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   1) According to the results of observation on the sex chromatin, hormonal balance 

and external or internal genitalia, 15 cases of intersex have been confirmed. These 

patients consist of 3 cases of true  hermaphrodism (containing one case of ovotestis), 3 
cases of male pseudohermaphrodism, one case of female  pseudohermaphrodism, one case 

of female pseudohermaphrodism with congenital adrenal hyperplasia, 2 cases of agonadism, 

4 cases of Klinefelter's syndrome and one case of testicular feminization. In addition, 2 

cases of Stein-Leventhal's syndrome and 2 cases of male macrogenitosomia praecox induced 
by congenital adrenal hyperplasia were differentiated from intersex. 

   2) Agonadism (Overzier) is a very rere disease, however, I could diagnose two cases 

of agonadism in this series. 

   3) Four cases of Klinefelter's syndrome contained two cases of severe male hypogo-

nadism which was diagnosed by positive sex chromatin and histological examination of 

the testicular tissue among 8 cases of male hypogonadism. 

   4) It is important on the diagnosis of intersex to confirm roentgenologically the 

existence of the urogenital sinus, however, it cannot differentiate the various types of 

intersex. 
   5) Alteration of social sex has been made progress satisfactorily by attention of 

patient's parents, even in  a  child who has already accomplished Gender role. 
   6) In patients after puberty, the comparative good results have been obtained by 

confirmation of their social sex and by active treatment. 

   7) Adaptability of patient with intersex is generally higher in the case who lives as 

a female than as a male. In view of this point, in the patient with intersex, it will be 

more secure way to make the social sex as a female than to make it as a male.

Intersexの 研 究 は,1949年 に始 ま るBarr

一 派 の体 細 胞 に就 て の性 染 色質 値 の研 究 に よ り

一 大 飛 躍 を とげ .今 日で は 性染 色質 の検 索 な し

で はIntersexの 診 断 を下 し得 ない状 態 で あ る。

そ れ で,私 はIntersexに 関 す る研 究 の第 一 歩

として正常男子及び女子において,表 皮細胞,

口腔粘膜上皮細胞ならびに尿道粘膜上皮細胞に

ついて性染色質値を検索 し,そ の成績に 就て

は,既 に第1報 として発表 した.

以上の基礎研究で,私 は正常体細胞の性染色
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質 恒が個体 の性 決 定 の上 で確 実 な手 掛 りにな り

得 る と言 う自信 を得 た の で,次 の段 階 と して

Intersexの 本 研 究 に 入 つ た.私 は過 去 約2年

聞 に 大 阪 大学 泌 尿器 科 を 訪 れ た 真性 のInter-

sexの 患 者,並 びに これ と鑑別 上 密 接 な 関係 に

ある男子不 妊症,類 宙 官症,Stein-Leventhal

症候群 及 び副 腎性 男子 春 情 早 発症 に就 い て,従

来か らの外 性器 及 び 内性 器 の状 態並 びに ホル モ

ン平衡 状 態 な どの詳 細 な検 査 に加 え て,体 細 胞

に就 て の性 染 色質 値 の測 定 を施 行 し,理 論 的 に

出来 るだけ正 確 なIntersexの 分類 を試 みた.

次に それ らの症 例 の 治療 に就 てで あ るが,私

は最近Money一 派 の人 汝 に よ り提 唱 され て い

る患者 の精 神 的状 態 を尊 重 す る主 義 に従 つ て加

療 して,予 期以 上 の好 成績 を得 てい る.薮 に こ

れ らの臨床 経験 を述 べ て見 る.

IIntersexの 分 類

1873年Klebsに よつ て試 み られ た半 陰 陽 の 分類 法

は,1939年 にな つ てYoungに よ り改 め られ て,最 近

までIntersexの 分類 法 と して広 く使 用 され てい た.

そ の後1950年 に なつ て,Wilkinsは 進歩 し た 内分 泌

学的 の知識 を と り入れ 更 に新 し く,且 つ 理 論的 な 分類

を行つ たが,内 分 泌に 関す る 以 外 の 一般 的な 観 察 点

は,余 り従 来 の もの と変つ て い なか つ た.ま たそ の後

のGrosseta1.(1955)の6群 に 分つ た もの及 び

Wjlkinsetal.(1955)の 分 類法 も大 同小 異 の も の で

あつ た.

しか るに,Barrに 始 ま る体細 胞 の性 染 色 質 の検 索

がIntersexの 診 断 に取 り入れ られ てか ら,情 勢 は 一

変 して,一 見 正常 人 と殆 ん ど変 らな い 個体 が,外 観 と
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は全 く反対 の 性 染色 質 値 を 有 す る 事 のあ る事 が 判 明

し,新 た なSexreversal及 びChromosomalin-

tersexの 存 在 が 明 か とな つ た.そ れ 故 今迄 の分類 法

を変 更 せ ざ るを 得 な い 部分 が 出来 て きた.こ こに性 染

色 質値 を 加 味 した 新 しい分 類 法 が登 場 して来 た.

Kiefer(1957)及 びSiebenmann(1958)の 分類 法

な どが それ で あ る が,そ の最 も代 表 的 な もの は,第1

表 に 紹 介す るMorris(1957)の 分類 法 で あ る.こ の

分 類 法 は,後 述 す る 如 くGonadaldysgenesisの 解

釈 の範 囲に よつ ては,私 も大 い に 賛意 を 表す る もの で

あ る.

ll自 家 経験 例 を含 め て の各 種 のIntersex

に就 て

私は,こ こに過去2力 年間に大阪大学泌尿器科教室

で取扱われたIntersexの15例,並 びにIntersexと

密接な関係にあるStein-Leventha1症 候群 の2例,

男児の副腎性器症候群の2例 及び領宣官症の6例,合

計25例 の各種検査成績を詳細に記載す ると共に(第2

表),各 種Intersexの 型につ いて最近 の報告事項及

び私見 を述べて見 る.

A.真 性半陰陽

真性半陰陽とは,睾 丸組織 と卵巣組織 とを有す る場

合で,Intersexの うちでは最 も珍 しい型であ る.我

々の教室 では3例 の経験があ る.

1.自 家経験例

症例1.14才.男 性 として育つてぎた.陰 茎 の発育

が悪 く,陰 茎基部に泌尿性器洞が開いてい る.約1年

前 より乳 房が女性の如 く腫大し出した.顔 貌は略 々男

性 的である(第2表,第1図,第2図 及び第3図)

この性染色質値は,表 皮細胞では1%,口 腔粘膜上

皮細胞では5%,尿 道粘膜上皮細胞では4%で,即 ち

第1表Morrisのlntersexの 分 類表

症 状 1性 腺 蟹 齪1性 器の鮪 第2次 性徴

真 性 半 陰 陽

男 性 仮 性 半 陰 陽

TesticularFeminization

女 性 仮 性 半 陰 陽

CongenitalAdre孤alHyperplasla

Gonadaldysgenesis

Turner'sSyndrome

Klinefelter'sSyndrQme

籔 鵬 費(・)或 は(一)中 性

畢 九 (一) 中 性

睾 丸 (一) 女

「(+) 中

性

卵 巣 性

卵 巣 (+) 中 性

な し或は発育異常1(一)或は(+)男 性或は女性

形 成 不 全(一)或 は(+)女 性

発育異常睾丸 (+) 男 性

男性,女 性或は中性

男性或は女性

女 性

女 性

女性,性 早発(男性)

発 育 不 全

発 育 不 全

男性で女性乳房あり
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第2表 自 家 経 験 例

病 名 年令 社会的性貰染齢 　 辮 轟 鶴 性 腺

1 真 性 半 陰 陽 14 a一 3～432十 睾丸と卵巣

2 真 性 半 陰 陽 4 ♂ 一 1.26十 卵 巣 と
Ovotestis

3 真 性 半 陰 陽 9 δ 十 LO6十 睾丸と卵巣

4 男 性 仮 性 半 陰 陽 4ヵ 月 ♀ 一 0.5十 畢 丸

5 1男 性 仮 性 半 陰 陽 20 ♀ 一 16.596十 睾 丸

男 性 仮 性 半 陰 陽 29 ♂ 一 17.424十 睾 丸

7
1先 天性副腎増生症に よる女性仮性半

陰陽
3 ♂ 十 6.56十 卵 巣

8 女 性 仮 性 半 陰 陽 4 ♀ 十 1.06一 卵 巣

9 Agonadism 21 ♀ 一 1.08十 無

10 Agonadism 18
♀生活
δ戸籍 一

2。348十 無

11
Gonadaldysgenesis

(Klinefelter'ssyndrome)
16 δ 十 7～1832一 睾 丸

12
Gonadaldysgenesis

(Klinefelter'ssyndrome)
28 3十 7.フ48一 睾 丸

13
類 宣 官症 及 び

Klinefelter'ssyndrome 28 3十 5.748一 睾 丸

14
類 官宙 症 及 び

Klinefelter,ssyndrome 17 δ 十 1.0ユ8一 睾 丸

15 Testicularfeminizatlon 2
δ生活
♀戸籍 『

1.0十 睾 丸

16 Steln{eventhalsyndrome 22 ♀ 十 5.OI2一 卵 巣

17 Stein-Leventhalsyndrome 22 ♀ 十 6.76一 卵 巣

1囎欝礪幕:離無
2

6

6一

δ 一

3.0-l

l。.。1_

睾 丸

睾 丸

20 低 ゴナ ドトロピン性類宣官症 25 6一 4.96 一 睾 丸

21 低 ゴナ ドトロピン性類宣官症 20 3一 5.86 一 睾 丸

22 低 ゴナ ドトロピン性類宙官症 24 6一 9.06 『 睾 丸

23 低 ゴナ ドトロピン性類 宣官症 22 δ 一 8.06 『 睾 丸

24 高 ゴナ ドトロピン性類 宣官症 25 3一 5,648 『 睾 丸

高 ゴナ ドトロ ピン性類 寅 官 症 31 3一 8,248

」
1一

睾 丸

(一)で あ り,又 中 性 多核 白血 球500ケ 中 にDrums-

tickは1ケ も認 め なか つ た.ま た 主 な 内分泌 検 査 の

結 果 は,17KSが1日 量3～4mg,TotalestrQgen1

日量34.0γ(以 下何 れ もTotalestrogenの 測定 値 は,

標 準 をEstroneで 行 い.螢 光 法 で測 定 した値 であ

る),黄 体 ホル モ ンは1日 量0.1mg以 下,尿 中 ゴナ

ドトロ ピンは32マ ウス子 宮単 位 以 上 で,増 加 して い た.

試 験 的開 腹術 では,同 年 令の 女性 と略 々 同 じ程 度 の

発 育 を示 す 子宮 及 び 左卵 巣 が 見 られ るの に反 して,右

畢 丸 は 大豆 大 で未 熟 で あつ た(何 れ も組 織学 的 に 証 明

した)男 性 として生活 したい と云 う患者 自身及び両

親の希望にそ うために,子 宮及び卵巣を別除 し,右 睾

丸を陰嚢内に固定した。また乳腺も両側 とも外科的に

切除 した.術 後 男性ホルモンを投与中で,術 後16カ 月

現在 では元気 に通学 してお り,外 陰部も僅かではある

が発育 している.

症例2.4才.戸 籍は女姓名であるが,男 性 として

育つてきた.外 陰部は所謂中性である.phallusは 陰

茎 としては小 さいが,陰 核 としては大きす ぎる.そ の

基部背部に泌尿性器洞 があ り,そ の両側には大陰唇と
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しては たるみす ぎてい るが,陰 嚢 として は不 足 な膨 隆

部があ る.し か し,そ の なか に は何 も触 知 し得 な い

(第2表 並 びに 第1,4及 び5図)こ の性 染 色 質値

は,表 皮細 胞で は4%,口 腔 粘膜 上 皮細 胞 で は3%,

尿道粘膜上 皮細 胞 では2%で,即 ち(一)で あ り,又

中性多核 白血球500ケ 中にDrumstickは1ケ も認 め

なかつた.ま た主 な 内分 泌検 査 の 結果 は,17KSが1

日量1.2mg,Totalestrogen1日 量5・0γ で ・ 尿 中

ゴナ ドトロピンは6マ ウス 子宮 単 位 で あつ た.試 験 的

開腹術 を して見 る と,子 宮 は先 づ 正 常 であ り,ま た 卵

巣 の位 置に 卵巣様 性 腺 を認 め たが,外 観 上卵 巣 とは確

別 し難 かつ た.し か し性 染色 質値 が(一)の 為,真 性

半陰陽 のOvotestisを 疑い,左 右 各 々の約 半 分 と,

残部 の試験 切片 を と り,両 親 の希 望 もあつ た た め,所

謂pha11usを 陰 核様 に 整形 手 術 を行 つ た.組 織学 的

に は,左 は卵 巣 で あつ た が,右 はOvotestisで,明

かに卵 巣 と睾丸 とが相 接 して い る のが み られ る(第6

図)術 後 は女 児の 玩具 で,無 邪 気 に遊 ん で お り,社

会的に よ く順 応 して い る例 で あ る.

症例3.9才.男 児 として育 つ て 来 た.外 陰部 は 陰

茎 とも陰 核 と も判 別 のつ きに くい 所謂phallusが あ

り,そ の基部 に泌 尿性 器 洞 が開 い て い る.右 陰 嚢 様 の

鐵壁 の中 に,畢 丸 様 の性 腺 を触れ るが,左 側 では 性腺
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が触 れ な い(第7図)一 般 に脂 肪 沈着 が 著 明 で,顔

貌 もや や女 性 様 で あ る(第8図)性 染 色 質値 は,表

皮 細 胞 で は57%,口 腔 粘 膜上 皮 細 胞 で は63%,尿 道 粘

膜 上 皮 細胞 で は58%で,即 ち(+)で あ り,又 中 性多 核

白血 球253ケ 中 にDrumstickは6ケ 認 め た.ま た 主

な 内分 泌 検査 の 結果 は,17KSが1日 量1mg,Total

estrogen1日 量0.5γ,黄 体 ホル モ ンは0.1mgで,

尿 中 ゴナ ド トロ ピンは6マ ウ ス子 宮単 位 で あつ た.

性 染 色 質値 が(+)で あつ たた め,真 性 半陰 陽の 疑

い で試 験 的開 腹 術 を行 つ た所,腹 腔 内に は,左 内 ソ ケ

イ輪 の 近 くに 小 指 頭大 の 性腺 が あ り,卵 巣 の 如 く見 え

た ので 之 を別 除 し,右 ソケイ部 の 睾丸 様 性腺 は,試 験

切 片切 除 と共 に 睾 丸 固定 術 を行 い,更 に陰茎 の整 形 術

を行 つ た.組 織 学 的に は 右性 腺 は睾 丸,左 性 腺 は 卵巣

で あつ た 。患 者 は その 後 も男 児 として,元 気 に 生 活 を

送 つ て い る.

2、 頻 度

真性 半陰 陽 の 報 告 は,PirnerundBorelli(1953)

に よれ ぽ,1857年 のMeyerの 報 告 を以つ て 噛矢 と

す る.我 が 国 で は1923年 の坂 口の 剖検 例 の報 告が 最初

で あ る.こ れ はIntensexの うち では 珍 しい 型 の1つ

で 第3表 に 示す 如 く,各 種 のIntersexを 纒 め た 諸家

の統 計 で 少 数例 を 占め てい るにす ぎな い.即 ち,WiL

第3表Intersexの 綜 合 統 計

報 告 者
Wilkinseta1.

(1955)

Barr

(1955)

先天性副腎増生症 168

真 性 半 陰 陽 40

30

男性仮性半陰陽

女性仮性半陰陽

9

151

9

33

1

Ovarianagenesis又 ρよ

Gonadalagenesis又 は

Gonadaldysgenesis

21

K1量nefelter'ssyndrome

又 は 睾 丸 発 育 不 全

合 計

Grosseta【.Money

(1955)(1955)

28 39

6 1

26

9

6

368 94 75

18

2

60

Wiedemann
et,al.(1957)

70

5

77

3

83

41

283

Kiefer

(1957)

22

5

lI

0

5

1

44

kinseta1.の 全 症 例368例 中の40例(10.9%),

Barrの94例 中 の9例(9.6%),Grossetal.の75

例 中の6例(8%),Moneyの60例 中 の1例(1.7

%),Wiedemannetal.の283例 中の5例(1.8%)

及 びKieferの44例 中の5例(11.4%)で あ る.そ の

比率 に相 当 の開 ぎの あ るの は,性 染 色質 性 のInter一

sexを 含 め て い るか 否 か に も よ る.教 室 の15例 のIn-

tersexう ちに この3例 が あ る のは 非 常 に多 い が,偶

然 で あ ろ う.

Meyerの 第1例 の報 告 以 来1950年 頃 まで は,そ の

症例 報 告 は 非常 に 少 な い も ので,1937年 にYoungは

そ の21例 を 数 え得 たに 過 ぎず,1952年 にFischer,
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第4表 真性半陰陽報告例 の一覧表

例数 報 告 者

「1「

年令艦鰍 羅
1旨

右 性 腺

1

左 性 腺 分 類

「

ll

2

3

4

5

1
61

1
7

8

9

10

111

121
,,I
i41

15

16

17

18

19

20

21、

22 .

…

231

」

24i

:

25

26:

27!

28:

29

30

　
31

…

32

33

34F

I

Meyer

Schultzer

Schmorl

Sal6n&Pick

Simon

Uffreduzzi

Gudernatsch

Sinagaglia

Kleinknecht

Photakis

Briauetal,

Sheppard

Baldwin

Loser

Moots

Polano

Berblinger

前 田

Sand

Schneider

Burden

deRioBraneo

Schauerte

Young

Meyer

Reifferscheid

Schapiro

Hartley

Jedlicka

GoedeI

LeVi

BobinetNeuville

Kwartin&Hayms

Kornhauser&Motyca

(1857)

(1868)

(1888)

(1889)

(1903)
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LischerandByarsは そ の49例 を 集 め得 た と言つ て

い る.1950年 以後 に なつ て 漸 くそ の報 告 例 が 増加 して

PirnerundBQrelli(1953)Vよ そ の1例 の 報 告 の際 に

文献例 を71例 集め て お りOverzierは1955年 に1900年

以降 の確実 な 症例 として そ の74例 を 一 括 表 示 して い

る.し か し,そ の 報 告例 の数 は報 告者 に よ りま ち ま ち

で,1952年 のGreeneetal.及 び1955年 のBrom-

wichは 約60例 と称 してお り,1955年 のSchwiebin一

gerandHodgesは 第55例 目を報 告 して お り,1955年

のLauterweinundKladetzkyは74例 と,1957年

のRosenthaleta1.は 約70例 と称 して い る.

我 国 に 於け る報 告例 は 非常 に 少 な い.既 述 の坂Plの

症 例 以 来,小 川(1931),米 山(1931),笹 川等(1g32)

今 川(1941),久 本等(1943),難 波(1951),白 田

(1g52),鈴 木 等(1955),北 尾(1956),早 川(1957),

酒 徳等(1957),竹 山(1957),LLI下 等(1957),金 井
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(1958),日 置(1958)及 び仁 熊 ら(1958)の 各1例

の報 告が あ るの で,私 の3症 例 を 加 え て合 計20例 の 少

数例 に 止 まる.ま た そ の半 数 以上 の12例 は1955年 以後

の報 告で あ る如 く,最 近 とみに 報 告 例 が 増加 しつ つ あ

る現 状で あ る.

