
401

必尿紀要17巻6号

1971年6月

広範な重複奇形 を伴った完全重複膀胱の1例

大阪大学医学部泌尿器科学教室(主 任:園 田孝夫教授)

高 羽 津

中 新 井 邦 夫

生 駒 文 彦

大阪大学医学部第1外 科学教室(主 任=曲 直部寿夫教授)

佐 谷 稔

岡 本 英 三

    COMPLETE REDUPLICATION OF THE URINARY BLADDER 
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                  REPORT OF A CASE 
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   Complete reduplication of the urinary bladder is a rare condition. 

   The patient here reported is 26-month-old girl, who visited our hospital with chief complaint 

of anomalous external genitalia. 

   Two external genitalia were present at distance of about 10 cm, and further examinations 

revealed multiple malformations. 

   These anomalies consist in the urinary tract, female genital organs, gastrointestinal tract 

and skeletal system. 

   In the lower urinary tract,  complete reduplication of the urinary bladder was found. It 

was characteristic that each bladder had its own urethra and received one ureter. 

   In the upper urinary tract left pelvic kidney was also demonstrated, while right kidney 

was normal in position. 

   Vesicoureteral  refluxes were apparent bilaterally. 

   Bilateral imperforated anuses with right perineal fistula were seen and roentgenologic exa-

mination gave a finding of duplicated rectum, but colonic duplications were not clearly 

demonstrated. 

   Two appendices had been removed in the course of surgical repair for umbilical hernia at 

her age of 3 months in another hospital. 

   Diastasis of the pubic bone, separated sacrum and a half vertebra with a rib were observed 

as the skeletal anomalies. 

   Perineal anoplasty was performed for a difficulty in defecation.
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   Because of an immaturity and dysfunction of the urinary bladder, which are shown in the 

cystometrogram and electromyogram of the external vesical sphincter, cosmetic and urological 

reconstruction is now withheld. 

   Thirty-one cases, including our own, of the complete reduplication of the urinary bladder 

were reviewed in the literature and discussed.

上 部尿 路 の 重 複 奇 形 す なわ ち重 複 腎 孟 重 複 尿

管 は,わ れ わ れ が 日常 遭 遇 す る奇 形 で あ り,な

ん ら まれ な もの で は な い

しか し一 方,下 部尿 路 す なわ ち膀 胱 ・尿 道 の

重 複症 は きわ め て まれ な も の で あ り,完 全 重 複

膀 胱 は,本 邦 に お い ては い ま だ そ の報 告 を み

ず,欧 米 文献 上 で も30例 を 数 え るに す ぎ ない

し か も 本症 に は,泌 尿 器 の み な らず,性 器,

消化 器 お よび骨 格 系 な どに重 複 奇形 を 合 併 す る

こ とが多 く,そ の 治療 上,き わ め て 困難 な問 題

を提 起 す る奇 形 で あ る.

最 近 わ れ わ れ は,完 全重 複膀 胱 の1例 を経 験

し た の で,若 干 の 文献 的 考 察 を 加 え て,こ こに

報 告 す る.

症 例

患老:2才2カ 月,女 児.

初診=1969年7月16日.

主訴:外 陰部異常.

家族歴:両 親(と もに24才)に 血族結婚な く,そ の

血縁者にも先天異常はみられ ない.

同胞2名 中第1子 であるが,第2子 の弟(9カ 月)

には異常はみ られない.

既往歴:母 体の妊娠経過は順調で,満 期安産,坐 下

時体重は3,0009で あった.生 下時から外陰 部奇形を

指摘 され てお り,生 後3カ 月 目に,金 沢大学附属病院

を受診 し,同 第2外 科 におい て,鵬 ヘル ニア根治術を

施行 されてい る.こ のとき,同 時に腹腔内検索 がおこ

なわれ,重 複虫垂 の切除を うけてい る(稲葉ら,1969).

