
 

 

 

 

概念・定義  
 

 総排泄腔外反症（以下本症）は、稀少難治性の先天性下腹壁形成異常

で、臍帯ヘルニアの下方中心に外反した回盲部が存在し、その両側に二

分した膀胱が外反して存在する。鎖肛を合併し大腸は短く、内・外性器

異常、恥骨離開を有し、多くは腎奇形、仙骨奇形、下肢奇形、染色体異

常、脊髄髄膜瘤なども合併する。生後から何回もの外科治療と長期入院

が必要であるが、適切な治療方針には不明な部分が多い。女性の場合、

内性器は双角に分離し子宮膣形成が必要で、男児では、陰核形成不全の

ため女児として育てられている例もある。成長しても、外陰形成、膣形

成、膀胱拡大術、腎不全による腎移植の必要な例も多く、一生涯にわた

るケアが必要である。  

 

症状  
 

 臍帯ヘルニアを合併し、その下方に外反した膀胱と回盲部が存在する。

鎖肛を合併し、外陰は形成不全のため肉眼的に男女の区別が困難である。
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総排泄腔外反症  
 

そうはいせつくうがいはんしょう 
 

 

 

男児の場合は性腺を鼠径部に触知することが多い。恥骨離開を伴ってい

るため、下肢がやや外反した位置に存在する。外反している膀胱は機能

が低下し、9割は排尿のためにカテーテル管理が必要となる。排便機能に

関しては、大腸人工肛門管理となるが、大腸が短く仙骨神経機能不全を

合併している約半数の症例では、肛門形成が不可能で永久人工肛門とな

る。肛門形成がなされた場合でも、排便は浣腸管理となる。髄膜瘤のた

め、歩行障害も出現する。腎奇形や膀胱尿管逆流により腎不全も長期的

合併症として重要である。染色体男性で外陰形成不全のために女性とし

て育児された場合、精巣からの男性ホルモンで脳に男性としてプリンテ

ィングされるため、精神的な葛藤の原因となる。男児として育てられた

2/3 は、男性としての性決定に満足している。  

 

治療  
 

 新生児期は、外反回盲部閉鎖、大腸人工肛門造設、外反膀胱閉鎖、恥

骨閉鎖を行い、生後 3ヶ月から 1歳半で、外陰形成、肛門形成、膀胱形

成などの手術が施行されることもある。外陰部に痕跡でも外陰を有する

場合は、男性として外陰形成を行う。現在の医療では機能的な男性外陰

を作成することは不可能なため、外陰形成が困難と考えられる場合は、

女性としての外陰形成を行う。性の決定は、将来の生殖器形成の必要性

など両親を含めたチーム医療によるカウンセリングが前提となる。  
 
抜粋元：http://www.shouman.jp/details/12_24_39.html 

 