私 は欧 米 に於 け る最 も確 実 な統 計 で あ るPirner

undBorelli並 び にOverzierの 統計 を再 検 討 し,

そ れ にそ の 後 の欧 米 の報 告例,即 ち,Arrnstrong;

LauterweinandKladetzky;Schwiebingerand

Hodges;Arneaudetal.;Nelsoneta1.(3例);

Suneta1.;Claytoneta1.;PraderetaL;

Rosenthaletal.(2例);Wiedemanneta1.(5例);

Hasche・KIUndereta1,(2例);Milnereta1,(2

例);Siebenmann(2例);Stangeeta1.(2例)

及 び 兄弟 に 見 られ た最 初 の報 告 で あ るClaytt)netal,

(1958)の2例 の各 報 告 例 を併 せ,更 に我 国 の20例 を

加 え る と,合 計137例 に な る.こ の137例 に つ き

Overzierの 綜 合 統計 の事 項 を調 査 し,一 括 した のが

第4表 で あ る.

3.性 腺 の状態

性腺 の状態 は第5表 に示す如 く,Ovotestisを 有す

る場合が,137例 中74例 即ち54.0%と 多 く,ま た側性

及び偏側性の場 合が共に多い.

第5表 真性半陰陽に於げる性腺の状態

型

側 性

偏 側 性

両 側 性
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睾丸又は卵巣又は不明

一側罪丸+卵 巣

他側睾丸+卵 巣

詳 細 不 明

計
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睾丸・騨 昴丸糠

38

37

25

12

11

2

12

1'37

第6表 真性半陰陽に於ける性染色質値

報 告 者 1 検 索 法 匪 騰1
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(1956)

(1956)

皮 膚 細 胞i

皮 膚 細 胞

皮徽 び・腔粘鄭 胞i

皮膚及び口腔粘膜細胞i

白 血 球;
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9

1+
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4.社 会 的性

137例 の真 性半 陰 陽 の 中,社 会 的性 の 判 明 して い る

107例 に つ いて み るに,男 性58例,女 性49例 と僅 に 男

性 が多い ものの様 で あ る.

5.外 陰 部の形 態

外陰 部 の形態 をOverzierの 分類(第9図)に 従 つ

て見 ると,外 陰 部 の形態 の明か な126例 中 第IV型 が最

も多 く40例(31.7%),次 い で 第 皿型 の16例 とな つ て

お り第V型 が5例 で最 も少 な い.

6,体 細胞 の染 色 質値

之等Ovotestisを 含 む,双 方 の 性腺 を有 す る真性

半陰陽 の体 細胞 の性 染色 質 は,男 性 又 は女 性 の何 れ か

で あつ て,記 載 の明 確な39例 に つ い て見 る と,第6表

に示す 如 く,(一)が16例 に対 して(・ ←)が23例 とや

や(+)が 多い が,著 明な差 異 は認 めな い,昆 虫 の

Gynandromorphismの 様 に,半 身が 男 性 で,他 の半

身が女性 で あ る と言 う症 例 は,人 類 ではBrachetto-

Brian,Grima】dieandCosta(1943)の 他に は な い

様 であ る.私 は3症 例 につ い て 左 右両 側 の 皮膚 に つ い

て 別 々に 性 染色 質 を し らべ た が,第1例 で は右 側1%

左側2%,第2例 では 右側4例,左 側2%,第3例 で

は右 側54%,左 側60%の 如 く,差 異 は な かつ た.こ の

成績 は全 くBromwich(1955)及 びBarr(1956)の

成績 を一致 す る.し か し,Greeneetal.(1954)は

1例 の真性 半 陰陽 の 症例 で,皮 膚 細 胞 の性 染 色 質値 は

女性 であ るの に,睾 丸 の減 数 分裂 に 於 いてXとYに 相

当す る ものを 発見 して,そ の個 体 の性 染 色 質 をXXY

型 であ る と仮想 した.

B.男 性 仮性 半 陰陽

男性仮 性半 陰 陽は,Grossetal.の 統 計 で は75例

のIntersex中26例,Barrの94例 中33例,Kieferの

44例 中11例 及 びWilkinseta1.の368例 中151例 と

Intersexの 中 では 比 較 的多 く見 られ る もの で,私 の

25例 の うちに は3例 の症 例 が 含 まれ て い る.こ の 男性

仮 性半 陰陽 の頻 度 は,Youngに よ る と女 性 仮性 半 陰

陽 と併 せて 約1000人 に1人 の割 合 で見 られ る と云 わ れ

て い る.そ れ程 多 くない に して も,さ ほ ど珍 ら しい 疾

患 では ない ものの様 であ る.

1.自 家経 験 例

症例4.4ケ 月.女 児 と して育 つ て 来 た(第2表 並

びに第10及 び11図)陰 核 は やや 大 きい程 度 で,そ の

基 部に 泌尿 性 器洞 が 開 いて い る.左 右 の大 陰 唇 は陰 嚢

状 で,中 に 大 豆 大 の睾 丸様 性 腺 を触 れ る(第12図)

この性 染 色質 値 は,表 皮 細胞 では5%,口 腔 粘膜 上

皮細胞 で は4%,尿 道粘 膜 上 皮細 胞 で は0%で,即 ち
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(一)で あ り,1又中性多核白血球500ケ 中にDrum-

stickは1ケ も認めなかつた.ま た17KSの1日 量 は

0,5mgで あつた.

試験的開腹術では,腹 腔 内に子宮を触れ るが卵巣は

ない.そ こで,男 性化 よりも女性化の方が容易であ る

関係か ら,左 右 の睾丸様の性腺を別 除し,外 陰部の整

形術を行つた.組 織学 的には両側 とも睾丸であつた.

症例5.20才.女 性 として育つて来たが,顔 貌 も女

性で乳房 の発育 も正常,外 陰部の碕型を除いては,全

く普通の女性 と変らない 外陰部は陰核にしては大 き

いPhallusが あ り,泌 尿性器洞がその基部に開いて

い る.左 右の大陰唇にあたる部位は陰嚢様で,中 に略

々正常大 の睾丸 と思はれる性腺を触れ る(第2表 並び

に第10,13及 び14図)

この性染色質値は,表 皮細胞では0%,口 腔粘膜上

皮細胞では3%,尿 道粘膜上皮細胞では8%で,即 ち

(一)で あ り,又 中性多核白血球500ケ 中にDrum-

stickは1ケ も認めなかつた.ま た主な内分泌検査で

は,17KSが1日 量16.5mg,Totalestrogen1日 量

4.5γ,黄体ホルモンは1日 量0.1mg以 下で,尿 中ゴ

ナ ドトロピンは96マ ウス子宮単位で著明に増加 してい

た.

試験 的開腹術 では,女 性の内性器は見 られ ない.女

性化が患者の希望なので,左 右の睾丸 と思はれる性腺

を別除 したが,組 織学的には未熟な睾丸であつた.術

後女性 ホルモ ン療法中で,女 性 としてつつがな く生活

してい る.

症例6.29才.男 性 として生活 して来た.陰 毛,腋

毛及び 口ひげ も略々正常で,外 観上何等異常 を認めな

いが,外 陰部は陰茎が陰核様で小 さく,高 度 の尿道下

裂がある.陰 嚢の発育は悪いが,其 の中には略 々正常

大の睾丸がある(第10,15及 び16図).

この性染色質値 は,表 皮細胞では3%,口 腔粘膜上

皮細胞では5%,尿 道粘膜上 皮細胞では496で,即 ち

(一)で あ り,又 中性多核白血球500ケ 中にDrums-

tickは1ケ も認 めなかつた.ま た主な内分泌検査で

は,17KSは1日 量17.4mg,Tota】estrogen1日 量

1.0γ,黄体ホルモンは1日 量0.1mg以 下で,尿 中ゴ

ナ ドトPピ ソは24マ ウス子宮単位 であつた.

試験的開腹術では,女 性の内性器を認めず,又 睾丸

の試験切 片では未 熟な睾丸像を示 した.現 在 男性 ホル

モン療 法中であるが,術 前 よ りみられた高度な神経衰

弱様の精神障碍は,術 後は一時 的に精神分裂症様 の状

態を示し,私 の経験した症例の中では,最 も社会 的順

応の悪い例 であ る.
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2.体 細 胞 の性 染 色 質値

勿 論(一)で あ る事 は 問 題 の な い所 で あ る.即 ち,

Barrめ33例 及 びWiedemannの77例 をみ て も,何

れ も(一)で あつ た.そ れ 故 男 性仮 性 半 陰 陽 は,前 述

の真 性 半陰 陽 や 後 で述 べ る女 性 仮 性 半 陰 陽 と共 に,

必 ず 泌尿 性 器 洞 が あ り,外 陰 部 の外 観 が 女性 に 近 い と

云 う以外 は,Intersexの 中で は最 も単 純 で,学 問 的

興 味 の 少な い もの で あ る.

C.女 性 仮 性 半陰 陽

女 性仮 性 半 陰 陽 とは,Phallusの 肥大,及 び 更 に場

合 に よつ て はLabioscrotalfusion(陰 唇陰 嚢 癒 合)

を 伴 うこ とに よる外 陰 部 の 男性 化 を 呈 して い るが,ミ

ユ ラ ー氏 管 か らの 子宮 及 びFalloplantubeの 発 育 は

障 碍 され て お らず,卵 巣 を有 す る場 合 で,勿 論 性 染 色

質値 は女 性 で あ る.こ れ は一 番 多 く見 られ るInter-

sexの 型 で,Wilkinseta1.の 綜 合統 計 に よれ ば,

Intersex全 体 の45.7%を 占め て い る.こ れに 先 天 性

副 腎増 生 症 を伴 う場 合 と然 ら ざ る場 合 とが あ る.Wi1-

kinseta1.は 前 者 をIntersexか ら除 外 して い るが.

一般 には 両 老 ともIntersexの うち に入 れ て考 え られ

て い る.ま た そ の大 部 分 は前 老 で あ り,後 者 は極 め て

稀 とされ て い る.

女 性 仮 性半 陰 陽 は,1)外 陰 部 の 男性 化,2)子 宮 及 び

卵巣の存在,3)膣 及び泌 尿性器洞 の内視鏡的並びにX

線的所見,及 び4)性 染色質値の陽性に よ り診断し得る

もので,更 に先天性副腎増生症による場合には尿中17

KS値 の上 昇に よ り,然 らざる場合か ら区別出来る.

1.先 天性 副腎増生症を伴 う場 合

女性仮性半陰陽 と称せ られ るものの大部分は,第3

表に示す如 く,本 症である.例 えぽ最 も多数例を集め

てい るWilkinseta1.の 綜合統計に よれば,先 天性

副腎増生症を伴 う場合が168例 の多数であるのに対し

て,そ れを伴はない場合は僅かに9例 に過 ぎないもの

である.ま た諸家の報 告を綜合 してみると,第7表 の

如く,約14:1の 割合 であ る.即 ち,この型の1ロter-

sexが 一番多いのも,専 ら先天性副腎増生症の多い

結果 であ る.私 のIntersexの15例 中に本症が僅に1

例 と云 うのは,い ささか少数に過 ぎている。

我が国に於 いては,女 性仮性半陰陽として報告され

てい るものの中,記 載の明瞭なものは1927年 に諸岡氏

が発表 して以来,私 の症例 まで31例 をみるが,こ の中

副腎機能 検査 を行つた16例 についてみ るに,金 井氏及

び私の症例の各1例 を除いた14例 は,何 れ も先天性副

腎増生症 によるものであつた.

本症に於ける男性化の病因は,水 酸化酵素の欠如の

ために,ProgesteroneのHydrocortisoneへ の変

第7表 女性仮性半陰陽に於け る先天性副腎増生症 の有無について

報 告 者

騨 副瀦 生症を伴・[

先天性副腎増生症を伴は
ない場合

撫,[G騰;列 糊 騰 …綿

30

1

27

9

39

2

168 22

ト
910

合 計1Wiedemann児 玉
etal.(1959)1

(1957)

70

3

177122

1

1

357

25

合 計 31 36 41 732 382

化 が進 行 せ ず,た め に 男性f乍用 の あ るSteroideの 増

加 す るた め で あ る こ とが,既 に知 られ て い る(Wil-

kins;Bongiovanni;EberleinandCara1954).

自家 経験 例

症 例7.3才.生 下時Phallusが 陰 茎 様 で あ つ た

ため,男 児 として育 つ て来 た が,生 後2ケ 月頃 よ り

Phallusは 漸 次 大 き くな り,陰 毛 の 発生 を み た ので 来

院 した.外 陰 部 は成 人 陰 茎 様 のPhallusが あ り,高

度 の尿 道下 裂 で,僅 かで は あ るが 陰 毛 の発 生 が あ り,

陰 嚢 は な く,且 つ性 腺は 触 れ ない(第17図)一 般 に

は 男 児の状 態 で,顔 面に は 座瘡 がみ られ る(第18図).

又 レ線 像 では 泌 尿 性器 洞 を証 明 した が,後 腹 膜腔 気 体

送 入法 で は,明 確 な 副 腎像 を 得 られ なか つ た.

この性 染 色質 値 は,表 皮細 胞 で は60%,口 腔 粘膜 上

皮細 胞 で は58%,尿 道 粘 膜上 皮細胞 では60%で,即 ち

(+)で あ り,又 中 性 多 核 白血 球352ケ 中 にDrums-

tickを6ケ 認 め た.主 な 内分 泌 検 査 では,17KSが

1日 量6.5mg,Totalestrogen1日 量1.0γ,Preg-

nandiolが1日 量O.lmg,黄 体 ホル モ ソ1日 量0.1

mg以 下 で,尿 中 ゴナ ド トロ ピンは6マ ウス子 宮単 位

で あつ た.又Jailer'sTestで は,コ ー チ ゾ ソ100

mg宛5日 間,即 ち5Qomgで 尿 中17KSは,6.5mg
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か ら1.Omgに 下降 した.

以上の諸検査の結果 から,先 天性副腎増生症を伴 う

女性仮性半陰陽と診断 し(第19図),1側 の副腎全別

除術 と,他 側の副腎亜全別除術 を行つた.術 後2ヵ 月

では座瘡消失 し,陰 毛の発生もな く,子 供 らしくなっ

てきた.尚 組織学的には,皮 質細胞の増殖を示 した.

2.先 天性副腎増生症を伴わない場合.

先天性副腎増生症を伴わない女性仮性半陰陽 と言 う

ものは非常に稀な もので,WilkinsetaL(1955)の

綜合統計では,Intersexの368例 の うちで僅かに9例

に過 ぎない.我 国では金井 の1例 の報告があるばか り

で,こ こに私の発表す る症例は第2例 目である.最 近

Wilkins,Jones,HolmanandStempfe1(1958)は,

自家経験例の17例 に4例 の他のClinicか らの未発表

のものを含めて,計21例 の本症 を発表す る際に,文 献

例の24例及び若干の文通例 をも併せて紹介 している.

これが本症の症 例に 関す る最 も纒 つた 報告であるの

で,こ れを基としてその後の症例を加えて見 ると,私

の症例を加えて62例 に達 している.

(1)自 家経験例

症例8.4才.陰 核が肥大 して大 きい と云 う以外,

女性 として何等異常はない(第19,20図).母 親は妊

娠中ホル モン剤の使用を否定 してお り,且 っ卵巣腫瘍

等 もなかつた.

525

この性 染 色 質値 は,表 皮細 胞 で は60%,口 腔粘 膜 上

皮細 胞 で は68%,尿 道粘 膜 上 皮 細 胞 で は46%で,即 ち

(+)で あ り,又 中性 多 核 白血 球289ケ 中にDrumstick

を6ケ 認 め た.

主 た 内分 泌検 査 の結 果 は,17KSが1日 量1.Omg,

Totalestrogenが1日 量4.9γ で,尿 中 ゴナ ド トロ ピ

ンは6マ ウス子 宮単 位 で あつ た.試 験 的開 腹術 では,

正 常 の女 子 内性 器 を有 し,且 つ 卵 巣 の試 験 切 片 で も異

常 を認 め ない.

以上 の事 か ら,ホ ル モ ンに よ り影響 を うけ な い女 性

仮 性半 陰 陽 で あ る と診 断 した.

(2)種 類

先 天性 副腎 増 生症 を 伴わ な い 女性 仮 性 半陰 陽 は,

Wilkinsetal,に よれ ば,次 の 如 く分類 出来 る.

(a)尿 路 並 び に肛 門 の 各種 奇 形 を 伴 う場 合

これ は 比較 的少 数例 で,Wilkinsetal.(1958)は

AtkinsonandMasson;HowardandHinman

(2例);Perloffeta1.;PapadatosandKlein(2

例)及 びGrossandMeekerの6例 を 集 め てい る

・が,そ の後 の 報 告例 としてReillyetal.(1958)の

3例 及 びSieberandKlein(1958)の2例 が あ るの

で,第8表 の如 く総 数17例 とな る.

(b)他 の奇 形 を 伴わ な い場 合

この 型 の も の は 前 者 よ りも 多 く,第9表 に 示す 如

く,詳 細 な記 載 の 不 明なBoissonnet(1956)の1例 及

第8表 他の尿路並 びに肛門の異常を伴い,副 腎増生症を伴わない女性仮性半陰陽

報 告 者 1年 令}社翻 尿 路 性 器 異 常

1)Atkinson&Masson (1934)

2)Howard&Hinman (1951)

3)HOward&Hinman

4才

(1951)3才

4)Perloffetal. (1953)

5)Papadalos&Klein ('95D」 初 蜆

♀

♀

δ

尿道を有す る陰茎,膀 胱膣懐,排 泄腔双 角子
宮

副尿道を有す る陰茎,膣 性尿道,重 複子宮及
び重複膣

副尿道を有す る陰茎,腔 性尿道

♀ 陰茎,膣 及び直腸と交通す る尿繧

6)Papadalos&Klein (19、、,1初 生児 匡

右水腎症,左 発育不全腎及び尿管の閉塞,陰
茎,陰 唇陰嚢癒合

両 側尿管下端部狭窄による水腎症,陰 茎,陰

唇陰嚢癒合

7)Gross&Meeker (1955)

8)Gross&Meeker (1955)

g)Gross&Meeker (1955)

E

l先 天性発育不全腎,膀 胱腔痩,鎖 肛,一 側の

卵 巣及 びFallopiantubeの 欠 如
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10)Gross&Meeker (1955)

Il)Gross&Meeker (1955)

12)Gross&Meeker (1955)

13)Reillyetal. (1958)

14)Reillyital. (1958)

1先 雅 発育不e・es,膀 胱齢 鎖肛,一 側の

卵 巣 及 びFallopiantubeの 欠 如膣

♀ 副尿道及び膣性尿道

初生児1 墨灘 籍 懸 膣陰唇陰嚢癒合・膀鵬 腸

15)Reillyetal. (1958)2ヵ 月
心臓 異常,膀 性尿道,陰 茎,陰 唇陰嚢癒合,
膣直腸尿痩,右 骨盤腎

16)Sieber&Klein(1958)

17)Sieber&Klein (1958)

初生児

初生児

3 陰茎,排 泄腔

薩 茎藤 子宮髄 囎 ・尿道齢 排泄

びWiedemannetal.(1957)の3例 を加 えて,今 ンの作用に よる女性胎 児の外陰部の男性 化と考えられ

日までの報告例 は45例 になつている,こ れには,更 に ているが,妊 娠中の母体に これ と言 うホル モン異常の

次の4つ の場合がある.● なかつた症例 が13例 ある.そ の うちの8例 は古いもの

1)母 体に対す るホルモ ン療法及び内分泌異常 のな であるので,ホ ル モン関係の記載がない一私の症例を

い場合.も 加 えた最近の5例 では,注 意深い調査にも拘らず,

一般に女性仮性半陰陽は,胎 内に於け る男性ホル モ ホル モン異常 が証明 されなかつたものである.

