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   The Mayer-Rokitansky syndrome has been generally defined as a congenital absence of the vagina 
in genotypic and phenotypic female subjects with normal endocrine status. Many authors have reportad 
that urological anormalies associate commonly with this syndrome, but recently a new concept of this syn-
drome was proposed by Tarry and associates. They considered the embryogenesis of the Mullerian system 
and recognized a spsctrum of Mullerian anomalies without total vaginal agenesis as this syndrome. They 
also proposed new classification of this syndrome (Mullerian grade) considering grade of Mullerian 
anomaly. 
   We experienced a 14-year-old girl who had uterus didelphys, left hematocolpos due to ipsilateral vaginal 
agenesis and agenesis of the left kidney, and herein report this case as Mayer-Rokitansky syndrome. 

   In addition to Tarry's classification, we propose another embryologic classification for Mullerian anor-
malies considering the period of faulty differentiation in this syndrome: type A-faulty differentiation of 
the mesonephros (before week 4), type B-faulty differentiation of the mesonephric duct (week 4 to 5), type 
C- faulty differentiation of the paramesonephric duct only (after week 6). 

                                                    (Acta Urol. Jpn. 34: 1461-1467, 1988)

Key words: Mayer-Rokitansky syndrome, Hematocolpos, Uterus didelphys, Renal agenesis, Mullerian 

embryogenesis

緒 言

尿路系 と生 殖器 系 は,発 生 学 的 に きわ め て密 接 に 関

係 して お り,一 方 の発 生異 常 は,他 方 の 発 生異 常 を 伴

うことが多 い.女 性 に お い て,完 全膣 欠 損 と原 発 性 無

月経 を特 徴 とす る症 候 群 は,古 くか らMayer-Roki-

tansky(-Hauscr-KUster)症 候 群 の 名称 で呼 ばれ,

尿路 奇形 の 合併 が 多 い こ と は よ く知 られ て い る且・2).

Leducら3)は,Mayer-Rokitansky症 候群 をTable

lの ご と く定 義 し,Griffmら4)は,Table2の ごと

くその 臨床 的 特 徴 を示 して い る.

一方 ,内 性 器 の 重 複 奇 形 と,一 側 の 膣 閉 塞 また

は,膣 欠 損 を 特 徴 と し,高 率 に 腎 無 形 成 を 伴 う症 例

は,Embreyの 報 告5)以 降,症 例 数が 増 加 し てい る

が,Mayer-Rokitansky症 候 群 と は 区 別 して 報告 さ

れ て きた.

しか し,近 年,Tarryら6)は,後 者 もMeyer-Ro-

kitansky症 候 群 と して 一括 し,外 性 器,染 色 体,内

分泌 学 的 には 正 常 女性 型 で あ り,両 側,も し くは 片側

の労 中 腎 管 の発 生異 常 に 起因 す る 内性 器 異常 と広 く定

義 し た.ま た 彼 ら は,労 中 腎 管 の発 生 異常 を,障 害

の程 度 に よ り5段 階 に 分類 す る ことを 提 唱 した(Fig.

1).わ れ わ れ は,重 複 子 宮 で,一 側 の 膣 欠損 と,同 側

の 腎無 形 成 を 伴 った 症例 を 経 験 し た の で,Mayer一
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Rokitansky症 候 群 と して報 告 す る.
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患者:14歳,女 子

主 訴:左 下腹 部 痛.尿 潜 血 反応 陽 性

既 往歴:特 記 す べ き ことな し

家 族歴1特 記す べ き ことな し

現 病歴=1984年10月,13歳10ヵ 月に て初 潮 が 発来 し

た が,左 下 腹 部痛 を伴 った.そ の 後,1985年1月,お

よび4月 に 月経 とな った が 同様 の症 状 を 認 めた.4月

の 月経 終 了 後 も,左 下 腹 部痛 は 持続 し,ま た,同 年5

月 の健 康 診 断に て,尿 潜血 反 応 陽性 を 指 摘 さ れ た た

め,1985年6月5日,尿 路結 石 の 疑 いに て 当科 を 受 診

し,精 査 目的に て 入 院 した.外 来 時撮 影 した排 泄 性 腎

孟 造影 に て は,左 腎 は造 影 され ず,右 腎 は 代償 性 肥 大

と思 われ る像 を呈 した.(Fig.2).