父親の転勤に ともない来阪 し,当 科 を受診す

入院時現症:身 長75.5cm,体 重8。8kgと,発 育

遅延が認められ るが,顔 貌,頭 部,顔 面 および胸部に

異常は認 められない,腹 部は膨満 し,下 腹部に鵬ヘル

ニアの手術創を認め る.膀 を認めず 恥骨結合を触知

せず,恥 骨結合の開離がみ られる.外 陰部は,約10cm

の間隔をおいて,2個 の陰核 お よび大陰唇が認め られ

る(Fig.1).右 側外陰部においては,外 尿道 口,膣 口

お よびそ の下方に裂孔 状の肛門開口部を認め るが,左

側外陰部においては,外 尿道 口は膣前壁に開 口してお

り(女 子尿 道下裂)ま た左側には肛門開 口部は認めな

い,両 鼠径部 には発赤な らびに湿疹を認める.下 肢は

両側 ともに外反 し,歩 行状態は"waggling"を 呈 し

ている.食 欲は不良で,き わめて少量ず つしか摂取 し

ない.排 尿訓練はで きておらず,依 然 としておむつを

使用 してお り,排 尿状態は不明である.排 便 は,チ ュ

ーブか らね り歯み がきを押 し出す ごと く,き わめて細

く,右 側 からのみ排出 され る.Fig.1で は右外陰部

下端に糞便の付着が認められ る.

一般検査 成績:血 圧110/80mmHg ,血沈値1時 間

値10mm2時 間値40mm.血 液型0型,ワ 氏反

応陰性.血 液 像 赤血球数408×10r/mm3,血 色素量

11.89/d1,白 血球数7,000/mms.血 液化学所見BUN

16mg/d1,Na145mEq/L,K4.8mEq/Lお よび

C1104mEq/L肝 機能検査totalprotein7.59/dl,

albumin5.4g/dl,globulin2.1g/d1,A/G2.6,黄 疸

指数4.心 電 図 異常な し.

性 染色質 ならびに性染色体検査:性 染色質陽性 すな

わち正常女子のpatternを 呈し,ま た本学 遺伝学教室

古 山博士に よる末梢 リンパ球の培養 にて,染 色体構成

は46,XXと 正常女子 の核 型を呈した.

レ線学的検索:

1)単 純撮 影:頭 蓋骨 および 胸部単純 レ線縁には異

常所見は み られないが,第12胸 椎に 襖状椎体 が み ら

れ,同 部右側には過剰肋骨 が認め られ る.恥 骨結合は

高度離開を呈し,二 分仙骨をみ とめ る(Fig.2).

2)排 泄性腎孟撮 影:造 影剤静注後10分 の 排泄性腎

孟 レ線像で,右 腎は正常 の位置にみ られ腎孟腎杯の形

態 も正 常であるが,左 腎は通常の位置に認め られず,

左腸骨 に重なってその存在 が疑われ る(Fig.3).静 注

後20分 で,骨 盤底に2個 の分離 した 膀胱像を 認める

(Fig.4).

3)膀 胱撮 影=左 右膀胱におのおの25ml'ず つの造

影剤を注入した逆行性膀胱造影で,左 右膀胱 には 全 く

連絡な く,両 側 ともにVURを 認 め,左 骨盤腎 の存

在が明瞭 に描 出された,ま た各膀胱 に各1本 の尿管 が

開 口してい ることが明 らかである(Fig.5).

4)消 化管撮影=胃 は正常位 にあ り,十 ゴ指腸 以下

結腸 まで 固定な く,完 全なnon-rotateの 状態 にあ る.

右 側外陰部 下端のperinealanusか ら 施行 した注腸
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Fig.1外 陰 部 外 観

湘

Fig.2腹 部 ・骨 盤 部 単 純 レ線像 Fig.3排 泄性腎孟 レ線像(10分)
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Fig.4排 泄性腎孟 レ線像(20分) Fig,6注 腸 撮 影

側闘畷

拶

二馳

灘 講
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謹 欝
鏡

Fig.5膀 胱 レ線 像 Fig.7血 管 撮 影
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撮撮では,直 腸末端 の二分化 が疑われ,ま た結腸全体

の回転異常が認められ るが,重 複腸管の様相は示 され

ていない(Fig.6).

5)血 管撮影:腹 部大 動脈,腸 骨動脈 お よび大腿動

脈に重複は認められず,左 腎は左腸骨窩の中心側にあ

り,中 仙骨動脈 がやや太 く,遠 位側で二分 されている

が,小 骨盤腔内の動 脈分枝 には,重 複そ の他の異常を

認めない(Fig.7).