第9表 副腎増生症を伴わない単純 の女性仮性半陰陽

報 告 者

1)誌1膿 欝 翻 謡vie鴇38)

2)Haynesetal. (1941)

3)Chanis (1942)

4)Cotte, (1947)

5)Cotte,

6)Brentnall

(1947)

1年令騨
外 陰 部 異 常 母 体 の 異 常

43才 6

卵巣男性化細胞腫

17才

16才

25才

陰 劃
1

?

δ 陰茎,陰 唇陰藝癒合 ?

6→ 喉 茎・陰唇騰 剣

♀

♀

?

陰茎,陰 唇陰嚢癒合1

('945)[初 甥

?

1陰茎陰 唇陰蘇 合
卵巣男性化細胞腫

7)Zander&MUIIer (1953)

8)Hoffmanetal. (1955)

初生児

初生児

　

91陰

d

17・茎I

Methylandrostenediol

♀

g)Gross&Meeker (1955)
1
初生児1,

陰 茎

陰茎,陰 唇陰嚢癒合

Testosteroneenanthate

17Ethinyltestosterone

10)Gross&Meeker (1955)1、 。ヵ月1,燧,陰 唇陰魏 合1記 載な 。

-1_ ._.一_
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11)Gross&Meeker
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(1955)1"・5才
j

12)Grunwaldt&Bates
;(

lg57):初 生児

13)Hayles&Nolan (lg57)初 生児

14)Glen (1957) 24才

6陰 茎.陰 唇陰爽癒合:

♀

記載 なし

陰茎尿道,陰 唇陰嚢
癒合

17・Methyltestosterone

…
♀1陰 茎,陰 唇陰藝癒合

♂ 陰茎,陰 唇陰嚢癒合

17-Methyltestosterone

15)Hasche-KIUnder (1958) 10才9

16)Gold&Michael
1

(1958)1初 生 児3}

記載な し

陰茎,陰 唇陰嚢癒合1
」

記載な し

1陰茎・陰唇騰 合
17-Methyltestosterone

17)Nellhaus (1958)

一.

1

初生児i 隣 麟 魏合融 誰 認臨
i

18)離 器i。i1、 、。、e,函il58)

マ

19)Wllkinseta1.

初生児
1

i陰1 茎IM。,hy1。 。、.。s,,。 。d、。1

・1958)擁 児 ・i陰 茎,陰 唇陰藝癒合
1

20)Wilkinseta】. (1958) 初生劉1

21)Wilkinsetal. (1958)i15ヵ 月

♀

♀

1
「

陰茎,陰 唇陰嚢癒合

陰茎,陰 唇陰嚢癒合

22)Wilkinsetal. (lg58)ト 初 生 児 「 陰茎,陰 唇陰嚢癒合

Ethinyltest.&

17-OH-Progest.

Ethinyltest.&

Progesterolle

Ethillyltest.&

Progesterone

Ethinyltest.&

17-OH-Progest.

23)WilkinsetaL (1958)

24)Wilkinseta1.

57ヵ 月 ♀

陰
(1958)138朋

1
♀

茎iEthinyltest.

』1

燧 ・陰唇騒 癒剣Ethiny'tes`・

25)Wilkinsetal. (lg58)初 生 児

26)Wilkinsetal. (1958・1・ ・ヵ月

♀ 陰
」

茎IEthinyltest.

「 ♀ 陰 茎Ethinyltest.

27)Wilkinseta1.(1958)

1「

!初生児 …
il
l.

1陰 核の軽度の肥大 ,
陰唇陰嚢癒合

Ethinyltest.&

Progesterone

28)Wilkinseta1. (1958) 7才
～

♀ 陰 茎Ethinyltest.

29)Wilkinsetal. (1958)122カ 月

30)Wilkinseta1. (1958)

9陰 茎 Ethinyltest.

、6力創
十

9陰 茎 Ethinyltest.

31)Wilkinseta1. (1958、 剰 ・陣 灘 瑚 瞭 一
32)WilkinsetaL (1958) 34カ 月

[
33)Wilkinseta1.(1958)110ヵ 月

1

3

♀

陰

34)Wilkinseta1. (1958)

茎

憾7嚥醸霜
il

　

陰茎,陰 唇陰嚢癒合1

;

Progesterone

1

50力 則

(一)

(一)
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35)Wilkinsetal. (1958)

36)隙,db,W、lk、 。,e,窪1㍗8)

・・)お 翻 鵠W、1k、 。、e,ξ1㍗8)

12才 3

1。ヵ 月i

38)膿 鵬W、1k、
nse,!l㍗8)1・ ヵ月1

1臨 陰騰 酬 (一)

陰

陰

茎Ethinyltest.

茎Ethinyltest,

1

陰茎,陰 唇陰 翼 癒 合IProgesterone
」

39)畿{器iWilk、
。、e、£158)

40)今 井 (1958)

41)児 玉 (1959)

4才1 陰 茎 軽度の陰唇陰嘩 癒合

14才

4才

δ

♀

陰 茎

陰 茎

Ethinyltest.

(一)

(一)

こ の他 にBoissonnet(1956)の1例,Wiedemanneta1.(1957)の3例

2)妊 娠 中の 母 体 に卵 巣 男性 化 細 胞種 の あ つ た もの

妊 娠 中の 母体 に 卵 巣 男性 化細 胞 腫 が あ り,そ の ホル

モ ン異常 に よつ て 女性 胎 児 に まで男 性 化 が見 られ る と

言 うの は稀 有 の現 象 であ つ て,今 日ま でにFelicissi・

moPaulaXavieretdeAbreuJunqueira(1938)

及 びBrentnall(1945)の 各1例 の2症 例 の 報 告 があ

るの み で あ る.

3)妊 娠 中 の男 性 ホル モ ン療 法

妊婦 中の 母が 乳 腺 肉腫 及 び種 々の 皮膚 疾 患 な どで男

性 ホ ル モ ン と して 作 用す る ス テ ロイ ド を投 与 され る

と,丁 度 先 天性 副腎 増 生症 の 場合 の様 に,女 性 胎児 の

男性 化が 見 られ る場合 があ る.か か る症 例 と して,

ZanderandMUIIer(1953)の 第1例 の報 告 以来,

Bongiovanni;Hoffman,OverzierandUhde;

HaylesandNolan;GrunwaldtandBates;

GoldandMichae1及 びNellhausの 各1例 の報 告

が あ り,合 計7例 を 数 え得 る.

4)妊 娠 中のProgestin療 法

妊 婦 に流 産 の お それ の あ る場 合 に は,し ば しばPro-

gestin療 法 が 施行 され て い る.こ のProgestin類 の

も の であ る17-ethinyltestosteroneは,殊 に 経 口的

に投 与 す る と男性 ホ ル モ ン的に 作 用す る こ とが知 られ

て い る.故 に妊 娠 のPrQgesti11療 法 は 胎児 に女 性 仮

性 半 陰 陽 を惹 起す るお そ れ が あ る訳 であ るが,そ の 報

告 例 は僅 か にGrossandMeeker(1955)の1例 が

あ るば か りで あつ た.最 近 に な つ てWillkinsetal.

(1958)は この 種 類 の異 常 を多 数 に 発表 した.即 ち,

自家 経験 の14例 とReillyeta1.;Foxworthy(2

例)及 びBongiovanniの4例,計18例 で あ る.故 に

今 日迄 の 報 告例 の 総 数は19例 に な つ て い る.Wilkins

コ
eta1.の18例 の うち の10例 はEthinyltestosterone

の,3例 はProgesteroneの,そ して5例 はEthi-

nyltestosteroneと 共 に17-OH-Progesterone或 は

Progesteroneの 併 用 で あ る.

3,女 性仮 性 半 陰 陽 の発 生 病 因

女 性 仮性 半 陰 陽 は,女 性 胎 児 に異 常 に 強 力な 男性 ホ

ル モ ン が作 用 した 時 に 発 生す る もの で あ る ことは,次

の4つ の事 実 に よ り証 明 され て い る.

口)臨 床例 に 於 け る先天 性 副 腎増 生 症

② 母 体に 於 け る卵 巣 の 男性 化 細 胞 腫 の作 用 に よ る

初 生 女 児 の男 性 化 の臨 床 例 の 存 在.

(3)妊 娠 中の 多量 の 男性 ホル モ ソ投 与 に よ る初 生女

児 の男 性 化 の臨 床 例 の存 在

㈲ 各種 動 物 実験 に 於け る,妊 娠 雌 動 物 に 男性 ホル

モ ン投 与 に よ る雌 児外 陰 部 の 男性 化 の 事実Ha皿ilton

andWolfe(1938)及 びTurner(1939)は 鼠 で,

Jost(1955)は 家 兎 で,VanWagenenandHamil-

ton(1943)は 猿 で,Burns(1945)は フ ク ロネ ズ ミ

で,BrunerandWitschi(1946)は ハ ムス タ ーで,

またWitschi,FooteandChang(1958)は 蛙 につ い

て,妊 娠 中 の母 体 に 男性 ホル モ ンを投 与 す る と,雌 初

生児 の 外 陰部 の男性 化 のお こる こ とを実 験 的 に立証 し

てい る,ま たDantschakoff(1937,1938,1941)は

モル モ ッ トの羊 膜 内 に テ ス トス テ ロンを 注 入す る と,

雄 胎児 で は 附属 器 の 相 当 の成 熟 が,ま た 雌 胎 児で は男

性 器 の発 生す る ことを 認 め て い る.

女 児 の外 陰 部 の男 性 化 は,陰 核 の 陰茎 様 肥 大 と陰 唇

陰嚢 癒 合 とで あ る.陰 茎様 肥 大 は 胎 生期 の み に限 らず

生後 の多 量 男性 ホル モ ン作 用 に よつ て も起 るもの で あ

るのに 対 して,陰 唇 陰 嚢癒 合 は 妊 娠 早 期に 於 け る男性
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ホルモン作用によつてのみ起るもので,こ の存在は胎

生早期の異常を意味 してい る.正 常男児の尿道の亀頭

部まで完成す るのは妊娠第14週 であ るが,女 児の外尿

道口及び膣口の完成は第20週 であ る.即 ち,こ の時期

以前の男性 ホルモン異常が本症の発生に必要であ る.

大体妊娠早期の多量男性ホルモ ソ投与が本症を惹起

する危険性を有す るものであるが,男 性ホルモン投与

の凡ての場合 にこの異常が 必発 す るとは 限つていな

い.Vandekerckhove(1954)は 乳癌で妊婦 に相当量

の男性ホルモ ソを投与 したが,生 れた女児には異常を

発見 していないのである.

妊娠中のProgesterone投 与が雌初生児の外陰部の

男性化を起す ことは,既 に1938年 にGreene,Bur-

rillandIvyが 立証 している.Wilkinseta】.の 経

験で判明 した事実は次の如 きものである.そ の投与が

妊娠の早期であ るほ ど,ま た多量 であ る程,男 性化が

高度であ る事が判 明してい る.故 に妊娠10週 以後に少

量つつ投与する様にすれば,こ の危険は防がれ る.ま

た同時に如何に多量の女性ホルモ ンを投与 しても,男

性化を防 ぐ作用はないと言 う.

正常妊婦では,一一定量のProgesteroneが 投与 さ

れても,女 児の男性 化は起るものではない.何 となれ

ぽ,正 常妊婦では多量のProgesteroneが 黄体及び

胎盤から分泌されているか らである.故 に胎盤にホル

モンを通過 させる障壁に異常があ るか,或 はProges-

terone又 はEthinyltestosteroneの 分解異常のあ

る場合に女児の男性化が起ると考 え られ る.

最後に全 くホルモン異常の証明 されない臨床例の病

因に関 しては,外 陰部の発生時期に一過性に胎児副腎

の機能異常があつたのではないか,或 は胎児卵巣が男

性ホルモンを異常分泌 していた,と 言 う様な仮説 もあ

るが,未 だ不 明の域を脱 していない

D.体 染色 体性 半 陰 陽Chromosomalintersex

Barr一 派 の体 細 胞に つ い ての性 染色 質値 の測定 が

Intersexの 診断 法 に取 り入れ られ てか ら,従 来 は 一

般 にIntersexに 入れ られ て なか つ た比 較 的軽 度 の異

常 もIntersexに 入 れ られ る様 に な つ て来 た.こ れ が

体染 色体性 半 陰陽Chromosomalintersexで あ る.

男子 のKlinefelter'sSyndrnmeと 女子 のTurner's

Syndrome及 びTesticularfeminizationと で あ る.

そ して,Turner'sSyndromeの みをGQnadaldys-

genesisと す る狭 義 の考 え方 もあ るが,一 般 に は この

すべ てを 合 せ てGonadajdysgenesisと 総 称 して い

る(AchenbachundErllstな ど).

またKlinefelter'sSyndromeは 一 見 男子 と思 は

れ る個 体 で あ るのに,性 染色 質 値 か らは 女性 であ る こ
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とが多 く,反 対 にTurner'sSyndromeは 一 見 女子

と思は れ る個 体 で あ るのに,性 染色 質 値 か らは 男性 で

あ る こ とが多 い.こ の意 味 か ら,こ れ らのChromo-

somalilltersexの 場 合 はSexreversalの 状 態 に あ

る訳 で あ る.

1.Turner'sSyndrome及 びAgonadism

(Overzier)

(1}Turner'sSylldromeの 名称 及 び本 態

1930年 にUllrichに よ り記 載 され た 女性 に 見 られ

る倭 人 症 を始 め とす る小 児 の種 々 の奇型 を示す 症候 群

は,Bonnevieが 鼠 の 胎児 で 実験 的 に作 り得 た 奇形 群

と同様 の もの で,Bonnevie-Ullrich'sSylldromeと

して知 られ てい た.次 で1938年 にTurnerがUllrich

とは無 関 係 に,同 様 の 症候 群 を 発表 した が,Ullrich

の報 告 よ りもTurnerの 報 告 の方 が 注 目を ひ いた 関

係上,こ の症 候 群 はそ の 後専 らTurner'sSyndrorne

と称 され て い る.し か し1950年 のUllrichの 提 唱 通

りに,こ れ をBonnevie-Turner'sSyndromeと 呼

称 す るの が よい で あ ろ う.

Turnerの 記 載 した 症候 群 は,短 魑,頑 丈な 体格,

Webbedneck,即 ちみ ず か きを つ け た様 に 両側 にひ

だ のあ る短 い頸,外 反射.腕 関節 変 化形,Webbedtoes

及 び心 雑 音 な どを 伴 う女性 の一 種 の性 的幼 稚 症 で,恥

毛 及び 腋 毛 の発 達 が 悪 く,乳 腺 発育 の 不全 並 び に無 月

経 であ る.即 ち,Turnerは 専 ら形態 的 の 異常 に 目を

つけ て この 症候 群 を発 表 し,そ のTriasと して,性

的幼 稚 症,Webbedneck及 び外 反 射 が あげ られ てい

る 、

形 態 的異 常 か ら一 種 の広 範 囲 の発 育 異常 として 注 目

され たTurner'sSyndromeの 本 態 が卵 巣 の 発育 異

常 に あ る こ とが,1942年 以後 に なつ て判 明 して 来た.

即 ち,1942年 にAlbrightetal.及 びVameyet

aLは 相 次 で本 症 患 者の 尿 中 にFSH量 の増 加 して い

る ことを確 めた が,1944年 に はWilkinsandFleis-

chmannは 開 腹 術 に よつ て卵 巣 の 高度 の 発育 不 全 を確

め て,こ れ にOvarianagenesisと 言 う名称 を 与 え

た.し か し,1955年 に なつ てGrumbach,VanWyk

andWilkinsは 性 腺 の組 織 像 が正 常 卵 巣 とは 異 る こ

と及 び性 染 色質 値 が 男性 で あ る ことか ら,Gonadal

dysgenesisと 言 う名称 で 呼 ん だ.卵 巣 と言 う名を 入

れ な い の はMaleTurner'sSyndromeと 称 され て

男子 に も本 症 が見 られ る事 が あ る こ とか ら も支障 が な

い

要 す るに 特 異 な 奇形 群か ら一 症 候群 と され た 本 症

は,今 日で は性 腺 の 発育 異 常 に よ るChromosomlin-

tersexで あ る ことが 判 明 した の て あ るが,本 症 の特
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第10表Turner'sSyndrameに 於 け る 陰部 外 異 常 及 び奇 形(KloosundNessに ょる)

骨核:

倭人症

骨年令 の遅延

Makroskelie(楯 状胸)

Mikroskelie

骨孔症

孤立性骨嚢腫

軟骨発育不全症

晩発性骨形成不全症

塔上頭

Impressiollesdigitatae

高 口蓋

小下顎

切歯 の欠損

歯の位置異常

短頸(頭 髪限界の下行)

Klippel・Feil-Syndrome

環椎と後頭骨の癒合

環椎軸椎関節 の先天性脱臼

頸部肋骨

脊柱側轡及び緩轡

二分脊椎

漏斗胸

外反射

MadelungscheDeformitat

中指,中 趾の小指症

蜘蛛指症

先天性関節脱臼

足奇形

関節の異常過 伸展症

魑幹筋の発育不全並 びに仮性肥 大

皮膚'

両側頸部翼状片

Cutislexa

先天性 リンパ管拡張症性浮腫

Nonne・Milroy-Meige・Syndrome

合指症

うぶ毛症

多毛症

神経系=

レクリングハ ウゼン氏病

多数 の母斑

眼及び耳:

内背贅皮

眼下重

眼球突 出症

斜視

眼振症

白内障

網膜色素異常

近視

視野の縮小

色盲

難聴(原 因不 明)

内臓 器:

先天性心欠陥

大動脈弁狭窄

腎奇形

RenculuslapPung

腎孟 ・尿管 の奇形

肺葉 の奇形

内分泌 ・ホルモン異常:

本態性高血圧

甲状腺機能不全

糖尿病

(副腎皮質不全)

徴 は 非 常 に多 数 の全 身 的 発育 異 常 を伴 うことで あ る.