入 院時 現 症:身 長,158cm,体 重,44.5kg.乳 房 の

発 達 を 含め 第二 次 性 徴 は正 常 で あ り,胸 腹 部 に特 に 異

常 は 認 め られ なか った.

婦 人科 的 に は,外 陰部,膣 には 異 常 を認 め ず,外 子

宮 口は 一 つ で,子 宮 膣部 の位 置,大 きさ も正常 で あ っ

Tablel.D面nitionoftheMayer-Rokitansky

・y・d・・m・(L・d・ ・B・,…1・1968)

1)congenitalabsenceofvagina
2)normalfemalesecondarysexualcharateristics
3)rudimentaryuterusintheformofbilateral

4)noncanarieulatedmuscularbuds
5)normaltubesandovaries

6)normalendocrineandcytogeneticevaluation5

Table2. Plincipalclinicalfeatures

theMaycr-Rokitansky

(Gri田nJE.,ctaLl976)

of

syndrome

1)primaryamenorrheaassociatedwithcongenital

absenceofthevagina
2)a46,XXkaryotype

3)uterusthatvariesfromanatomicallycomplete
torudimentarybicornuatecordstocomplete
absence

4)normalovarianfunctionandnormalovulation
5)rlormalfemaiebreastdevelopment,bodypropor-

tionsandbodyhair
6)frequentassociationofrenal,skeletalandother

COngenitalanOrmalies
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た.内 診 にて,子 宮体部は右傾 して小 さく,子 宮 の左

側に超鶏卵大の圧痛のある嚢腫状腫瘤を触知 した,上

腹部CT(Fig.3)に ては,左 腎は確認できず,膀 胱

鏡検査にても,左 尿管 口,膀 胱三角部の左半は次 損 し

ていた.骨 盤部CT(Fig.4)に ては,骨 盤腔左側

に,比 較的厚い壁を持ち,hom・genousな 内容を有

す る径約6cmの 球形腫瘤を認め,そ の一部は左前方

に突出 していた.子 宮卵 管造影では,子 宮腔が きわめ

て狭小でほとん ど造影 されず,右 卵管のみが正常に造

影 された.染 色体分析にては,46,XXの 正常女性型

を示 した.血 液生化学的検査,血 中,尿 中ホルモン検

査 にては,特 に異常を認めなか った.

以上の諸検査 よ り,右 単角単頸子宮,左 子宮溜血腫

に左腎無形成を合併 した もの と診断 し,1985年6月20

日,全 身麻酔下に,開 腹術を施行 した,

手術時所見1開 腹時所 見はFig.5の ごとくであっ

た.右 子宮は,単 角単頸子宮で,下 方は,腔 へ と続い

ていた.左 子宮は,だ るま状を呈 し,上 部は超栂指頭

大で,下 部は,超 鶏卵大の嚢腫状腫瘤 とな っていた.

また,左 子宮 はその下部 において右子宮頸部に付着し

ていた.両 側卵管には異常 を認めなかったが,両 側卵

巣 は超栂指頭大で 多嚢 胞性卵巣で あ った(Fig,6).

左尿管は認め られ なか った.左 子宮を温存す ることは

不可能 と考え,左 子宮摘 出術,左 卵 管切除術,両 側卵
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Fig.4.CTscanofpelvisshows6×6cm

homogenouscysticmasswiththick

wa1LNotethatanteriorportion

ofthistumorprotrudesantero-

1aterally.

Fig.2.IVPdemonstratesleftnon-visualizing

kidneyandcompensatoryenlargement

ofrightkidney.
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Fig.3. CTscanofupperabdomenshows

absenceofleftkidney

巣懊状切除術を施行 した.

摘出標本=摘 出標本は重 さ160gで,陳 旧性血液

100gを 内容 として認めた(Fig.7).

