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概要　23歳 の 完全型精 巣性女性化症 （Tfm ）症例 に つ い て 内分泌学的 ， 電顕に よ る形 態学的検討を行っ

た．

　1．末梢血 testosterone（T ），
　 DHEA

，
　 estrone （E 、）値 ， 尿中17−KS 値 は 成人男子 正常域を超 えて 上

昇， し か も下垂体性 gonadotropin， 特 に 血中 LH 濃度の 著 し い 上 昇が認 め られ た ．

　2、精巣静脈血 で T ， E 、，
　 estradio1 （E2），　 progesterone （P）濃度は著 し い 高値を 示 し，そ の 末梢血 濃

度 は 精巣摘 除後速や か に 低下 し た．精巣 の 電顕所見 で は Leydig　cell に 活発な steroid 　hormone 産生像
が 認 め られ た．以上 は こ れ らの ホ ル モ ン が Leydig　cell で 産生 され て い る こ と を証明する もの と思わ れ

た ．

　3．10，000単位／日， 2 日間 の hCG 投与は gonadal 　steroid 血中濃度を上昇さ せ た が，225単位／日，2
日間 の hMG 投与は な ん ら変化を起 こ さ なか つ た こ と ，

　 LH −RH に 対し て LH は 過大 に 反応 した が FSH
の 反応 は 不 良 で そ の 血 中濃度 と反応性 に解離が み られ た こ と ， 精巣摘除後血 中 LH は 6時間 で 上 昇 し始

め た が FSH は 24時間で も変化が な か つ た こ と よ り LH は gonadal　stero 玉d 産生を刺激 し それ らを介 し

た feed　back 機構 に よ り迅 速 に 調節さ れ て い る が，　 FSH は steroid 産生 に は 関与せ ず ，そ の 分泌調節 に

は feed　back 別 の 機構 とは異な る 別 の 機構 の 存在が推測 され た ，

　4．精細管 は 二 種 の 細胞で 占め ら れ管腔を 欠如 して い た．二 種の 細胞 は い ずれ も Sertoli　cell で ，数 が

多 く電子密度 の 低 い 未熟型と電子密度 の 高い 成熟型 で あつ た ，精祖細胞 の 存在 は 確認 で ぎな か つ た．

Synopsis　A 　23・year−old　patient　 with 　 a　complete 　 form　of　testlcular　feminization　 syndrome （Tfm ）was

examined 　endocrinologically 　and 　morphologically 　by　electron 　microscopy ，

　1．Serum　testosterone，　DHEA 　and 　estrone 　concentrations 　and 　the　urine 　l7−KS 　concentration 　were 　higher
than 　in　 adult 　ma ！es ．　 Furthermore

，
　 serum 　pituitary　gonadotrop 三ns ，　especiaUy 　LH ，　were 　increased．

　 2．We 　found 　that　testicular 　venous 　testosterone，　estrone ，　estradiol 　and 　progesterone　were 　remarkably

increased　compared 　w 三th　their　peripheral　concentrations ，　and 　that　circulating 　concentrations 　decreased
rapidly 　after　gonadectomy ．　 The　electron 　microscopic 　study 　showed 　active 　steroidogenesis 　in　Leydig　cells．
We 　belleve　that 　these　results 　prove　that　these　steroids 　are 　produced 　in　Leydig 　cells ．

　3，We 　found　that　the 　administration 　of 　lOρ001U ／day　of　hCG 　for　2　days　increased
』
もerum 　gonadal　steroids

but　that　of　225　IUIday 　of　hMG 　for　2　days　did　not ，　that　LH 　responded 　strongly 　to　LH −RH 　but　FSH 　response

was 　weak ，　and 　that　after 　gonadectomy 　serum 　LH 　immediately　increased　but　FSH 　did　not 　change 　for　at
least　24　hours．　 From 　these　results ，　we 　assume 　that　FSH 　is　not 　related 　to　steroidogenesis 　and 　that 　the

mechanisms 　regulating 　seruln 　LH 　 and 　FSH 　are　different，
　 4．The 　seminferous 　tubules 　were 　occupied 　by　two 　kinds　of　cells，　 Both 　kinds　were 　Sertoli　cells，　one 　of

which 　was 　numerous 　and 　of 　low　electron 　density　indicating　an 三lnmature 　type，　and 　the　other 　was 　 of 　high

eiectron 　density　indicating　a 　mature 　type．　Spermatogonia　were 　not 　detected．
Key　 werds ； Testicular　feminization　 syndrome 。Endocrine　profile・Ultrastructure