先 に のべ たTurner'sTriasは 最 も多 く見 られ る 異

常 で あ るが,こ れ さえ 揃 は ない こ とが 少 くな く,奇 形

は 各 々の場 合 に ま ち まち で あ る。最 近 にKloosund

NessはTurner'sSyndromeに 見 られ た 奇 形 群を

一 括表 示 して い るが .そ れ は 第10表 の 如 く,全 く千 差

万 別 で あ る.故 に 併 発す る奇 形 の如 何 に よ り.本 症 の

診 断 をつ け るのは 誤 りで,本 症 の 本態 で あ る性 腺 の発

育 異 常 を証 明 した 時 に は,Turner'sSyndromeと す

べ きであ る.な お この 際 に,KloosundNessに 従

つ てTriasを 有す る典 型 的 の もの を狭 義 のTurner's

Syndromeと し,そ の 他 をす べ て広 義 のTurner's

syndromeに 含 め る のが 便利 であ る.ま た こ こに

Turner'sSyndromeと 称 す るのは,Turnerの 発

表 した 時 代 の概 念 に よ る もの で は な く,た だTurner

と言 う名称 をそ の ま まに 今 日の 進 んだIntersexの 一

種 として の本 症 に持 つ て 来 た もの で あ る.そ して

Gonadaldysgenesisと 云 う名 称 は,Turner'sSyn一

dromeの み な らずKlinefelter'9Syndromeを も

含 めた 広 い 範 囲 のChromosomalintersexの 総 称

名 とす るの が よ い

(2)報 告 例

本 症 の 症候 群 が まち まち で あ る こ と,形 態学 的研 究

か らは じま り,性 腺 の発 育 異 常 に 本態 のあ るChro-

mosomalintersexで あ る ことが 判 明 した 研究 過程,

及 び 名称 の 一定 して い な いた めに,そ の報 告例 を正 確

に 数 え る こ とは 非常 に 困 難 で あ る.1958年 にLapin

eta1.は そ の117例 を集 め 得 てい るが.私 の 調べた 処

で は既 に300例 以上 に 上 つ て い る.我 国 では 本症 に対

す る関 心 が 深 くない た め に,そ の 報 告例 は 非 常に 少な

く,桜 井 そ の 他 の1例,斉 藤 及び 土 田 の1例,金 井 の

2例 及 び 松 浦 そ の他 の1例,計5例 の 報 告が あ るぼか

りで あ る.

本症 の大 多 数 の も のは 女子 であ るが,稀 に 発育 不全

の睾 丸 を 有 す るMaleTurner'sSyndromeと 言 う

の が あ る.KloosundNess(1958)はFlavell(1943)
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の第1例 以後 の15例 を集 め てい るが,私 は そ の後 の報

告 としてMcCullaghandLeiser(1957)の1例,

AlslevandReinwein(1958理 の3例,及 び松 浦 等

の1例 を 数え るか ら合 計20例 とな る.ま た,稀 に は

pich(1937)或 はGordallet.a1.(1958)の 症 例 の 様

に,女 子 では あ るが非 常 に 男性 化 の強 い 場 合 も あ る.

〔3)自家経験例

症例9.21才.生 来外陰部の碕型があつたが,女 性

として生活してきた.外 陰部は約1.5cm突 出 した尿

道突起があるのみで,陰 嚢,陰 唇及び膣 口がな く,陰

毛の発生 もない即ち尿道突起以外何等性的装飾がない

(第21図)又 身長は高 く,筋 肉質で,乳 房の発育悪

く,腋 毛はない(第22図)レ 線像では泌尿性器洞を

証明 し,膣 らしきものを認める.以 上の他 には何等奇

形を認めない.

この性染色質値 は,表 皮細胞では4%,口 腔粘膜上

皮細胞では6%,尿 道粘膜上皮細胞では5%で,即 ち

(一)であ り,又 中性多核 白血球500ケ 中にDrumstick

は1ケ も認めなかつた.

主な内分泌検査の結果は,尿 中17KSが1日 量4.2

mg,Totalestrogen1日 量45.87で,尿 中 ゴナ ド

トロピンは8マ ウス子宮単位であつた.又 基礎代謝率

は+7%で あつた.

試験的開腹術では,組 織学的に精嚢腺様の組織を証

明した以外,男 性及び女性の性器を認めなかつた(第

23図)

現在女性 ホルモン療法中で,や や乳房 も発達 してき

た.

症 例10.18才.戸 籍 は 男性 で あ るが 女性 として 育 つ

て来 た.身 長 は低 く,や や 筋 肉質 で,乳 房 の発 育 が悪

く,外 観 及 び諸動 作 は やや 男性 的 であ る(第24図)

外 陰 部は症 例9.と 殆 ん ど同 様で,約1.5cmの 尿道

突起以外 陰藝,陰 唇,膣 口及 び陰 毛 等 何等 性 的 装飾 が

ない(第25図)レ 線像 で は 泌尿 性 器洞 を 証 明 し,膣

らしきもの を認 め るが,他 に性 器 外 の奇 形 を 合 併 して

いない.

この性 染 色質値 は,表 皮細 胞 で は496,口 腔 粘 膜 上

皮細 胞で は3%,尿 道 粘 膜 上 皮細 胞 では2%で,即 ち

(一)で あ り,又 中性 多核 白血 球500ケ 中 にDrums-

tickは1ケ も認 め な かつ た.

主 な内 分泌 検 査 で は,尿 中17KSが1日 量2.3mg,

Totalestrogen1日 量48.8γ で,尿 中 ゴナ ドトロ ピ

ンは48マ ウス子 宮 単 位 であ つ た.又 基礎 代謝 率 は 一3

%で あ つた,

試験 的 開腹 術 で は,卵 巣 及 び睾 丸 を は じめ,男 女 両
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性 器 を認 め なか つ た.こ の 患 者 は,女 性 と して 生活 す

る事 を 強 く希 望 した た め,戸 籍 を変 更 して女 性 ホ ル モ

ン療 法 を 行つ て い る.術 後6ヵ 月で は,治 療 前 に比 べ

て諸 動作 や 言葉 使 い が 全 く女性 的 とな り,私 の経 験 例

の うちで は最 も良 く社 会 的 に順 応 した 例 で あ る.

(4)性 染色 質 値

Turner'sSyndromeは,性 染 色 質値 の 検 索の 結

果Chromosomalintersexと なつ た もの で,そ の 大

部分 は(一)と な つ て い る.Overzier(1958)は 文 献

例 を,132例 集 め て,そ の中 の101例 即 ち76.5%が(一)

であ り,(+)は 僅 か に31例 に 過 ぎなか つた と述べ て

い る.私 は 最 近 の もの ま で入 れ て,そ の333例 に就 て

調 べ て見 た が,第11表 の如 く,そ の中 の258例,即 ち

77.5%ま で が(一)で,(+)は 僅 か に75例 に す ぎ

ず,大 体Overzierと 同 様 の成 績 となつ て い る.な お

MaleTurner'sSyndromeVこ 就 て見 る と,Alslev

andReinweinの2例,McCullaghandLeiserの

1例 及 びBradburyandBunge(1958)の1例 と も

に(一)で あ つ た.

(5)性 腺 の組 織 像

本症 の 性腺 は 発 育異 常 に あ る のが 特徴 で,正 常 の卵

巣 或 は 畢 丸組 織 は見 出 し得 ない もの で あ る.Kloos

undNessが 性 腺構 造 の記 載 の 明確 な63例 のTurn-

er'sSyndromeに つ い て調 査 した 処に よれ ば,原 始

卵胞 或 は 胚 種 上 皮 の な い不 全 問 質 よ り な るKeim-

plattenを 有 す るも のが48例 の多 数 を しめ,発 育 不 全

卵巣 を 有す る もの が9例,発 育 不 全睾 丸 を有 す る もの

が6例 となつ て い る.し か し,痕 跡的 に しろ性 腺 に あ

た る もの(Ktimmerform,Philipp)を 有す る のが 大

部 分の 場 合 で,従 つ てGonadalagenesisで は な く,

Gonadaldysgenesisで あ る.開 腹 して も全 く性 腺 の

発 見 され なか つ た と言 う症例 は 非 常に 稀 で あつ て,文

献 上 僅 か にSellheim;Philipp及 びOverzier

andLinden(2例)の 計4例 の み とされ て い るい る.

私 の 症例 につ い て見 る と,第1例 では,全 く痕 跡 的 に

精 嚢腺 を 思は しめ る一 小 部分 が あつ た の み でそ の 他 に

は 全 くな く,第2例 で は 完全 に そ の痕 跡 す らも発 見 さ

れ な か つた.

(6)Turner'sSyndromeの 本 態

今 日Chromosomalintersexの 一つ と して取 扱 わ

れ て い るTurner'sSyndromeは,胎 生期 の性 腺 分

化 期に 於 け る奇形 発 生性 変 化 に よる性 腺奇 形 が 病 因 で

あ つ て,そ の 時 期に 敏 感 な性 器 外 の胚 種 質か ら各 種 の

奇 形 が併 発す る もの で あ る.即 ち性 腺 奇形 を 主 体 とす

る一 種 の``Harmonische"Hemmungsmissbi】dung
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第11表Turner'sSyndromeセ こ於 け る性染 色 質値(男 性 例 を除 く)

報 告 者

D6courtetal.

Polanieta1.

Barr

Gordaneta1.

Greenblattetal.

Gru皿bacheta1.

Schoeneta1.

Sohvaleta1.

BriggsalldKupperman

BungeandBradbury

Carpentieretal.

KerkhofandStolte

Nelson

PlattandStratton

SunandRakoff

HoffenbergandJackson

Silver

Thulineetal。

Wiedemanneta1.

Anderssonetal,

AshleyandJones

BassOeeta1.

EhrenfeldundBromberg

Eppsetal.

Greenblatt

金 井

Lapineta1.

RichartandBenirschke

児 玉

(1954)

(1954)

(1955)

(1955)

(1955)

(1955)

(1955)

(1955)

(1956)

q956)

(1956)

(1956)

(1956)

(1956)

(1956)

(1957)

(1957)

(1957)

(1957)

(1958)

(1958)

(1958)

(1958)

(1958)

(1958)

(1958)

(1958)

(1958)

(1959)

検 索 法 症例数 十

皮 膚 細 胞

皮 膚 細 胞

皮 膚 細 胞

皮 膚 細 胞

皮 膚 細 胞

皮 膚 細 胞

白 血 球

口腔粘膜上皮細胞

膣及び尿道粘膜上皮細胞

皮 膚 細 胞

皮膚及び口腔粘膜上皮細胞

皮 膚 細 胞

白 血 球

皮膚細胞及び白血球

口腔粘膜上皮細胞

口腔粘膜上皮細胞

白 血 球

皮膚,口 腔及び尿道粘膜上皮細
胞

皮膚及び口腔粘膜上皮細胞

口腔粘膜上皮細胞

皮膚及び口腔粘膜上皮細胞と白
血球

口腔粘膜上皮細胞と白血球

皮 膚 細 胞

口腔粘膜上皮細胞

皮 膚 細 胞

各 種

4

3

21

2

1

22

1

1

18

3

12

2

103

1

7

27

1

2

83

1

1

1

2

7

1

・ ト

工

1

2

}
2!

31

16

1
21

0[

20

11

。1

7i

。l

l・l

ol

∵

引
マi

副

勤

l

l…

2

0

5

0

1

2

0

1

11

3

2

2

16

0

1

10

0

0

17

0

0

1

0

1

0

0

0

0

0

合 計 333 ,;ll%レ5

(KloosundNess)で ある.そ して奇形発生性変化

は ウイル ス,薬 剤,毒 素及び低酸素血症な ど種 々の子

宮内の悪環境を生ず る因子によ り惹起され るもので,

また男性に女性 よ りも多 く見 るのは,男 子性腺は女子

性腺 よ りもこれ らの因子に対す る敏感度が高いため と

されている(Grumbacheta1.;RichartetaL).

性腺並びに 性器の発育に 性腺発達初期に 於ける 性

腺,特 に睾丸の重要性はJostに 始 まる種 々の実験で
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次第に 明確に な りつ つ あ る.Jostは 家 兎 の子 宮 内 胎

児に於 て,睾 丸 が組 織 学的 に 認 め られ 得 る が性 器 が未

だ発達 しな い時 期に,少 しず つ 時期 を 移 しな が ら,去

勢 してか ら再 び 子宮 内 に入 れ て お き,出 生直 前 に 検 べ

て見 て,次 の興 味 あ る事実 を 知 つ た.雌 胎 児 では性 器

の発 育が,MUIler氏 管系 の臓 器 が 小 さい 以外 に は 異

常 な く進行 してい る.こ れ に 反 して早 期 に 去 勢 され た

雄胎 児では雌 性 器 が発 達 して い る.ま た1日 間 隔 で 去

勢 してみ る と,睾 丸 が雄 と して の発 育 に必 要 な こ と,

また睾丸 の作 用す る時期 は 極 めて 短 期 間で あ る ことが

判 明 した.明 かに この時 期 に性 器 の発 達 方 向 は決 定 す

るもので,こ の時 期 後 に去 勢 して も男子 性 器 の発 育 に

は影 響はな い ので あ る.同 様 の事 実 がRaynaudand

Frilley(1947)が 廿 日鼠 で,WellsandFralick(19

51)が 鼠 で,WolffandWolff(1951)が 鶏 で証 明

され た.こ れ 等 の実 験 成績 は 胎児 の性 器は 胎 児 の睾 丸

(多 分男性 ホル モ ソ)の 影 響 がな け れ ば女 性 の方 向に

分化す る傾 向のあ る ことを 示す もの で あ る.

更 に性器 の 発達 に実 際 に ホル モ ンの影 響 の あ る こ と

が,次 の様 に 直接 に証 明 され た 。JostandBozic

(1950)及 びWolffandHaffen(1952)は オル フ氏

管 と ミユ ラ ー氏管 を ホル モ ソのな い 試験 管 内 で培 養 し

てみ る と,オ ル フ氏 管 は萎 縮す るが,ミ ー ラ ー氏 管 は

発育を 続け る もの で あ る こ とを知 つ た.Bronski

(1950)は モル モ ツ トの雄 及び 雌 胎児 か ら得 た ミユ ラ ー

氏管 を成熟 或 は卵 巣 を 除去 した雌 モル モ ッ トの眼 前 房

に入れ てお くと,発 育 が 続 く事 を確 め た.ま たJost

は家 兎胎児 で 一側 性 去 勢に よ り,一 側 性 男性 化 を作 り

得て,睾 丸 の 作用 は 局 所的 で あ り一 側 性 で あ る と言 う

示唆を 得 てい る.

MoOre(1947)は フ クロネ ズ ミの 胎児 につ いて の実

験で,性 器 の発 育 に ホル モ ンの 確実 な 影 響 を確 め 得 な

かつ たが,Burns(1950)は フ ク ロネズ ミの雄 胎 児 に

於て,Estradioldipropionateの 投与 に よ りOvo-

testisの 発 生す る事 実 を認 め て い る 。

以上 の種 々の実 験 成 績 は,Turner'sSyndromeが

発 生学 的に は 胎児 の 性腺 発 達初 期 の性 腺,特 に睾 丸 の

異 常 に よ り発 生 したChromosomalintersexで あ る

ことを示唆す るも ので あ る.

(7}Turner'sSyndroneとAgonadism(Overzier)

との差 異 及 び 自験 例 の検 討,

Turner'sSyndromeの 本 態 は性 腺 の 発育 異 常

(Dysgenesis)で あつ て,性 腺 は 痕 跡的 で も存 在 す

べ きもの であ る.こ れ と厳 格 に 区 別 す べ きも の と し

て,最 近Philipp及 びOverzierが 提 唱 して い る も

の に,Agonadism(Overzier),即 ち一 次 的 の性 腺 の

欠如があ る.そ してTurner'sSyndromeが 既をこ

300例 を越 える報告例 があ るのに対 して,Agonadism

は非常 に稀なものであつて,既 に述べた如 く,今 日迄

の処Se11heim及 びPhilipPの 各1例 並びにOver-

zierundLindenの 姉姐に見 られた2例 の合計4例

の報告があ るばか りとされ ている,

この両者を合理的に区別す るのに都合のよいもの と

して,次 の様なOverzierの 性腺の先制 及び永続誘

導作用説がある.性 腺の第一原基 はオル フ氏管並びに

ミユラー氏管の第一原基を刺戟す る.こ れが先制誘導

である.次 で発育 した性 腺の永続誘導に よつて男子並

びに女子 の内性器が発育す る。そ して もし永続誘導が

欠如する場合には,先 制誘導に よる刺戟後に遺伝的に

男性のものも女性の ものも一様に,内 性器の発育は女

性方向に進むものである.し か し,先 制誘導を も欠如

す る場合には,オ ルフ氏管と ミユラー氏管とは,未 分

化の ままで共存す る.

これを実際の場合について見 ると,永 続誘導 の欠如

す る場合がTurner'sSyndrorneで あ り,先 制誘導

も欠如す る場合がAgonadismで あ る.Turner's

Syndromeの 場合には,性 腺の 真性 の 成 形 不 全

Aplasiaで はな く,様 々の病因による性腺の早期破壊

であるか ら,内 性器は先制誘導に より刺戟 され る.し

か し,性 腺の 早 期破壊によ り 永続誘導が欠如す るか

ら,遺 伝的に女性 のものでも男性のもので も,ミ ユラ

ー氏管系の発育が よく,少 な くとも痕跡的子宮に迄発

育 し,外 陰部も女性である,これに反 してAgonadism

の場合には,先 制誘導 も永続誘導 も欠如 してお り,オ

ルフ氏管並びに ミユラー氏管共に刺戟 されないか ら,

両管系の 僅か の痕跡が 残 つてい る ばか りであ る.即

ち,Turner'sSyndromeで は最 低限度に痕跡 的の

卵巣 と共に発育不全の子宮並びに卵管が存在す るもの

であるのに対 して,Agonadismで は性腺 の欠如と共

に子宮並びに卵管を も全 く欠如す るものである.

既述 のAgonadismと して報告 され てい る4例 の記

載を見 ると,次 の如 くである.

ユ)Sellheimの 症例=18才 の女子,背 が高 く,

筋肉質 で,髪 まで生じて多毛であ る.陰 核は大 きく,

外尿 道 口はその背側にあ り,陰 唇 も腔 もない.開 腹に

より,卵 巣,子 宮及び卵管の欠如を認 めた.

2)Philippの 症例=18才 の女子,無 月経,腋 毛及

び恥毛がない.外 陰部は女性的ではあるが,発 育不全

の状態にあ り,短 い泌尿性器洞 を形成 してい る.開 腹

に よ り,卵 巣,子 宮及び卵管の欠如を証明 した.更 に

鼠径部にも腎部にも,性 腺に相当す るものを見 出し得

なかつた.多 核白血球核の検 査に よ り,性 染色 質値は
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(一)尿 中FSM量 の 増加,

3)OverzierundLindenの2例:12才 及 び15才

の姉 妹,両 者 ともに 分 界線 の頭 側 に,両 側 共 に長 さ

20cm,太 さ3mmの 小 結節 が あ るば か りで あつ た.

