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   Two cases of true hermaphroditism were presented. 

   Case 1. A 5 year-old child, who was brought up as a girl, was admitted for evaluation 

of her enlarged clitoris. Sex-chromatin pattern was female. Chromosomal investigation 

showed that the patient had 46 chromosoms with sex chromosom constitution of an XY. Both 

gonads were removed at laparotomy. Histological examination of these gonads disclosed 
right ovotestis and left ovary. 

   Case 2. A 28 year-old male was evaluated at our clinic because of two year's sterility 

and hypospadiasis. At testicular biopsy, an ovoid structure was found in the left scrotum 

instead of a testicle. Histological examination of this ovoid structure revealed ovarian tis-

sue. The right scrotal gonad was proved to be a testicle on microscopic examination. Sex-
chromatin pattern was male. Chromosomal analysis showed that the patient was represented 

by the cells with 46 chromosomes, the sex chromosome constitution being an XX. 

   These two cases of true hermaphroditism were added to 35 cases so far reported in 

Japan.

1緒 言

真性半陰陽は,比 較的稀な疾患であるが,最

近種 々の検査法の発達 と注意深い精 査 に 伴 な

い,文 献上増加の傾向にある.著 者等は最近2

例の真性半陰陽を経験 したので,こ こにその症

例を報告するとともに,我 が国に於ける真性半

陰陽の報告例を集計し,こ れに若干の考察を加

えた.

皿 自 験 例

症例1,0田 ○子,5才,戸 籍上および生活上の性

は女児.昭 和38年2月14日 初診.

現病歴;生 来外陰部に奇型があることに母親は気附

いていたが放置 していた.

家旅歴,既 往歴=両 親は近親結婚ではなく,患 児の

妊娠中は異常なく経過し,ホ ルモソ剤を用いたことは

ない.分 娩は正常であつたが1ヵ 月の早産である.同

胞は1名 で10才 の兄のみであり,性 器に異常をみとめ

ないと云 う.

現症:身 長106cm,体 重19kg,指 極105cm,恥 骨

結合上緑高47cmで,陰 毛の発生,乳 房の腫脹はな く

外見上5才 の女児を思わせる体型であった(Fig.1).

局所所見=外 陰部は一見すると,女 性型であるが包

皮に覆われた陰核は小指頭大で,亀頭状を呈 してお り,

これを挙上すると,約2cm下 方 に外尿道ロの開口部
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をみとめる.こ れより更にlcm下 方 には膣開口部を

思わせる陥凹があつた.右 大陰唇は左側に比べて発達

してお り,そ の内にちようど睾丸,副 塞丸を思わせる

小指頭大および帽針頭大の2つ の腫瘤を触知 した.こ

の腫瘤は鼠径輪 より腹腔内に容易に還納することが出

来た(Fig.2,3).

臨床検査成績

1血 液検査;赤 血球数484×104,血 色素量90%,

色素指数0.93,白 血球数5,500,白 血球百分率には異

常をみとめない.

2生 化学検査:NPN18.4mg/d1,ク レアチニソ

0.60mg/dl.

3肝 機能検査:黄 疸指数5,コ パル ト反応2,カ

ドミユーム反応10.

4PSP試 験:15分 値26%,30分 値37%,60分 値

47%,120分 値49%.

5梅 毒血清反応:陰 性.

6尿 中17-KS(3日 間にわた り検査 した.)第1

日2.9mg/dl,第2日9.7mg/dl,第3日1.32mg/d1.

7尿 中Pregnantriol=0.24mg/d1.

8性 染色質=末 梢血中中性多型核白血球のdrum-

stickに て陽性(1000個 中12個)

9性 染 色体=京 都大学医学部放射線基礎医学教室

に於て測定した結果,karyotype46XX型 であつた

(Fig.4).

10EKG:異 常所見を認めない.

11X線 学的検査:排 泄性腎孟撮影において異常所

見を認めない.ま た膣開口部 と思われる陥凹より22%

スギ ウロン10ccを 注入した子宮膣撮影に於ては,膣

陰影は弧状で先端はやや左側に傾き盲端に終つている

(Fig.5)。

手 術所見=下 腹部正中切開にて腹腔内に入 り腸管系

蹄を上方に圧排すると,左 性腺は小骨盤腔内にあって

灰黄色小指頭大で,表 面に数ケの炉胞を認め,外 見上

小児の卵巣を思わす所見であつた.こ の性腺には卵巣

采,卵 管,子 宮広緻嚢,子 宮卵巣索,及 び動静脈の存

在をみとめた.し かし子宮の存在すぺき部位に子宮は

認められず,結 合織を間に入れた腹膜徽襲のみであっ

た.右 性腺は左憔腺と対称の位置の骨盤腔内には存在

せず,右 大陰唇内に触れた腫瘤を内鼠径輪の部位迄還

納 してみると,外 見上睾丸副皐丸を思わせる像であつ

た.し かし後に組織学的には副畢丸に相当する部分か

ら卵巣組織が発見され,右 性腺は卵巣皐丸であること

が判明した(Fig・6)・ そ こで両側の性腺切除術及び陰

核切除術を施行して手術を終つた.