　　　　　　　　　 緒　　言

　細 胞遺伝学的性 お よ び生殖腺の 性分化は 男性で

あ りなが ら表現型 は 女性で あ る精 巣性 女性化症

（Tfm ）は 標的細 胞 に お け る ホ ル モ γ 作用発現機

序 の 解明に ，また 性腺分化 以降 の 性分化機序 の 解

明に 重要 な情報を与 えた が
，

い ま だ十 分解明 され
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て い な い 成人男子の 視床下部 ・下垂体 ・性腺系調

節機序解明や精子形成 （spermatogenesis ）発現機

序解明 に も手掛か りを与え て い る， しか しな お ，

こ の 症候群に 内在す る解明され るべ ぎ問題点 は 多

い と考え られ る．精細管の 電顕像 もその
一

つ で ，

報 告例が少な く ， 所見に は 不
一致が み られ る．電

顕像 の 確立は ア ン ド 卩 ゲ ン 不応 と性腺異常 の 因果

関係を解 明する糸 口 に な る もの と期待 される．

　我 ・々は 完全型 Tfm 症例 を経 験 し ， 内分泌学 的

ならび に電顕 を含め た形態学的検討を行 い 興 味あ

る知見を得た の で 報告す る．

　　　　　　　　　症　　例

　症例 ：23歳 3 ヵ 月 ， 未婚 ， 戸籍上 女性．

　家族歴 ：両 親は 健在で 血族結婚で は な く，同胞

4 人中 3人 の 姉は 皆結婚 しそれぞれ子供を有 して

お り，弟 に も特 に異常を認め な い ．

　既往歴 ： 5歳 の 時両側鼠径 ヘ ル ユ ア で ヘ ル ニ ア

嚢 の 縫縮術を受 けた ，

　 現病歴 ：15歳頃 か ら月経が発来 し な い こ と お よ

び腋毛 ， 恥毛 の な い こ とを気に し始め
， 昭和 57年

12月原発性無月経を主訴 として 当科を受診 し た ．

　現症 ：身長 163cm ，　 arm 　span 　 156．8cm ，体 重

46．6kg， 血圧 105／70mmHg ，腋毛 ， 恥 毛 は 欠如し

て い た ．乳房 の 発育 ， 乳輪 の 径 は 正常 で あるが乳

頭の 発育は 不 良で Marshall＆ Tanner の 分類の

Stage　3で あつ た．外陰は 正 常女性型を示 した が
，

大陰唇 ， 小陰唇 の 発育は や や不 良で
， 双 合診で 腟

は 深 さ約4cm の 盲端 に 終 わ り，子宮腟部 を認 め

ず ， 子宮体部お よ び両 側付属器を触知 しなか つ た．

　検査成績 ：末梢血 白血 球染 色体 分析 で は 46
，

XY を示 し，　Y 染 色体 の存在は Quinacrineに よ る

螢光 バ ン ド分析法で 確 認 した． トル コ 鞍撮影で は

異常な く， 血 清電解質は Na 　 142mEq／L ，
　 K 　 4．1

mEq ／L，　Cl　108mEq ／L，　Ca　8．8mg ／dlとい ずれ も

正常域内で あつ た ．

　内分泌検査成績 ：表 1の よ うに ， 血 中 T
， dehy−

droepiandrosterone（DHEA ），
　 E 正， 尿中 17−ketos−

teroids（17−KS ）は 成人男子正常域を超 え，し か も

下 垂 体 性 gonadotropin 特 に 1uteinizing　 hor−

mone （LH ）の 著 し い 上昇が認め られた ．血 中 E2
，

