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　　　　　　　　　　 は じめ に

　．性 の 異常に っ い て i・／k， 古 くか ら多数 の報告が あ り．そ

れ ら の 所 見に基 い て 性発育異常 の 発生 に関す る仮説や，
Intersex の 分類が 数多 く発表 さ 九 て い る．

　 そ して ユ950年 M ．L 　BarrD の 性 ク ロ マ チ ン に よる性 差

に つ い て の 報告 以 来 ， 従来飛 層∫能 で あ つ た休 止 型 の 細胞

の 遺伝的性 を知 る事が出来 る よ うに な り，臨床的 に あ る

組織乃 至 あ る個体つ 遺伝的性 に っ い て ，比 較的簡単 に 手

掛 り を得る こ とが 出来 る 」： うに な っ て 来 た．

　最近我 々 は 性腺 と して睾丸を有 し，しか も第 2 次性徴

が ま つ た く女性型 を示 す男性仮性半陰陽 の ユ例 を経験 し

た の で，そ の 概要を報告す る．

　　　　　　　　　　症　　例

　患者 ：阿 ○ か ○ 子，18才，未婚．

　主訴 ：無月経，頭重感．　　　　　　　　　　 ・

　 家族歴 ：同胞 6 入 ・源 か に 特記す べ き こ とは な い ．

　既往歴 及 び 現病歴 二母 の 妊娠 産 過 に は 特 に 異常な く，

満期分娩 ， 爾来女 子 と して 育っ て き た が ， 子供 の 頃 か ら

女 子とし て は 時攻 キ バ ッ な 事 を考 え，活発 な性格であつ

．た．い まだ 月 経 の 発 来 な く， 鼻出血 ， 下 腹痛等もな い

が ，最近頭重感 を訴え，時k 学校 を休む こ とがあ る と云

う．

　初診時所見 ：体格中等度，幾分痩 せ 型で皮下脂肪の 発

育は や ・不 良で あ る．ヒ 揖 よな く， 喉頭の 隆起も見 ら れ

な い ．乳房 は よ く発育 して 完全 な女性 型 で あ り，乳頭 に

も異常 は ない （第 1 図）．

　局所所見 ：外性器 は 女性 型で ， 発 育も年令 に ほ ぼ 租当

し て い るが ，陰毛は少な く，膣ぱ 1 指挿入困難で，深 さ

2cm の 盲端 に 終 り，直腸診で は 子 宮及 び附属器 は触れ な

い ．タト尿道 口 は ほ ぼ 正 常 の 位 置 に あ る．立 位 ま た は 腹 圧

に よ り，両側鼠径部 に 膨隆す る超母指頭大 の 移動性 の あ

る ヘ ル ニヤ 様の 腫瘤 を認 め るが，還納不 能で 停留睾丸 と

推 定 した．また 腟分泌物は 白色少量であ る （第 H図，第

皿 図）．

　 検査成績 ：
−tt

括 して 示す と表 の ご とくであ る．そ の ほ

第 　 1　 図

第 　 豆　 図
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第　 皿　 図 第　 ］v　 図

年 　令 ：　 18オ

体 　 重 ：　 40 

身 長 ： 　 148．2c皿

感 　情 1　 安定

音 　 声 ；　 女 吐様

外　陰 ：　 陰 毛，粗

　　　　　発育 不 全 型

月　 経 ：　 　 　 　 　 　無

骨 年 令 ：　 　 　 　 　 正 常

　　　　 130〜70皿皿Hgtin　 圧 ：

眼 底 所 見 ： 正 常

　ト ル コ 鞍 ： 0．50c皿
2

血 清 電 解 質 ； 正 常

血 漿 蛋 白 質 ： 正 常

…血 　 糖 　 値 ： 止 常

性 ク ・ マ チ ソ ： 男性 型
117K

　S　：　7．4m9！day

Estrogen ：　3．6γ〆day

．170．H ・C ・S・： 2．8mg ！day．

1Pregnanediol： 0

か尿 の
一
般 倹査では 異常な く， 裟 た胸部 の レ 線検 査で は

肺，心 に異常 は ない が，心電図所見で心室｛些期 外収 縮 が

み られる．肝機能検査所見 は IE常であり，　 Th 。 rn −test
，

Il21摂取率も正常で あ る．

　精嚢撮影所見 ：右側では 直線状 の 主管 と憩室 の 欠如 を

認め，左側は 繊細 な主 管 と，樹枝状 を 呈す る憩室 か らな

り，全体 として 発育不全の 像である （第 ］／
／
図）．1尚精嚢

