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横浜医学，₇₁，₃₁⊖₃₄（₂₀₂₀）

症　　例

₂₉歳，男性
主訴：嘔吐
既往歴：アデノイド（₂₀XX-₂₄年　切除術）
家族歴：同胞無し．両親にムコ多糖症なし．
現病歴：₂₀XX-₂₃年にムコ多糖症Ⅱ型（Hunter症候群）
の診断となり，酵素点滴補充療法を施行されていた．
₂₀XX- ₁ 年にムコ多糖の気道沈着による喀痰困難のため
窒息し，心肺停止となった．蘇生後，特に後遺症はなかっ
たが，それ以降は気管切開術を施行されている．その他
ムコ多糖症Ⅱ型の症状として精神発達遅滞，感音性難聴
および視野欠損を有している．現在までにムコ多糖症Ⅱ
型に伴って，左鼠径ヘルニア（₂₀XX-₁₉年，他院で手術
治療，詳細不明），右鼠径ヘルニア（₂₀XX- ₃ 年，当院で
メッシュプラグ法による手術治療），臍ヘルニア嵌頓
（₂₀XX- ₃ 年，当院で直接縫合閉鎖による手術治療）の治
療歴がある．今回，₂₀XX年 ₂ 月，嘔吐を主訴に当科受
診した．受診時の身体所見で左鼠径部に腫瘤を触知し，
さらに腹部単純CT検査では腸閉塞の所見を認めた．左鼠
経ヘルニアの再発及びヘルニア嵌頓と診断し，緊急手術

目的に入院となった．
入院時現症：身長₁₄₈cm，体重₅₁kg，BMI ₂₃．₂kg/m ₂，
PS ₂，ムコ多糖症Ⅱ型に伴い気管切開後である．上腹部
から臍部にかけて自発痛および圧痛を認めたが，腹膜刺
激所見は認めなかった．
入院時検査所見：Hb ₁₂．₉g/dlと軽度の貧血を認めたが，
その他の血算・生化学は正常範囲内であった．
腹部単純X線検査：腸管の全体的な拡張およびKerckring
を認めた．
腹部造影CT検査：左鼠径部で腸管が脱出し，ヘルニア門
と思われる箇所で，腸管の狭窄が認められた．小腸はび
まん性に軽度の拡張を認めた．脱出した小腸腸間膜の脂
肪織の濃度が上昇していた．少量の腹水貯留を認めた．
脱出した腸管の壁肥厚は認めなかった．明らかな free air
は認めなかった．右鼠径ヘルニアおよび臍ヘルニアの再
発は認めなかった．（Figure ₁，₂）
手術所見：左下腹部で前回のヘルニア手術創に沿って皮
膚切開をおこなった．周囲組織の癒着は軽度であった．
鼠径管を開放し，精管および精巣動静脈を同定しヘルニ
ア嚢を同定した．ヘルニア嚢が肥厚し内容物の確認は困
難であったが，周囲組織を剥離した上で開放し内容を確
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症例報告

要　旨：ムコ多糖症はムコ多糖の分解に必要な酵素の欠損により，ライソゾーム内にムコ多糖が過剰
蓄積し様々な臓器障害を引き起こす遺伝性疾患である．今回我々は，ムコ多糖症を基礎疾患に持ち，
幼少期から複数の腹部ヘルニア治療歴がある₂₉歳の男性患者が左鼠径ヘルニアを再発し，緊急手術を
おこない術後 ₇日目に合併症なく退院した症例を経験したため文献的考察を加えて報告する．

Key words: ムコ多糖症（Mucopolysaccharidosis；MPS），Hunter症候群（Hunter syndrome），
 ヘルニア（Hernia）

ムコ多糖症により複数の腹部ヘルニア治療歴がある患者が 

鼠径ヘルニアを再発した一症例
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認するとヘルニア嚢の内容は腹水のみであり，術前の画
像所見で疑われた小腸の嵌頓及び壊死腸管は認めなかっ
た．ヘルニア嚢を高位で切開し，メッシュプラグおよび
オンレイシートを挿入し閉創した．（Figure ₃ ）
術後治療経過：術後 ₂日に排ガスを認め，腹部症状及び
画像上腸閉塞所見は改善した．術後 ₃日に食事を再開し
た．食事摂取良好で発熱や腹部症状の増悪はなく，血液
検査でも炎症反応上昇は認めなかった．その後経過良好
で術後 ₇日に自宅退院となった．