これ は 胎 生期 卵 管 及び 副 卵巣 の 小 片で あ つ て,子 宮 も

卵巣 もな い 外 陰部 に は,た だ夫 々2cm及 び1.5cm

の陰 茎様 突 起 が あ るばか りで,陰 嚢 もな い 性 染 色 質

値 は 共 に(一)性 器 以 外 の奇 形 を合 併 して いな い

以 上 の4症 例 を見 て,大 体 共 通 して い る処 を 拾 い上

げて 見 ると,1)卵 巣 は勿 論,子 宮 並 び に卵 管 を も 欠

如 す る,2)外 陰 部 は尿 道 が 開 口して い るだ け で,性

的 装飾 が 殆 ん ど全 くな い.3)Turner':Syndrome

と異 り,そ のTriasを は じめ性 器 外 の奇 形 を合 併 し

な い.及 び4)遺 伝的 に は 男性 であ る諸 点 で あ る.そ

こで私 の2例 を 考 えて 見 ると,全 く偶 然 で あ ろ うが,

2例 と もに,Turner'gSyndromeで は な く,こ の

稀 有 とされ て い るAgonadismに 相当 す るも の の様 で

あ る.そ の拠 点 は 次 の諸 点 であ る.

1)2例 と もに卵 巣,正 常 卵 管 及 び子 宮 を欠 如 して

い る.膣 に相 当 す る膣 洞 が尿 道 内 に開 口 して い るが,

外 陰 部は 外尿 道 口が 棒 状 に約1.5cm突 出 してい るだ

け で,陰 核,陰 唇,膣 口及 び陰 嚢 等,す べ て の性 器 的

装飾 物 を 欠如 して い る.

2)両 側 と もにTurner'sSyndromeのTriasを

は じめ 奇形 を 合 併 して い ない

3)両 側 とも に性 染 色 質値 は(一)で あ り,尿 中 の

FSH値 は上 昇 してい る.

最 後 に私 の感 ず る事 で あ るが,Agonadismと 言 う

もの は,Philipp及 びOverzierの 言 う如 く,稀 有 な

もの では な い と言 う感 じで あ る.現 にSchoen,King,

BaritellandKnigge(1955)が 男性 仮 性 半陰 陽 の1

例 と して 報 告 して い る11才 の女 子 の'1例 は,性 器 欠 如

の程 度 が全 く私 の症 例 と類 似 の も ので,Agonadism

に入 れ て もよ い1例 の様 で あ る.た だ性 器 外奇 形 を 併

発 して い る 点で 難 が あ る.又 金 井 氏(1958)の1例 も

Agonadismと 考 え て も よい1例 の様 で あ る.

2.Klinefelter'sSyndrorrユe(Seminiferous

tubuledysgenesis)

1942年 にKlinefelter,ReifensteinandAlbright

は,男 子 思春 期 に始 り,女 性 型乳 房,小 睾 丸,組 織学

的 に 精 子形 成 不全,精 細管 の硝子 化,線 維 化 及び

Leydig細 胞 の機 能 降 下 ・ 尿 中 ゴナ ドVPピ ン の増量

及び17KS量 の減 少 を主 徴 候 とす る一種 の症 候 群 を発

表 した,次 い で1945年 にHellerandNelsonが 女性

型乳 房は 必 ず しも必発 の症状 では な いな どの再 検 討を

加 え てか ら,こ の 症候 群 は一 般 にKlinefelter'sSyn一

dromeと 呼 称 され るに 至 つ た.そ の後1956年 になっ

て,Nelson,GrumbachetaLな どの 人 々に よ り,

本 症 に も性 染色 質値 の検 討が 施行 され た 結果,そ の大

部 分 の もの が女 性 型 で あ る こ とが 判明 して,本 症 が一・

種 のChromosomalintersexで あ り,又Sexre-

versalの1つ であ る ことが 明か となつ て来 た.

またKlinefeltereta1.の 記 載 した症 候群 は,睾

丸 の 発育 異 常 を 主 徴 候 とは す るが.陰 茎 の発育 及び発

毛 な どには 左 程 の 支障 が な い も ので あ るが,最 近に な

つ て 男子 不妊 症 患 者 及 び陰 茎 の 発 育不全 を伴 う男子 類

宣 官 症 の 中 に も本 症 に該 当 す るも のが 相 当数 に ある事

が 判 つ て来 た.'従 つ て今 日で はKlinefelter'sSyn-

dromeと 言 う名 前でKlinefelteretal.が 始め て記

載 した 症候 群 よ りも一 層広 範 囲の 症候 群 が取 扱わ れ る

様 に な つて い る.そ の最 も大 切な 点 は,睾 丸に 於け る

精 細管 の発 育 異 常 に よる精 子形 成 不全,Leydig細 胞

の 増殖,及 び性 染 色 質 値 の 女性 で あ る諸 点 で,一 種 の

Gonadaldysgenesisで あ る.そ してそ の名称 として

Seminiferoustubuledysgenesis(Grumbachet

aL),Femalepseudohermaphroditeswithgona-

daldysgenesisandpseudomales(Witschietal.),

Primarymicrorchidismwithfemalenucleior

】malenuclei(Briggseta1.),Dysgenesisofthe

seminiferoustubuleswithfema】enuclei(Barr)

な ど色 々の 名前 が あ るが.私 はKlinefeltec'sSyn-

dromeと 言 う始 め か らの名 称 です べ て を 包 含す るか

,或 は そ の特 異 な睾 丸 組 織像 か らSeminiferoustu-

buledysgenesisと 呼 ぶ の が よ い様 に考 えて い る.

本症 は,よ く検ぺ れ ば 一般 男子 の うちに も発 見 され

る可能 性 が あ るも ので,今 日では 決 して稀 な 異常 では

な い.現 に 欧米 では 既 に多 数 の報 告 が あ るが.我 国で

は西 村 の1例,松 浦 そ の 他 の1例,及 び高 木 そ の他 の

1例 計3例 にす ぎな い 私 は広 義 のKlinefelter's

Syndromeに あ た る4例 を経 験 した J■

(1)自 家経 験例

症 例11.16才.生 来 尿道 下裂 あ り,約1年 前 よ り女

性型 乳 房 を 生 じ て来 た の で来 院 した.外 陰 部 は尿道 下

裂 以外 は,陰 茎,陰 糞 及 び睾 丸 並 び に陰 毛 の 発生 は正

常 で あつ た(第26図)即 ち尿 道 下裂 と女 性 型乳 房が

あ る 以外 は,外 観 上 全 く正 常 の男 子 で あつ た.

この性 染 色 質値 は,表 皮 細 胞 では51%,口 腔 粘 膜上

皮細 胞 で は53%,尿 道 粘 膜上 皮 細 胞 で は56%で,即 ち

(+)で あ り,又 中性 多 核 白血 球160ケ 中 にDr皿ls-

tickを6ケ 認 めた.

主 な 内分泌 検 査 の結 果は,尿 中17KSが1日 量7～

18mg,Totalest・ogen1日 量57.9γ で,尿 中 ゴナ ド
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トロ ピンは64マ ウス子 宮 単位 で あ つ た.又 基 礎 代謝 率

は+15%で あつ た.

この睾丸 組織 像 は,造 精 機能 の全 くみ られ な い精 細

管 とt,基 底 膜 の肥 厚 ・硝 子化 及 びLeydig細 胞 の集 団

がみ られ,典 型 的 なKlinefelter'sSyndromeの 睾

丸組織 像を 示 した(第27図)

症例12.28才.外 陰 部 は,陰 茎 は 小 さ く,且 つ 睾 丸

の発育 及び 陰毛 の発 生 も悪 く,一 見 して類 宣 官 症 様 で

あ る.

この性 染 色質 値 は,表 皮 細 胞 では52%,口 腔 粘 膜上

皮細胞 では45%,尿 道粘 膜 上 皮細 胞 で は43%で,即 ち

(+)で あ り,又 中性多 核 白血 球475ケ 中にDrum-

stickを6ケ 認 めた.

主 な 内分泌 検 査 の結 果は,尿 中17KSが1日 量7.7

rng,Totalest・ogen1日 量12.5γ で,尿 中 ゴナ ド ト

ロ ピンは48マ ウス子 宮単 位 であ つ た.又 基 礎 代謝 率 は

一15%で あつ た .

この睾丸 組織 像 は,精 細 管が 荒 廃 し,造 精 機転 はみ

られず 且つLeydig細 胞 の増殖 が み られ る(第28図).

即 ちKlinefelter'sSyndromeの 中 で,Barrの

Dysgenesisoftheseminiferoustubuleswith

femalenucleiに 入 るべ きも ので あ ると 考 え られ

る.

症 例13.28才.14.5才 頃 よ り外 性 器 の 発育 の 悪 い

事 に気付 い た.陰 茎は やや 小 さ く,陰 嚢 及 び睾 丸 の発

育 は悪 い.そ して全 身 的 な第2次 性 徴 の発 達 は 遅 れ て

お り,一 見 して 類宣 官 症 の様 で あ る.

この性 染 色 質値 は,表 皮 細 胞で は62%,口 腔 粘膜 上

皮細胞 では61%,尿 道粘 膜 上 皮細 胞 では58%で,即 ち

(+)で あ り,又 中性 多 核 白血 球480ケ 中にDrums-

tickを6ケ 認 め た.

主な 内分 泌検 査 の 結果 は,尿 中17KSが1日 量5.7

mgで,尿 中 ゴナ ド トロ ピンは48マ ウス 子 宮単 位 で あ

つ た.又 基礎 代 謝 率 は±0%で あつ た.

この睾 丸組 織 像 は,造 精機 転 の 見 られ な い精 細 管 の

硝子 化 と,Leydig細 胞 の増 殖 が 見 られ る.即 ち 所謂

Malehypogonadismの 中のSexreversalの1型

で,こ の様 な 症例 もKlinefelter'sSyndromeに 入

る もの と考 え る.

症例14.17才.14才 頃 よ り四肢 過 長 と な り,陰 毛 及

び腋 毛 の発 生 はな く,陰 茎,陰 嚢 及 び 睾丸 の 発育 が 悪

く,顔 貌 も小 児 様 で一 見 して典 型 的 な 類宣 官 症 を思 は

しめ る.

この性 染 色 質値 は,表 皮 細 胞で は61%,口 腔粘 膜 上

皮細胞 で は5806,尿 道粘 膜 上 皮細 胞 で は48%で,即 ち

(+)で あ り,又 中性 多核 白血 球562ケ 中にDrumstick
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を6ケ 認 め た.

主 な 内分泌 検 査の 結 果は,尿 中17KSが1日 量1.0

1ng,尿 中Totalestrogen1日 量1.0γ で,尿 中 ゴ

ナ ド トロ ピソは18マ ウス 子宮 単 位 で あつ た.又 基 礎 代

謝 率 は+1%で あつ た.

この睾 丸組 織 像 は,造 精機 能 のな い精 細 管 の硝 子 化

と,Leydig細 胞 の集 団 が 見 られ,本 例 も,症 例13と

同 様 にMalehypogonadismの 中 のSexreversal

で あ るKlinefelter'sSyndromeと 考 え られ る症 例

で あつ た.

② 頻 度

Klinefelter'sSyndromeと 称 され る症 候 群 の範 囲

が,男 子 不妊 症 及 び男 子 類宙 官 症 の うちの一 部 の もの

に まで広 げ られ るに従 つ て,本 症 は 決 して 少 な い もの

では な い ことが 判つ て 来 た.Stewart,Ferguson-

Smith,LennoxandMack(1958)は 本症 の頻 度 を

男子1万 人 に1人 の割 合で あ る と したが,Praderet

al.(1958)は1,000人 に1人 の割合 で あ る と して い

る.Pradereta1.は 男 子精 神 薄 弱 者 の336名 に つ い

て の調査 の結果,性 染 色 質値 の 女性 型 の 本症 の8名 を

発 見 した のに対 して,正 常 男 子390名 に つ いて は1名 も

本 症 を発 見 し得 なか つ た.即 ち,Klinefelter'sSyn-

dromeは 正 常 男子 に は非 常 に 少 な いが,精 神薄 弱 者

で は42人 に1人 の割 合 で存 在す る こ と,及 び平 均 して

見 ると,大 体男 子1,000人 に1人 の割 合 に 本症 が 存 在

す る ことが 判 明 した,一 般 にKlinefelter'sSyndro-

meの 患者 は 知脳 程 度 が低 い もので(Ferguson-Smith

1958),Pasgualimi,VidalandBur(1957)が31人

の本 症 患者 につ い て検 べ た処で は,そ の平 均 の1.Q.

は82に 過 ぎな か つ た.な お 私が 精 神薄 弱 児 につ い て の

調 査 の 結果,今 の 処本症 を発 見 してい な い.

(3)Klinefelter'sSyndromeと 性 染 色 質値 と

の関 係

Khnefelter'sSyndromeの 症 例 につ いて性 染 色質

値 の検 索 が 行わ れ る様 にな つ て 見 る と,そ の大 部 分 の

もの が,男 性 と して の生 活 に も拘 らず,性 染 色 体的 に

は女 性 で あ る こ とが判 明 した.即 ち,Nelson(1956)

は 総 数62例 の本 症 患 者 の うちで49例,即 ち77.896が 性

染 色 質値(+)で あ る こ とを発 表 して い るが,私 の調

査 し得 た 総 文献 例 の232例 に就 て見 ると,第12表 の如

く,176例,即 ち75.9%の 多数 が 矢 張 り(+)で あ

る.ま たSiebenmann及 びHo】ubeta1;NQelle

な どはLeydig細 胞 に つ い て も性 染 色 質値 を測 定 して

い るが,表 皮並 び に 粘膜 上 皮 細胞 のそ れ と全 く一致 す

る もの で あ る こ とを認 め て い る.
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第12表Klinefelter'sSyndromeに 於 け る性 染 色質 値

報 告 者 検 索 法

BungeandBradbury

Grumbachetal.

Jacksonetal.

Nelson

PlunkettandBarr

Sohvaleta1.

Witschietal.

AchenbachundErnst

BungeandBradbury

Fe写guson-Smitheta1.

Riiseta1.

Siebenmann

(1956)

(1956)

(1956)

(1956)

(1956)

(1956)

(1956)

(1957)

(11957)

(1957)

(1957)

(1957)

(1957)

(1958)

(1958)

(1958)

(1958)

口腔 粘膜上皮細胞

口腔粘膜及び皮膚細胞

皮膚細胞及び白血球

皮膚及び口腔粘膜上皮細胞

皮膚及び口腔粘膜上皮
細胞と白血球

各 種

白 血 球

口腔粘膜上皮細 胞

口腔粘膜上皮 細胞

口腔及び尿道粘膜上皮

i細 胞 と白血球
各 種

白 血 球

口腔及び尿道粘膜上皮

細胞

白 血 球

皮膚及び 口腔粘膜上皮
細胞 と白血球

口腔 粘 膜 上 皮 細 胞

皮膚及び 口腔粘膜上皮
細胞 と白血球

白 血 球

症例数

Wiedemanneta1.

Bass6eeta1,

Brjggseta1.

Ferguson-Smith

Holubeta1.

SiebenmannundPrader(1958)

WalterundBrautigarn(1958)

Howakowskieta1.(1959)

児 玉(1959) 各 種

8

6

3

62

2

2

3

1

1

27

6

14

41

1

2

4

2

2

1

40

合 計

4

232

十

0 8

不明

0

2

13

0

2

0

0

0

17

0

2

13

1

1

0

0

0

0

O

6

1

49

2

0

3

1

1

10

6

14

23

0

1

4

2

2

1

40

014

_.⊥

5

51 176 5

要す るに,典 型 的 のKlinefelter'RSyndromeと

言 うも のは,性 染 色 質 値が(+)で あ り,一 種 の

Chromosomalintersexで あ る ことは 今 日で は疑 う

余地 の ない 処 で あ るが.約30%に 性 染 色 質値(一)の

症 例 もあ る訳で,菰 に新 し くこ の両 者 を如 何 に 取扱 う

か と云 う問 題が 生 じ て 来 た.Nelsonは 性 染 色 質値

(+)の も のを,真 性Klinefelter'sSyndromeと

し,そ の(一)の も のを仮 性Klinefelter'sSyndrome

と した.ま た彼 は 前 老が 先 天性 の もの で あ るの に対 し

て,後 者 は 後天 的 の 一種 の睾 丸萎 縮 と考 えた.こ の考

え方 は 一般 の支 持 を得 てい た ので あ るが,最 近 にな つ

てStewartetal.(1958)及 びBriggs,Epsteinand

Kupperman(1g58)な どは,性 染 色質 値(一)の も

の も(+)の も の と同様 に,先 天的 の もので あ る と し

て,Nelsonの 考 え に反 対 して い る,

㈲ 睾 丸 の組 織 像

Klinefelter'sSyndromeの 睾 丸 の所 見 は,そ の 診

断上 大 切 な 手 掛 りとな る も ので,睾 丸 のや や 小 さい

事,組 織学 的 に 精 細 管 の硬 化 及 びLeydig細 胞 の増殖

がそ の 特 徴 と され て い る.ま た これ らの変化 が.一 般

に性 染 色 質 値(一)の もの では 比 較 的 軽度 で あ るのに 対

して,性 染 色 質値(+)の も ので は 高 度で あ る ことは,

Nelsonを は じめ,Ferguson-Smithetal.(1957),

Barr(1957、.AugustjneandJaworski(1958)な

どの人 々が一 様 に 認 めて い る処 で あ る.性 染 色質 値

(一)の もの では,精 細管 上 皮 の硝 子 化 変性 な ども見
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られるが,変 化が軽度で,精 細管の大 きさも揃つてお

り,大 体正常である.Leydig細 胞 の増殖 も一般に比

較的軽度で,ま た稠漫性である.こ れに反 して,性 染

色質値(+)の ものでは,精 細管は比較的細 く,そ の

硝子化は甚 しく,基 底膜の増殖が高度で,強 い線維 化

があり,精 子形成は殆んど認め られない.Leydig細
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胞 も血 管 周 囲に 群 を な して 増殖 して 丁 度腺 腫 の 様 にな

つ て お り(delaBalzeeta1.1952),ま た そ の空 胞

化 な どの変 性 も認 め られ る.睾 丸 の 組 織 像 を も 加 え

て,AugustineandJaworskiは 所 謂 真性 のKline-

felter'sSyndromeと 仮 性 の も の との鑑 別 点 と して,

次 の諸 点 を 挙 げて い る(第13表)

第13表 真性 及 び仮 性Klinefelter'sSyndromeの 鑑 別 点(AugustineandJaworskiに よ る)

遺 伝 因 子 に よ る 性

真性Kiinefelter,eSyndrome

障 害 の 発 生 時 期

臨 床 所 見

女 性(XX)

性分化前又は性分化時

小睾丸,女 性型乳房が多い,男 性化
不充分,時 に類 宣官症的

仮 性Klinefelter'sSyndrome

生 化 学 的 所 見

睾 丸 組 織 像

男 性(XY)

性分化後

小睾丸,女 性型乳房は少ない,男 性
化が充分

尿 中 の ゴナ ド トロ ピ ン量 増 加,17-KS量 正 常 か 或 は低 下

精細管は小で,未熟,硝 子化す.変 化
が睾丸全体に及ぶ.精 子形成が非常
に稀,Leydig細 胞が血管周囲に集

合 して増殖す る.

