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Obstructed�Hemivagina�and�Ipsilateral�Renal�Anomaly（OHVIRA）症候群とは，重複子宮，重複腟，片側腟閉鎖および同側
腎欠損を伴う先天奇形である。腟閉鎖腔への月経血の貯留と骨盤内への月経血逆流によって骨盤内癒着や子宮内膜症の原因
となったり，子宮腔の形態異常や腟中隔により不妊となる可能性が危惧される。主な治療は，腟中隔切除術である。画像診
断技術の進歩により初経後の若年女性においても，早期診断できるようになった。腎欠損の管理中に診断した完全閉塞型の
OHVIRA症候群に対し，腟壁開窓術を施行した１例を報告する。

Obstructive�hemivaginal� and� ipsilateral� renal� abnormalities� (OHVIRA)� syndrome� is� a� rare� congenital�
anomaly�characterized�by�a�double�uterus,�double�vagina,�unilateral�vaginal�obstruction,�and�ipsilateral�renal�
deficiency.�Menstrual�blood�pooling�in�the�vaginal�obturator�cavity�and�transuterine�reflux�in�the�pelvis�may�
cause�pelvic�adhesions�and�endometriosis.�Fenestration�of�the�vaginal�septum�is�a�treatment�to�resolve�these�
complications.�Advances�in�diagnostic�imaging�have�enabled�early�diagnosis�of�the�disease.�Using�MRI�during�
the�management�of�renal�deficiency,�we�diagnosed�the�patient�with�OHVIRA�syndrome.�We�report�a�case�of�
complete�occlusion-type�OHVIRA�syndrome.
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緒　　　言

　Obstructed�Hemivagina�and�Ipsi lateral�Renal�
Anomaly（OHVIRA）症候群とは，重複子宮，重複
腟，片側腟閉鎖および同側腎欠損を伴う疾患であり，
Wolff管の発生障害に伴うMüller管の癒合異常により生
じる。本疾患は，完全閉塞型と不完全閉塞型に大きく分
けられ，後者は子宮または腟の間で対側との交通を認め
る１）。月経血の流出路異常が周期的下腹部痛や月経困難
症の原因となる。腟閉鎖により月経血が腹腔内へ逆流す
る場合には，子宮内膜症や骨盤内癒着の原因となりう
る。完全閉塞型では初経時から症状がみられることが多
く，進行性で高度の月経困難症を伴う。不完全閉塞型と
比べて，子宮内膜症や骨盤内癒着の合併が多いとの報告
もあり２）３），注意が必要である。早期の診断および治療
が重要であり，初経後の膨隆した腟壁の部分切除による
開窓術が有効である。特に，体格が小さく外性器が未熟

な若年者では，術野の確保が困難であることが多い。完
全閉塞型のOHVIRA症候群に対し，腟壁開窓術を施行
し良好な経過を得た１例を経験したので報告する。

症　　　例

（症例）：11歳の女性
主訴：月経痛　
初経：11歳　
併存症：本態性高血圧
既往歴：１歳，川崎病（心血管合併症なし）　
腹部手術歴：なし
家族歴：祖母　大腸癌
常用薬：アムロジピンベシル酸塩５mg/日　10歳８ヶ月
より内服
現病歴：８歳時，学校健診において尿検査で尿潜血を指
摘された。精査目的に当院小児科を受診し，CT検査に
て左腎欠損を指摘された。同検査で子宮の描出が不明瞭
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であったため，当科に紹介された。経腹超音波断層法で
は，明らかな異常を認めず，以後は近医産婦人科にて経
過観察とされていた。
　10歳８ヶ月時に近医産婦人科におけるMRI検査で，重
複子宮および重複腟を認め，OHVIRA症候群を疑われ
た。11歳３ヶ月時に初経を認めたが，以降月経痛を訴
え，11歳６ヶ月時に治療目的に再度当科紹介となった。
（初診時現症）：身長：152cm　体重：42.5kg　血圧：
115/79mmHg　脈拍：65/分　体温：36.3度　
　外陰部の腫大や形態異常を認めなかった。外性器は正
常女性型であった。Tanner分類は乳房Ⅱ度，陰毛Ⅰ度
であった。腟鏡診は疼痛が強く，施行不可能であった。
（血液検査所見）：WBC：5700/µl　好中球：43％　リ
ンパ球：42％　単球：４％　好中球：１％　好酸球：
１％　赤血球：507×104/µl　Hg：13.9g/dl　Ht：42.2%　
Plt：26.5×104/µl　Cr：0.49mg/dl　BUN：11.2mg/dl　
CRP：0.32mg/dl
経腹超音波断層図所見：腟内に36×28×43mmの血液貯
留像を認めた。子宮は不明瞭であり，構造は判別困難で
あった。
骨盤部単純MRI所見：重複子宮，重複腟および左腎欠