考　　察

　ムコ多糖症を基礎疾患に持ち，複数のヘルニア治療歴

がある患者が鼠径ヘルニアを再発した症例を経験した．
緊急手術をおこない，術後 ₇日目に合併症なく退院した．
　ムコ多糖症 （mucopolysaccharidosis；MPS）はムコ多糖 
（グリコサミノグリカン）の分解に必要な酵素の欠損によ
り，ムコ多糖を分解できず，ライソゾーム内にムコ多糖
が過剰蓄積し様々な臓器障害を引き起こす遺伝性疾患で
ある₁）．欠損している酵素の違いによりMPSは ₆つの病
型に分かれる．本症例のようなMPS II型はHunter症候群
とも呼ばれる．MPSのなかで唯一のX染色体連鎖劣性遺
伝疾患であり，ほとんど男児のみに発症する．わが国に
おけるムコ多糖症の発症頻度は男児₅₀，₀₀₀～₆₀，₀₀₀あた
り ₁人と推測され，その半数がムコ多糖症Ⅱ型と報告さ
れている₂）．ライソゾームはほとんどすべての臓器組織
の細胞に存在するため，MPSによる臓器障害も多臓器に
及ぶ．病型によって症状に差はあるが，共通してよく見
られる症状は，精神運動発達遅滞，角膜混濁，網膜変性，
滲出性中耳炎，難聴，閉塞性呼吸障害，心臓弁膜症，肝
脾腫，関節拘縮，骨変形，低身長などである₁）．それぞ
れの病型のなかでも，発症・進行ともに早い重症型と，
発症が遅く病態の進行も緩やかな軽症型がある．MPS II
型の重症型は ₂～ ₄歳で発症し認知機能障害などをおこ
し₁₀～₁₅歳で死亡する症例や，軽症型は幼少期に発症し
認知機能は保たれ日常生活を送る症例もある₂）．Hunter
症候群において注意するべき消化器疾患はまず肝脾腫で
あり，臨床症状としては腹部膨満が出現する．Muenzer
らの報告によると，₉₆人のHunter症候群の患者のうち，
₇₃人（₇₆%）にMRIで肝腫大が認められた．また，多数
に脾腫が認められた₃）．さらにOkuyamaらの報告による
とHunter症候群患者₁₀人のCT画像を調べた結果，全員

Figure ₁ （水平断） Figure ₂ （前額断）
腹部造影 computed tomography（CT）検査：左鼠径部で腸管が腹腔外に脱出していた．ヘルニア門と思われる箇所で，腸管の狭窄が認められた．

Figure ₃
術中写真：肥厚したヘルニア嚢を認めた．
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に脾腫が認められた．肝臓腫大は ₉人に認められた₂）．
また，ムコ多糖症Ⅱ型（Hunter症候群）におけるムコ多
糖は皮膚，骨，軟骨，靱帯の結合組織に存在する．ムコ
多糖症ではライソゾーム酵素をコードする遺伝子の変異
によって，酵素活性が低下することにより，ムコ多糖が
結合組織に蓄積する．そのため組織は脆弱になり，臍ヘ
ルニアや鼡径ヘルニアを発症しやすくなる．Youngらの
報告によると，中等症のHunter症候群の患者₃₁例のうち
₂₀例（₆₁％）が鼡径ヘルニアを発症し，そのうち ₂例は
再発をした₄）．両側鼠径ヘルニアが₃₃％，右鼠径部が
₁₇％，左鼠径部が₁₁％であった₄）．臍ヘルニアは₂₀例
（₆₁％）が発症した₄）．₃₃％はヘルニアを出生時または乳
児期に発症した₄）．本症例では幼少期よりヘルニアを繰
り返していた．
　我々が PubMedや医中誌でキーワード「mucopoly-
saccharidosis, Hernia」「ムコ多糖症，ヘルニア」で調べた
範囲では，ムコ多糖症患者に再発性のヘルニアを発症し
たという本邦での報告はなく，稀な病態と考えられる．
ムコ多糖症患者の急性腹症ではヘルニアの発症あるいは
再発を念頭に置く必要がある．術式の選択については，
鼠径部ヘルニア学会のガイドラインでは，先天性の結合
織の脆弱性を伴う疾患を合併した鼠径ヘルニアの症例に
対し壁補強をすべきという推奨がされており₅），ムコ多
糖症の鼠径ヘルニア初発例については再発予防のため
メッシュプラグ法など壁補強が行われることが必要と考

える．一方で再発を繰り返すヘルニアに対して，初発時
の術式がさまざまであることなどを理由に，特定の方法
が推奨されておらず₅），個々の症例に応じた術式選択が
必要と考えられる．
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Abstract

A CASE OF RECURRENT INGUINAL HERNIAS IN HUNTER’S SYNDROME  
WITH SEVERAL PREVIOUS ABDOMINAL HERNIAS

Yuta Nakayama, Toru aoyama, Atsushi oNodera, Kentarou Hara, 

Yousuke atsumi, Keisuke kazama, Masakatsu Numata, Hiroshi tamagawa, 

Norio yukawa, Yasushi riNo, Munetaka masuda

Yokohama City University, the Department of Surgery

　Mucopolysaccharidosis is caused by lack of enzymes necessary to metabolize mucopolysaccharides. Accumulation 
of mucopolysaccharides in lysosomes causes various organ disorders. A case of recurrent inguinal hernias in 
mucopolysaccharidosis II (Hunter＇s syndrome) with several previous abdominal hernias is presented. 
　A ₂₉-year-old man presented to our hospital with nausea and vomiting. He was diagnosed as having Hunter＇s 
syndrome at the age of ₉ years. He had a history of several abdominal hernias and had undergone surgery several 
times.
　On examination, there was a bulge in the left inguinal region. Computed tomography showed small intestine 
outside the abdominal wall and intestinal dilatation at the left inguinal region. He underwent emergent surgery with 
a diagnosis of inguinal hernia and intestinal obstruction. 
　There are some reports that patients with mucopolysaccharidosis have tissue vulnerability and recurrent abdominal 
hernias. When patients with mucopolysaccharidosis complain of abdominal symptoms, they require careful 
assessment.