膀胱鏡検査:左 側膀胱 は内視鏡 的にその粘膜に異常

をみとめず,5時 の位置に馬蹄型 の尿管 口1個 を認め

るのみで,膀 胱三角部の形 成はみ られなか った,右 膀

胱は,外 尿道 口が狭 く,器 具挿入が不可能 であったた

め検索できなか った.

膀胱 内圧検査:膀 胱 内圧 曲線は左右膀胱から同時に

記録 した.浅 麻酔下に お こなった 検 査成績 で あるの

で,最 大尿意 および最小尿意に関す る情 報は得られ て

405

いない(Fig.8).左 膀胱 につい ては,膀 胱内容70cc

までは6mmHgの 内圧で,ほ ぼ平坦な曲線を描 き,

その こ徐 々に内圧上昇 が認め られ,内 容100ccに 至

って急激 な 内圧上昇が 認 められ,こ の ときの 内圧は

30rnmHgで あった.こ の曲線は正常状態を示す もの

と考 えられ る.右 膀胱については,膀 胱内に液体 注入

開始の 当初 よ り30mmHgと 高い 内圧を示 し,比 較

的規 則正 しい律動的収縮が認 められ るが,内 容100cc

に至る も,排 尿収縮 と考 えられ る急激な内圧上昇は認

められない.自 律性膀胱の型であると考え られ る.

膀胱 外括約 筋筋電図:浅 麻酔下 に会陰横筋で記録し

た筋電図では,ま ず左右膀胱 とも空虚 のとき,筋 電図

は電気的に 静止 状態 にあ り,ス パイ ク発射 を 認めな

い.右 膀胱 に60ccの 液体を満たす と筋電図では ごく

僅 少のスパ イク発射 を認め るのみで(Fig.9上 段),

正常筋電図に認められ るよ うな頻回のスパイ ク発射は
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み られず,外 括約 筋の右膀胱に対する反射的収縮が不

全状態にあ ることが認め られ る.こ れ に対 して左膀胱

では,約60cc注 入時に著 しく頻 回のスパ イク発射が

認められ(Fig.9中 段),正 常 の場合 と同様の干渉波

形を呈 した.こ の結果,左 膀胱充満に対する外括 約筋

の反射的収縮 がじゅうぶ んに認め られ ることになる.

つ ぎに肛門を鉗 子によって拡張す る伸展刺激を加えた

場合,ス パ イ ク発射頻度の増加が認め られた(Fig。9

下毅).以 上 の 検索は浅麻酔下に 施行 した ものであ る

が,膀 胱外括約筋が他の骨格筋に比して,succinyl-

cholineに 対 して強い抵抗性を もち,麻 酔 によっても,

そ の反射的運動の様相が変 化しぶたい ことが指摘 され

tooyT

卜
一一一一一十桁 一一一み一一一

一nt■t .see

撚縮 榊 轍榊 轍 嚇轡
・一 閲一 」 工 ∫㊤`

,

tOON7

r騨 →v■t・t"・-M」H-t-一 十

aSec

Fig.9EMGofextemalvesicalsphincter

てお り(Peterseneta1・,1961),上 記結果か ら左膀

胱 につい ては尿量の増加に対す る利尿筋の緊張充進お

よび外括約筋の反 射的収縮な どの機能 がよ く保たれて

い るのに反し,右 膀胱でぽ これ らの機能の不全状態,

と くに骨盤神経 麦配の異常が考えられ る.

本症例に対 して 施行 した 諸検査結果を 一括 する と

Table1の ごと くで,尿 路 ・性器,消 化器 お よび骨

系統 にわた る広範な重 複奇形が示 された.

手 術=患 児の発育遅延がかな り高度であ り,こ れは

肛門開 口異常に よる 栄養障害 が 原因で あろ うと 判断

し,1969年9月16日,肛 門形成術のみを施行 した.す

なわち,右 外陰部下端に開 口するperinealanusの

後方に向って約2cmの 皮膚切 開を加 え,肛 門外括 約

筋の存在を確認 し,その中央部を開いたのち,perineal

anusの 全周 に皮膚切開をお き深部に剥離をすすめ,

直腸 の粘膜層お よび筋層を周囲の骨盤底筋群から遊離

し,先 に開いた外括 約筋中央部に導 き,周 囲皮膚 と全

層一層縫合をお こなった.

