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  A six－year－old person reared as a girl came to us with enlargement of the clitoris． Va－

rious exarninations revealed true hermaphroditism with karyotype of 46XX， positive sex

chromation， ovotestis on the right side and ovary on the left． The ovotestis was surgically

removed and the clitoris was amputated．

緒 言

 性に関する研究は遺伝学の進歩とともに進み，とく

にBarr一派1）のsex chromatinの研究で一躍進歩

をとげた．現在における性の決定は性染色体上の遺伝

子によるとされている．しかしながら，胎生のごく初

期における性腺原基は性染色体の組合せが男であれ，

女であれ将来は睾丸にも卵巣にも発育できる要素を有

している。そして正常な個体では性染色体に一致した

要素のみが分化発育し，反対の要素は退化萎縮する．

しかしなんらかの原因で両要素が発育してくることは

当然起こりうるわけである．真性半陰陽true herma－

phroditism とは同一人が睾：丸と卵巣の両方の組織を

有しているもので，きわめてまれな奇形である．

 Hermaphroditismの語源は，理想的な男性像とし

てのHerrnesと理想的な女性学としてのAphrodite

という神話上の人名を結合させてつくられたもので，

日本語の半陰陽という語がちょうどこれに相当する，

このように古代から半陰陽に関して知られていたが，

医学的にはKlebs2）が性腺と内外性器の形態にもとづ

いて分類したのが最初である．

 最近私たちは興味ある真性半陰陽の1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

患者＝6歳，社会的には女性．

  主訴＝陰核の肥大．

  家族歴：両親は近親結婚ではなく，また妊娠中に男

 性ホルモン剤の投与を受けたことはない．分娩は正常

であった。

  現病歴：生下時より外性器の形態異常に気づいてい

 たが放置していた．

  入院時診察所見；身長105cm，体重16kg，筋骨の

 発育は年齢相応であった．眼険結膜に貧血はなく，腹

 部は平坦で，肝，脾その他の腫瘍は触知せず，皮膚は

 なめらかで皮下脂肪の発育がきわめて良好，完全に女

 性体質を示していた．また陰毛，腋毛，あごひげは認

 められず，両鼠径部にも腫瘤は触知しなかった（Fig

 1）．

 局所所見：phallllsは長さ4cm，太さ約1．5cmで

一頭は露出し，やや下方に沓曲していた．大陰唇には

 陰嚢様の綴襲を認めた（Fig．2）． phallusの約1cm

下には睦前庭を認め，その中にはぼ正常と思われる外

 尿道口と膣口が認められた（Fig・3）．また直腸診では

前立腺を触知しなかった．

  一般諸検査成績：血液所見；赤血球数376x104，ヘ

 マトクリット値34％，血色素量10．6g／dl，白血球数

4600．血清学的所見；総蛋白質量6．5g／dl，尿素窒素

 9．3mg／dl， Na 136，0mEq／2， K 4，4mEq／e， Cl 104，2

 mEq／2， Ca 4．6mEq／2， GOT 13， GPT 5単位．尿

 所見；外観は淡黄色清，比重1，015．蛋白，糖陰性．
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沈渣に異常を認めなかった，17－KS O．52 mg／day，17－