撮影 の 際 に は反 膚 を 切開 して 右 倶1」腫瘤 を 露出せ し め，そ

の 色，硬 ざ よ り睾丸であ る こ とを確認 し，輪精管 よ り60

％ ウ ロ グ ラ フ ィ ン 2cc注 入 した．

　 以 上 の 諸検査成績 に よ り，睾丸性女性化症候群 の 診断

が 確定 した の で，睾 丸 摘出手術及 び RugeZ ）
が 1913年に

最初に実施発表 し，木邦では秦珊 5〕が 1958年 （，こ 始めて 実

施 した S 状結腸 に よ る 人 r．造腟術 を行 う こ とに した．

　手術概要

　1）まず 腟 入 口 部 に お い て 痕跡的 に 存 在す る 腟粘膜 に横

切開 を加 え て，膀胱直腸間腔 を鈍性 に剥離拡張 し ，
ヘ ガ

ール 30号が 楽 に 挿 入 で き る よ うに して ，そ の 先端を ダグ

ラ ス 窩 に 達 せ しめ た の ち ， 開腹 した．そ の さ い の 腹腔 内

所 見 で は 子 宮及 び 卵巣 は まっ た く 認め ら れ な い （第 V
図）．

第 　 V　 図

　 っ い で秦術式に よ り型 の 如 くS 状結腸を空置 した の ち

端々 吻合 をお こ な い ，空置結腸 を さ き に剥離拡張した 膀

胱直腸間 腔 に 転位移植 して 腟 を 形成 した ．そ して さ ら

に
，

　2）両側鼠径部 に あ る灰白色，超 母指頭大の 弾力性柔軟

な 腫瘤 が，そ の 色，硬 ざ か ら睾 丸で あ る 事 を再確 認 した

の ち，睾丸，輪粘管 ， 副睾丸 を含 め て 外鼠径輪の 基底部．

で切 除 し，鼠径輪を縫合閉鎖 した （第 W 図）．

　摘山標本及 び そ の 組織像 ：摘出 した睾丸は，右 ： 3。0
× 2．5cm× 1．2  ， 左 ： 3．5 × 2。0 × 1．Ocm’ご あ る．

（第 xa図）．

　組織学的 に は 両側共 に 造 精現象 は 殆ん ど な く，そ の 反

面 SertGli細胞 の 可成 り著明 な 増 生 が 認 め ら れ ，　また

精細管基 底膜 の 硝 子 様肥厚 が 見 られた ，　更 に 間質では

Leydig 細胞 の 増生 が 認 め られ，明 らか に睾丸組織 で あ

り，肉眼的に も組織学的 に も卵巣類以 の 組織所見 は 見当
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第　 VI　 図 第　 Ix　 図

M 　 x 　 図

第　 wn　 図

第　IM　図

ら ない （第N皿図，嬉π図）

術 後 経過
◆
良女了 ご， 7 日 目 に 膣抜糸，9 目 目小行開始，

18 日 目 こ ヘ ガ ール 30号迄 腟 7、 調 ム張可能 と な り，腟 の 深

さ 12c］11で 合併症 な く，欠落b匸 1大も認 め られ す ，術后23口

［ヨに 退 肬 した （第 X 図）

　退院時，Estr   ger ， 05 γ／day，17　KS ，385 　 mg ！day

ユ70HCS ，2 ．25　mgfday ，　 Thorn 　test　 65％ ごあ つ
k

　　　　　　　　　　考　　案

　半 陰1易 ビ っ い r 丿 　種 f〈 な角度ハ り の 分 煩 華 み られ る

が，性 際が 羽 っ b’こ 睾 丸ごあ ろ の セ
，

サト陰 部 箏殆ん と正

常 斥女 了とk
’

）カ バ形 齢 レ め し，へ つ 乳房
「
りいく発 虐

し て い る 庄倒 、よ 」 ＼ な り 占 くか ら知 b 丘 て い 方 ら しい

　ユ953年 JMMorrls の
β ， 同様 の 21列の 扛 到乏

rJ口ん

⊂叉 献 79例 FL’
整 理 し ご，こ   を睾丸腎女竹 化虹 候群 と祢

し， ご の 臣年床 听 爿 の 特徴 タ 次 の 如 く要約 し
『

い る 　す な

わ ら，

　1）体格は 女竹型 で脂肪 の つ き か た も 女性 吻 ごあ る か，

特 1’，．．四肢 tJ ：体躯 よ り長 、些 眼 不令沚 の 体 格
7L 示す もの

も らる

　2）思春期 以 後 の 瓸
）ご）ご、ま，王 暢女 rと1司1崇 r 発 台 し斌
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乳房を持 っ てい る が，乳頭は ど ち ら か と云 え ぱ発育が 悪