Table1検 査 結果総括

1.尿 路

左骨盤骨

膀胱 ・尿道完全重複,左 尿道下裂

両側膀胱尿管逆流現象

神経因性膀胱(右)

2.性 器

陰核 ・大 陰唇重複

膣 ・子宮重複

3.消 化器

虫垂重複

結腸重複(?)

直腸重複

両側鎖肛,右 直腸会 陰痕

4.骨 格

恥骨結合離 開

第12胸 椎 の懊状椎 ・過剰肋骨,二 分仙骨
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術後経過:術 後1年 を経た現 在,ま だ排便感覚の発

来 がじゅ うぶんで な く,テ レ ミン坐 薬の使用 によ り排

便をみている.し かし術後6ヵ 月 ごろまでみられ た直

腸 内の巨大な糞 石は消失 し,と きどき便意を訴えるま

でに成長 した.

尿路に関 してはまだ排尿訓練 が完成 してお らず,上

述 の膀胱機能検査か ら右 膀胱 に神経 因性膀胱 の傾向が

うかがわれ ること,な らびに両側VURが 存在す る

が,幸 い にして尿路 の逆行性感染は経験していない こ

とから尿路の形成術は施行せず,慎 重な経 過観察を続

けている.

考 按

膀胱の 重 複奇形 としては 種 々の 型が 挙げられ てお

り,そ の定義,名 称 お よび分類に関 してはおのおの著

者 によ り多少の相違 がみ られ る場合があ るが,Burns

eta1(1947)は これを整理 して6型 に分 類した ・

その後Abrahamson(1961),Uhlir(1968)ら も分

類を試み てい るが,ほ ぼBurnseta1の 分類にした

がってい るもの と解 される.

われわれは,完 全重複膀胱 の定義 として,原 則 とし

て 「左右膀胱が 完 全に 分離 してい て その間に 交通な

く,お のおのの膀胱には各1本 ずつ の尿管が開 口し,

かつ,お のおの別個の尿道を有す るもの」 を と り上

げ,文 献例を蒐集した.

その要約は表示する とお りであ るが,Schatz(1871)

を第1例 として,わ れわれ が調べ えた範囲では30例 を

数える(Table2).

本邦に おいて も,玉 置(1959)は,重 複膀胱お よび

重複尿道 の1例 として25才 女子例を報告 し,完 全重複

膀胱の本邦第1例 であるとしてい るが,重 複膀胱であ

るとしている一側嚢には尿管 の開口がみ られず,か つ

該側からはいかな る時期に も尿などの排泄物を採取す

ることは不可能であった,と 記載 されてお り,わ れわ

れが とり上 げた完全重複膀胱の定義 から考按す ると,

玉置例は完全重複膀胱ではな く,田 口 ・堀 内(1967)

が試みている女性重複尿道分類 の第 皿型に属す るもの

であ ると考 える.

また戸田 ・河村(1956)は 「子宮 ・膣 ・膀胱 ・尿道

の重複奇形を伴 った重複結腸の手術例」 として24才 女

子症例を報告してい るが,右 側尿道は10cmで 盲端

に終 り,造 影術に よっても 膀胱 との 連絡はな く,ま

た尿が出て くることもない と記載 されてお り・この症

例では 「右腎欠損 のために重複性 の右膀胱 ・尿 道もと

もに痕 跡的遺 残物 として証 明され るにす ぎない と考 え

られた」 と述べ られ ていることか ら・完全重複膀胱 と
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しての確証がないので省略 した.

われわれの症例にみ られ るごとく,完 全重複膀胱に

は,他 に性器,消 化器 ならびに骨 ・脊髄 などにも重複

症 の合併が多 くみられ るところか ら,欧 米 の報告例に

関してもおのおのその専門 の泌尿器科,外 科,産 婦人

科 領域 にその報告が分散してお り,し たがって症例蒐

集 もかな り不十分な場合がみ られ るよ うである.

すなわち,Burnseta1(ig47)は,完 全重複膀胱

症例は10例 である としてお り,SwensonandOecono'

mopoulos(1961)は 第13例 目として自験例を報告 し

てい る.さ らにJanknegteta1(1968)は18例 と述

べ てい るが,わ れわれ が調べ えた範 囲では30例 を数え

る.

