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症例は12歳，女性．重度の月経困難症を主訴に近
医を受診し，MRI・CT検査にて子宮奇形と右腎無
形成を疑われたため当科紹介となった．各種検査よ
り重複子宮の右側子宮および卵管の留血腫と右腎無
形成を認め，Wunderlich症候群と診断した．腹腔
鏡で観察した後，本症例の基本術式である経膣的開
窓術を試みるも施行困難であったため，開腹術によ
る患側子宮上部切断術を施行した．術後，症状は著
明に改善した．

は じ め に

Wunderlich症候群はWolff管とMüller管の発育障
害により生じる稀な疾患であり，術前の正確な診断
が必要である．本疾患に対する一般的な治療として
膣壁切開による開窓術が施行されている．今回，本
疾患の基本術式である開窓術を試みるも施行困難で
あったため，患側子宮上部切断術を施行した１例を
経験したので報告する．

症　　　例

患　者：12歳，女性．
主　訴：重度の月経痛，持続する下腹部痛．
既往歴：特記事項なし．

月経歴：初経10歳８ヵ月．30〜40日型，不整．
現病歴：平成20年12月の初経時より月経痛が非常に
強く学校を休むほどであった．平成22年８月より月
経痛の増強と持続する下腹部痛を自覚するようにな
ったため，11月，近医小児科を受診し整腸剤を処方
された．以後も症状が持続したため，近医産婦人科
を受診した．CT・MRIにて子宮奇形と右腎無形成
の診断にて，12月，精査・加療目的で当科紹介初診
となった．
初診時現症：身長150cm，体重44kg，体温36.2℃，
血圧105/66mmHg，心拍93bpm．
腹部所見：平坦軟，右下腹部に弾性軟の腫瘤を触知
し軽度圧痛を認めた．
血液検査所見：Hb 13.1g/dl，WBC 7,810/μl，CRP
0.02mg/dl，BUN 8mg/dl，Cre 0.42mg/dl．
経腹超音波断層法所見：骨盤内右側に内部低エコー
で壁の肥厚した10cm大のだるま状腫瘤を認め右側
子宮留血腫が疑われた（図１A）．その頭側に蛇行
し拡張した低エコー腫瘤を認め，卵管留血腫が疑わ
れた（図１B）．左側子宮は正常所見であった（図
１C）．
MRI所見（図２）：重複子宮を認め，右側子宮はだ
るま状に内腔が拡張し，その腹頭側には蛇行し拡張
した嚢胞性腫瘤を認めた．子宮内腔と嚢胞性腫瘤の
内容はT1強調像で高信号，T2強調像で高信号，脂
肪抑制で抑制されず，子宮留血腫と卵管留血腫が疑
われた．右卵巣，左側子宮および卵巣は正常所見で
あった．
CT所見（図３）：左腎臓は認めたが，右腎臓は同
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定できなかった．
排泄性尿路造影（図４）：左腎盂・尿管は正常に描
出されたが，右腎盂は描出されなかった．
術前診断：諸検査よりWunderlich症候群と診断し
た．予想される子宮と付属器の状態を図５に示す．
手術所見（図６）：平成21年１月，全身麻酔下に手
術を施行した．はじめに腹腔鏡で腹腔内を観察した．
子宮は重複子宮で，右側子宮は体部が超鵞卵大，頚
部が鵞卵大のだるま状に腫大していた．右卵管は鶏
卵大に著明に腫大し卵管采は完全に閉塞していた．
右卵巣，左側子宮および付属器は正常外観であった．

膣鏡診にて左側子宮の子宮膣部と外子宮口を確認し
た．右側子宮の外子宮口は認めず膣壁の膨隆は認め
なかった．腹腔鏡と超音波で確認しながら経膣的に
左子宮膣部の右側から右子宮留血腫を穿刺し茶褐色
内容液約150mlを除去した．穿刺部より開窓術を試
みるも膣壁と子宮頚部が離れており頚管壁が厚かっ
たため開窓術は施行できなかった．ここで開腹術に
変更し，広間膜を切開し右側子宮頚部を露出したと
ころ子宮頚部と膣壁との連続性は認めず，子宮頚部
前壁に経膣的穿刺部を認めた．家族と相談の上，右
子宮上部切断と卵管切除術を施行した．残存した子
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図１ 経腹超音波検査
A．だるま状の留血腫を呈した右側子宮
B．留血腫を呈した右卵管
C．正常大の左側子宮

図２ MRI検査
A．右側子宮留血腫を認めた．左側子宮は正常大であった．
B．右側子宮頚部も留血腫のため腫大していた．右子宮腹

側に右卵管留血腫を認めた．
C．右側子宮は留血腫のためだるま状に腫大していた．



宮頚管内腔は触診にて盲端であることを確認した．
摘出標本（図７）：子宮内腔および卵管内に血腫の
貯留を認めた．子宮内膜は浮腫性の間質に分泌期相
当の子宮内膜線を認め好中球浸潤と出血を伴ってお
り，切片の一部に子宮内頚腺を認めた．
術後経過：術後経過良好なため術後７日目に退院と
なり経過観察中であるが，月経痛と下腹部痛は消失
している．
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図３ CT検査
左腎臓は認めたが，右腎臓は同定できなかった．