cortisol は 正 常域内であ つ た ．

　開腹所見 ：骨盤腔内に 子宮，卵管 は 存在せ ず ，

腟盲端部に
…

致し て 漿膜の 軽度 の膨 隆が 認め られ

た 。光沢ある 白色，平滑な表面を した精巣が左右

そ れぞれ内鼠径輪部 の 骨盤壁 に 付着す る形 で 存在

し た ．不完全な精巣上 体 の 存在 を確認 し た が精管

は 認め られ な か つ た ．精巣上 体 を含め た 大 きさ は

右 精 巣 が 4．0× 1．9× 1．8cm 重 さ12g，左 精 巣 が

3．7 × 2．4× 2．1cm 重 さ 17g で あ つ た．

　診断 ：核型が46，XY で 外性器 は 女性型を示す

疾患 の うち，1）XY 　pure 　gonadal 　dysgenesisお

よ び XY 　gonadal　agenesis とは 性腺 が存在す る

こ と，血 中 T 値が 高 い こ と，二 次性徴 の 発現が あ

る こ と か ら ， 2）cholesterol −17
，

20・desmolase
，

17α
・hydroxylase， 17α ・hydroxypregnene　C17−20

1yase，17β一hydroxysteroid　dehydrogenaseの 各

ス テ ロ イ ド代謝酵素欠損症 と は 血 中 T 値が 高 い

こ と ， 血中 cortisol 濃度が正 常で ，血 圧，血 清電

解質 に 異常が な い こ とか ら ， 3）同 じ ア ン ド ロ ゲ ン

不 応 性男性化異 常 の うち不 完全型 Tfm と は 外性

器所見 よ り， 4） 5α
一reductase 欠損症 とは精管な

ど の Wolff管 由来成 分を欠 くこ とお よび外 性器

所見 よ り鑑別で き，本症例を完全型 Tfm と診断

した ．

　　　　　　　　　研 究方法

　 1．内分泌学的検討

　下垂体機能に 関 し て は ア ル ギ ニ ン 負荷テ ス ト，

TRH テ ス ト，　 LH −RH テ ス ト （LH −RH 　100μg 静

脈内投与），下垂体副腎皮質系 に 関 し て は デ キ サ メ

サ ゾ ン 抑制 テ ス ト ，
メ ト ピ ロ ン テ ス ト，副腎皮質

機能 に 関 し て は ラ ピ ッ ド ACTH テ ス ト を施行 し

た ．性腺機能に 関 し て は 10，000単位／日， 2 日間筋

注に よ る hCG テ ス トお よ び225単位／日，2 日間筋

注に よ る hMG テ ス ト を行い 血 中 T ，
　E 、 ，

　E ， ，
　P 濃

度 の 変化 をみ た ．術 中 ， 左精巣 静脈 よ り採血 し

LH ，　 follicle−stimulating 　hormone （FSH ），　 T
，

E1，
　 E2

，
　 estrio1（E3），

　 P 濃度 を測定 した ．ま た 性

腺摘除後 3 ， 6 ， 9 ， 12， 24時間に 採血 し LH ，

FSH ，　 T ，　 El，　 E2，　 P の 動態 を調べ た ．

　血中の 各種 ホ ル モ ン 濃度は radioimmunoassay

で ，尿 中 17−KS は Rappaport 変 法 ， 尿 中 17−

hydroxycorticosteroid（17・OHCS ）は Phenylhy 一
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drazine法 に よ り比色法で測定 し た ．