OHCS 2．6mg／day，

 X線所見：トルコ鞍の大きさ，形態は正常．腎，膀

胱部単純撮影では骨に異常なく，また結石様陰影は認

めなかった，経静脈性二三撮影では両側の腎杯，腎孟

および尿管に拡張その他の異常はなく，後腹膜気体撮

影法にても腎輪郭は正常で，そのほか腫瘍を思わせる

陰影を認めなかった．腔口よりネラトンカテーテルを

約7cm挿入し造影剤を注入すると，腔，子宮，両側

卵管が認められた（Fig．4）．

 染色体検査所見：染色体構成，末梢白血球ならびに

皮膚培養にて46／XX（Fi9．5）であり，sex chromatin

は20％以上陽性であった．

 手術所見：以上の検査所見より真性半陰陽と診断し

手術を施行した．下腹部正中切開で骨盤腔内を検索す

ると，子宮，両側卵管および卵巣が確認でぎた．さら

に検索すると，両側卵管の途中より内鼠径輪に走る索

状物を認めたため，両側鼠径部に皮切を加え，これを

たどるとその先端は大豆大のやわらかい睾：丸様のもの

に連なっていた．また右卵巣はやわらかい部と白く硬

い部の2つに分かれ，ovotestisを思わせたが両側卵

巣の試験切除のみとした（Fig．6）．さらに睾：丸面組織

を摘出し，phallusも短く切断し手術を終えた．また

右卵巣試験切除標本はovotestisであったため術後19

日目にovotestis摘出術をおこなった．

 摘出標本肉眼的所見：摘出した右ovotestisの大ぎ

さは2．2×O．8×0．6cm，重さ2．49で，割面では赤褐

色の睾丸部と硬く白っぽい卵巣部からなっていた
（Fig． 7）．

 病理組織学的所見：ovotestisの境界は鮮明で，卵

巣部はほぼ完成されており原始卵胞がみられた．睾丸

部には精細管がみられたが精子形成は認められなかっ

た（Fig．8），また左右の睾丸様組織は結合織であった．

 術後経過：術後経過は良好で，術後8日目に退院し

た．術前は男子が好むお面をつけて活発に遊んでいた

が，術後は鏡を見たり，人形などで遊ぶようになり非

常に女性らしくなった．

考 察

 真性半陰陽の報告例はButlerら3）によると文献上

223例が集計されている．本邦では1923年前田4）が第

1例を報告して以来，自験例を含めて91例に達した．

 §真性半陰陽と性染色体構成

 近年多くの性異常患者に対して染色体検査がなされ，

種々の性染色体構成が知られるようになった．さらに

Y染色体には強い男性決定因子があり，Y染色体が存

在する場合はすべて程度の差こそあれ睾丸が分化して

いることも知られるようになった，すなわち睾：丸なら

びoc卵巣の両組織を有する真性半陰陽においてはY染

色体の存在が当然必要となるわけである、

 しかしながら私たちが集計した91例の真性半陰陽の

うち性染色体構成の明らかな47例（Table 1）をみる

と，Y染色体を有さないXX型が28例59．5％（自験

例もXX型）と過半数を占めている，さらに外国例

においてもXX型以外にY染色体を有さないXX／

XXX5）， XX／XXF5・6）， XX／XXF7）の報告がなされて

いる，Butlerら3）は染色体構成の明らかな72例を集

計しているが，本邦例6例8一’12）を除く66例のうちXX

型34例51．5％，XY型8例12．2％，モザイク型24例

36．3％で約半数がXX型を占めていることは本邦例

と共通している．

 このようにY染色体が存在しないで多くの睾：丸が発

育分化される現象に対して次のようなことが推測され

る．
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Fig．2．局所像（陰核の肥大が著明）
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Table 1．外国例および本邦における性染色体