病理組織学的所見:嚢 腫状腫瘤部分の内側は,一 層

の立方上皮に覆われていた(Fig.8)・

以上の所見 よ り,本 症例 は,重 複子宮 で,左 側の膣

欠損に より左子宮溜血腫を呈 した もので,同 側 の腎無

形成を伴 った症例 と考え られた.

術後経過は順調で,1985年7月25日 よ り月経が発来

したが,月 経 困難症は認め られなか った.

Fig.5.Operative丘ndings.B,bladder.RU,

rightuterus.LO,leftovary.HC,

hcmatocorpos.

考 察

従来 よ りMayer-Rokitansky症 候群 とは,完 全膣

欠損 と原発性無月経を特徴 とし,外 性器,染 色体,内

分泌学的には正常女性型を呈するもの とされてきた.

これは,換 言すれ ば,両 側の労 中腎 管の発生異 常に

起因する内性器異常 と定義 で きる.し か し,近 年,

Tarryら6)は,一 側のみの考中腎管の発生異常症例 も

本症例群として一括 し,左 右各々の労中腎管の発生障

害の程度を,5段 階に分類 して記載す ることを提唱 し

た.発 生学的にも左右 の労中腎管は独立 してお り,従

来Mayer-Rok五tans症 候群として報告 されてきた完
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Fig.8.Histologicalexaminationofthchemato-

colpsshowscolumnerepithelium.

全腔欠損の症例においても,左 右の労中腎管の障害程

度には差があることよ り,Tarryら の提唱は要を得

た ものと思われ,わ れわれ も彼らの提唱に従 った.

従 来 のMayer-Rokitansky症 候 群 に,尿 路 異 常 と

骨 格 異 常 が合 併 しや す い こ とは諸 家 に よ り報 告 され て

い る,Griffinら4)は,520例 の集 計 に て,泌 尿 器系 の

異 常 を34%に,骨 格 異 常 を12%の 症 例 に認 め た と し,

また,泌 尿 器 系異 常 の 内 で は,腎 無 形成,異 所性 腎,

腎孟 ・尿管 の形態 異 常 が 多 く認 め られた と報 告 してい

る.

また,本 症 例 の よ うに,一 側 の 腔 閉鎖 を きた した症

例 に お いて は,ほ ぼ 全 例 に 同側 の 腎 無形 成 が認 め られ

て お り,本 邦 で も十 数 例 の報 告 が あ る7・ら).

Mayer・Rokitansky症 候 群 を 発 生 学的 に 考 察す る

に は,ま ず,泌 尿 生 殖 器系 の発 生 を理 解 す る こ とが 重

要 で あ る。

泌尿 生 殖 器系 の 発 生 には,生 殖 腺 と,2本 の生 殖 管

す な わ ち 中 腎 管(mcsonephricduct,Wolffian

duct)と,労 中腎 管(paramesonephricduct,MUI-

1erianduct)が 重 要 な役 割 を果 た して い る.

中腎 管 は,胎 生4週 ま でに,生 殖 堤(gonadalri-

dgc)と 中腎(mesonephros)の 外 側 に,縦 走 す る集

合管 と し て 形 成 され る.そ の 後,尾 側 は 尿 生 殖 洞

(urogenitalsinus)に 達 し,尿 生 殖 洞 に 開 口す る付

近 か ら,尿 管 芽(ureteralbud)が 発 生 す る.尿 管 芽

は 後 腎組 織 内 に 侵入 し,両 者 に よ って永 久 腎が 形成 さ

れ る.尿 管 芽 よ り尾 側 の中 腎 管 は,尿 生 殖洞 に 吸収 さ

れ,そ れ に よ って,膀 胱三 角 部,膀 胱 頸 部 が形 成 され

る.

一 方 ,労 中 腎管 は,胎 生6週 に お いて,中 腎 の外 側

の体 腔 上 皮(coelomicepithelium)が 縦 に 陥 入 して

生 じる.ま た,胎 生6週 に は,原 始 生 殖細 胞 が 生殖堤

に侵 入 し,そ の後,精 巣,卵 巣 へ分 化 す る.

