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外陰部奇形 を合併せ る女性乳房の3例 について

九州大学医学部泌尿器科教室(主 任:百 瀬俊郎教授)

教 授 百 瀬 俊 郎

助 手 相 戸 賢 二

   THREE CASES OF GYNECOMASTIA ACCOMPANIED WITH 

        MALFORMATION OF EXTERNAL GENITALIA 

                   Shunro  MOMOSE and Kenji  ALTO 

       From the Department of Urology, Faculty of Medicine, Kyushu University 

                          (Director  : Prof. S.  Momose) 

   Three cases of gynecomastia accompanied with different types of deformity of the ex 

ternal genitals are presented which were experienced at our Clinic in 1964. 

   Two of them are cases of malformation combined with gynecomastia, hypospadia and 

hypogonadism, and the third is a case of so-called testicular feminization. 

   Some problems on gynecomastia and malformation of the external genitalia are dis-

cussed mainly concerning their interdependence.

法律的に新生児の性は男女いずれかに決定さ

れ,中 性の存在は認められない.こ れを発生学

的に 観察した場合,中 間型の存在,ま た時に

は,も つて生れた性 とは逆の性に組みいれられ

ていることもある.ま た法律的性は,個 人の生

活中,何 らかの条件のもとに変更される事すら

ある.形 態的な性の分化は,卵 と精子の結合し

た瞬間に決定される遺伝的性,各 性の方向に分

化した性腺によつて決定される性別,こ れにつ

づいて生殖路の分化によつて形成 される身体的

性別が区別される.こ こに主たる規準をおいて

法律的性が認定されるのであるが,上 述の性分

化の過程で外陰部はもつとも正常路線を踏みは

ずしやすいとされているにもかかわらず,こ れ

によつてその個人の将来に全 く異なつた生活が

待ち受けていることを考えれば,重 大な問題 と

いわねばならない.最 近,わ れわれの教室で,

外陰部奇形 と女性乳房症を合併 し,性 腺は睾丸

であつた3例 を経験 したので,若 干の考察を加

え,諸 賢の御参考に供 したい

症 例

症例1KM.16才 男.

主訴:外 陰 部奇形,両 側乳房腫大.

家族歴,既 往歴,生 活歴;特 記事項な し.

現病歴:母 の妊娠中異常 な く,生 下時 より外陰部の

異常には気づ いていたが,陰 嚢 内に聖丸 と思われ る腫

瘤を触れた ので男 として届 け出た.思 春期 にな って も

陰茎の発育は不良で15才 頃か ら両側乳房 の腫大 と乳噛

色素沈着に気づ くようになった.勃 起の経験はな く,

射精 もない、

入院時:全 身所見,身 長中等度,やや痩型,言 語態度

に男性 らしさを 欠 く.血 清梅毒 反応陰性.赤 血球数

449万,白 血球数7,600,Hb]5.09/d1.血 沈(1時 間

平均値)3.3mm.血 清総蛋白6.39/dl,黄 疸指数7.

塩化 コバル ト反応R,(2),チ モール 混濁試験1.0単

位,ク ソケル試験4.4単 位,BSP4.2%(45分 値),

GOT24単 位,GPT5単 位.残 余窒素223mg/d1.

血清電解質正常.尿 蛋白陰性,沈 渣異常 なし.24時

間尿中17KS排 泄量4.5mg/日.SexChromatin陰

性.

レ線所見=静 脈性 腎孟撮影で両腎 とも正常,後 腹膜

気体撮影法で副腎部 に異常陰影を認めない.精 嚢腺撮

影では可成著明な発育不全型を示 した.尿 道 撮 影 で
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は,外 尿道 口近 くに軽度拡張をみたが,男 子膣の存在

は認めなかった.ト ル コ鞍像は正常であった.