外国例

XX
xx／xxx
XO／XX＋F
XY
xo／xy
XO／XY／XX

XX／XY

xx／xxy
XX／XXYY
xx／xy／xxy

XX／XXY／XXYYY

34

1

1

8

2

！

9

4

1

1

1

本採証

28

0

0

12

1

0

3

3

0

0

0

 1）Y染色体の一部が他の染色体に転座し，この転

座があまりにも微小片のために現在の染色体検査では

発見できないのであろうとする考えである．Fergus－

on－Smithら5）はかれらの症例で染色体数46を示した

75個の細胞のうち3個にadditional small chromo－

some fragrnentを認め，このfragmentは転座した

Y染色体の残部と考えた．またButlerら3）， Borges

ら6）も同様のfragmentを発見している．

 2）他の組織にY染色体を発見する可能性があると

いう考え：Fraccaroら13）は皮膚でXX型，性腺で

XX／XXY型，血液ではXX／XXY／XXYYY型を呈
した症例を報告しており，Y染色体を有する細胞とY

染色体を有さない細胞のモザイクが真性半陰陽の基本

であろうと述べている．したがって現在までXX型

と報告されている症例のいくつかはY染色体を有する

モザイクであるかもしれない．しかし多くの組織につ

いて染色体分析をおこなったすべてがXX型であっ

た報告もみられる．すなわちRosenbergら14）は血

液，皮膚，睾丸について，Bregmanら15）は皮膚，睾

：丸，卵巣について，またRootら16）はovotestis，卵

巣，精管，皮膚，靱帯ならびに血液について検査をお

こな：つたが，いずれもXX型を呈したと報告してい

る．自験例においても，血液，皮膚の染色体分析で

XX型を呈した，

 3）常染色体上に性分化遺伝子が存在するのではな

いかとする考えがある．Rosenbergら14）は同胞3人

に発生した真性半陰陽を報告しており，またBorges

and Wald6）は同胞2人にみられた報告，さらに本邦

では森・水谷17）の同胞2人にみられた報告があり，異

常な常染色体上の遺伝子の存在によると考えられてい

る．

 4）X染色体とY染色体の間の交叉現象（crossing

over）＝Ferguson－Smith18）は第1次精母細胞の有糸

分裂の際にX染色体の短腕とY染色体の長腕との間に

交叉現象がおこりXX型となると述べている．

 5）本来47XXYの染色体構成で始まり，睾：丸が分

化しはじめてのちにY染色体が消失することも想像で

きるとChapellaら19）が述べている，

 以上のごとく種々の推測がなされているが，明確な

結論を下しえないのが現状である．これはXX型の

みならず，XY型やXO／XY型のモザイク型におけ

る卵巣組織の発生にも同様の疑問が生ずるわけであ

り，今後の研究に待つほかはない．

 §性染色体と性腺

 真性半陰陽における性染色体構成と性腺の発生形態

についてButler’ 轤R）は睾丸と卵巣が分離した第1型

にモザイク型が12例52．1％と半数にみられると報告し

ているが（Table 2），本邦ではモザイク型が少ないた

め比較しえない（Table 3）．しかしY染色体を有す

る19例中，睾丸が独立して存在するものは13例68．4％

と多く，Y染色体の存在が睾丸を独立した臓器として

発生させる有力な因子であることはじゅうぶん肯定で

ぎる．これに対してXX型はovotestisの型をとり

やすくButlerら3）はovotestis 51例中34例66．7％に

認めたと報告しており，本邦例でもXX型28例中21例

75％がovotestisであり（自験例もXX型ovotestis），

このあたりに性腺分化と性染色体の関係を解明するな

んらかの糸口が見いだせるかも知れない。

Table 2．性腺分類と性染色体（外国例）

分類 1側性腺 他側性腺 XX「X唯稀の計
1
ova「y

testis 4 4 12 O 20

1 ovotestis ovotestis 8 ！ 3 O 12

皿 ova「y ovotestis 14 2 3 1 20

IV testis ovotestis 5 1 1 O 7

V ovotestis no gonad 2 ○ 3 O 5

VI ovotestis not
??≠高奄獅?

1 O 1 O 2

Table 3．性腺分類と性染色体（本邦例）

XX XY季稀の計

1
ova「y

testis 7 9 2 O 18

皿 ovotestis ovotestis 5 0 1 O 6

皿 ova「y ovotestis 10 1 3 O 14

IV testis Ovotestis 3 2 O O 5

V ovotestis no gonad 2 0 0 O 2

VI ovotestis not
??≠高奄獅?