　2．形態学的検討

　摘出精巣は hematoxylin−eosin 染色を施 し光顕

で 検 討 し た ．電 顕的観察 に は 摘 出精 巣 の
一

部 を

2 ％グ ル タ ール ァ ル デ ヒ ド（pH 　7．4）で 固定 ， 2％

四酸化 オ ス ミ ウ ム 液で 後固定 ，
ア ル コ

ー
ル 脱水 ，

Epon 包埋 ，
ウ ル ト ラ ミ ク ロ ト

ーム で薄切，酢酸 ウ

ラ ニ ル ，硝酸鉛 の 二 重染色後 ， 日本電子 200CX 型

電子顕微鏡 で 観察 した ．

　　　　　　　　　成　　績

　 1．内分泌学的検討

　 ア ル ギ ニ ン 負荷テ ス トで の GH の 反応 ，
　 TRH

に 対す る prolactin，　 TSH の 負荷前値 ， 反応 は い

ずれ も正常で あつ た．デキ サ メ サ ゾ ソ 抑制 テ ス ト，

メ ト ピ ロ ソ テ ス ト， ラ ピ ッ ドACTH テ ス トで も

正常 な反応 が認め られ た．

　 LH ・RH テ ス F で は 正 常成 人 男子 に 比 べ ，負荷

前 LH ，　FSH とも に 高値 で
， 負荷後 LH が過大な

反応を示 した の に対 し ，
FSH は 正常な い しや や 不

良 の 反応 を示 し，LH と FSH の 反応 に 差 異が 認

め られた （図 1）．

　 hCG テ ス ト で は P の 反応 は 明瞭で なか つ た が

T ， E ，，
　 E，

は 反応 し血 中濃度が上 昇 した ．　 hMG テ

ス ト で は T
，
E1

，
　 E2は全 く反応せ ず，　 P の 反応 も

不 明瞭で あつ た （図 2）．

　 表 2 に 左精巣静脈血 の 各種 ホ ル モ ソ濃度を示 し

た ．表 1 の 末稱血 濃度に 比 べ T
，
E

，，　 E ， ，　 P 濃度

が著 し く高 く，特に E2は 20倍以上 ，　 T ，　 E、は 10倍

以上 の 高値を示 し，
これ らの ホ ル モ ソ が精巣 で 産

生 され て い る こ とが示 された．

　 性腺摘除後 24時間 で す で に ホ ル モ γ 動態 に 変化

が認め られた ．血中 T 値 は摘除後 3時間で最低値

近 くまで 低下 し た ．血 中 E，値 も低下 し 18時間で 測

定不 能 （10pg／ml 未満）に な り，血 中 EI，　 P 値 も

24時間で それ ぞれ 摘除前の 約 1／4の 濃度とな つ た ．

一
方，血中 LH 値 は 摘除後 6時間 で すで に 上昇 し

始め ， 以後上昇傾 向に あつ た が
，
血 中 FSH 値に は

明確 な動 き は な く，
LH と FSH に 差 異 が 認め ら

れた （図 3 ）．術後 12日 の血 中 LH ，　 FSH 濃 度は そ

れ ぞれ288．9mlU ／ml ，
102．6mlU ／ml で ともに 上

昇 し た ．

mlu 〆mJ
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図 2　 hCG ，　 hMG テ ス ト

　2，形態学的検討

　光顕所見 ：精巣は 左右 ともに複数の 小結節か ら

な り，小結節は 線維性結合組織で 不 規則 に 仕切 ら

れ，その 中が 密に 詰まつ た精細管の み で 構成 され
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表 1　 術前 の 内分泌検査成績

LH ： luteinizing　hormone ，　 FSH ： foHicle−stimulating
hormone ，　E1 ：estrone ，　Ee ：estradiol ，　E5 ：estriol ，　DHEA ：

dehydroepiandrosterone，　 DHEA ・S ： dehydroepiandros．

terone 　 su 王fate，17・KS ： 17・ketosteroids，17−OHCS ： 17−

hydroxycorticosteroids．

括弧 内は 成 人男子 正常域値
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写 真 1　 Leydig　cell の 集簇．　 HE ．染色．× IOO

