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生涯研修プロ グラム
思春期疾患とその対策
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1）原発性無月経の 治療 とカ ウ ン セ リ ン グ

東邦大学医療セ ン ター大橋病院 久 具 宏 司

　現在の わが国における原発性無月経の 定義は ，

満 18歳を迎 えて も初経の な い もの ，とされ て い

る．しか しそ の原因は さ まざまであ り，原因検索
を行い ，場合 に よ っ ては 治療を始め る の に，満 18
歳を迎 えるの を待 つ 必要はない ．原因検索 におい

て は，まず二 次性徴発現の 程度を視診に よ り確認
し，染色体検査 に よる核型の 検索，お よび内性器
と性管に解剖学的な欠損または閉塞 ・狭窄が ない

か ， 視診や 画像診断に よ り明 らか に する ．性管の

閉塞 ・狭窄の 場合は，手術に よる整復を図る．メ

イヤ ーロ キ タ ン ス キーキュ ス ターハ ウザ ー症候群
は，子宮 と腟の 上部 3分 の 2 の 欠損で あ り，4，000
か ら 10，000女児 に 1人 とされて い る．こ の 場合の

治療 は ， 腟形成術で あ り， 最近で は腹膜 を用 い た

腹腔鏡下手術が多 くな っ て い るが ，手術の 目的が

性交渉を可能にする もの であ っ て妊娠を可能にす
る もの で は ない こ とを患者と家族 に十分に説明 し
て お くこ とが必要で あ り，手術後 も長期に わ た り
カウ ン セ リ ン グ を要する．染色体検査 に よ り45，
X や 46，XY の 場合，それぞれターナー症候群，精
巣女性化症候群で あ り，それぞれホル モ ン補充療

法が必要 となる．タ
ー

ナ
ー症候群で は妊娠の可能

性が きわ め て 低 く，精巣女性化症候群で は妊娠不

可能である こ と ともに，遺伝子上 の 性が男性に相
当する とい うこ とを告知すべ きか 否か ，告知する

とすればい つ どの ようにするの か，な どに つ い て，
本 人の ア イデ ン テ ィテ ィを損 なわない ように家族

も含め て 配慮する必要が ある．その 後も長期に わ

た りカウ ン セ リ ン グが 必要となる ．血中ホ ル モ ン

の 検査に よ り，ゴ ナ ドトロ ピ ンが hypo か hyper
か を調べ る こ と も重要 であ る．hyperの 状 態で あ
れ ば性腺形成異常や ゴ ナ ドトロ ピ ン 抵抗性卵巣の

可能性があ り，ホ ル モ ン 補充療法が必要であ る と

ともに妊孕性が きわめて低 い こ とを告知 しなけれ

ばな らな い ．hypo の 状態で あれば下垂体腫瘍な ど

特殊なもの以外は，カウ フ マ ン療法を適度に行い

つ つ ，自然周期での 月経の発来を待つ ．その他，
副腎性器症候群や 甲状腺機能低下症 に よ り無月経
とな っ て い る もの につ い て は，ホ ル モ ン検査に よ

り病型を明らか に した後に，そ れ ぞれ に応じた治
療法を行 う．

2）性器異常の 治療と管理

横浜市立 大 学 榊 原 秀 也

　性器異常 の 多 くは発生 の 段階で の 何 らか の 不具

合 に より生 じる もの で，性分化異常症 （Disorder
of　sex 　development：DSD ）に含 まれ る．また

， 帯
下や GVHD に よる 陰唇癒合症 な ど後 天的な疾患

もみ られる．

　DSD とは 「染色体 ， 性腺，また は解剖学的性が

非定型 であ る先天的状態」と定義され てお り，染
色 体 核 型 に よ り sex 　chromosome 　DSD ，　46，XX
DSD

，
46，XY 　DSD に分類 される．診断お よ び治療

は疾患や病態に よ り異なるが ，卵巣機能不全 に は

ホル モ ン補充療法が，外陰 ・腟 な どの 解剖学 的な

異常 には外科的治療が 行われ る．2003年か らの 9
年間に 当科 を受診 した DSD 女性 患者 101例 で は

sex 　chromosome 　DSD はす べ て タ ーナー症 候群

（TS ）が 占め てお り，46，XY 　DSD で は ア ン ドロ ゲ

ン不応症 （AIS），46，XX 　DSD で はロ キ タ ン ス キー

症候群 （RKHS ）や子宮 ・腟奇形 などが 占め て い

た．
　産婦人科を受診す る DSD 患者 に は小児期 に診

断される群 と思春期に月経異常で 診断され る群が

ある．前者は 51名で TS （43名）な どが小児科か

ら紹介 され，大 部分 の 症例で HRT が行われて い

た．後者は 50名で子宮 ・腟奇形 （13名），RKHS
（9 名），AIS 完全型 （8名）な どが他院産婦人科よ

り紹介され，腟中隔切除術，造腟術，予 防的性腺
摘 除術な どが施行 されて い た．い ずれの 場合で も

疾患や病態が多様で あるた め，症例ご とに状況 に

応 じた個別的 な対応が必要で あっ た．
　思春期女子の DSD の 場合，現在の 病状 の み な
らず卵巣機能や妊孕性等 を含む後の ラ イフ ス テ

ー

ジに つ い て も十分 な情報提 供を行い ，疾患 に対す
る患者の 理 解を得て生涯にわ た る継続的な管理 が

必要で ある．
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