損を認めた（図１，図２）。腟内にT1強調像で高信号，
T2強調像で高信号〜淡い高信号を呈する嚢胞性腫瘤を
認め，左側子宮頸管内との連続が疑われた（図１Ｂ，図
３）。両側付属器には，異常を認めなかった。
（治療）：重複子宮，重複腟，左側完全腟閉鎖および同
側腎欠損を認め，完全閉塞型のOHVIRA症候群と診断
した。本人および保護者にできるだけ平易な言葉を用い
て，当院同意書に基づいて病態，術式および合併症につ
いて説明し，同意を得た。全身麻酔下に，経腟的に腟壁
開窓術を行った。
術中所見：腟入口部は単一で，腟壁に瘻孔を認めなかっ
た。全身麻酔後に耳鏡，SSクスコ，Sクスコの順に拡張
した。出血はなく処女膜の切開は施行しなかった。腟鏡
診により右側の子宮腟部を確認し，硬性鏡によりその左
側に腟中隔の膨隆をみた。触診にて１時から３時方向
に弾性硬の膨隆した腟壁を触知した。同部位を電気メス
にて穿破し，粘稠なチョコレート様の内容液流出を認め
た。経腹超音波断層法で両側子宮の位置をモニタリング
しながら，電気メスで穿破した腟壁部位を延長し，８×
８mm大に開窓した。穿破した腟中隔より硬性鏡を挿入
し，左側の子宮腟部を確認した（図３）。適宜，硬性鏡

図１　骨盤部単純MRI画像（T2強調像）

体部から頸部まで完全に二分された子宮を認めた。（黄色矢印：右側の子宮，赤色矢印：左側の子宮）

図２　骨盤部単純MRI画像（T1強調像）

左腎欠損を認めた。

図３　骨盤部単純MRI 画像（T2強調像）

右側の腟（黄色点線）と左側の腟内の留血腫を認めた。（赤色矢印）
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で確認しながら両側の子宮頸管を吸引管およびヘガール
子宮頸管拡張器で拡張し，手術を終了した。術後，月経
痛は著明に改善し，経過良好である。

考　　　案

　OHVIRA症候群の疾患概念についてまとめる。1971
年に双角子宮の片側にGartner嚢胞と同側腎欠損を有し
た一例をHerlynとWernerが報告し４），その後，双角子
宮，片側腟閉鎖，傍子宮頸部嚢胞および同側腎欠損を呈
す疾患をHerlyn-Werner症候群とした５）。また，1976年
に重複子宮，片側盲角子宮および同側腎欠損の症例を
Wunderlichが報告した６）。2007年にSmith�et�al.が，重
複子宮，片側腟閉鎖および同側腎欠損を呈する症例を
OHVIRA症候群として定義した７）。近年ではこれらの
疾患を区別せず，広義のOHVIRA症候群として総称す
る傾向がみられる７）。OHVIRA症候群の鑑別疾患とし
て，Herlyn-Werner症候群と，Wunderlich症候群があげ
られる。OHVIRA症候群，Herlyn-Werner症候群および
Wunderlich症候群の３つの症候群は片側Wolff管の発育
障害とMüller管の癒合不全とを併発することにより発症
する症候群であるため８）９），片側腎形成異常および月
経困難症を発症している場合には，上記の疾患のうちい
ずれかを発症している可能性が考えられる。女性の片側

腎欠損を認める場合には37〜60％に子宮・腟の奇形を合
併するという報告や９），81％に重複子宮を合併していた
との報告がある10）。腎欠損のある女性では，高頻度で子
宮・腟の奇形を有することを念頭におくことが重要であ
る。
　また，病理組織学的鑑別としては，閉鎖した腟，ま
たは嚢胞壁の生検が有用である。OHVIRA症候群では
重層扁平上皮，Wunderlich症候群では高円柱上皮，
Herlyn-Werner症候群では立方上皮または低円柱上皮を
認める（表１）11）。本症例では腟腔が狭く，安全な腟中
隔の組織採取が困難であったため，組織学的診断を行わ
なかった。
　OHVIRA症候群は１/20000例の発生頻度の稀な疾患
である１）。Rock�の分類により，閉鎖腟が完全閉塞なの
か，対側の腟や子宮頸管と交通を認めるかで，完全閉塞
型か不完全閉塞型に分類される（図５）。完全閉塞型で
は初経から症状がみられ，進行性で高度の月経困難症を
呈する。一方，不完全閉塞型であれば月経時の下腹部痛
は比較的軽度なことが多い。不完全閉塞型の症状発症時
期の平均は21.7歳であるのに対し，本症例のように完全
閉塞型であれば平均12.3歳と早期に発症する。幼少期は
無症状で経過するが，月経開始とともに月経モリミナ
様症状を呈し，発見されることがほとんどである。不