組織学的所見:

1右 性腺において肉眼的に睾丸と考えられた部位

は,組 織学的にも精細管を有する小児睾丸 像 で あ つ

て,即 ち精細管の径は小で.ほ ぼ2層 の精祖細胞が基

底部に配列していて.造 精機能はみとめられない.間

細胞も未熟のままである(Fig・7)・ 肉限的に副聖丸頭

部と思われた部分を検索すると,組 織学的には幼若卵

巣像を塁した.即 ち線維性の間質の中で白膜に近い部

分に多数の原始卵胞を証明 した(Fig・8)・ 以上の所見

より右性腺は卵巣睾丸であることが証明されたが,標

本処理の不手際よりその連続部分を失つた事は甚だ遺

憾とするところである.

2左 性腺は多数の切片に於て,一 様の小児卵巣組

織像をえたので,同 側は卵巣と診断した.卵 胞はすべ

て原始卵胞のみであつた.

症例2井 ○猛,28才,戸 籍上および生活上の性は

男性.昭 和38年1月17日 初診.

現病歴:不 妊を主訴 として受診 したもので,25才 の

時東京に於て尿道下裂 と診断され,陰 茎形成術のみを

うけ,26才 で結婚 したが妻の妊娠をみない.

家族歴,既 往歴:現 在迄流行性耳下腺炎,放 射線治

療の経験はない.父 母同胞に異常をみとめない.

現症:身 長168cm,体 重52kg,体 格栄養は中等の

一見男子の体型を呈 している。薮毛はやや疎であるが

喉頭突起は男性型で女性乳房をみとめない

局所所見:所 謂二分陰嚢の状態であつて陰茎は両側

陰嚢の間 より出ている様な形をとり,陰 茎海綿体,亀

頭は成人男子と同大に発育しているが,陰 茎形成術後

であるにかかわらず,尚 前方に屈曲し,外 尿道口は陰

茎根部に存在している.右 陰嚢内には指頭大の睾丸と

考えられるものを触れ,左 陰嚢内には鼠径部に近 く同

じく指頭大の内容を触れるが右側に比して硬 く,表 面

は凸凹不平であつた.

臨床検査成績

1血 液検査:赤 血球数362×104,血 色素量76%,

色素指数1.04,白 血球数7,800,白 血球百分率には異

常をみとめない.

2尿 中17-KS:19.6mg/dl.

3性 染色体:京 都大学医学部放射線基礎医学教室

にて測定した結果,karyotype46XY型 であ つた

(F三9.9)。

以上の諸検査は患者が入院することを忌 避 した た

め,や むなく外来通院によつたものである.

手術所見:不 妊症診断の目的で両側睾丸生検及び両

側禰覆撮影を試みるべ く外来手術を行なった,右 側睾

丸は萎縮性であつたが他に形態的異常を認めず睾丸生

検術の1三1的を遠 し得た・しかるに左側は睾丸固有爽膜
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Fig.1.症 例1の 全 身 正 面像.
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Fig.2.症 例1外 陰部所見,一 見女児様であるが,

右大陰唇は大きく,そ の中に性腺(卵 巣睾丸)

を触知した.
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Fig.3.症 例1肥 大 した 陰核 と膣 開 口部 を 示 す.
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Fig.4.症 例1血 液 培 養 に よ り得 られ たIdiogram,
Karyotype46XX型 であ る.
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Fig.5.症 例1膣X線 像,尖 端 を左 方 に 向 け て い る.
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Fig・6.症 例1手 術時所見 鼠径管 より創内に還納

露出された右性腺は卵巣睾丸(OT).腹 腔内
より牽引されている左性腺は卵巣(O).
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Fig.7.症 例1右 性腺卵巣睾丸の睾丸部組織像.

Fig.8.症 例1右 性腺卵巣聖丸の卵巣部組織像.
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Fi9.9。 症 例2血 液 培 養 に よ り得 られ たIdiogram.

Karyotype46XY型 で あ る.

Fig.10.症 例2左 陰 嚢 内 容 を 示 す.卵 巣(o)と 卵

管(S)を み とめ る.
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Fig.12.症 例2左 性腺は原始卵胞を有す る卵 巣像
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を開くと小量の液体の貯留をみとめ,鼠 径管が開存 し

ていて腹腔内と交通していた.陰 轟内には表面に炉胞

のある硬い線維性腫瘤が存在 していて卵巣 と考 え ら

れ,こ れに附属して卵管様の組織を認めたのでこれを

摘出し,手 術を終つた(Fig.10).