しか しなお,完 全重複膀胱は きわめてまれな症例で

あ り,こ れ ら欧米の報告例に 自験 例を加 えた31例 につ

いて,若 干の考察を加えることとす る.

1)年 令お よび性 について.

これ ら31例 を,そ の報告 された年令別にみ ると,新

生児10例,乳 幼児3例,小 児8例,成 人8例 お よび不

詳2例 であ る.

その高度 なる奇形の程度 から,新 生児お よび乳幼児

期に発見され てい るものが40%以 上を 占めてお り,し

か も新生児では剖検例 としての報告が大半 を占め てい

ることは,本 奇形が生命維 持に重大な影響をもつ場合

が多い ことを 示す ものであ り,重 視 されねば ならな

い.

しかし一方,成 人例が8例 あ り,Hinckle(1928)例

のごとく62才 の症例がみ られる ことは,本 症の予後な

らびに治療法 と関連 して興 味深いものがあ る.

男女{生別 では,男 子12例 に対して女子19例 と2:3の

割合で女性例 が多い,

2)尿 路合併奇形 について(Table3).

上部尿路に み られた 合併奇形 としては,馬 蹄腎2

例,発 育不全腎1腎,完 全重複腎孟尿管お よび不完全

重複腎孟尿管がおのおの1腎 ずつで,わ れわれ の症例

にみ られた骨 盤腎は,計2腎 であ った,

ほかに水腎症ならびに水腎症に よると思われ る萎縮

腎の記載が,計5腎 にみ られた.

完全重複膀胱症例の上部 尿路については,い ままで

統計的 な記述はみ られず,む しろ上部尿路に異常は少

ないと考え られてい るようであ るが,上 述の ごとく,

完全重複膀胱症例でその上 部尿路 に奇形を認めた症例

は31例 中7例(23%)で あ り,ま た早期に二次性の腎

変化をきた した症例が3例 である.

下部尿路奇形 としては,重 複膀胱 の一側が外反症を

呈したものが2例 に認められ,ま た尿道では尿道憩室
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Table3尿 路 合併奇形

高羽 ・ほか:完 全重複膀胱

上部尿路

馬蹄腎

骨盤腎

発育不全腎

完全重複腎孟尿管

不完全重複腎孟尿管

下部尿路
一側膀胱外反

一側尿道憩室

尿道上裂

尿道下裂

2例

2腎

1腎

1腎

1腎

2例

1例

2例

1例

のみ記載 されてい る症例が6例 である.

われわれの症例においては,生 後3ヵ 月 目に麟ヘル

ニア根治術に さい して腹腔 内検索 がお こなわれ重複虫

垂を発見 され,そ の切除を うけている,こ のとき,そ

れ以下の消化管については回転異常 が認 められた のみ

であ り,今 回われわれ がお こなった レ線学的検索で も

結腸には重複腸管の像はえられ ていないが,直 腸末端

には二分化が うか がわれ る.

Table4に 示 した ごとく,本 症にみ られ る 重複腸

管の部位は,回 腸末端以下直腸 まで の重複であ り,消

化管重 複を認めた症例では全例において,そ の重複は

起始部 以下直腸 に至 ってい る,

Table4消 化管重複部位

1例,尿 道上裂2例 お よび尿道下裂が1例 であ る.

ほかに,一 側膀胱に 結石を 認 めた症例が2例 であ

る.

3)性 器合併奇形について.

男子性器:重 複陰茎 の合併が圧倒的 に多 く,男 子12

例中9例 にその記載がみ られてお り,重 複陰茎が認め

られなかった のは12例 中3例 にす ぎない.重 複陰茎9

例中,2例 は亀頭部 のみの重複症であった.陰 の うは
``bi丘dectopic"で

,陰 の う縫 線が2本 と記載 されて

い るものもあ るが,陰 の う内容は``bifidectopicscro-

ta"内 に1個 ずつ との記載 が多 くみ られ,多 聖丸症は

認め られない.