い ．

　 3）大部 分 は 陰毛及 び 腋毛の 発生ばない か，極 めて 少な

い
， 多毛症 の傾 向は な く，頭髪の 生 え際も女性 型 を 呈 し

て い る．

　 4）外．陰部は女性型である．陰唇特 に小陰唇 の 発育が惡

い もの が 多 く，Phallus は 陰核 と して の 大 き さ しか な

い ．腟 は 盲端 に 終 つ て お り ど ち らか と云 え ぱ小 さ い が，

性交が 可能な もの も 少 くな い ．

　 5）内性器 と して の MUIler 管の 分 化発育は全 く確認さ

れ な い 事 が 多 く，た だ 時 に極 め て痕 跡 的 な 子 宮 あ る い は

卵管を認め る も の も あ る．

　 6）性腺 は 腹腔 内，ある い は鼠驫管内に，ま た 時 に 大陰

唇内な どに 存在す る．徃腺は 明 らか に睾丸構造 を示 して

お り．組 織学 的 に は 停留 睾 丸 の そ れ と同 じ所見 で あ る．

　 T）ホ ル モ ン 分泌能 に っ い て は ， まだ例数 が 少い が ，
こ

の 睾SLは 男性 ホ ル モ ン の みならず，発情 ホ ル モ ン をも分

泌 して い る と推定 さ れ る ，また ゴ ナ ド ト ロ ピ ン の 排泄値

が高い 事 が あ る．

　 以 上 が Morris の ま とめた 臨床像で，彼は こ の 女性化

が 睾丸 か ら分 泌 さ れ る女性ホ ル モ ン の た め で は な い か と

考え，こ れを睾丸性 女性化現象 と称 した もの で，Deam −

er7
）
も こ の 名称 に賛意を表 しt 現在

一
般 に睾丸性女性化

症候群と云 う名称を使用 して い る人 が 多い ．

　 こ の 症候群 に お け る性腺 は 組織学的に も睾丸 の 所見を

しめ し，PraderS ）
らも 検索 し得 た か ぎ りの 症例 に お け

る性 ク ロ マ チ ン は男性型 を示 して い た と報告 して い る．

　 従っ て 本 症 候群 を呈 す る 患者 の 遺伝的性 は すべ て 男性

と判定 して よ い と 考 え ら れ ，
こ の こ と は Stewart°） ら

も 本症に おける色 自の 遺伝 関係 か ら裏ずけをえたと して

ヤ丶 る．
　　　　　　　　　　　　　 ぼ
　我 々 の 症例 は 性 ク ロ V チ ン が男 性 型 で

， 睾丸 を有 し ，

出生時 よ り外性器は女性型で ， 第 2 次性 徴 も女性的であ

り，女性内性器 は完全 に欠如 し ， 陰毛 が少な く，あ き ら

か に Morris の い う睾丸性女性 化 症候群 に 属 す る も の

で あ る．

　今迄 の 本症候群の発生 頻度は1958年に Jones　and 　Sco−

ttゆ
は 文献．．ヒ84例 が み ら れ る と云 つ て お り．そ の 後 7

例
11 ）”“1，’）

の 報告例 が あ る の で計91例と な る．太邦ではい

ま まで に 24例 くらい 報告 され て い る よ うで あ る．

　 ま た．本症候群 は 家族的発 生 を 見 る事 が 多 く，　 Jdnes
and 　Scott は 84例中の 21例に家族的発 生 をみとめた と報

告 して お り ， 尾辻
IS）

らも同胞 3名 に発生 した例 を報告 し

て い るが，我 k の 症例で は同胞に 本症候群 の 発生 は な

し丶

　 本症候群 の 発生 病理にっ い て は，ぽ とん ど不明で あ る

が， 性腺 が 睾丸で あ る の に ど う して， 第 2 次性徴がほ

とん ど女性 に 近 い 型 を 呈 す る か と云 う問 題 に つ い て は ．

Morris は前述 の ご とく睾丸 から 分泌 され る Estrogen

の 為であろ う と考えて お り， 多 くの人 が こ れ に賛同 して

い る．ま た 尿中 Estrogen 排泄値 は 同 年令 の 女子 と し

て は 多少低 い よ うで あ る が ， 時に は 正常に 近い 場合 も あ

り，
一

般 に男 子として はや ・ 高値 を示 すもの が多い と報

告 さ れ て い る ．しか し こ の Morris の 仮 説 に対 して Pr −

ader は本症候群 の発症機序 を，睾丸 か らの 男性 ホ ル モ

ン に対す る標的器官の 反応低下あ る い は抵抗性すなわち

Androgen −Resistenz と 云 う仮説を称 え て い る．す な わ