組織学的所見:

1右 性腺は肉眼的には睾丸であつて,そ の生検組

織像はFig。11に 示す様に成人睾丸像を呈 していた.

精細管直径はやや小で基底膜に軽度の線維 化 を み と

め,造 精細胞の密度は疎であつた.し か し一部の管腔

内には精子形成を認めた.間 細胞の発育は正常に近 く

特に異常所見はみられなかつた(Fig,11).

2左 性腺は卵巣であつて,線 維性の間質内に多数

の原始卵胞を認めた(Fig.12).ま た一部には嚢胞を

形成している所もあつた(Fig.13).

以上により本症例は右性腺睾丸,左 性腺卵巣の真性

半陰陽と診断した.
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Table1真 性 半 陰 陽 の 分類(Jones&Scott),

Group

Alternatingor

LateralVariety

1

BilateralVariety

∬a

Hb

Gonad
(Onoside)

0

Gonad

(OPPositeside)

T

皿 考

OT

{♀

按

OT

{8

著者 らは5才 の右性腺卵巣 睾丸,左 性腺卵巣

の生 活上 の性 女児,及 び28才 の右性 腺睾丸,左

性腺卵 巣の生活上 の性 男子 の2例 の真性半陰陽

を経 験 した.真 性半陰陽 は文献 上比較的稀 な疾

患 であ るが,最 近種 々の検 査法 と注意深 い精査

に伴 ない,増 加の傾向 にあ る.著 者 らが集め得

たものは',我 が国に於 て1923年 前 田の報告に始

ま り,著 老 らの報告例2例 を 加 えて37例 であ

る.尚 我 々の教室 に おいては1957年 酒徳 ・卜部

の例 を併せ る と3例 を算す る.外 国例 を これに

つい て見 ると1961年Oberndorferは 文 献 上146

例 を あつ め,1963年Michae1は 自験例 を加 え

93例 になる と述 べ てい る.

真 性半陰陽 の分 類嫁,古 くはKlebsに 始 ま

りそ の後多 くの学者 の報告 が ある.ユ958年Jones

&Scottは 真 性半 陰陽 を大 き く6型 に分類 して

い る(Table1).現 在 では文献 上多 くこのJones

・ 。・1。,,,a1Var・ 。,yl

Hla

皿b

mc

IV

V

VI

0

O

0

T

{♀
OT

OT

O十 丁

OT×2

OT

Nogonad

Notexamined

0:0vary,T:Testis,OT:Ovotestis.

&Scottの 分 類法が用い られてい る.著 者 らの

自験例 にも,こ の分類 法を適応す ると,症 例1

はUnilateralVariety皿a型,症 例2はLa-

teralVarietyI型 に 属 し比較的多数例認 めら

れた型 である.

1949年Barrら に よりsexchromatinが 発

見 され,続 い て末梢血 中中性多型核 白血 球 よ り

これに相当す るdrumstickの 存 在が指摘 され

るに至 り,真 性半陰陽 に於 けるsexchromatin

の検 索例が多数み とめ られ る様 になつた.真 性

半陰 陽に於 ては,卵 巣及 び睾 丸の組 織を個体 が

共存 してい るため,理 論的 にはsexchromatin

陰 性 又は陽性 のどち らも存在 していいわけ であ

る.1958年Grunbachは 真 性 半陰 陽25例 につ

Table2.真 性半陰陽の本邦報告例.

1

2

年 令

9

27

届
出
の
性
別

δ

δ

型 式

右 性 腺

T

0

左 性 腺

0

T

Sex
Chrornatin 報 告 者,年 代

前 田,1923

!J、 」[i,1931

Sex

Chromo-

some
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3

4

5

6

7

8

9

10

11

12

13

14

15

16

17

18

19

20

21

22

23

24

25

26

27

28

29

30

31

32

33

34

35

36

37

15

24

新 生 児

45

12

14

21

15

24

21

28

6

9

18

14

25

6

14

4

9

2

22

22

29

6

20

25

12

2

4

13

18

5

28

♀

6

不 明

♀

♀

6

♀

♀

6

♀

δ

6

6

♀

♂

♀

6

6

8

♂

♂

♀

♀

♀

6

♀

♀

♂

3

♀

♀

δ

♂

♀

ε
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OT

O十T

OT

O

T

O

O(?)

OT

O

OT

OT

O

OT

T(?)

T

OT(?)

T

T

T

OT

T

OT

OT

O

O

OT

O

T

O

OT十 〇

〇T十 〇

T

OT

OT

T

0十T

O

O

OT

O

T

O十T

T

T

O(?)