る小結 節 と， 精細管 と間質で構 成 され る小結節が

あつ た ．後者 の精細管と間質の 比率は ほ ぼ同等 で
，

間質 に は ほ ぼ全て が Leydig　cel1 で 占め られ て い

る部分や，線維性結合組織 の 割合の 多 い 部分 とが

あ り小結節 に よ り，ま た 小結節 内で も部位に よ り

異 なつ た像を呈 した，小結節間 は 線維性結合組織

で 占め られ，こ の 中に も精細管 と Leydig 　ce11 が

瀰漫性 に 存在 し ， 数 ヵ 所 1：　Leydig　ce11 の 集簇 が

認め られた （写真 1 ）．精細管は 細胞 で 満た され管

腔 は欠如 し て い た ．精細管周囲 の 線維性肥 厚は な

か つ た ．精細管を満た す細胞 に は染色性 に 富む紡

錘形 の 細胞質を有す る細胞 と明る く比較的丸 い 細

胞質を有す る細胞 を区別 で きた ．Mtillerl4）bX示す

よ うな 明確な精祖細胞は 認め られなか つ た （写真

2）．

　電顕所見 ：精細管内 に は 電子密度の 低 い 明る く

み える細胞 （PS）と電子密度 の 高 い 暗 くみ え る細

胞 （DS ）が存在 した ，　 PS は DS に比 べ 多数 を占め

た （写真 3）．PS は 形 の 不 規則性が少 な く円柱状

な い し多角形 で ある が
， 精細管壁 に 付着す る

一方 ，

細胞質突起を有 し隣接細胞 と接 し て い た ，核は 円

形又 は 卵円形 で 核小体 は 辺縁 に位置 して い た （写

真 3 ， 4 ）．細胞質に は 粗面小胞体 ， 小胞状 の 滑面

小胞体， ミ ト コ ン ド リ ア が認め られた が そ の 数は

比較的少なか つ た （写真 5）．DS は 不 正形で ，精

細管壁 に 付着する
一方 ， 多数 の 細胞質突起を 出 し

隣接細胞 と密に 接触 して い た．核 は 輪郭不 整な紡

錘形 な い し卵 円形で 辺 縁 に位置する明瞭な核小体

を有 し て い た （写真 4 ）． こ の 細胞質 に は 拡張 し た
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写真 2　精細 管．精 細管内は 暗い 紡錘形の 細胞 （大き

　い 矢印 ） と明 るい 丸 い 細 胞 （小 さい 矢印 ） で 占め ら

　 れ て い た．H ．E．染 色．× 300

写真 3　精細管 電 顕像．pale　Sertoli　ce11 （PS ）は dark
　Sertoli　cell （DS ） に 比 べ 数が 多く精細管内に は PS

　が密 に 詰 ま つ て い る部 分 が 認 め られ た （BL よ り左

　側 ）．BL ：basal　lamina ，　LC ：Leydig 　ce1L

　 original × 2，000

写真 5　pale 　Sertoli　cell （PS ） と dark　Sertoli　cell

　〔DS ）の 電 顕像，　 DS の 細胞質に は 拡 張 した 細管状の

　滑 面 小 胞 体 （SER ），粗面 小胞 体 （RER ）， 球形で ほ

　ぼ 同一の 大 き さの ミ ト コ ソ ド リア （M ）が PS に 比べ

　多 数 含 まれ、て い た ．original × 10，000

写 真 6　Leydig　cell の 電 顕像．　 M ； mitochondria ，

　SER ： smooth 　 surfaced 　 endoplasmic 　 reticulum ，
　N ：nucleus ．〔〕riginal × 10，000

写真 4　精細管電顕像．精細管内 に は 電 子 密度 の 低 い

　pale 　Sertoli　cell （PS） と電子 密度 の 高 い dark　Ser−

　tQli　 cell （DS ） の 二 種 が認 め られ た．　 BL ： basal

　lamina ，　LC ：Leydig　cell．　original × 3，000

細管状の 滑面小胞体，粗面小胞体 ， 球形で ほ ぼ同
一

の 大 ぎさの ミ ト コ ン ド リ ア が PS に比 べ 多数含

ま れて い た （写真 5）．DS はその 形態 よ り明 ら か

に Sertoli　cell と考え られ た ．

　Leydig　cel1 の 形態は特徴的で ，核は 比較的小 さ

く所 々 核膜に陥凹がみ られ内側核膜に 接 して ヘ テ

ロ ク PV チ ソ が 並び明瞭な核小体 を有 し た ．滑面

小胞体が極端に 発達 し，細胞質 は拡張 し小胞状 と

なつ た滑面小胞体で 占め られて い た ． ミ ト コ ン ド

リ ア も豊富 で そ の ク リス タ は 管状 な い し小胞状を

呈 し て い た． こ れ ら は steroid 　hormone 産生 細胞

に 共 通 の 所 見 で あ り ，
こ こ で 活 発 な ster −

oidogenesis が 行 わ れ て い る こ と が 示 さ れ た．
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Reinkeの 類結 晶は 認め られな か つ た （写真 6 ）．