ち 本当 の 意昧 の 女性 化 現象 で は な く， こ の Androgen・

Resistenz と云 う先天的な異常 に よっ て，男性方向へ の

分化発育が行 われない だめ に，見掛け上女性化の よ うに

見 え る に す ぎ な い と云 っ て お り，Witschi17） ら も同様な

脈生原因を仮定 して お り ， こ れ を Antitestis　factorsと

呼んでい る．

　 以 上 が 発生 原因 に っ い て の 仮 説 で あ るが ，もちろ ん こ

れだけでは 説明 が不充分であっ て ， まだ解明 され る に い

た つ て い ない 現状である，しか し本症 の 治療 と して 睾丸

摘出術 を 行 うと，Estrogen の 尿中排泄値 が 低 くな り ，

欠落症状を来す 事 が あ る とい わ れ ， J．　Molinoffユ2） は術

後 1 ヵ 月目に乳房 が 縮 小 した例 を報告 して お り，本症候

群発生 に は や は り睾丸特 に Sertoli 細胞 か ら分 泌 され る

と考えられて い る EstrOgen の もっ 役割 が 重視 さ れ る

べ きこ とに異論 1，Sな い よ う に考え られ る．本症例で も，

術前 に 尿中 Estrogen 排泄 量 は 3．6 γtday で，女性 と ・

して はや ・ 低値であ る が ， 術后 O．5γ／day と さ らに減少

して お り，Morris の 説 を裏付けるが ご とき成績 を しめ

て い る．

　尿巾 17−KS 排泄値にっ い て は ，
一
般に 際 ぼ男子とし

て の 正 常範囲 内で あ る と Salassai3） は報告 し，本症例

で も T．4rng！day でぼ ぽ 正常 で あ るが ， 術後 で は 3．85
mglday と減少し，やは り術前には 睾丸 か らの 分泌 が あ

つ た もの と考 え られ る．

　また 木症候群患者の 副腎皮質機能 は Salassaに よ る

と，やは り正 常であ る とい わ れ るが ，我 k の 症例 でも

Thorn ・test ：正 常，術前 の 17−OHCS ； 2．8　mgtday ，

術後 225mg ！day とともに 正 常で，術前 ， 術後 に と、くべ

つ の 変化 は な か つ た ．
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　木症 の 治療 に 関 して は ，性 ク U マ チ ン ．性 腺，あ ζい

は 内性器 の 如何 と，そ の 患 者 を将 来 男 に す る か ， 女 に す

る か は別問題 で あっ て ， 副 腎性 仮性 半陰陽 以 外 の 半 陰陽

の 性 の 選定 に は，外性 器 の形態 を最 も重視すべ きであっ

て ，性 腺 が 睾 丸 で あ る か ら と云 っ て ，将来 の 性格，性

徴，性欲 の 方向が 必ず しも男性型 に な る とは 云 え な い か

ら，思春期 以 後 に そ の 方向を確認 し た後処 R す ぺ きで あ

る と尾 辻 ら は主張 し て い る ， ま た，Morris もすで に女

性 と して 性 交が 可能 な もの も少 くな い と報 告 して お り ，

・

正常男子 と結婚生活登お くっ て い る症例も あ つ て ，

一
般

に性 生 活 に お い て 男性 の 役割を果 さ しめ る こ とは まず不

可能で あ ろ う．

　本症例では，乳房 の 発育，夕卜陰部 の発育状態か ら考え

て 当然女性 と し て 生活 すべ きもの で あ る が ，た だ 腟 の 発

育 が きわ め て 不 良 で ， 腟 欠損症 に 近 い 状態 であ つ た の

で，人 工 造腟術 を行 い ， か っ 同時 に畢丸摘出術を お こ な

つ た もの である．

　　　　　　　　　　む す び

　典 型的な睾丸性 女性化 症候群 の 1例 を経験 し た の で ，

各 種検 査 成 績 と治療 に っ い て の 概要 を報告 し，さ らに若

干 の 考察 を 加えた ．

　 （恩 師秦 良 麿 教 授 の 御指 9 ，御校閲を 深 謝 し ，ま た 御

援 助 を 頂 い た 本 学泌 尿 器 科 に 謝 す る と 共 に ，本 教 室検査

員 野 崎 嬢 に 感 謝 す る ）
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