局所所 見=乳 房は両側とも第IV度 の腫大6)を 呈 し,

陰茎はやや簸少,下 方に少 し弩曲す る.聖 丸は両側 と

も陰轟内に触れ るが,や や小 さ く,圧 迫によって容易

に鼠径部へ移動す る.前 立腺 は小 さく平坦,外 尿道rI

は陰茎下面根部に開 き狭窄 はない.腋 毛は発育せず,

恥毛はやや女性型に近い(第1図,第2図,第3図)

治療:入 院後,睾 丸固定術,試 験開腹術(女 性内性

器は認めず)お よび尿道下裂 に対す る尿道成形第1次

手術を施行した.退 院後,九 大第二外科にて乳房成形
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第1図 症例1.両 側乳房腫大 と外陰部奇形を示す.
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第2図 症例1.乳 房組織像(30倍 拡大)

術を 受け,当 科に 再入院 して 尿道 成形 第2次 手 術

(DenisBrowne変 法)を 施行 した.こ れ と平行 し

て,Gonadotropin,Testosteroneの 投与を行 なって

いる。

組織学 的所見:乳 房は 間質の 結合織 の 増生が 著明

で,一 部 ピア リソ化を呈 し,乳 管は拡張 しているが乳

細管 の増殖 は認め られない.聖 丸は精細管 の萎縮が著

明で造精過程は不完全であ る,間 質には結合織の軽度

増 生がみ られ る.

症例2NM,23才,男.

主訴:外 陰部 の奇形.

家族歴,生 活歴,既 往歴;特 記すべ き ことな し.

現病歴:母 の妊娠中,特 別の異常 もな く経過 した.

生来外尿道 口が陰茎下面根部に開いているのに気づい

ていたが放 置していた.し か し,思 春期 になって も陰

茎 の発育悪 く,17才 の時両側乳房 の腫大 をきた した.

某外科 にて女性乳房の診断の もとに乳房成形術を受け

ている.

入院時;全 身所見 体格中等度,血 清総蛋 白7.Og/dl,

黄 疸指数4,チ モール混濁試験1.4単 位,ク ソケル試

験略.5単 位,BSP13.0%(45分 値),ア ルカ リフォ

スファターV3.5単 位,GOT16単 位,末 梢血液所見

正常,血 清電解質正常,尿 所見正常,24時 間尿中17

KS排 泄量2.0～5.Omg/日.

レ線所見:ト ル コ鞍像正常,後 腹膜気体撮影法で副

腎部に異常陰影 を認め ない.尿 道撮影で男子膣は認め

ず,精 嚢腺像 は 発育不全型を呈す る(第4図,第5

図)

局所所見=両 乳房 は平坦 であるが孤状の手術搬痕を

み る.陰 茎 はやや発育悪 く下方に賛 曲し,外 尿道 口は

その下面根部 に開いている.聖 丸は両側 とも陰嚢内に

触れ るがやや小 さ く,前 立腺は直腸指診 でほぼ正常大
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第3図 症例1,睾 丸組織像(74倍 拡大)
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第4図 症例2,外 陰部,陰 茎発育障碍 と尿道下裂

を示す.
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第5図 症例2,聖 丸組織 像(140倍 拡大).

であった.恥 毛の発育はやや女性型 に近 い.

症例3MY.21才,(法 律的性女)

主訴=両 側 陰唇内の腫瘤形成.

家族歴:父 母は従 兄妹関係にあ る.

生活歴,既 往歴:特 記すべ き ことなし.

現病歴=母 の妊娠中全 くの異常 な く,ホ ル モソ製剤

の投与 も受けていない.生 下時 よ り外陰部の膨隆は認

め られていたが,12才 頃右 大陰唇 内と思われ るところ

に球状 の移動性腫瘤を触れ るのに気づ く最近。左側に

も同様の腫瘤を触れ る.思 春期 までは女児 として全 く

異常 な く経過 していたが,現 在 まで一度 も月経をみて

いない.

入院時:全 身所見 身長160cm,体 重52kg,骨 賂,

筋肉の発育は中等度.血 清梅毒反応陰性.血 清総蛋白

7・09/d1,黄疸指数6,ク ソケル試験3 .7単位,BSP4.3

%(45分 値),GOT8単 位,GPT3単 位,赤 血 球数

425万,Hb13.39/d1,白 血球数5400.血 沈(1時 間

平均値)2.5mm,血 清電解質正常,尿 所見正常,24時

間尿中17KS排 泄量2.8～3.9mg/日.Sexchroma-

tin陰 性.