　　 　　　　　　 　 考　 　察

　 XY 遺伝子 よ りX −y 抗原 を介 し た 性腺 の 男性

化，精巣か らの MUIIerian　regressive 　hormone と

T に よる内，外性器 の 男性 化そ し て 二 次性微の 発

現 と い う一連 の 男性化の過程 の なかで ，
Tfm は T

お よ び その 活性型 で あ る 5α
一dihydrotestosterone

（DHT ）に 対す る receptor が欠如な い し欠乏 し て

い るた め に 発現す る症候群で あ り， 完全 型 Tfm

は 46，XY の 核型を持ち なが ら表現型 は 全 くの 女

性 （腋毛 ， 恥毛は欠如）で ，精巣を有 し血 中 T 値

は 成人男子正常域内かそ れ 以上で しか も血 中 LH

値が 高い こ とを特徴 とす る．

　 精巣静脈血 中 T
，
Er

，
　 E2

，
　 P 濃度 の 著 し い 高値 ，

精巣摘除後の 速や か な末梢血 中濃度の 低下 ， 電顕

で 認め られ た Leydig　 cell の活発な steroid 　 hor・

mone 産生像 は こ れ らの hormone が Leydig　cel1

で 産生 されて い た こ とを証 明す る もの と思わ れ

る．

　 hCG 負荷 に よ り血 中 gonadal 　steroid 濃度が上

昇 し た こ とは LH が Leydig　cell に 作 用 し ster −

，oid 　hormone 産生を刺激 して い る こ とを示 し て い

る．hCG テ ス トの 成績 に 関する こ れ ま で の 報告は

陰性 とす る もの がほ とん どで ある
2 ）4 ）21 ）が

，
Tfm で

は LH の 血 中基礎値 が 高 く常 に 刺激状態 に あ る

た め
一

回 3，00eか ら5，000単位 の 少 な い hCG 投与

量 に は 明 瞭に反応 しな か つ たた め と考 え られ る．
一方 ，

hMG 負荷で は反応が なか つ た ．投与量の 問

題 も考 え られ る が，血 中 FSH 基礎値は そ れ程高

くな い の で臨床的に最 も多 い 量で ある 225単位／日

で 反応 が なか つ た こ と は FSH は stero 三d　hor−

mone 産生に は 関与 し て い な い 可能性が 高い と思

わ れ る．

　 Tfm で は 中枢で も DHT 　receptor を欠如す る
6｝

の で negative 　feed　back効果 が 働 か ず血 中 LH

濃度 が上 昇 し LH −RH に も過大に 反応 し た こ と

は当然 と言 え る．
一方 ， 血 中基礎値 は軽度上昇 を

示 しな が ら LH −RH に 対す る 反応 は む し ろ不 良

で あ つ た FSH の 解離 は 大変興 味深 い ．　 FSH の

LH ・RH に 対 す る低 反応 は 幾 つ か 報告 さ れて い

る
5）13｝．低反応 の 原 因と して まず考え られ る の は

gonadal　 steroid に よ る feed　 back 効果で ある．

Tfm で は 血中 estrogen （E）濃度が高 く， しか も

視床下部に は aromatization 活性が存在 し，　 T は

E に conversion され る
15 ）18）

の で Tfm の 視床下 部

E 濃度 は正 常成人 男子 よ り高 い と考 えられ る．

FSH に対す る T の feed　back 機構は正 常成人男

子 に お い て も存 在 し な い
12）が ， E に よ る feed

back 機 構 は 存 在 す る
12 ）16 ）19）

の で Tfm で は

gonadal 　steroid を 介した feed　back 効果 は 確か

に正常成人男子以上 に FSH に 抑制的 で あ る． こ

の こ とは FSH 低反応の 一説 明に は な り うるが末

梢血 中 FSH 濃度上昇 の 説明 に は な らな い ．

　精巣摘除後の LH と FSH の 動態 の 差異 は こ の

FSH 解離 の 原因を よ り明確に して い る．　 Tfm に

お い て E2は LH と FSH 両 者 に 抑制効果を有 し
，

P も E2と協調 し て 両者 に 抑制効果 を有す る
17）が，

成 人 男子 で LH の み に 抑 制 効果 を 有す る T は

Tfm で は そ の 効果 を有 さ な い の で
，
　 Tfm で は

gonadal　 steroid の 抑制 効 果 は LH に 対 し て も

FSH に対 して もほ ぼ 同等 と考え られ る．した がつ

て 精巣摘除の LH
，
　FSH に 及 ぼす影響 も同等 と考

え られ る．FSH が gonadal 　steroid に よ る feed

back の み に よ り調節され て い る と仮定 す るな ら

ば精巣摘除後 の gonadal 　steroid 濃度低下 に反応

し て LH が上 昇 し た よ うに FSH も上昇す る と考

