵管 皮様嚢腫摘出後の卵巣

卵巣腫瘍茎捻転認めず 周囲癒着なし
右：左側（患側）腫大発赤した子宮とソーセージ様の卵管，卵巣子宮内膜症性嚢胞

腹膜，S状結腸と強固に癒着 R-ASRM score５２ severe
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症例

●①

●②

●③ ●①

●②

●③

側腎無形成を示す稀な子宮奇形であり，その頻度は不

明である３）～６）．胎生５～８週の間にMuller管の発育

障害がおこることによって生じ，初経発来後に次第に

増悪する月経困難症を機に発見される．若年であり，

内診が困難であるため，診断にはMRI等，画像診断

が有用である．また閉塞性子宮奇形には高頻度に子宮

内膜症が合併していることが多く，若年発症であ

る７），８）．このことは，子宮内膜症の発症が，月経血逆

流による内膜細胞の移植（Sampsonの移植説９））や，

月経血に含まれるさまざまな物質の刺激により，腹

膜，卵巣表層上皮の化生が誘導されるため，という原

因論の裏付けとなっていると思われる１０）．未治療のま

まで経過すると，子宮内膜症の増悪，骨盤内癒着，卵

管周囲癒着，卵管閉塞を引き起こし，不妊に至る可能

性も高い．さらに子宮奇形は泌尿器系を形成する

Wolff管の異常により発生するため，同側の尿管，腎

奇形を３８％合併すると報告されている７），１１）．したがっ

て，若年者で子宮内膜症，泌尿器系の奇形を伴うとき

は，子宮，腟奇形の合併を念頭におき，治療にあたる

ことが重要である．

今回の症例では閉塞していない右側には子宮内膜症

の所見が全くなく，閉塞していた左側のみに子宮内膜

症による癒着や，卵巣子宮内膜症性嚢胞を認め，月経

血の逆流が子宮内膜症発生の一因であると推測され

た．さらに健側には皮様嚢腫を合併しており，左右の

腹腔内所見が全く異なる貴重な症例であった（図８）．

治療法は，近年，月経血流出路を確保するための，

経腟的な子宮留血腫のドレナージ８）や，腹腔内に子宮

内膜症病変が認められる場合は，腹腔鏡下に卵巣嚢腫

摘出，子宮摘出等の低侵襲手術が選択されているケー

スが多い４），５），１２）．早期に適切な治療が行われれば，自

然妊娠が可能である．われわれの症例では，術前診断

はつけられていたが，急性腹症での発症であり緊急を

要したため，開腹手術を選択した．また麻酔下にも腟

は狭く，膀胱鏡での観察が精一杯であり，穿刺ドレナー

ジが盲目的になり，周囲臓器を損傷する危険があると

判断した．また患側子宮付属器周囲の骨盤内癒着が高

度で，患側付属器の正常部分の判別も困難であり，患

側子宮と付属器摘出を選択した．１年経過後，整順な

月経を認め，月経困難もなく過ごせており，適切な治

療ができたと考えている．ただ文献的には患側子宮で

の妊娠症例が散見されており４），１３），１４），今後同様の疾患

をみた場合は腹腔鏡手術による患側子宮や付属器の温

存，腟からの閉鎖部位の開窓術等，より低侵襲な手術

方法を個々の症例に対して入念に検討し，手術選択を

行う必要があると思われる．

おわりに

稀な子宮奇形であるWunderlich症候群の１例を経

験した．若年女児に発症することの多い疾患であり，

将来の妊孕性温存のため，術前画像診断による正確な

病態把握と治療が必要と思われる．
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Wunderlich syndrome is a rare uterine anomaly showing uterus duplex, obstructed hemivagina, hematoma of

the uterine cervix, and renal agenesis in the affected side, which occur because of developmental abnormalities

of the Wolff duct and Mullerian duct. Many cases are discovered during dysmenorrhea that progressively wors-

ens after menarche. Endometriosis rarely occurs in the early teens, but obstructive uterine anomalies frequently

cause endometriosis.

A１２-year-old girl who visited our emergency department with acute abdomen underwent emergent surgery.

She was diagnosed with Wunderlich syndrome on the basis of the findings of computed tomography（CT）and

magnetic resonance imaging（MRI）performed before surgery.

Here, we report a case of Wunderlich syndrome with an endometrial cyst in the affected ovary and a der-

moid cyst in the unaffected ovary, the view in the abdominal cavity is entirely different with both sides.
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