以 上 の よ うに,胎 生7週 迄 は,生 殖 腺,生 殖 管に 男

性,ま た は,女 性 の特 徴 は 出 現 しない,

そ の後,男 性 に お い ては,胎 児精 巣 のSertolicel1

よ り分 泌 され る と思わ れ るMUIIerianinhibiting

substance(MIS)の 影 響 を受 け,労 中 腎管 の 退縮 が

お こ る.

一 方 女性 に お い て は,中 腎 管 は退 縮 す るが,胎 生8

週 に お い て,勇 中 腎管 の尾 側 は正 中 で 癒合 し,子 宮 膣

管(ureterovaginalcanal)を 形 成 し,そ の末 端は,

尿生 殖 洞 に達 す る.そ の後,尿 生殖 洞 か らは,洞 腔 球

(sinovaginalbulb)が 生 じ,こ れ は 著 し く増 殖 し腔

板(vaginalplate)を 形 成 し,こ の 両者 に よって腔

が形 成 され る(Fig.9).

中 腎管 が,労 中腎 管 の発 生 分 化 に どの よ うな役 割 を

果 たす か は,正 確 に は不 明 で あ るが,中 腎管 が 発 生 しな

い場 合 は労 中 腎 管 も発 生 しな い と報 告 され て い る9),
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女性泌尿生殖器系の発生と労中腎管発生障害

また,中 腎 管 の発 生 異常 は,同 側 の労 中 腎管 尾側 の,

正中へ の移 動を 障 害 し,よ って,側 方 へ変 移 した勢 中

腎管は 尿生 殖洞 に 達 し得 ず,膣 閉鎖,膣 欠損 が 生 じる

と考え られ て い る.

以上 の こ とを ふ まえ る と,考 中 腎管 の 発生 障 害 は,

基本的 には,次 の3型 が あ る と考 え られ る(Fig.lo),

A=中 腎 の発 生 障 害(生 殖 堤 の発 生 障害 を伴 うこと

あ り)(胎 生4wks以 前)

B:中 腎 管 の発 生 障害(胎 生4wks～5wks)

C:労 中 腎 管 自体 の発 生 障 害(胎 生6wks以 降)

A型 にお い ては 中 腎管 は 発 生せ ず,よ って,腎 無形

成 と労 中腎 管系 の 完 全 欠 損が 生 じ る.B型 に お い て

は,中 腎 管 の発 生 障 害 の程 度 に よって,種 々の 泌 尿器

系 の異常 と同側 の 勇 中 腎管 系 の異 常 が 生 じる.C型 に

おいて は泌 尿器 系 の 異常 は み られ ない.

A型,B型 は,そ れ ぞれ,Mageeら10)の 腎 欠損 分

類 のtypeI,typeIIに 相 当す る.

本 症候 群 を発 生 学 的 に分 類 す る ことは,そ のetio-

Iogyを 探 る うえで 重 要 であ り,そ の た め には,勇 中

腎 管の障 害 の程 度 の み では な く障害 の 時 期 を推 定 す る

こ とが必 要 で あ る と思 わ れ る.Tarryら の分 類 は,

障害 の程 度 を考 慮 した もの であ り,わ れ われ は,本 症

候 群を分 類 す る に あた り,MUIIeriangradeと と も

に,こ の3型 の分 類 を 加 え る こ とが必 要 と考 え る.

わ れわ れ の 症 例 は,左 側 のB型,Mlと 分 類 され

る.

本症 候 群 の患 者 の 多 くは,生 理 の始 ま る年代 以 降

amenorrhea,dysmenorrhea,vaginalagenesis,

infertility,complicatedpregnancyな どのた め に

産婦人 科 医 を訪 れ る こ とが 多い11)が,時 に は,尿 閉,

A

働

2

8C

(更 働(葵

A型=中 腎の勇生障書(胎 生`wk5以 前)

B型:中 腎管の発生障書(胎 生4wks～5wks)

c型:9中 腎vn体 の発生障害 備 生6wk・ 以re)

Fig.10

⑤

尿 路 感 染を 主 訴 と し泌 尿器科 医 を 訪れ る こ ともあ る.