O

OT

OT

O十T

OT

OT(?)

OT

O

O

O

O

O

T

OT

T

T

OT

OT

T

O

O

O

T

O

O

(+)

(一)

(一)

(一)

(一)

(一)

(+)

(+)

(一)

(+)

(一)

(+)

(一)

(一)

(+)

(+)

(+)

(一)

米 山,1931

笹 川 他,1932

今 川1,1941

久 本 他,1943

難 波,1951

白 田,1952

鈴 木 他,1955

北 尾,1956

酒 徳 他,1957

早 川,1957

竹 山,1957

山 下,1957

落 合 他,1957

日 置,1958

仁 熊,1958

赤 坂,1958

佐 々 田他,1958

市 川 他,1958

児 玉,1959

児 玉,1959

児 玉,1959

岩 井 他,1959

武 田 他,1959

落 合 他,1960

辻 他,1960

池 上,1961

北 尾,1959

清 水 他,1961

清 水 他,1961

根 岸 他,196Q

根 岸 他,1960

市 川 他,1962

市 川 他,1962

自:験 例,1963

自 験 例,1963

0:0vary,T:Testis,OT:Ovotestis,O十 丁;Ovavy十Testis

XY

XY

XY

XX

XY
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い て,sexchromatinを 検 索 した結 果,約 そ

の3分 の2はchromatinpositive,3分 の ユは

negativeで あ つた と報告 してい る.著 者 らの

集 め得 た本 邦例,真 性半陰陽37例 中sexchro-

matinを 検 索 した ものが18例 存在 し こ の 内
な

chromatinpositiveの ものが8例,残 りの10例

はchromatinnegativeで あ つた(Table2).

1956年Hungerfordが 末梢 血中 白血球培養

によ りchromosomeの 分 析 を行な うにいた り,

真 性半 陰陽に於 け るsexchromosomeの 検 索

例 が多 数報告 され てい る.し か しこのXX-XY

mechanismも 性 腺 の分化 発育 には絶対確実 性

39

は有 しない と考 え ら れ る.受 精 した個体 は男

女 いずれの性 へ も発育す る潜在 能 力 が あ り,

geneticsexが 示 す性 と完全 に 一致 し ない性

へ,gonadalsex,somaticsexが 進 む ことが

ある,現 在迄報告 され た真性 半陰陽 に 於 け る

sexchromosomeはXX,XY,mosaic型 と し

てXO/XY,XX/XXX,XXY,な どが ある・

1961年Sohva1は 真性 半陰陽 の患者10例 を集

めsexchromatinとsexchromosomeを 比 較

した結果,こ れ らに100%の 相 関関 係があつた

と述べてい る(Table3).

我 が 国 に於け る真性半陰陽 にっいての,ch一

Table3.Reportedkaryotypesinindividualcasesoftruehermaphroditism(bySohval).

Karyotype

1

2

3

4

5

6

7

8

9

10

11

!2

46

46

46

46

46

46

46

46

XX

XX

XX

XX

XX

XX

XX

XY

(45/46)XO/XY

46

46

46

XY

XY

XX

XXY

TissueCells

Circulating
Leukocytes

Skin&Marrow

Marrow

Marrow

Marrow

Marrow

Skin

Skin

謙w}
Marrow

MarrOw

Testis

SexChromatin Reporter

十

十

十

十

十

十

十

十

!Hungerfordl959

Harndn1959

iFerguson-Smith196Q
I

lFerg…n-Smith196・

DeAssis1960

Gordon

Grunbach

Grunbach

Hirschhorn

Sandberg

Sasaki

Green

1960

1960

1960

196Q

1960

1960

1954

romosome検 索 例 は1962年 市 川の症例 をは じめ

として,著 者 らの経験例2例 を加え,わ ずか に

5例 であ るが,4例 がkaryotype46XY型,

1例 がkaryotype46XY型 で あつた.

rv結 語

著者 らが経験 した2例 の真性半陰陽の症例を

報告するとともに,我 が国に於ける37例 の真性

半陰陽報告例を集め,こ れにい.ささかの文献的

考察を加えた.種 々の検査法と注意深い検索に

より,更 に多 くの真性半陰陽の報告に接するも

の と思 う.

(本 論 文 の 要 旨 は昭 和38年6月9日 第23回 日本 泌 尿

器 科 学 会 関 西地 方 会,及 び 同年5月18日 第29回 日本 不

妊 学 会 関 西地 方 会 に於 て発 表 した.)

稿 を 終 え るに 当 り,恩 師 稲 田教 授 の 終 始御 懇 篤 な御

指 導 と御校 閲 に感 謝 す る.ま た性 染 色 体 検 査 を お願 し

た 土 井 田 博士 並 に水 野 学 士 に深 謝 す る.
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