え られ る が
， FSH は 少な くと も24時間 明 らか な 動

ぎをみ せ ず そ の 後上昇を 開始した、岩成 ら
1）
の 報

告 で は そ の 後 の FSH の 上 昇 は 著 し く ，

gonadectomy 　23 日後に は LH と値が逆転 し て い

る．こ れ らの こ と は FSH 分泌調節が feed　back

機構 の み に よ る もの で は な い こ とを示 し ， 比較的

代謝 されに くい 精 巣産生性 FSH 抑制物質を介 し

た機構が存在する こ とを推測 させ る． こ の よ うな

調節機構 の 可能性 に つ い て は 他に も報告
12）13）21）が

あ り，
Franchimont　et　al．8〕は FSH 分泌を抑制す

る 蛋白様物質 inhibinの 存在を仮定 し て い る．お

そ ら く本症例 で は 精子 形成障害に 対 し て FSH 抑

制物質 の 産生が抑 え られ血 中 FSH 濃度が ．．ヒ昇 し

て い た もの と考 え られ る． こ の よ う に Tfm で は

二 つ の FSH 分泌調節機構 が正反対 に ，す なわ ち

gonadal 　steroid を介 した feed　back 機構は 抑制
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的に ，FSH 抑制物質を介 した機構 は 促進的 に 作用

して お り，
こ の こ とが FSH 解離 の 原因 と考 え ら

れ るが ，こ の 二 つ の 調節機構が互 い に ど の よ うに

関わ り合 つ て い る か に つ い て は 不 明で ある．

　 こ れ ま で の Tfm 精巣の 電顕所見は Leydig　cell

に関 して は 一致 して い る
7｝e）〜n   が，精細管 に 関 し

て は 一致 し て い な い ．共 通所見 は精細管の ほ と ん

ど又は全 て が dark　 cell と clear 　 cell で 占め られ

て い る とい う こ とで ， 我 々 の 検討 もこれに 一致 し

た ， し か し そ の解釈が報告者に よ り clear 　cel1 を

精祖細 胞，dark　cell を成熟型 の Sertoli　cen とす

るも の
9）11）

， clear 　cellを未熟な Sertoli　cell ，　 dark

cell をそ の 変性型 とす る もの
7 ）1°〉，未熟型 と成熟型

の Sertoli　cel1 とす る もの
2°）に 分か れ る ，形態よ り

dark　cell が Sertoli　cell で ある こ と に つ い て は い

ず れ の 報 告 も一致 し て い る が clear 　cell が Ser−

toli　cellか 精祖細 胞か に つ い て は
一

致 し て い な

い ．MUIlerl41は 生後 2 ヵ 月か ら19歳 ま で の Tfm

患者12名 の 精細管 を光顕 で 調べ た とこ ろ 5 歳以下

で は germ 　 cel1 の 数 は正常範 囲内で あつ たが 7歳

以上 で は 欠如す る か 稀に 局在す る の み で あ り，特

に 腹腔 内に 精巣が存在 し た場合 に は 高率に 欠如 し

た と報告 し て い る． 1例 又は 2 例の 少数例の 報告

が混乱 の 一因 となつ て い る こ とを考 える と多数例

に 基づ く こ の 報告は よ り信憑性 が 高 い と思 わ れ

る．こ の 報告お よ びその 形態的特徴 か ら dark　cell

よ りも数の 多 い clear 　 ce11 は 精祖細胞 で は な く

Sertoli　cell と判断 され る．　 dark　Sertoli　cell（DS ）

は pale 　Sertoli　cell （PS ）以上に 形態 が分化 し，

細胞小器官 に富み，空胞形成な どの 変性像が な い

こ とか ら変性型で は な く成熟型 の Sertoli　 cell
，

PS は 形 の 不 規則性が 少な く円形又 ば 卵 円形 の 核

を有 し細胞小器官 に乏 し く，よ り未熟型の Sertoli

cell で あ る と考 えられ る．思春期前正 常男子 の 精

細管に は 多数を 占め 紡錘状ない し楕 円形 の 核 を有

する未熟型の Sertoli　cell とそ の 母細胞 となる 少

数で 卵 円形 の 核 を有す るや や 大型の Sertoli　cel1

の 二 種 が 存在 す る こ とが知 られ て い る
4）が

，
Tfm

の 二 種 の Sertoli　cel1 は こ れ ら とは明 ら か に 異 な

る．未熟型 Sertoli　cell は ア ソ ド ロ ゲ ン 不 応 ， 精子

形成欠如で 説明 さ れ る と し て も ， 何故成熟型 Ser・

toli　cell が存在す る の か ，ど うい う役割 を果 し て

い る の か は 不 明で あ り今後の 研究 に 期待 した い ．
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