レ線所見 ・トル コ鞍は 全体的に やや 小さ く,鞍 背

に変形がみ られ た.尿 道撮影にて男子膣 の存在は確認

できないが,外 尿道 口近 くに拡張がみ られ る.精 嚢腺

は,前2例 よりむ しろ発育の良い型を示 した.

局所所 見:両 乳房は第IV度 腫大,外 陰部は陰核(陰

茎)が小指頭大であ ることを除けば全 く女性型 である.

腫瘤(睾 丸)は 右大陰唇(陰 嚢)内 お よび左鼠径部 に

触れる,外 尿道 口の他 に膣 口は認めず,直 腸指 診で,

前立腺は小 さく平坦である.恥 毛発育は女性型,、疎 で

あった(第6図,第7図,第8図)

治療=両 側除睾 術お よび陰核皮下埋没術 。

組織学的所見;睾 丸組織で精細管 は萎縮 し,造 精過

程は不完全であ る.精 細管基底膜 は肥厚 し,間 質には

第6図 症例3.両 側乳房腫大 と女性型外陰部を示す
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第7図 症例3.外 陰 部,聖 丸に よる膨隆を示す.
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第8図 症例3.聖 丸組織像.
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著 明な結合織 の 増生をみ る(第9図,

図)(第12図,第13図,第14図)
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第10図,第11
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第9図1[症 例1.性 器模型図.

第12図 症例1.精 嚢腺像,
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第10図 症例2.性 器模型図。 監

第13図 症例2.精 嚢腺像.
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第11図 症 例3.性 器模 型 図. 第14図 症例3.精 嚢像腺.
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か ん が え

外 陰 部形 態 の 異常 は 男 性 か ら女 性 の 間 に連 続

的 な移 行 が み られ る.落 合7)は,こ れ を 図 式 的

に8段 階 に分 類 し て い る が,全 症 例 が 必 ず し も

この 系 列 に あ て は まる とは限 らな い.か か る両

者 の 移 行 型 を 呈 す る異 常 は 半 陰 陽 と 呼 ば れ る

が,こ れ は 一般 に,男 性 半 陰 陽,女 性 半 陰 陽,

直性 半 陰 陽 の3つ に 大 別 され る.し か し,こ れ

らの他 にKlinefelter症 候 群,Turner症 候

群 な どが 加 わ つ て性 の問 題 を よ り複 雑 に して お

り,そ の定 義 に も まだ 決 定 的 な もの は 承 認 され

てい な い.落 合 は(1)遺 伝 的 性 別,(2)性 腺

に よ る性 別,(3)内 性 器 系 の形 態 に よ る性 別,

(4)外 性 器系 の形 態 に よ る性 別 の う ち,1ヵ 所

あ るいは2ヵ 所 以 上 で くい ちが い を 呈 す る奇 形

と定 義 す るの が 妥 当 で あ ろ う とい つ て い る.尿

道下 裂 と男 性 半 陰 陽 の区 別 の基 準 も報 告 老 に よ

つ て多少 相 異 し,男 子 膣 の有 無,Mifller管 に

由来 す る器 官 の有 無,あ る い は停 留 睾 丸 の有 無

な どが挙 げ られ て い る.し か し,男 子 膣 や停 留

睾丸 はほ とん ど完 全 な 男性 型外 陰 部 を 示 す 症 例

に もみ られ 絶対 的 な もの とは い え な い.一 方,

尿道 下 裂 が 極 端 な 女 性 型 に 近 づ い た 特 別 な 場

合,睾 丸 性 女 性 化 症 候 群 と し て男 性 半 陰 陽 に 加

え られ る.

