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両側唇 裂 に合併 した両側上唇瘻 の1例

三 浦 康 寛 ・永 田 雅 英 ・北 川 太 二

田中恵美子 ・古 郷 幹 彦

A case of bilateral upper lip pits with bilateral cleft lip

MIURA Yasuhiro• NAGATA Masahide• KITAGAWA Taiji

TANAKA Emiko• KOGO Mikihiko

Abstract: Congenital lip pits usually occur in the lower lip or the angle of mouth, but those in the upper lip are

extremely rare. We report a case of bilateral upper lip pits with bilateral cleft lip. The patient was a 1-month-old girl

with bilateral cleft lip. Two congenital lip pits were symmetrically located on the upper lip. Excision of these lip

pits was performed at the time of cheiloplasty. Histological examination showed that the lip pit tract was lined by

squamous epithelium. Surgical excision provided a good outcome without recurrence of lip pits. However, the eti-

ology of congenital upper lip pits remains obscure.

Key words: upper lip pit (上 唇 瘻), cleft lip (口 唇 裂), bilateral (両 側 性)

緒 言

唇顎口蓋裂 に合併す る口唇部の瘻孔の頻度は0.5～

0.9%と いわれている1).上 唇に存在す る瘻孔の頻度は口

唇周囲にみ られる先天性の瘻孔のなかでも下唇や口角部に

発生する症例に比べてきわめてまれである.今 回われわれ

は両側唇裂に合併 し,両 側上唇赤唇部に瘻孔を認めた症例

を経験 したので,若 干の文献的考察 を加 えて報告する.

症 例

患 児:生 後1か 月,女 児.

主 訴:審 美障害.

現病歴:2003年8月 ■日に帝王切開にて出生 した.生

下時体重は2122g,身 長45.0cm,頭 囲285cm,Apgarscore

8/10で あった.低 出生体重児であったために9月 ■日まで

栄養管理を目的に入院 していた.頸 部に先天性表皮欠損を

認め,両 側唇裂を伴っていた.そ の他先天的な異常は認め

ず,染 色体検査でも異常は認めなかった.頸 部の表皮欠損

部は痂皮化を認めている.唇 裂による審美障害のため,精

査を目的に9月 ■ 日当科 を受診した.

家族歴:父,母,姉 に先天性異常は認めなかった.

現 症:

全身所見;体 重5316g,未 定頸であった.

顔貌所見;両 側不完全唇裂を認めた.瘻 孔は両側の上唇,

いわゆる外側唇の赤唇部に1個 ずつ認め られた(写 真1).

右側の瘻孔は直径約3mm,深 さ約10mmで あり,左 側の

瘻孔は直径約3mm,深 さ約5mmで あった.瘻 孔より分泌

物などは認めなかった.中 間唇には異常所見は認めなかっ

た(写 真2).

口腔内所見;上 下顎の歯の萌出は認めなかった.歯 槽部,

口蓋部には異常所見は認めなかった.

臨床診断:両 側不完全唇裂,両 側上唇瘻.

処置および経過:2003年12月 ■日,全 身麻酔下にて口

唇瘻摘出術 と口唇形成術 を同時に施行 した.本 症例におい

ては口唇瘻が外側唇に存在 しており,摘 出による外側唇の

不足を補 うため,口 唇形成術の切開法は中間唇に三角弁法

を用いて行った.

摘出標本病理組織学的所見:上 皮表層から筋層にかけて

上皮の陥入を認めた.周 囲には軽度の炎症細胞浸潤を伴っ

ていた(写 真3).

病理組織学的診断:先 天性口唇瘻.

考 察

口唇周囲に存在する先天性の瘻孔のなかでは下唇,口 角
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写真1 顔貌写真

両側唇裂に合併 し,両 側上赤辱部に瘻孔(白 矢印)が

認められる.

写 真2 術 中 にお け る瘻 孔の 確認

右側 の瘻 孔 には,歯 科 用 ゾ ンデが約10mm挿 入で きた.

瘻 管 よ り分泌物 は認 め られ なか った.

A

B

写真3 病 理組 織像(H-E染 色,A:×40,B:四 角部 拡

大,×100)

摘 出 瘻孔 の横 断 面の 組織 像.上 皮 表層 か ら 上皮 の陥 入

を認 め る(A),瘻 管 は扁 平上 皮 に覆わ れ てい た(B).

表1唇 裂口蓋裂を合併 した上口唇瘻孔の報告例
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部に認められるものに対 し,上 唇に認められるものはきわ

めてまれである.わ が国における先天性下唇瘻の発生率は

1/200,000～1/400,000と 比較的まれであり2),唇 裂口蓋裂

全体における下唇瘻の合併する率は0.5%と いわれている1).

しかし,先 天性上唇瘻の発現頻度に関しては明らかな記載

はない3).現 在 までに,わ れわれが渉猟 しうる限 りでは,

先天性上唇瘻を発生 した症例は自験例 を含め42例 であっ

た3～17).発 生部位としては正中部が27例,側 方部が15

例であった.瘻 孔の深 さは5mmか ら30mmで あり,口 腔

粘膜や鼻腔粘膜と交通 していたものは認めず,ほ とんどの

症例において瘻孔の被覆上皮は扁平上皮であったと報告さ

れている45).

上唇瘻は下唇瘻のように重症な裂奇形に合併する症例は

少なく,単 独に発症す る症例が多いとされており3,6,7),

唇裂,唇 顎口蓋裂に合併 していた症例は42例 中6例 であ

った8～13)(表1).自 験例では両側唇裂に合併 していた.発

生部位は正中部に発生 したものが側方部に発生 したものよ

り多く報告 されており,さ らに白唇部に認めるものが多く,

赤唇部に発生するものはまれであった5,7,14).自 験例のよ

うに両側赤唇部に発生 し両側唇裂 に合併 した症例の報告

は,現 在までみられない.

発生原因としては,顔 面諸突起の癒合不全,中 胚葉組織

の不足 または欠損など,唇 裂と同様の機序で起 こるとする

説15,16),人 中形成時における正中溝の過度の深化により

起 こるとする説12,17),鼻 口形成に関連 して起こるとする

説6,14)な どの諸説が提唱されているが,自 験例において

は唇裂に合併 していることから,唇 裂 と同様の機序で発生

したものと考えられた.遺 伝的傾向については自験例 を含

め同一家系内に発現 した例はなく,口 角瘻や下唇瘻にみら

れるような明らかな遺伝的傾向は認められないとされてい

る14,18).

組織学的には大部分の症例において管壁が重層扁平上皮

で被覆され,周 囲に皮脂腺を有するものが多いと報告され

ており7,14),な かには硝子軟骨17),汗 腺様組織7)を 認め

た症例の報告もある.自 験例においては重層扁平上皮の陥

入を認める管腔形成を認めたが,周 囲に皮脂腺などは存在

していなかった.

治療方法 としてはさまざまな切開法が提唱 されている

が,整 容的に満足を得ることと術後の合併症 を残さないよ

うに全摘することが重要である2).し かし,両 側唇裂を合

併 した下唇瘻の場合は,将 来的にAbbe手 術を施行する可

能性 もあるため下唇動脈を損傷 しないように注意が必要で

ある.自 験例においては,瘻 孔は上唇部に存在 してお り,

口唇形成術 と同時に瘻孔周囲組織を含み全摘出を行った.

結 語

今回われわれは,両 側唇裂に合併した両側上唇瘻の1例

を経験 したので若干の文献的考察を加え,そ の概要を報告

した.
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