精細管は正常大,Sertoli細 胞を有
し,硝 子化 は局所に限局する.
精子形成は見 られるが少な り.
Leydig細 胞は漁漫性に増殖す る.

(5)未 成年 者のKlinefelte'rsSyndrome

Klinefelterの 発 表 した症 候 群は 思春 期 に 顕著 に な

るものであ り,睾 丸 の異 常 も矢 張 り思春 期 に現 れ る も

ので ある関 係上,Klinefelter'sSyndromeは 成 人 の

異常 とされ て い た.し か るに,性 染 色質 値 の検 索 以

来,幼 児で 性 染 色 質値(+)の もの が発 見 し得 られ る

様に な り,今 日で は 小児 のKlinefelter'sSyndrome

も報 告 され る様に な つ て来 た.BungeandBrad-

bury(1957),Barr(1957),Briggseta1.(1958、,

SiebenmannundPrader(1958、 な どの 報告 例 が

それで あ る.そ して 今 日で は,本 症 は ただ 思 春期 に 症

候 が著 明に な るだ けで あつ て,そ の 根 本を なすSemi-

niferoustubuledysgenesisは 先 天 的 異 常 に基 因 し

てい る ことは一般 に 認 め られ て い る(Grumbachet

al.:BungeandBradbury;DanonandSachs;

HoffenbergangJackson;Witschietal.;Sieben-

mannundPrader).

また興 味 あ る こ とには,未 成年 者 の症 例 に 於け る睾

丸 の組織 像 は,成 人 の ものほ ど強 い精 細 管 の硬 化 は な

く,精 子 形成 像 も見 られ る ことがSiebenmannund

Praderな どで証 明 され て い る.こ の事 実 は 睾 丸 の変

化 の遠 因 は先 天 的 で はあ るが,そ の高 度 の 変化 は 色 々

の ホル モ ンの 影響 で 思春 期に なつ て 現 はれ る もので あ

る こ とを示 唆 して い る.

{6)Klinefelter'sSyndromeと 男 子不 妊 症 及 び類

宣 官 症 と の関 係

最 近 の研 究で,男 子 不 妊 症 の病 因 と して,Kline-

felter'sSyndromeは 重要 な 位置 を 占 め る事 が判 明

しつ つ あ る.そ の方 面 の 代表 的 の研 究 が グ ラス ゴー の

MaleInfertilityClinicか ら発 表 され てい るFer-

guson・Smith,Lennox,MackandStewart(1957)

の報 告 で あ る.彼 等 は1955～1956の1年 間 に 訪れ た

831人 の男 子 不妊 症 患 者に つ い て調 査 してい るが,そ

の うちで 精 液 検 査 を した も のに つ いて 調 べ て,次 の事

実 が判 明 した.男 子 の 比較 的 不妊 症(Subinfertility)

の8.5%及 び無 精子 症 或 はそ れ に 近 い高 度 の変 化 の あ

つ た もの の3%は,Klinefelter'sSyndromeに ょっ

た もの で あつ た.ま たKlinefelter'sSyndromeの

症 例 の40%並 び に比 較 的 不妊 症 の3%の ものは,性 染

色 質測 定 に よ り,遺 伝 因 子的 に は 女性 型 で あつ た の で

あ る.

私 は教 室 を 訪れ た12例 の男 子 不 妊症 患 老 につ いて,

精 液 検 査,畢 丸 の 大 ぎ さ,陰 茎 の 大 き さ,性 染 色質 値

及 び睾 丸 の組 織 像 な どを調 査 した.そ の 結果 は,第14

表 の如 くで あ る.す べ て 性 染 色 質値 は(一)で あっ た

が,睾 丸 組 織像 だ けが,第1及 び第2の2症 例に 於 て
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第14表 自家経験の男子不妊症:(第1及 び2例 の睾丸 の組織は,

Syndromeに 似 ている)

Klinefelter's

例数 年令

1

2

3

4

44

33

29

31

529

642

7

8

9

10

lI

12

34

128

i30

1
132

[31
130

灘 灘 難i籠・綴
無

無

無

無

無

無

無

無

無

無

無

無

,J、1正 常

やや小i正 常

やや小匠 常

普 通庄 常i

普 通正 常

普

普

通1正

い コ　

逓正

普 通正
1

普 遣正

普 通正
F

普 潤正

常

常

常

常

常

常

や ・),jNi正 常

(一)

(一)

(一)

(一)

(一)

(一)

(一)

(一)

(一)

(一)

(一)

(一)

正 常

正 常

正 常

正 常

正 常

正 常

正 常

正 常

正 常

正 常

正 常

正 常

撫鉱 精細管畢

丸 の 組 織

否

否

否

否

否

否

否
2年前結核性 副

睾丸炎

否

否

否

否

硝子 化,肥 厚

硝子 化,肥 厚

1硝 子化,肥 厚

一 部 肥 厚

!一 部 肥 厚
　

!一 部 肥 厚

匝 厚
一 部 肥 厚

軽 度 肥 厚

変

未

未

形

熟

熟

間質細胞 障 精糖

一 部 増 殖

一 部 増 殖

変 化 な し

不 明

変 化 な し

不

不

不

明

明

明

変 化 な し

変 化 な し

変 化 な し

不 明

(一)

(一)

やや低下(+)

やや低下(十)

やや低下(+)

著明に低下(十)

(一)

やや低下(+)

低 下(+)

(一)

(一)

(一)

のみ 精細 管 硬化 像 及 び 間 質細胞 の増 殖 な どの点 か ら,

本 症 の疑 い の あ る もので あ つ た.即 ち,私 の少 数 例に

就 て の経 験 では,男 子不 妊 症患 者 で 性 染 色 質値(+)

の症 例は 見 当 らな か つ たが,性 染 色 質 値(一)の

Klinefelter'sSyndromeの 傾 向 の もの は2例 を発 見

し得 た ので あ る.

類宙 官 症 またはMalehypogonadlsmの 著 明 な

Klinefelter'sSyndromeの 症 例 があ る ことは,

Jacksoneta1.;Briggsetal.;BungeandBrad-

bury;Holubeta1.な どの記 載 が 示す 如 くで あ る

が.こ の 両 者の 関 係 を検 討 した も のに,次 の2つ の報

告 が あ る.

Riis,JohnsenandMosbech(1957)はMale

hypogonadismの28例 に就 て性 染 色 質値 を測定 して

6例 に性 染 色質 値(+)の もの,即 ち,真 性Kline-

felter'sSyndromeに 入 るべ き もの を発 見 して,

Malehypogonadismの うち にはKlinefelter's

Syndromeの 範 疇 に 入 る も のが あ る ことを 指摘 した.

RabochはJirasekと 共 に167例 の性 器 発 育不 全 患

者 の 口腔 粘 膜 上 皮 につ い て性 染 色 質 値 の測 定 を して い

て,畢 丸 の小 さい も のに のみ 性 染 色 質値 の(十)の も

のが 存在 す る ことに 気 付 い て,小 睾 丸 を 有す る44人 に

就 てパ イ オ プシ ーを は じめ 詳 細 な検 査 を 反覆 して,次

の興 味 あ る事 実 を知 つ た.44例 に就 て 再検 査 の 結 果,

そ の うち の31例 に 於 て性 染 色 質値 は(+)で あ り,そ

の うち の11例 に於 て 畢 丸 の 組 織像 か らKliiefelter's

Syndromeに 相 当す る変 化 を発 見 した.残 りの13例

は性 染 色 質値 が(一)で あ り,低 ゴナ ド トロ ピン性 類宙

官症 で あ つた.即 ち,小 睾 丸 のMalehypogonadisrn

には 性 染 色質 値 の(+)の 第1群 と,そ の(一)の 第

2群 とが あ り,第1群 はKlinefeler'sSyndromeに

相 当す るChromosomalintssexで あ る訳 で あ る.

この両 者 につ いて種 々の方 面 か ら調 査 した結 果 では,

第15表 に 示す 如 く,両 者 の間 に あ る程 度 の相 異 があ る

もの で あ る.そ の主 な 点 は,第1群 で は,過 ゴナ ド ト

ロ ピン性症 候 で,小 睾 丸 で あ るが,陰 茎 の発 育 は大体

正常 に 近 く,髪 もあ り,性 染 色 質値 は(+)で あ るの

1・e対して,第2群 で は,低 ゴナ ド トt-・ピン性類 宙官症

で,睾 丸 の発 育 不全 は著 明 で,陰 茎 も小 さ く,毛 髪 の

発 育 が悪 く,性 染 色 質値 は(一)で あ る.要 す るに一 見

正常 に近 い 方 のMalehypogonadismの 方 にChrr

mosomalintersexが あ る と言 う結論 で あ る.

私 は8例 のMalehypogonadismの 症 例 に就 て検

査 した 結果,次 の成 績 を 得 た.性 染 色質 値 は2例 で

(+)で あ り,他 の6例 で(一)で あっ た.尿 中 ゴナ

ド トロ ピン量 は性 染 色 質(+)の2例 及 び そ の(一)

の6例 の うち の2例 に於 て増 量 して い た が.残 りの性

染 色 質値(一)の4例 で は低 か つた.睾 丸 の組 織像 か

らも性 染 色 質値(+)の2例 で はKlinefelter'sSyn-

dromeに 相 当す る所 見が 得 られ た.要 す るに私 の調
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第15表Rabochに よるMalehypogonadism

の分 類表

第2群
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第1群

性染色質値

睾丸の組織像

(+)

精細管基底膜の肥
厚及び硝子化,
Leydig細 胞 はや

や増殖す

(一)

精細管は思春期前
の状態,Leydig

陣 なし

年令(才)
29～49

平 均31

20～40

平 均30

身 長1 しぽ しば長身

体 剣 韓 著し 軽 量

騨 の長司 正常の最短小値

尺 骨 の 長 さ1正 常 時に長い

両肩峰間距劇 正常の最小値

両転子間路副 正 常1幅 の広噌 部

睾 丸 の 長 酬1～ ・.・・m 1～2cm

陰 茎 の 長 訓 平均 ・.・・m 正常 より小

女 性 型 乳 房Il1/31例 7/13例

髪 尉 の症例に噸1殆 んど凡てない

陰 毛

射 精 液

6例 で上縁が水平1上縁はすべて水平
1

精子な し

鮮 識 軒 で1警 て'・5cc以

査 したMalehypogonadismの8例 の 中にKline-

felter'sSyndrome(症 例14及 び15)に 相 当す るChro-

mosomalintersexを2例 に 発 見 し得 た も ので,

Rabochの 成績 を 裏書 き し得た.

(7)KlinefelteガsSyndromeの 病 因

Klinefelter'sSyndromeの 病 因 は,大 体 遺伝 因子

的欠 陥に あ ると言 う点 だけ で は,Reifenstein;Snif-

feneta1.;delaBalzeeta1.;SohvalandSoffer

;Grumbacheta1.;Riiseta1.;Stewartetal.

な ど大 部 分 の人 々 の意 見 の 一 致 を 見 てい る処 で あ る

が,そ れ よ り一歩 進 んだ具 体 的 の詳 細に 関 して は全 く

不 明であ る.な おplunkettandBarr(1956)は,

本症に於 け る性 染 色 体をXX或 はXXYと 言 う異 常

型 と考 え てい る.遺 伝的 因 子 を考 え しめ る手 掛 りと し

て,本 症 は しば しば 家族 的 に 発生 す る こと,及 び種 々

の性 器外 異 常 を 伴 う 場 合 が あ る こ とが 挙 げ られ て い

る.

家 族的 発 生 の症 例 と して は,SohvalandSoffer;

Sohva1,Gabrilove,GainesandSoffer;Bunge

andBradbury;Grumbach,BlancandEngle;

Nadleretal.;Reifenstein;NelsonandHeller

;KlotzandSors;Bass6e;及 びHolubeta1.

の報 告 が あ る.Reifensteinの 報 告 は家 族 の2代 に亘

る10人 の 男子 の うち9例 に この異 常 を証 明 した も ので

あ り,Bass6eの 報 告 は 兄弟 の一 方がKlinefeiter's

Syndromeで あ り,他 方 がTurner'sSyndromeで

あつ た もの であ り,Holubeta1.は1卵 性 双 生 児 の

症例 で あ る.

今一 つ の 遺伝 的 関係 の異 常 と して は,精 神 薄 弱

(Pasqualinieta】.;Ferguson-Smithな ど)及 び

筋 緊張 性 異栄 養 症(Nadlereta1.;Grumbachet

al.;Siebenmann)な どの合 併が 報 告 され て い る.

本症 に 於 け る胎 生 期 の性 器発 育 異常 に 関 して,Barr

は 次 の如 く説 明 して い る.

1)真 性Klinefelter'sSyndrome=XX染 色体 を

有す る胎 児 に於 て卵巣 の分 化 は遺 伝 因子 の影 響 に よ り

妊 娠3カ 月の始 め に 開始 す る.卵 巣 皮 質 は主 と して胚

種 上 皮 の 内方 え の発 育 に よ り発達 す るが,男 子 に 於て

そ こか ら精 細管 が 発 達す る処 の髄 質部 の 原始 素 は 次第

に 萎縮 す る(第29図,A,B及 びC)し か るに

Seminiferoustubu】edysgenesisで 性 染 色 体 が(+)

の胎児 に 於 て は,何 等 か の作 用が こ の皮 質 の発 育 を完

全 に阻 止 す る と共 に髄 質 部 の 原始 素 か ら異 常 精 細 管 え

の発 育 を喚 起す る.同 時 にLeydig細 胞が 自由 に発 達

し,あ た か も正常 睾 丸 に 於 け る と同様 に 胎生 期 を 通 じ

て 作 用す る,(第29図A及 びF).そ して このLeydig

細 胞 の作 用 が胎 児 の女性 化 せ ん とす る傾 向に 打 ち 勝つ

て,内 及 び 外性 器 の発 育 を男 性 方 向に 向 け る,そ の結

果,性 染 色 質値(+)で あ るに拘 らず,男 性 と して生

活 して い る真性Klinefelter'sSyndrome力 溌 生す

るので あ る.そ して そ の睾 丸 らしい 組 織 は正 常 睾 丸 と

は 異 る も ので,BungeandBradburyの 症 例 に 於け

る様 に,精 細 管腔 内に 卵 と考 え られ るIntratubular

bodyの 発 見 され る事 が あ る.

2)仮 性Klinefelter'sSyndrome:睾 丸 の 正 常 分

化 は妊 娠2ヵ 月 目の後 半 に始 ま る.胚 種 上 皮 は性 腺 の

塊 か ら遊 離 し,原 始 素 は 次 第 に精 細 管 に発 育す る(第

29図,A,D及 びE).こ れ が 上 の 方に 異 常 に進 行 した

性 染 色 質値(一)の 患 者 の性 腺 の 構造 は,性 染 色質 値

(+)で 卵 巣 を持 つ べ き筈 で あ つ た 前 者 の 場 合 よ り

も,正 常 に近 い もの で あ る.即 ち,そ の性 腺 異 常は こ

の性腺 発 達 の 初期 よ りも後れ て起 るも ので あ る.

3.Testicularfeminization

本 症 は,男 性 仮性 半 陰 陽 の 中で の最 も完 全 な 型 で あ
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つ て,一 見 正 常 の女 性 と何 等 変 らな い外 観 を 有 して お

りな が ら,卵 巣 の 代 りに 停 留睾 丸 の状 態 にあ る場 合 で

あ る.

この様 な場 合 は,1817年 にSteglehnerに よつ て は

じめ て報 告 され た もの で,1953年 にMorrisがTesti-

cularfeminizationと 命 名 し,男 性仮 性 半 陰 陽 の う

ち の特 殊 の 型 と した.そ してMorrisは1957年 まで

に そ の100例 を集 め て い るが,我 が 国で は 未 だ1例 も

正 式 に報 告 され て い な い 私 の経 験 した 男性 仮性 半 陰

陽 の1例 は 泌 尿性 器 洞 が あ るが.陰 唇 部 に あつ た性 腺

が 全 く正 常 睾丸 で あ つた ので,こ の型 に 入れ た も ので

あ る。

(1)自 家 経験 例

症例15.2才.生 下時 は 女児 と して 何等 不審 を もた

な か つた が,2ヵ 月の時 ヘ ル ニヤ と思 つ て某 医 に 診断

を うけ た所,外 陰 部 の奇 型 を指 摘 され,そ の後 は 男児

と して育 つ て来 た が.性 の 決定 を 希 望 して来 院 した.

外 陰 部 は 略 々正 常 と思 はれ る陰核 が あ り,そ の 両側

の陰 唇 に あた る部 分 はや や 膨 隆 し,中 に 小指 頭 大 の性

腺 が あ る.膣 に あ た る 位 置 に泌 尿 性 器洞 が 開 い て い

る.全 身 的 には 男 児 と も女 児 と も云 い 難 い(第30及 び

31図)

この性 染色 質 値 は,表 皮細胞 では2%,口 腔 粘膜 上

皮 細胞 で は2%,尿 道粘 膜 上 皮細 胞 で は1%で,即 ち

(一)で あ り,又 中 性多 核 白血 球 中500ケ 中 にDrums-

tickを1ケ も認 め なか つ た.

主 な 内 分泌 検 査 で は,尿 中17KSが1日 量1mg,

Totalestrogen1日 量16.47で あつ た.

以 上 の如 ぎ外 陰 部並 び に性 染 色 質値 の結 果 か ら,男

性 仮 性半 陰 陽 の 一種 であ ると考 え られた が,男 性 と し

て の外陰 部を 作 る事 は 困 難 なた め,両 側 の性腺 を 別 除

し,女 性 と して の整 形術 を行 つ た.性 腺 は組 織 学 的 に

睾 丸 で あつ た が,殆 ん ど女性 に 近 い外 陰 部 を呈 して い

た た め,第2次 性 微 が 未 だ現 は れ て いな い 幼児 で は あ

るが.男 性 仮 性半 陰 陽 の特 殊 型 で あ るTesticular

feminizationに 入 る症例 で あ る と思 はれ る.

(2;体 細 胞 の性 染 色 質値

こ の型 のIntersexの 体 細胞 の性染 色質 値 は,Sw-

yer(1955)の2例 … … 之 は 男性 仮 性 半陰 陽 と して報

告 され て い るが.Testicularfemimizationに 入 る

もの と考 え られ る… … も含 めた39例 に 就 て見 る と,第

16表 に示 す 如 く,凡 て(一)で あ る.即 ち本 症 は 男性

と考 え られ る一種 のSexreversa1で あ つ て,Chro-

mosomalintersexの1つ で あ る.こ の両 者 の鑑 別

に つ い ては,Prader(1957)が 詳 述 してい るが,何

れ に して も,本 症 は性 腺 が 精細 管 を 主体 と して い る関

第16表Testicularfeminizationの 性 染色 質値

報 告 者 険 索法
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係上,広 義には男性仮性半陰陽に入 るべきであると考

え られ る.こ の点については後述す る.