図４　術中子宮鏡所見

両側の子宮頸管を，ヘガール子宮頸管拡張器を挿入して確認した。

図５　Rockの分類（文献１から引用）

Ａ）完全閉塞型
Ｂ）不完全閉塞型：左右腟の間に交通がある群（青矢印：交通）
Ｃ）不完全閉塞型：左右子宮の間に交通がある群（青矢印：交通）

表１　 本邦におけるOHVIRA症候群と類似疾患の分類（文献５，６，
７，９，11参照）
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認める（表１）11）。本症例では腟腔が狭く，安全な腟中
隔の組織採取が困難であったため，組織学的診断を行わ
なかった。
　OHVIRA症候群は１/20000例の発生頻度の稀な疾患
である１）。Rock�の分類により，閉鎖腟が完全閉塞なの
か，対側の腟や子宮頸管と交通を認めるかで，完全閉塞
型か不完全閉塞型に分類される（図５）。完全閉塞型で
は初経から症状がみられ，進行性で高度の月経困難症を
呈する。一方，不完全閉塞型であれば月経時の下腹部痛
は比較的軽度なことが多い。不完全閉塞型の症状発症時
期の平均は21.7歳であるのに対し，本症例のように完全
閉塞型であれば平均12.3歳と早期に発症する。幼少期は
無症状で経過するが，月経開始とともに月経モリミナ
様症状を呈し，発見されることがほとんどである。不

図４　術中子宮鏡所見

両側の子宮頸管を，ヘガール子宮頸管拡張器を挿入して確認した。

図５　Rockの分類（文献１から引用）

Ａ）完全閉塞型
Ｂ）不完全閉塞型：左右腟の間に交通がある群（青矢印：交通）
Ｃ）不完全閉塞型：左右子宮の間に交通がある群（青矢印：交通）

表１　 本邦におけるOHVIRA症候群と類似疾患の分類（文献５，６，
７，９，11参照）
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完全閉塞型よりも，完全閉塞型において，月経血の腹腔
内逆流による子宮内膜症への進展を危惧する報告があ
る２）３）。
　OHVIRA症候群に対する治療としては，初経後に閉
鎖腟壁の部分切除による，十分な開窓が基本である。
　本症例のように，完全閉塞型のOHVIRA症候群で
は，閉鎖腟壁の膨隆を認めるため，切除部位の同定は容
易である。しかし，若年であり腟は未成熟で狭く手術
操作は容易でないため腟腔の十分な展開が必要である。
腟鏡のみでは術野の展開は困難である。硬性鏡を用いる
ことで，若年者の狭小な腟腔にて視野確保や手術操作に
おいて利点がある。本症例では狭い腟腔であったが，腟
腔を展開できたため電気メスで腟壁の切除を行ったが，
若年者の狭い腟壁において硬性鏡で良好な視野を得つ
つ，硬性鏡のモノポーラで腟壁の切除を行った報告があ
る12）。若年女性で不完全閉塞型が疑われ，症状が軽微な
場合には，手術療法でなく子宮内膜組織の増殖抑制を図
る黄体ホルモン療法を行うのも一考である。また，腟壁
開窓術の再手術が必要となる原因としては，感染，腟腔
の再狭窄，および切除不全が示唆されている７）。中隔の
位置により技術的に困難な場合もあるが，可能であれば
腟壁の一部を開放するのではなく，中隔を十分な範囲で
切除することが再手術の予防のうえで望ましいと考え
る。本症例では，術後の月経困難症は消失し，感染や再
閉鎖を認めず良好な経過である。

結　　　語

　OHVIRA症候群は稀な疾患であるが，症状緩和や子
宮内膜症の発症予防を目的とした正確な診断と早期の治
療的介入が重要であると考えられた。
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