女性性器 二陰核,大 陰唇の外陰部をはじめ膣お よび

子宮の重複を示した ものが女子19例 中17例(90%)に

お よんでお り,腔 中隔 のみを有した ものが1例 で,全

く正常であったのはただ1例 にす ぎない 重複子宮は

いずれ も単角子宮であ って,卵 管および卵巣の重複は

み られない.

両性を通じて性腺 の重複は認められ なか ったが,上

述 のごとく,な んらか の性器合併奇形 を呈 した症例は

31例 中27例(87%)の 高頻度を示した,

4)消 化器合併奇形について.

本症には消化管の重複奇形 もきわめて高率にみ られ

る.

一般に消化管 の重複奇形 としては管 状およびの う状

の重複症が,食 道か ら直腸に至 る消化管 のいずれの部

位に もみ られ る とされ てい るが,本 症 にみ られ る消化

管 の重複奇形は,い ずれ も回腸末端ないし回盲部か ら

肛 門側 の管状重複症 であ り,そ の重複部位 は表示 した

ごと く種 々であるが,回 腸末端以下の消化管 で重複症

を呈 した ものは31例 中18例(58%)で あ る(Table3).

ただ し,31例 中消化管お よび肛門についての記載 が

全 くなされていない症 例が3例,肛 門の状態につ いて

1)回 腸末端か ら直腸 まで

2)回 盲部か ら直腸まで

3)盲 腸か ら直腸 まで

4)結 腸か ら直腸 まで

5)直 腸 のみ

4例

5例

4例

3例

2例

計 18例

われわれ の症 例が重複虫垂を有 していた こと,お よ

び直腸末端に二分化が うか がわれ る ことか ら,そ の間

の結腸 におい ても交通を有す る重 複が存在す るものと

推察す る.

外見上,肛 門の数お よびそ の状態か らこれ ら31例 を

分類す ると(Table5),完 全な肛門重複を呈 した症例

は31例 中9例 であるが,全 く肛門の重複はみ られず,

正常であ った とい う記載はわずか7例 にす ぎず,本 症

例 の77%に は肛門の開 口状態 になんらか の異常を伴っ

ていた ことが明 らか である.

Table5消 化管の開 口状態

開口部 の数

1)2

2)

3)

1

0

症例数 開口状態め醗 塩i

H騨 轍 純

1両 側鎖肛1

一 方,Beacheta1(1961)は ,消 化 管 系 の 重 複 症

を 中心 に と り上 げ て``hindgutduplication"37例 に

っ い て考 察 して い るが,そ の うち 完 全重 複 膀 胱 は12例

(32%)で あ った と述 ぺ,ま たSmith(1969)は,自 験

2例 を 含 め た 直腸 肛 門 重 複 症40例 に つ い て検 討 し,完
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全重複膀胱は40例 中15例(37.5%)で あった と報告

してい る.

5)骨 お よび脊髄 系合併奇 形について.

この項 目については記載のない ものが多 く,統 計 と

しては不正確 とな るが,腰 仙椎お よび骨 盤骨 の異常 が

多 くみ られ る(Table6).

ほかにmeningomyeloceleを 合併 した 症例 が2例

に認め られ,神 経因性膀胱が2例,膀 胱尿管逆 流現象

がみ られた症例が3例,お よび膀胱頸部硬 化症 が1例

に認め られてい る。
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Table7Anomaliesassociatedwithhindgut
duplication(Beacheta1,1961)

Associatedabnormality No.

Table6骨 ・脊髄系 の合併奇形

恥骨結合離開

二分脊椎

仙骨無形成

襖状椎体

Meningomyelocele

8例

7

3

2

2

Doubleappendix

Doubleileum

Doubleanus

Doublebladder

Doubleurethra

Doublevagina

DOubleuterus

Meckel'sdiverticulum

Abnormalgenitals

Diastasisrecti

Pubicseparation

Abnormalspine

Meningocele

Omphalocele

Genitourinaryfistula

17

9

11

12

11

10

7

4

14

与

5

5

4

委

14

46

24

30

32

30

27

19

n

38

11

14

14

11

11

3B

6)予 後な らびに治療方針について.

以上 の結果か ら明 らかな ごとく,本 症 には尿路 ・性

器,消 化器,骨 格 ・脊髄系 と多器官にわ たる重 複奇形

が合併 してい る.

vanZwalenburg(1952)は,こ の広範 な重 複奇形

の発生学的考察をお こない,``earlytwinningofthe

hindgut"に よ り本症を説明 してお り,ま たRavitch

(1953)も 同様で,本 症 をhindgutduplicationと 称

してい る.