E.Intersexと 近 い関 係に あ る疾 患

我 々 はIntersexの 疑 い の あ る性 器発 育 異常 患者 を

取扱 う場 合 に,Intersexを これ と近 い関 係 のあ る色

々 の疾 患 か ら区別 しな けれ ぽ な らな い.従 つ てlnter-

sexを 正確 に 診 断す るに は,Intersexに 就 ての広 い

知 識 を 有す る と共 に,そ れ に類 似 の 異常 に も精 通 して

いな け れ ぽ な らない.私 は 以 上 述 べ たIntersexの 症

例 を 見 出す 間 に,数 例 のIntersexに 近 い症 例を も取

扱 つ た.こ こに そ の症 例 を も 併せ て記 載 す る.

1.Stein-Leventhal'sSyndrome

本 症 は1935年 にSteinandLeventha1に よつて始

め て 記載 され た 疾患 で,両 側性 多 糞性 卵 巣 を有 し,且

つ 月経 異 常,剛 毛多 発 症 及 び 男性化 症 等 の臨 床 症状 を

呈 す る症 候 群 で あ る.こ の本 態 は不 明で あ るが.最 近

で は 黄体 刺 戟 ホル モ ン の異常 に あ りとされ(Ellett

andBarnes1957,及 びKeetelandBradbury

1957),そ の 慢性 の剰 戟 に よ る(Leventhal1958)と

想 像 され て い る.そ れ 故 に先 天 的 なSexreversa1

で あ るIntersexと は 本 質 的 に異 つ て い るが,男 性化

現 象 が 著 明な 場 合 は,Intersexと 鑑 別の困 難 な事が

あ る.故 に 副 腎 の腫 瘍 や 増生 症 と共 に,本 症 もPost-

natalSexreversa1の 代表 的 疾 患 に され て い る

(Wllkins1950).私 の2例 は,膣 欠 損 症 と云 う外陰

部 の崎 型 を 伴つ てい た た め,IIltersexに 類 似 した疾

患 と して こ こに記 した 次 第で あ る.な お 本症 は外 国 に

於 ては 極 め て多 数 報 告 され て い るが.我 が 国に 於て は

関 心 が 極 め て薄 く,僅 か に 渡 辺,石 原,川 島,鈴 木 ・

広 川,森 ・外 西,山 口 ・山 田 ・大屋 及 び 私 の2例 を み

るに す ぎな い

自家 経 験 例
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症例16.22才.女 性 と して 育つ て来 た が,月 経 の出

現 をみな いた めに来 院 した,外 陰 部 には 膣 が 見 られ な

いが,そ れ 以外 は 正常 の外観 を呈 してい る.乳 房 の発

育や,顔 貌 等 は全 く正 常 の女 性 と変 りが な い.

この性染 色 質値 は,表 皮 細胞 で は53%,口 腔粘 膜 上

皮細胞 で は56%,尿 道 粘 膜上 皮細 胞 では62%で,即 ち

(+)で あ り,又 中性 多核 白血球358ケ 中 にDrums-

tickを6ケ 認 め た.

主 な 内分泌検 査 の 結果 は,尿 中17KSが1日 量5.O

mg,Totalestrogel1が1日 量11.5γ で,黄 体 ホル モ

ンは1日 量0.1mg以 下 で あ り,尿 中 ゴナ ド トロ ピン

12マ ウス子 宮単 位 で あつ た.

以上 の結果 か らGonada!dysgenesisの 疑 い もあ

つ て試験 的開 腹術 を行 つ た 所,両 側 の卵 巣 は 多藝 卵 巣

で(第32図),子 宮 は双 角 子 宮で あ つ た.そ こで卵 巣

の喫状 切 除 をす る と共 に,腹 を作 つ た.

症 例17.22才.本 例 も 症 例16と 全 く同 じ 症状 で あ

る.即 ち,膣 欠損 以 外 は女 性 と何 等 変 りが な い.

この性 染 色質値 は,表 皮細 胞 では65%,口 腔 粘 膜上

皮細 胞で は48%,尿 道 粘膜 上 皮細 胞 で は70%で,即 ち

(+)で あ り,又 中 性多 核 白血 球252ケ 中 にDrums-

tickを6ケ 認 めた.

主 な 内分泌 検 査 の結 果 は,尿 中17KSが1日 量6.7

mg,Totalestrogenが1日 量46.8γ で,黄 体 ホル モ

ンは1日 量0.1mg以 下 で あ り,尿 中 ゴ ナ ド トロ ピン

は6マ ウス子 宮単 位 で あつ た.

この試 験 的開 腹術 で は,同 様多 嚢 卵 巣 を認 め,そ の

襖状切 除 を行 つ た.

以 上の2例 は,何 れ も術後6カ 月で,未 だ 月経 の 出

現を みて いな い,

2.先 天性副腎増生症 による男子春情早発症

本症は男子の所謂Pubertaspraecox(春 情早発

症)と 云われ る疾患群で,本 質的にはIntersexの 中

には入らない.私 の経験 した2例 は,何 れ も先天性副

腎増生症に よる春情早発症であつた.先 天性副腎増生

症が女性にみ られた場合は,女 性仮性半陰陽 として現

はれてくる.し か るに男性の先天性副腎増生症の場合

は,性 器,殊 に陰茎の異常発育を主徴としている.

元来副腎性器症候群は男性 よ りも女性に多いもので

また男性 の場合に も先天性副腎増生症によるものが,

副腎腫瘍に よるものよ りも多い.例 えぽ,Wilkinsの

統計によれば,140例 の副腎性器症候群中女性112例 に

対し男性が28例 で,こ の28例 中先天性副腎増生症に よ

るものが16例 である.我 が国に於ては,前 記の女性仮

性半陰陽の中,14例 の 先天性副腎増 生症に,岡 本
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(1936)を 始め5例 の副腎腫瘍を加えて合計19例 が,

女性の副腎性器症候群 として報告され てい る.こ れに

対 し男性の所謂春情早発症として報吾されてい るのは

8例 で,こ の中記載の明瞭なものは私の経験 した2例

を含めて,福 田 ・渋沢(1952)以 来5例 に過 ぎない.

この5例 の中,先 天性副腎増生症に よるものは三矢等

(1957)と 私の2例 の計3例 であ る.

自家経験例

症例18.2才.生 後3ヵ 月頃 よ り陰茎が異常に発育

し,陰 毛及び座瘡 の発生をみたので来院 した.来 院時

の顔貌は大人様で,殆 ん ど笑わない.声 も太 く,体 格

は5才 前後程度に発育 し,殊 に陰茎は思春期の青年の

如 く異常に発育 している.

この性染色質値は,表 皮細胞では49・6,口 腔粘膜上

皮細胞では3%,尿 道粘膜上 皮細胞では1%で,勿 論

(一)で あ り,又 中性多核白血球500ケ 中に1ケ も

Drumstiekを 認 めなかつた.

その主な検査成績は,尿 中17KSが1日 量3mgで,

Jailer'sTestで は コーチ ゾン100mg宛5日 間,計

500mg負 荷後,尿 中17KSは 微量 となつた,又

ACTHに よるThorn'sTestで は 一26.3%で あつ

た.一 方後腹膜腔気体送入法では副腎像 を認めなかつ

た.以 上 の成績 よ り副腎増生症 と考え先づ左側の副腎

全別除術を行い,そ の後 コーチゾン療法を行つた.し

かし症状は好転せず,コ ーチ ゾン投与を止め ると17

KSは4mgに 上昇 したので,1年 後再び右側 の副腎

亜全易11除術を行つた.そ の後は17KSも 減少 し,漸 次

子供 らしくなつて来た.な お組織学的には副腎皮質細

胞 の増殖がみ られた.

症例19.6才.4才 位 の頃 より陰茎の発育が異常 と

な り,陰 毛が発生 し,時 々夢精を見 る様になつたので

来 院した.来 院時の顔貌は大人様で,声 が太 く体格は

15才 前後で,殊 に陰茎は成人様である(第33図)

この性染色質値は,表 皮細胞では1%,口 腔粘膜上

皮細胞では3%,尿 道粘膜上 皮細胞では2%で,即 ち

(一)で あ り,又 中性多核 白血球500ケ 中に1ケ も

Drumstickを 認 めなかつた.

その主な検査成績の結果は,骨 年令が18才 位,尿 中

17KSは1日 量10mg前 後 と高 く,コ ーチ ゾン100

mg宛4回,計400mg負 荷後に尿中17KSは 非常に

微量 となつた.後 腹膜腔気体送 入法では,副 腎の腫大

像を認 めなかつたが,以 上の結果 よ り前例と同様副腎

増 生症 と考 えて,先 ず左側の副腎全別 除術を行つた.

そ の後 コーチゾン療 法を行つているが,最 近来院しな

いため,そ の後の経過は不明である.な お組織学的に
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は副腎皮質細胞の増殖がみ られた.
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皿 泌 尿性 器洞Urogenitalsinus

Intersexに 於 て は,外 性 器 と尿 道 との 関 係が 正 常

の男 子 と女 子 との間 の色 々 の段 階 に あ る のが 特 徴 で あ

る.第9図 に示 した のがOverzierの 略 図 で,1は 正

常 女 子 の も ので あ り,Vは 正常 男 子 の も ので あ る.皿

,皿 及 びIVがIntersexに 見 られ る三段 階 の型 で あつ

て,こ れ らが 所 調泌 尿性 器 洞Urogenitalsinusと 総

称 され て い る異 常 で あ る.要 す るに 尿 道 と膣 口に 相 当

す る部 位 が一 緒 に 外 部に 開 口 して い る もの(皿),女

性 型 尿 道 の 内部 に膣 が 開 口す るも の(皿),或 は 男 子

の 尿道 下裂 様 尿 道 の 内部 に 開 口 して い る もの(IV)の

3型 が あ る.こ の意 味で 落 合 金 井 及びEdelhoff

(1953)の 主張 す る如 く,尿 道 下裂 はIntersex的 の

外 尿 道 口変 化 の第1歩 で も あ る.し か し,尿 道 下 裂 は

何 処 まで も 尿道 のみ の 異常 であ り.泌 尿 性 器洞 はIn-

tersexの 重要 な一 所 見 で あ る.こ の意 味 か ら,泌 尿

性 器洞 を正 確 に 診断 す る こ とが 必 要 であ る.皿 型 の も

のは 外陰 部 を 注意 深 く検 査 す れ ば判 定 し得 られ るが,

皿及 びIVの 型 の もの は,必 ず尿 道 鏡 検査 或 は尿 道 膀 胱

レ線 撮 影 をす る必 要 が あ る.教 室 では 主 と して 尿 道 レ

線 像 か ら判 定 して い るが.Schumannも 言つ てい る

如 く,こ れ だけ で 簡単 に 開 腹術 前 に そ の診 断 を下 し得

る もので あ る.

私 の経 験 例 の うちで,既 に 各症 例 につ いて述 べ た如

く,真 性 半陰 陽 の3例,男 性仮 性 半 陰陽 の3例,女 性

仮 性 半 陰陽 の1例,Agonadismの2例 及 びTesti-

cularfeminizationの1例,合 計10例 に 於 て これ を

証 明 し得 た.

Overzierの 分 類 に よれ ぽ,す べ て 皿～IV型 で あ る

(第34図,A,B,C及 びD).

要 す るに 泌尿 性 器 洞 の存 在 は,そ の個 体 がInter-

sexで あ る こと を示 して い る重要 な根 拠 とな り得 るか

ら,尿 道 下 裂 あ る いはMalehypogonadismな どの

場 合 に も,必 ず尿 道 膀 胱 レ線 像 に よ り泌 尿 性器 洞 の有

無 を精 査す る こ とは 大 切 で あ る.し か し,Paguin

eta1.(1957)も 言つ てい る如 く,そ の 型 か らのみで

Intersexの 種 類 まで も診 断 し得 る もの では な い

子 が 理 論 的に 考 え られ る.

(1)遺 伝 因 子 の突 然 変 位 的 異 常

(2)性 染 色 体 の異 常 分布 例 え ばXXY或 はXOな ど

で あ る,

(3)外 因或 は 遺 伝 因子 に よ る内分 泌 異常

こ の3つ の うち で,内 分 泌 的 異常,即 ち既 に 述ぺ た

如 く,胎 児 の正 常 の 睾 丸 の欠 損 が大 きな影 響 が あ る こ

とは 確認 され てい る事 実 で あ る.こ れ に 反 して 前二 者

に 関 して は,ま だ不 明 の点 が 多 々あ る,

Intersexに 於 け る性 染 色 体 の問 題 は,主 として 昆

虫 及び 動 物実 験 の成 績 を 基 礎 として 仮 定 され て い るも

ので あ る.そ してDanonandSachs(1957)は 各種

のIntersexに 就 て,第17表 の 如 くに 考 えて い る.即

ち,真 性 及 び 一般 の仮 性半 陰 陽,並 びにTurner's

Syndrome及 びKlinefelter'sSyndromeは 正常 の

性 染 色 体 の個 体 で あ るが.Turner'sSyndromeの

一 部 の もの及 びTesticnlarfeminizationは ,XO,

XXYな どの異 常性 染 色体 の個 体 と思は れ る もので あ

る.

第17表 性 染 色 体 に よる人 類Intersexの 分 類

(DanonandSachs)

正常性染色体を有するもの

性 転 倒 の 程 度lXYIXX
;_一.一一 一『 一 一;一.一_.一__

完 全 転 副T塑 §霊、。哩 匠'in麟 腿

男性仮性陰陽及
両性 の特徴を トび真性半陰陽の

有す るもの!一 部のもの

副腎増生症を伴 う
か,或 は伴はない
女性仮性仮半陰陽
及び真性半陰陽の
一 部の もの

異常性染色体を有す るもの

モテイ,ク 型及び多分XO 多分XXY

IVIntersexのi発 生 過 程

私 は 既 にIntersexの1つ1つ の項 に於 て,そ の発

生過 程 を 説 明 した処 で あ るが.こ こに改 めてInter-

sex全 体 と して の発 生過 程 に 就 て論 じて 見 た い

A発 生 因子

人 類 に 於 け るIntersexの 発 生に は,次 の3つ の囚

Turner'sSyndrome
ITest…1・ …m…za…n

BIntersexの 発 生 時 期

胎 生 期 に於 け る性 腺 な らび に性 器 の 発育 の 時期 は,

次 の 如 く考 え られ てい る.胎 生期 の 第5週 ま ではIn-

differentstageで あ つ て,男 女 両 性 間 に区 別は な い

が.そ の後 男 性 では 短 か いNeutralstageを 経 て か

らMalestageに 入 り,遂 に 完 全 な睾 丸 が完 成 され る

のに 対 して,女 性で は 短 いNeutralstage並 びに

Malestageを 経 て か らFemalestageに 入 り,遂

に卵 巣 が 完 成 され る もの で あ る.そ して この性 腺 の発

育 に は,既 に述 べ た如 く,胎 生期 の ホル モ ン平 衡 が極

め て大 切 で,ま た 男性 の 完 成 には 睾 丸 の存 在 が欠 く事

の 出 来 ない 要 約で あ る.ま た 発 育 した 性腺 が 性器 の正
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第18表Intersex発 現 の略 図

遺 伝 的 性 性 腺 の 発 達

δ i中 性1未 分 化期

悌 ・盤 で 丁 第 ・ ee}gngl睾 丸

Intersexの 種 類

性 染 色 質 値

(一)

↓
Turner's

Syndrome

A

↓ ↓

Testicularfemi-

nization

(一)(一)

男 性 仮 性 半 陰 陽

↓

睾 丸 発 育1(仮 性Klinefelter's

不 全.Syndrome)

(一)

.__一___1_

(+)

性 染 色 質 値

Intersexの 種 類

(一)
又 は 真 性 半 陰 陽
(+)

女 性 仮 性 半 陰 陽(
+)

↑(+)
Turner'sl真 性K】inefelter's

Syndrome[Syndrome

(+)1

(+)
卵巣発育不
全

♀

輪 劉 駿 劉影 劉綿 獅 卵巣

常 な発達 を 促す もので あ る.そ して,胎 生 期 第5週 頃

か ら暫 くの間 の,所 謂性 分 化 の時 期 に ホル モ ン異 常 が

作 用す るとIntersexが 発 生す る訳 で あ る.男 性 発 育

過 程 か ら脱 線 した もの がTurner'sSyndrorne,

Testicularfeminization及 び一一般 の 男性 仮性 半 陰 陽

であ る.女 性 発 育過 程 か らの脱線 がMaleStageに

起 つた も のがKlinefelter'sSyndrome或 はDys-

genesisofseminjferoustubuleswithfemale

nuclei及 び女 性仮 性半 陰 陽 で あ る.な お 真性 半 陰 陽

は,大 体 同 じ時 期 の異 常 か ら,男 性 及び 女性 の両 方 か

ら発 生 し得 る。

以上 のIntersexの 発 生過 程 を,Grumbachetal.

及びPlateのChromosomalintersexセ こつ い て の

考 えた もの に私 の考 えを 加 味 して 図解 す れ ば,第18表

の如 くにな る,大 体Chromosomalinterrexは 早

期 の異常 に発 生す る のに対 して,睾 丸 及 び卵 巣 の 発 育

不全 は,夫 々男 性 及 び 女 性発 育過 程 の 後 期 異常 で あ

る.

C性 腺 発 育異 常 とIntersex

性腺発 育 異常 とIntersexの 発 生 に関 して,最 近

Siebenmann(1958)は 明 解 な説 明 を 加 え てい る.こ

こに主 と して彼 の考 え に従 つ て述 ぺ て 見 る.

性腺 の発 育異 常 に は,次 の3つ の場 合が 考 え られ る

1)Gonadalhypoplasia,所 謂``idiopathic"

Atrophy単 な る発 育不 全 及 び萎 縮 で あ る.

2)Gonadaldysgenesia,

部 分的 又 は全 部 の性腺 の 他性 方 向 え の異 常発 育

で あ る.

3)Gonadalaplasia,

Agonadismと 称す べ ぎ もので,極 め て稀で あ

るが存 在 す る.私 の2症 例 が それ で あ る.

しか し,Intersexの 発 生に 最 も関 係の あ るの は,

第2のGonadaldysgenesiaで あ る.そ して,こ の

Gonadaldysgenesiaは,第35図 の如 く図解 し得 るも

の で,ま た 次 の如 く結 論 し得 る.

1)男 性及 び女 性性 染 色 質値 の場 合 に,部 分 的

Dysgenesiaに よ り種 々 の型 の半 陰 陽 が発 生 す る.

2)女 性 の性 染 色 質値 の場 合 に完 全 な睾 丸 方 向 え の

Dysgenesiaに よつ て,真 性Klinefelter'sSyndro-

meが 発 生す る.

3)男 性 の性 染 色質 値 の場 合 に,完 全 な卵 巣 方 向 え

のDysgenesiaで,所 謂 狭義 のGonadaldysgenesis

と称 され るTurner'sSyndromeが 発 生す る もので

,そ の 際 に認 め られ る``Keimplatten"は 痕 跡 的卵 巣

と考 え られ る.