図４ 排泄性尿路造影
左腎盂と左尿管は正常に描出されたが，右腎盂は描出され
なかった．

図６ 術中所見
A．体部が超鵞大，頚部が鵞卵大のだるま状に腫大した右

側子宮を認めた．左側子宮は正常外観であった．
B．右側子宮体部は留血腫により超鵞卵大に腫大していた．
C．右卵管は留血腫により鵞卵大に腫大し卵管采は完全に

閉塞していた．
D．膣鏡診にて左側子宮の外子宮口は確認できたが，右側

子宮膣部は確認できず，膣壁の膨隆は認めなかった．

図７ 摘出した右子宮上部と卵管
子宮と卵管は留血腫のため著明に拡張していた．

図５ 術前診断模式図
各検査所見よりWunderlich症候群と診断した．



考　　　察

胎生期にMüller管が癒合することによって，子
宮，卵管，膣上部３分の２が形成され，Wolff管よ
り腎泌尿器系が発生する．左右のMüller管の癒合
はWolff管の誘導のもとで行われるため，一側の
Wolff管の発育障害により同側のMüller管の癒合障
害が生じる．したがって，片側性のMüller管の発
育障害を認める場合には，同側の尿路系の形成異常
を伴うことが極めて多く，腎欠損，腎の回転不全，
腎の位置異常，尿管異所性開口を伴うことが知られ
ている１）．また，腹部大動脈の分岐部の偏位や下大
静脈の重複を認めることもある２）．

腎欠損を伴う非対称性子宮奇形の代表的な疾患と
して，①OHVIRA（obstructed hemivagina and
ipsilateral renal anomaly）症候群，②Herlyn-
Werner症候群，③Wunderlich症候群，の３型が知
られている．OHVIRA症候群は，重複子宮，重複
膣を認め，片側膣閉鎖による膣留血腫と同側腎無形
成を伴う．RockらはOHVIRA症候群を３型に分類
し，初経時から完全閉塞型では進行性で重度の月経
困難症や下腹部痛を認めるが，非完全閉塞型や完全
閉塞型で対側子宮と交通がある型では月経痛は軽度
で，臨床症状が異なると報告している３）．Herlyn-
Werner症候群は，双角子宮の片側頚管にWolff管の
遺残であるGartner嚢胞と交通を認め同側の腎無形
成を伴う症候群で，主訴は膿性帯下と下腹部痛であ
る４）．Wunderlich症候群は，重複子宮の一側が盲
角子宮となり頚部に留血腫を形成し同側の腎無形成
を伴い，月経困難症が主訴となる５）．これらの症候
群は混同されることが多く，OHVIRA症候群を
Wunderlich症候群やHerlyn-Werner-Wunderlich症
候群として報告していることがある．

Müller管癒合不全の発生頻度は0.5〜5.0%と言わ
れ６，７），OHVIRA症候群は20,000例に１例と報告さ
れている８）．また，Müller管癒合不全と腎形成異常
の合併率は36%という報告９）や非対称性子宮奇形の
約80%に片側腎無形成を伴っていたとの報告10）があ
り，非対称性子宮奇形を認めた場合には腎泌尿器系
の精査が必要である．

これらの症候群が稀であること，対側子宮からの
月経血の流出を認めること，若年では婦人科診察が
困難なこと，などからこれらの症候群であることの

診断が遅れることが多い．術前診断では，超音波検
査，MRI，CT，子宮卵管造影などで形態学的特徴
をとらえれば診断可能で，MRIが最も有用であると
されているが11，12），実際にこれらの疾患を念頭にお
かなければ診断できないことも少なくない．確定診
断は，嚢胞壁の生検により鑑別する．嚢胞内壁が重
層扁平上皮であればOHVIRA症候群，Gartner嚢胞
由来の立方または低円柱上皮や線毛細胞であれば
Herlyn-Werner症候群，子宮頚管腺由来の円柱上皮
であればWunderlich症候群となる．

画像診断が困難であった頃は，多くの症例で開腹
下に患側子宮や膣の摘出術が行われていたが，現在
では画像検査の進歩に伴って正確な診断が可能とな
ったため，診断的腹腔鏡検査および経膣的開窓術に
よる閉塞部位の開放が一般的な治療とされており，
症状の改善と妊孕性温存が可能である13−15）が，重症
例や再発例は開腹による子宮卵管摘出が必要となる
ことがある．早期に適切に治療できれば妊孕性を保
てるが，診断が遅れると，片側の子宮・卵管留血腫
を呈して不妊に至る可能性が高く，まれに壊死や腹
腔内破裂を起こして腹膜炎に至ることもあるので注
意を要する．

本症例は術前にWunderlich症候群と診断し，一
般的な手術方法として経膣的開窓術を試みたが，膣
と頚管が離れていたため開窓術が困難であった．文
献的には，Wunderlich症候群において経膣的に開
窓術が可能であったとする報告が多く13，14，16），本症
例のように患側子宮摘出に至った例は開窓術後の感
染が遷延した症例であった17，18）．本症例のように頚
管と膣壁に距離がある場合，開窓術が困難であるこ
とが予想されるため子宮摘出も念頭に置いた対応が
必要である．
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SUMMARY



complaints of severe dysmenorrhea and lower
abdominal pain. Magnetic resonance imaging,
computed tomography and drip infusion
pyelography showed uterus didelphys with right
hematometra and hematosalpinx, and right renal
agenesis. Under diagnosis of Wunderlich
syndrome, we performed laparoscopic exploration.

Although excision of the obstructing cervix has
been recommended as the first treatment for this
syndrome, we couldn’ t perform resection of
vaginal wall. So we selected supra-cervical
hysterectomy of right uterus. After surgery, her
symptoms are quite improved.
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