今回われわれは,完 全重複膀胱を とり上 げて症例蒐

集を お こなったが,hindgut由 来の 諸臓 器の うちで

も,重 複奇形を呈す る臓器 の範囲には,つ ぎに述べ る

ごと く種 々の程 度の ものが認め られ る.

すなわち,LaddandChisholm(1943)は,重 複

縢 ・子宮 肛門を有 した12才 女子 症例を 報告してお

り,Aitken(1950)は 回腸末端 以下 の消化管 および女

性性器の重複をみた新生児例を,さ らにSoper(1968)

は,回 腸末端 以下の消化管重複のみを認めた4才6カ

月の女児例を記載 している。

さきに挙げたBeachetal(1961)は 消化管重複症

について蒐集 した37例 のhindgutduplicationの 合

併奇形を統計表示しているが(Table7),こ れに よ

っても多器官 にわた る重複奇形の内容は,種 々の様相

を呈す ることが うか がえる.

したがって,hindgut由 来 の 臓器の1つ で も重複

奇形が認められたならぽ,そ の他 の関連臓器について

の慎重な検索が必要 な ことはい うまで もない.

さて,こ の よ うに広範 な重複奇形 が存在す る場合に,

その治療面 において,い かな る方針で臨むべ ぎか とい

うことはきわ めて重要かつむずかしい問題 であ る.

ここに,Table2に 示 した31例 から,そ の治療面で

の方針について検討 したい.

まず,症 例の年令別頻度 と予後をみ ると(Table8),

新生児 ・乳幼 児では剖検例が13例 中7例 ときわめて多

く,い っぽ う成人例8例 ではBruni(1927)の 報告し

てい る35才 男子 の1例 のみが剖検例であ るが,そ の

死因は街路での事故死であった と明記 され てお り,成

人例では本奇形が死 因となった症 例は認 められない.

のみ ならず,女 性では,分 娩 を経過 した症例2例 を数

え(GemmellandPaterson,1913;Breenand

Weinberg,1965),さ らに前者 では,両 子宮か らおの

おのいち どずつ分娩をみている.

すなわち本症 においては,生 下時すで;こ生命維持を

不能に至 らしめ る場合と,生 命維 持に対 してはなん ら

影響な く成人に至 る場合 との二群に大別 され る.

生下時 ない し直後に生命維持を不能 とする場合 とし

Table8年 令別頻度 と予後

症 例 数 剖検例 手術例 放 置

新 生 児

乳 幼 児

小 児

成 人

不 詳

10

3

8

8

2

6

1

1

1

!

計 31 10

2

1

4

2

2

1

3

5

1

9 12
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て,剖 検例の新生児,乳 幼児7例 についてその奇形 の

内容をみ ると,肛 門の開 口異常 が7例 中6例 を占めて

お り,消 化管 の異常が最大の死因 とならている ことが

うかがわれ る.

いっぼ う成人例では,肛 門重複5例,重 複なし1例

であ り,両 側鎖肛に直腸会陰 ・前庭痩を呈 した ものは

わずかに1例 にす ぎず,こ の ことか ら本症の多発奇形

の うちで消化器系統の異常,と くに肛門開 口異常 の程

度がその予後 にとって第1に 重視 されねばならない 因

子であるとい えるであろ う.

つ ぎに尿路の問題であ るが,こ こで重要なのはやは

り腎機能低下を招来 せしめ る因子であ り,こ れには上

部尿路 の奇形 のみな らず,下 部尿路の状態,と くにそ

の機能面 が重視 されねばな らない.

すなわ ち排尿異常の有無 および膀胱尿管逆 流現象の

有無がおもな因子 となるが,さ らに肛門ならびに尿道

の開 口異常に伴 う上行性感染 も腎機能低下をきたす 因

子 として留意せねばな らない.

尿路合併奇形 の項に示 した ごと く,水 腎症 および萎

縮 腎 とい う二次性変化が3腎 に生 じている.

また骨盤骨異常に基づき二次的に発生が予想 され る

股 関節脱 臼に対 して も,整 形外科的な観察 が必要であ

る.