VIntersexの 治 療

性 染 色 質 値測 定 のIntersex診 断 へ の 応 用 以来,各

種Intersexの 病 因,発 生過 程 並 び に 診 断 な どに 関す

る理 論 的 方 面 は非 常 な 発達 を とげ た.し か しlntersex
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患 者の性の決定,性 の変 更,並 びに成形術及びホルモ

ン療法に よる治療な ど,広 い意味で のIntersexの 治

療 と言 う問題は全 く別のものであ る.そ して この方 面

も,既 に述べた理論的方 面とは全 く別に,主 として多

数例に就ての経験 によつ て 近時非常に 進歩 しつつあ

る.

A社 会的性 の決定

従 来個 体 の性 の決 定 は専 ら性腺 の如 何 に よ り,即 ち

睾 丸 か卵 巣 で あ るか に よ り,男 性 か 女性 か に され て い

た も ので あ る.し か し臨 床例 の経 験 か ら,今 日で は 個

体 の社 会的 性 は専 らそ の個 人 の精 神 性 的発 達 の如 何 に

よ り決定 す べ きで,性 腺 の如 何 に よ るべ きでは な い こ

とが 一致 し た意 見 とな つ て い る(Creadick;May;

Greenblatt;GrossandMeeker;Hamblen;

LUersandSchultz;Rosenthaleta1.な ど)

個体 の精 神性 的 発達 を最 も重 要 視す る旗 頭 は,

JohnsHopkins大 学 のMoney及 び そ の一 派 の人 々

で あ る.彼 等は 個体 の性 を決定 ず け る要 約 と して,

1)染 色 体,2)性 腺,3)ホ ル モ ン平 衡,4)内 性 器,

5)外 陰 部,6)生 後 の養 育 法,及 び7)Genderrole

を挙 げ て,そ の うちで最 も重 要 な も のを6)及 び7)

と して い る.彼 等 の云 のGenderroleの 意 味 で あ る

が.こ こに彼 等 の記 載 をそ のま まに引 用す れ ば,

``Genderroleandorientationofanindivi -

dualisatermusedtoindicateallthose

thingsthatpersonsaysordoestodisclose

himselforherselfashavingthestatusof

boyorman,girlorwoman,respectively"

で あ る.要 す るにGenderroleと は個 人 が社 会 的 に

男児 或 は 男子,ま た は女 児 或は 女 子で あ る ことを 現 は

す 言語 及 び行 動 のす べ て を総 称 す るもの で あ る.故 に

Genderroleは 出生 後 に 本能 的 に 出来 上 る も ので は

な く,ま た個 体 の 染 色体 及 び性 腺 な どの関 係 か ら自発

性 に 決定 され るも ので もな く,実 社会 で の 経験 の蓄積

及 び養 育法 に よ り出来 上 るも ので あ る.こ のGender

role,即 ち 個体 が 男子 或は 女子 と 自己 を考 え て の社 会

的 生 活 の発 育 と言 うもの は,個 人 差 が 相 当 に広 い もの

では あ るが.彼 等 に よれ ば 大体 生 後1.5年 に は完 成す

る もの で,2.5年 には 既 に抜 くこ との 出来 な い根 強 い

もの とな る.Money一 派 は このGenderroleに 非

常 な重 要性 を考 え,ほ とん ど これ のみ で個 人 の社 会 的

性 を決定 す べ し と言つ て い る感 じであ るが,Wi1kins

(1953)及 びKiefer(1957)な どはGenderrole以

外 に外 陰 部 の状 態,ホ ル モ ン平 衡 な ども併 せ 考慮 す べ

きだ と称 してい る。 この考 え の方 が穏 当 であ ろ う.

(1)初 生児の社会的性 の決定

初生児 の外陰部の状態か ら性の不 明の際には,可 及

的早期 に性を決定す る必要がある.こ れには,1)開

腹術に よる性腺 の決定,2)性 染色質値の測定,3)

ホルモ ン平衡の測定,及 び4)外 陰部の状態,特 に泌

尿性器洞 の有無を精査す る必要があ る.

1)開 腹術 初生児でも比較 的安全に開腹 して骨盤

内性器の状態を検査 し得 る.GrossandMeeker

(1955)な どは生後数 日間に開腹すぺ しと言つている

が,Hampson,MoneyandHampson(1956)は 性

染色質値 の測定な どそ の他の検査のすむまで まつて,

生後数週 目に開腹術 を施行すべきだ としてい る.性 腺

は必ずパイオプシーによ り組織像 を見 るべ きで,殊 に

その形態が異常の時にはOvotestisそ の他の異常の

場合が多いか らその必要性がよ り大 きい(Rosen-

tha1,Kiefer,MeGrewandBronstein),

2)口 腔粘膜上皮細胞に よる性染色質値 の測定並び

に末梢中性多核 白血球中のDrunstickの 検索は,性

染色体的の性を確実に決定す る最 もよい方法である.

しか し,Overzier(1958)の 経験 の如 く,こ の両者の

成績が一方では(+)で あ り,他 方では(一)と 言 う

様に相反する場合 もあ り得て,判 定に困 る場合 もない

ではない

3)尿 中17KS値 の上昇は,そ の異常の原因が先天

性副腎増生症であることを示す大切 な所見で ある.

4)外 陰部 の形態及び性的特徴は,社 会的性を決定

する上で大切で ある.一 般に女性的外陰部の男性化は

困難で あるが,女 性化の方 は比較的簡単である.

5)性 の判定 の困難な場合には,Hamblenを はじ

め,多 くの 人々は 女性 として お くのが 無難 としてい

る.そ れは既に 述べた如 く,男 性化は困難で あるこ

と,未 婚で一生を送 り易い ことな どのためである.し

か し,反 対にLowrieの 如 く,男 性にすべしとす る人

もな くはない.

6)性 の確定までは,初 生児の名前 をつけ るのを待

つが よい(Greenblatt).ま た両親には,事 実をか く

さず打ち開けて,性 の決定 まで勇気づけて待たせ るこ

とが必要である.初 生児の状態が明確になつた処で,

両親の同意 を得て性 を決定す る.

私の経験 は4ケ 月の男性仮性半陰陽の1例 で,種 々

の点か ら女性化 した ものであ る(第9表)

② 幼児の社会的性 の決定及び変 更

数年前 までは,小 児が5～6才 に達す る迄は性の変

更は比較的容易だ と考え られ ていた(Grossand

Meeker).し か し,Money一 派の研究で,支 障な く
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第19表 自家経験に就ての性の決定,変 更及びその成績

例数

1

2

3

4

5

6

7

8

9

10

11

Intersexの 種 類

}年 令性絶 質嘩 会的性 加療曙 治療 方法 瀞 囎

陵
真

真

性

性

性

男 性 仮

男 性 仮

男 性 仮

半

半

半

性

性

性

陰

陰

陰

半 陰

半 陰

陽

陽

陽

陽

陽

半 陰 陽

Testicularfeminization

副 腎性 男 子 春 情 早 発 症1 　

女 性 仮 性 半 陰 劇

Agonadism

Agonadism

14

5

9

、力創

20

20

2

4

3

21

18

(一)

(一)

(+)

(一)

(一)

(一)

(一)

(一)

(+)

(一)

(一)

3

6

ε

♀

♀

6

3

tl

ρ

♀

1>

→

→

帥

→

6

♀

δ

♀

♀

3

♀

6

?

早

δ

i卵 巣 子 宮 別 除;
1
ト陰 茎 整 形 術1
　

左 卵巣別除,陰 茎
整 形 右睾丸固定F

l寝購 捌 除 除
両側畢丸捌除

　 し

1
尿道下裂 の手術 ト1

畢丸及 び陰核易j
除1

副腎 亜 全 別 除

1陰 核 別 除

ホル モ ン 療 法

1ホ ル モ ン療 法:

良

良

良

良

性の変更を施行 し得 る時期は極めて短い事が判明して

来た.即 ち幼児のGenderroleは,既 に述べた如 く,

生後L5年 で大体完成 し,2.5年 後には殆ん ど全 く変更

不能の状態になる.故 に既に この時期の性の変更は困

難なものである.両 親 の全面的 の同意と支持 がなけれ

ば,性 の変 更は難 しい.

私は10才 までの5例 に於て性を確定 し,う ち2例 に

於ては男性 より女性 えの変更を試みた.勿 論両親の支

持のもとでの変更であるが,適 応 は順調であ る(第19

表)

(3)成 人に於け る社会的性の決定

成人に於ては,自 然的に性変更の意志がなければ,

その変更は全 く不可能であ る.私 は14才 の真性半陰陽

の1例 を入れて5例 の症例に於て,性 腺,性 染色質値

ホルモ ン平 衡状態,内 性器並びに外陰部の状態を精査

した.1例 のAgonadismに 於て,戸 籍面では男子で

あるが女子 として社会生活を していた ものを,失 張 り

女子としたの も入れ て,す べて従来の社会的性を存続

させてい る(第19表)

B.Intersexの 積 極 的療 法

Intersex患 者 の性 を 各方 面 か らの事 項 を 考 え合 せ

て 決定 した なれ ぽ,患 者 が そ の性 に 可及 的 に よ く適 応

す る様に,成 形術 及 び ホル モ ン榛 法 に よ り積極 的 に 加

療す る必要 が あ る.こ の方 面 で 大 切 な事項 は,次 の 如

くで あ る(Wilkins;Greenblatt;Hdmpson,Money

andHampson;RosenwaldetaL) .

(1)患 者の性 の決 定 は初 生 児か ら満1才 位 まで の 間

に施行すべき ものでは あるが,外 陰部の 成形術 など

は,患 者が一程度発育す るまで延期 した方が よい.

② 睾丸があ りPhallusが 大きければ,性 腺を残

して,成 形術に より男性化を計 る,膣な どは除去す る.

また成人ではTestosteroneの 投与に より男性化を助

け る.Ovotestisの 発見 され た時には,特 にその睾丸

部位は発育不 全の状態にあ る事 が多いから,全 別除を

施行 して,成 人期になつて必要に応 じて性 ホルモンの

代償療 法をす る方が,そ の一部分を残す よりも腎明で

あ る.

働 外陰部が女性的傾向の強い時には,成 形術によ

る男性化は非常に困難であ るから,睾 丸を除去 し,女

性の臓器を残 し,女 性化を計 るがよい.成 人では問欧

的に,し か し永続的に女性ホル モンを投与 して前庭膣

の部成熟,乳 房 の発達及び体形の完成を助け る必要が

ある.

腔の有無は,少 女時代迄は患者の関心がない ことで

あ るから,膣 造術な どは,成 人になつてから患者の希

望に従つて施行すれぽ よい.

陰核易lj除術は,女 性 としての性感を損す るのではな

いか との心配があつたが,最 近のRosenwaldetal.

(1958)及 びHampsolleta1.(1956)の 経験 では,

何 の支障 もない ことが立証 され てい る.

(4)先 天 性 副 腎増 生 症 に対 して は,副 腎の 亜 全別 除

術 をす るか,Cortisone療 法 で 治 癒 せ し め得 る.し か

し,既 に増 大 した陰 核 な どは切 除 す る必 要 が あ る.

C,Intersex患 者 の精 神状 態
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Intersex患 者の精神状態は,Money一 派の研究

によれば,案 外に健康状態に近いものであ る.Money

(1955)が 半陰陽 の60例 及び先天性副腎増生症の3例

に就 て精神状態を調査しているが,患 者のGender

roleと 男性(児)或 は女性(児)と しての外観 とは,

3例 を除いて養育の性 と一致していた.ま たMoney,

HampsonandHampson(1956)94例 のIntersex

の精神的健康度を調査 したが,全 く健康の もの63例 及

びやや不健康の もの16例 と,そ の大部分のものは健康

或は健康に近い状態にあつた.た だ成人 よりも幼児の

方に健康 度は高 く,ま た身体 の状態が両性的でない も

のの方が,両 性的 のものよ りも健康度が高かつた.

D.自 家経験例に於け る治療成績

私は11例 のIntersexに 就て,各 方面か ら得 られた

所見,両 親 の意見及び成人では本人 の意志を尊重 して

個体の性 を決定 し,更 にその性に適 応す る様に成形術

並びにホルモン療法を施行 した.そ の治療成績を一括

すれば第19表 の如 くであ る.

1)初 生児の症例は生後4ケ 月の男性仮性半陰陽の

1例 のみである.こ の症例は外陰部の形態からして両

側睾丸を除去 して,女 性 として成長させ る様にした.

2)完 全な性の変更を試みた のは5才 の真性半陰陽

及び2才 のTesticularfeminizationの 各々の1例

であ る.真 性半陰陽の例では,両 親 と相談 の上,男 性

か ら女性に変更す ることとして,卵 巣であつた左側性

腺 及びOvotestisで あつた右側性腺の切除 と,陰 核

切断術を施行 した 。術後は女児の服装をさせ,人 形な

ど女児の玩具を持たせ るなど,両 親の細かい心の こも

つた努力で,術 後1年 以上を経過 した今 日では,殆 ん

ど何の支障 もな く女児 となつている.Money一 派の

考えでは既にGenderroleの 完成された年令の もの

であるに拘 らず,社 会的性の変 更は順調であつた.

次に2才 のTesticularfeminizationで は戸籍面

は女性であるが,両 親は男児 として養育 していたもの

である,こ の例は,両 親 と相談の結果,両 側除睾術 と

陰核別除術を施行 して,全 面的に女児 として生活させ

る様にしたが。 これ又極めて順調に,本 人は新 しい社

会的性に順応してい る.

更に1例 の戸籍 の性 と社会的性 の異つていた症例が

あつた,即 ち,18才 のAgonadismで,戸 籍面は男性

であつたが,社 会的には女性 として生活 していた.こ

の例では,患 者に社会的性が女性であ ることを確認 さ

せて,女 性ホルモン療法を試みているが.精 神的に安

定 し,明 朗 とな り,女 性 らし くな りつつあ る.

3)他 の7例 では,従 来の患者の社会的性を患者に

再確認 させ,そ れに出来 るだけ順応 し得る様に積極的

に加療 した.第1例 の14才 の真性半陰陽では,外 陰

部,性 腺及び乳房な どの関係ではむ しろ女性型であっ

たが,患 者及び両親の布望に より,一 寸無理ではある

が,男 性 として進む事 とした.そ のために卵巣の易lj

除,右 小睾丸の固定術,子 宮及び腔の別 除術,並 びに

両側乳腺別除術を施行 し,Testosterone療 法 をし

た.患 者は明朗 とな り.陰 毛 も多 くな り,陰 茎 もやや

増大 して来て,予 想外に男性化が進行 しつつある.第

10例 の21才 のAgonad三smで は,本 人は従来から完全

な女性 と自認 している ものであつた.従 つてその希望

の程度が高いために,女 性ホル モン療 法で乳腺 は発育

して来たが,月 脛をまだ見ない点で全面的には満足し

ていない 残 りの5例 に於ては,加 療後これ と云 う著

変 を認めていない

総 括

私の各症例に就ての社会的性の再確認或は変更,並

びにそ の後の積極的療法の成績は,総 括的には予想外

に良好 である.特 に性の変更が2才 のTestjcular

ferninizationで は勿論の こと,5才 の真性半陰陽で

も何の支障 もな く遂行出来た ことは興味深い.Money

一派の言 うのGenderrOle概 念は,性 変更の際に勿

論重要で あるが,私 は 自分の経験か ら,そ れに余 り拘

泥する必要はない と信 じてい る.ま た この際に両親の

努力がGenderroleと 同様に大切であることを痛感

した.

患者 の精神状態,殊 に加療後の精神状態 の推移に就

ては,阪 大神経科の高石昇及び三谷昭雄両氏に専問的

立場から精査 されている.こ の方面の成績は,別 報 と

して両氏か ら発表 され る筈であるか ら,こ こにその説

明を割愛す る.た だ総括的に,女 性 と社会的性を決定

し,加 療したものの方 が,男 性 とされて加療 された も

の より,よりよく順応 している事実だけを書 き添える.

これは,Intersex患 者は,総 体的に言つて,失 張 り

女性 とす る 方が 無 難 である ことを 示唆する ものであ

る.

VI.結 語

(1)私 は 性 染 色質 値,性 腺,ホ ル モ ン平 衡,

外 陰 部 並 び に 内性 器 の 検 索 の結 果,真 性半 陰陽

(中1例 はOvotestis)の3例,男 性 仮性 半 陰

陽 の3例,女 性仮 性 半 陰 陽 の1例,先 天 性副 腎

増 生症 を伴 う女 性 仮 性 半 陰 陽 の1例,Agona-

dismの2例}Klinefelter'sSyndromeの4

例,及 びTesticularfeminizationの1例,

合 計15例 のIntersexを 確 認 した.ま た これ ら
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と鑑 別 すべ きもの と し て,Stein-Leventhars

Syndromeの2例 及 び男児 に 於 け る 先 天性 副

腎増生症 に よるMalemacrogenitosomia

Praecoxの2例 を診 断 した 。

(2)Agonadism(Overzier)は 非 常 に稀 な

もので あ るが,私 は2症 例 に於 て,Turner's

Syndromeで は な く.Agonadismを 診 断 した,

(3)Klinefelter'sSyndromeの4例 の うち

の2例 はMalehypogolladismの 著 明 な もの

で あつた.ま たMalehypogonadismの8例

の なかか ら,こ の2例 は性 染 色質 値(十)及 び

睾 丸組 織 像か らKlinefelter'sSyndromeと

された もの で あ る.男 子不 妊 症12例 の うち に は

性染 色質 値(一)の,所 謂 仮 性Klinefelter's

Syndromeに 近 い もの が2例 あつ た,

ω 泌 尿性 器 洞 の存 在 を主 と して レ線 学 的 に

確 める こ とは,Intersexの 診 断上 大 切 で あ る.

しか し,そ の存在 はIntersexの 型 まで を鑑 別

す る手 掛 り とは な らな い.

(5)社 会的 性 の変 更 は,Genderroleの 完

成 した と思 われ る幼 児 に於 て も,両 親 の努 力 に

よつ て支障 な く進 行 す るもの で あ る.

(6)思 春期 以 後 に於 け る患 者 の社 会 的 性 の確

認並 び に積 極 的 療法 は,予 想 以上 の好 成 績 を も

た らしつ つ あ る.

(7)Intersex患 者 の順 応 性 は,総 括 的 に見

て,女 性 と して生 活 してい る もの の方 が,男 性

として生活 し てい る もの よ りも高 い.故 にIn-

tersex患 者 は社 会的 性 を 女性 と して進 ま しめ

る方 が,男 性 とす る よ りも無 難 で あ る.

(稿を終るに当 り,終 始御懇篤なる御指導並びに御

校閲を賜った恩師楠隆光教授に,衷 心 より感謝の意を

表わす と共に,井 上彦八郎助教授をはじめ教室員諸兄

の御援助に対 し,深 謝す る次第である.尚 ゴナ ドトロ

ピン測定に対 し,種 々御配慮を賜 つた帝国臓器研究所

松島早苗博士に厚 く感謝致します)
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第8図 真性半陰陽 第3例 の全身像
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第20図 先天性副腎増生症を伴わ ない女性仮性半陰陽

第8例 の外陰部
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第22図Agonadism第9例 の全 身 像

第23図 第9例 の精嚢腺様組織
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第24図Agonadism第10例 の全 身像
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第35図 男女 性 腺 の発 育 異常 とIntersex発 生 との関 係(Siebenmann)