また,新 生 児に お い ては,母 体 のestrogenの 影 響

で,endocervicalglandよ り分 泌 され る粘 液 に よ り,

hydrometrocolposの 状 態 とな り,緊 急 手 術 の対象 と

な る こと もあ る12・13)

鑑 別診 断 と して,完 全腔 欠損 の場 合 は,Testicular

feminizationが 重 要 で あ るが,染 色 体分 析 に よ って

診断 は 容 易 で あ る.片 側 膣 閉鎖 の場 合 は,Gartner

ductに 開 口す る異 所 性 尿管 開 口,ま た は,Gartner

ductcystに 同側 の 腎形 成 不 全を 伴 うもの が 重要 で あ

る.こ の場 合 も一側 の腎低 形 成,も しくは異 形成 と,

1司側 の膣 外 側腫 瘤 を特 徴 と して い る!i).上 坊 ら15)は,

34症 例の 分 析か ら,卵 巣 嚢腫,骨 盤 内腫瘍 との鑑 別 も

必 要 であ る と して い るが,近 年 は,CT-scan,超 音波

断 層診 断 の 発達 に よ り,早 期 に正 確 に診 断 され る症 例

が 増 加 して い る16).

治療 と して は,完 全膣 欠 損 の場 合,女 性 と して の 性

的 生 活を 満 足 し得 る もの とす る こ とが第 一 の 目標 とな
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り,造 膣術な どの外科的治療が必要 となる.し か し,

診断が遅れれば,患 者の負担 も大 きく,ま た,治 療後

の精神的影響 も無視で きないもの となる.ま た,本 症

例の ごとく,性 的生活に支障を来たさない場合におい

ては,術 後 の妊孕性が問題 となる.本 症候群の治療に

当た っては,正 確 な診断を早期に行い,患 老への精神

的影響 と妊孕性を充分に考慮することが必要 と思われ

る.

片側の縢閉鎖 の場 合に は,可 能であれ ばvaginal

septumの 切除が,第 一選択の 治療法 と思われ る.

Mageeら10)は,妊 孕性 の保存 と異常分娩予防の意味

か ら2-inchseptalwindowの 形成 と,異 常側 の卵

管結紮を推奨 しているが,妊 孕性 の保存 を第一に考え

ると,卵 管結紮の必要性 については異論 のある ところ

と考える.

妊孕性に 関 して は良好な 成績が 報告 され てお り,

Rockら17)は,vaginalscptumの 切除に よって,7

例中,6例 が妊娠 し得た と報告 している.

近年は,画 像診断の発達に よって,偶 然,尿 路 の異

常が発見 され る機会が増加 している.腎 欠損,異 所性

腎 な どの泌尿器系の異常を 指摘された症例 にお いて

は,内 性器異常の有無を充分検索す ることが必要 であ

り,泌 尿器 科医 も本症 候群の存 在に注 意を払 うこ と

が,早 期診断 治療の上で重要であると思われる.

結 語

(1)わ れわ れ は,重 複子 宮 で,一 側 の腔 欠損 と,同

側 の 腎無 形成 を 伴 った 症 例 を経 験 した の で,Mayer-

Rokitansky症 候群 と して報 告 した,

(2)Mayer-Rokitansky症 候 群 を 発 生 学 的 に 考察

し,勇 中 腎 管 の発 生障 害 を,次 の3型 に分 類 す る こと

を 提 唱 した.

Al中 腎 の発 生 障害(生 殖 堤 の 発生 障 害 を伴 うこと

あ り)(胎 生5wks以 前)

B:中 腎 管 の発 生障 害(胎 生4wks～5wks)

C=i芳 中 腎管 自体 の発 生 障害(胎 生6wks以 降)

(3)近 年 は,画 像 診 断 の発 達 に よって,偶 然,尿 路

の 異常 が 発 見 され る機 会 が増 加 して お り,腎 欠 損,異

所性 腎 な どの異 常 を指 摘 され た 症 例に お い ては,内 性

器 異常 の 有 無を 充 分検 索 す る こ とが必 要 で あ る と思 わ

れ る.

本論文の要旨は,第119回 日木泌尿器科学 会関 西地方会 に

おいて報告 した.
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