さらに 治療面で問題 となるのは,主 として患児の両

親 のもつ外陰部成形に対す る強い希望である.

さて,Table2に 挙 げた31例 の うち,手 術的治療

が施行 された11例(う ち2例 は術後 死亡)の 手術内容

はTable9に 表示するご とくである.

後3週 目にmeningomyeloce工eの 切 除を おこない,.

Table9手 術 内 容

手 術 術 式 陣 数

1

2

3

4

5

6

7

8

9

肛門形成術

Colostomy

重複腸管切除

TUR-bladderneck

外反膀胱摘 除
一側腎尿管摘除

膀胱隔壁切除 および

一側内尿道 口閉鎖

一側骨盤 内臓器全摘除

工1iacosteotomy

3

3

2

1

1

2

2

症 例 番 号

6,22,31

4,7,2工

16,18

28

26

18,23

18,21

23

26

最近Beacheta1(1969)は,彼 らが1961年 に報告

した1症 例について,そ の後8年 間のfollowuPの 結

果 を詳細に報告 している.

かれ らは生後5日 目に受診した女児に対 してまず生

生後4カ 月 目に右直腸腔痩に対し,右 側S状 結腸 を左

側S状 結腸 に側 々吻合をお こなって,左 肛 門か らのみ

排便をおこなわせ,右 肛門は粘液痩 として放置 してい

たのであるが,両 側股関節亜脱臼を呈し(3才),さ

らにそのこ 右膀胱か らの 尿失 禁 お よび右VURが 著

明であ り,反 復す る 右側尿路の 上 行性感染 を きた し

(4才),右 尿管を左膀胱に新吻合したのち右膀胱 ・尿

道 ・子宮 ・膣お よび肛 門を含 めた右側骨盤 内臓器 の全

摘 除術施行(6才)に 至っている.

ここに報告 されている ごとく,本 症 の治療にあたっ

てはきわめ て長期間の慎重な観察 が必要 である.

すなわち,ま ず 直接生命の危険 につなが る消化管奇

形,と くにその開 口異常が修復 されたな らば,尿 路 ・

性器の重複に関しては未成熟 な間に これを摘除す るこ

とは避けなければならない ものと考え る.

そ して排尿訓練 の完成す る年令に達 したのち,膀 胱

機能が完全であるか否かを じゅ うぶんに検索す るとと

もに,上 行性 感染に よる腎機能低下の有無に もじゅ う

ぶん留意し,し か るのちに外陰部を含めた1側 骨盤 内

臓器の全摘除術にふみ きるべ きであ ろ う.

われわれの症例に おいては現在の ところ肛門形成術

のみを施行し,身 体発育遅延iの改善を期待 しているの

であ るが,尿 路 に関 しては左右膀胱 機能 が今後 の治療

方針決定 に最 も重要な因子であろ うと考 えて,厳 重に

経過観察中である.そ して将来の治療計 画はつ ぎのよ

うに考えている.

1.両 側 ともに尿失禁 の状態が続 くな らば,尿 路変

向をお こな う,

2.一 側のみ に尿失禁がみ られ るな らば,尿 管膀胱

吻合術お よび一側骨盤 内臓器全摘除をお こな う.

3.両 側 ともに排尿異常がなければ.や は り2.と 同

様であ る.

いずれの場 合でも,本 症例では左骨盤腎 とい う腎の

位置異常を伴 ってい ることに留意せねばならないであ

ろ う.

結 語

1)2才2ヵ 月の女児にみられた完全重複膀

胱の1例 を報告した.本 症例は,完 全重複膀胱

の本邦第1例 である.

2)本 症例では,ほ かに,尿路では左骨盤腎,

性器では陰核,大 陰唇,膣 および子宮の重複を

みとめ,消 化器では重複虫垂および重複直腸,

ならびに両側鎖肛をともなう右直腸会陰痩が存

在し,骨 格では,恥 骨結合の高度離開,第12胸
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椎に懊状椎および過剰肋骨を伴い,さ らに二分

仙骨がみられた.

また右膀胱に神経因性膀胱の徴候があり両側

VURが 明らかであった.

3)完 全重複膀胱に関して若干の文献的考察

を加えた.
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