1 O 1 O 2
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 次に本症の性腺分布はTable 4のごとくであり，

外国例，本邦例とも睾丸組織成分は右側に存在するこ

とが多く，卵巣組織成分は左右差はみられない．

 さらに性腺の存在部位は．Table 5に示すごとく，分

離せる卵巣は大部分が腹部に位置するが，睾丸組織を

有する性腺は鼠径部以下に下降していることが多い．

すなわち半陰陽の症例で，sex chromatin陽性，性

染色体構成XX型を呈しているものでも，鼠径部あ

るいはlabioscr6tal foldに性腺らしき腫瘤を触れる

場合は，真性半陰陽の疑いが濃厚になるということで

ある．

Table 4．性腺分布状態

巣

119

部腫瘍（ヘルニアも含む）を合併していると述べてい

る．

結 語

 陰核肥大を主訴とし，性染色体構成46XX型，右

ovetestis，左卵巣の真性半陰陽の1例を報告した．さ

らに真性半陰陽における性染色体構成および性染色体

と性腺との関係について若干の文献的考察を加えて報

告した

 本論文の要旨は1972年5月，

北地方会にて演述した

睾 丸

右 左

卵

右 左

外 国 例 166 1・3巨54 158

本 邦 50 37
so 1 ss

性腺の存在部位（本邦例）

部 位 1［N 巣：   Ovotestls  睾  丸

しabioscrotal
    fold 2 12 18

鼠 径 部 9 21 10

腹 部 37 16 4

Table 5．真性半陰陽における主訴

三 二 三

文

主

鼠径部腫瘤
  （ヘルニアも含む）

30

尿道乾裂
  （二葉陰嚢も含む）

32

日本泌尿器科学会第166回東

献

陰核肥大 19

停留睾丸 15

陰唇内腫瘤 10

女性乳房 18

：！pmL－ptL一一2一一一
 外陰部の形態についてOverzier20）がTyp I～Typ

Vに分類しているが，完全女性型はO’Mahony2i）の

1例のみであり，また完全男性型はBregmanら15）

Rosenbergら14）， Roberts and Khajari22）の3例に

すぎないとButlerら3）は述べている．

 Table 6は本邦における真性半陰陽の主訴である

が，鼠径部腫瘤，尿道干裂，陰核肥大が過半数以上を

占めている．01ssonら23）は真性半陰陽の45％は鼠径

1） Barr， M． L． and Bertram， E． G．：Nature， 163

  ： 676， 1949．

2）Klebs：児玉正道：泌尿紀要，5：514，1959．よ

  り引用

3） Butler， L． J． et al．： Arch－Dis． Childh．， 44：

  666， 1969．

4）前田安之助：皮尿誌，23．：701，1923．

5） Ferguson－Smith， M． A． et al． ： Lancet， 2：

  162， 1960．

6） Borges， W． H． and Wald， N． ： J． Pediat．， 63：

  474， 1963．

7） Dewhust， C． 」． et al．：J． med． Gent．，2： 246，

  1965．

8）聖徳治三郎ほか：泌尿紀要，10：33，1963e

9） Sasaki， M． and Makino， S．：Texas Rep．

  Biol． Med．， 18： 493， 1960．

10）佐藤昭太郎ほか；日泌尿会誌，55：407，1964．

11） Tazaki， H． et al．：Keio J． Med．， 13： 143，

  1964．

12） lshizuka， N． et al．：」． Jap． Obst． Gynec． Soc．，

  11： 23， 1964．

13） Fraccaro， M． et al． ： Cystogenetics， 1： 104，

  1962．

14） Rosenberg， H． S． et al．： J． Clin． Endocrinol．，

  23： 203， 1963．

15） Bregman， R． U． et al．： J． Urol， 89：475，

  1963．

16） Root， A． W． et al．：」． Clin． Endocrinol．， 24：

  467， 1963．

17）森 義則，水谷修太郎：日泌尿会誌，59：857，

  1968．

18） Ferguson－Smith， M． A． ： Lancet， 2： 475，

  1966．



120 佐々木・．ほか：真性半陰陽

19） de la． Chapella，’ A． et ’al． ： Acta Med． Scandi，

  175： Suppl．， 412： 25， 1964．

20） Overzier， C． ： Georg Thieme Verlag， Stattgart，

  1961．

21）Q’Mahonyi M． P．：J．工rish med． Ass．，59：

   151， 1966．

’22） ’Roberts， L． N． and Khajari， A．： Canad． med．

  Ass． Jリ90：663，1964．．

23）．01sson， C， A． et a1． l J． Urol．，105二586，1971．

            （1974年12月16日．迅速褐載受付）