思春 期 以 後,正 常 男 子 に おい て は,乳 腺 の発

育 は停 止 す る が,こ れ が女 性 様 に 良性 肥 大 す る

こ とが あ り,女 性 乳 房(gynecomastia)と 呼

ばれ て い る.熊 本 ら6)に よ る と,gynecomastia

の発 生 原 因 は(1)生 理 的 なhormone不 均 衡

(2)病 的 なhormone不 均 衡,(3)idiopathic・

(4)hormone投 与 な ど,の4つ に大 別 され る・

病 的 なhormone不 均 衡 に 属 す る もの と し て

は,a睾 丸 障 害 お よび 腫 瘍,b半 陰 陽,c副 腎

機 能充 進,d下 垂 体 腫 瘍,e松 果 体 腫 瘍,fバ

セ ドウ病,9糖 尿 病,h胸 腺 腫 瘍,i肝 障 害,

1栄 養障 害,k前 立 腺 捌 出後,な どが あ げ られ

てい る.上 記 中 睾 丸 障 害 は性 器 発 育 不 全 の1つ

の型 で あ り,志 田8)に よ る と類 宙 官 症 はhyper-

gonadotropicとhypogonadotropicに 分 け ら

れ,後 者 は 性 腺 に 一 次 的 障 害 が あ つ て 生 じた

hypogonadismで あ る.
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増 田9)に よ る と,女 性 乳 房 症6例 の うち尿 中

17KS排 泄 量 が 正 常 値 を示 した もの3例,低 値

を 示 した もの3例 で あ つ た とい う また,山

本10}は14例 の 男性 乳 腺 腫 瘍 の う ち,女 性 乳 房6

例 を 含 む 乳 腺 症10例 の 尿 中17KS排 泄 量 は6～

7mg/日 で,14例 の うち3例 に 生 殖 器 発 育 不 全

を認 め た.こ の よ うに 男性 性 器 発育 不 全 と女 性

乳 房 の間 に は 比 較 的 関 連 性 が 強 い と 考 え られ

る.

女 性 乳 房 の 発生 に は,体 内 に お け るestrogen

の過 剰 が 直接 的 また は 間接 的 に 関 係 して い る3》

こ とは一 般 に 認 め られ てい る ことで あ るが,複

雑 な ス テ ロイ ドホル モ ソ の分 泌,代 謝 の失 調,

下 垂 体 一 副 腎 皮 質 系 の 機 能 失 調,ま たTil-

lingerS)の い う乳 腺 の ホ ル モ ソ環 境 の変 化 に対

す る 反 応 能 力 な どが 関与 し,エ ス トロゲ ン/ア

ン ドロゲ ン平 衡 とい つ た一 律 的 な原 因 で は論 じ

え な い11)

女 性 乳 房 の組 織 は,(1)乳 細 管 の増 殖 を伴 わ

な い単 純 な 乳 管 の 発 達,(2)間 質 の 結 合 織増 殖

に よつ て 特 徴 づ け られ るが,こ れ は 思春 期 女子

の 乳 房 と同 一 で あ り,estrogen大 量投 与 の 結

果 生 ず るfilbroadenomaの 所 見 と も似 て い る

とい う6)す なわ ち,乳 管 に は 分 枝 が 少 な く,

乳 腺 の 腺 細 葉 が ない 乳 管 は しば しば 劉 包状 に

拡 張 し,問 質 の膠 原 性 結 合 基 質 お よび管 周 囲 結

合 織 の 増 殖 が み られ る.

熊 本 はgynecomastiaを 大 き さ に よつ て

GradeIよ りVま で の 段 階 に 分 類 し てい るが ・

男 性 半 陰 陽 に お け るgynecomastiaの 程 摩 に つ

し、てHombler(1951年)を 引 用 し・7例 中3

例 は,G・ad・IV,3例 は,G・ad・III～II・1例

がGradeIで あ つ た とい つ(い る.ま た ・性

器 発育 障 害 の う ちで も,と くに 思 春 期 後 期 また

は 成 人 の睾 丸 機 能 障 碍 に は女 性 乳 房 が 合 併 しや

す く,こ の 場 合 は 比 較 的 目立 つGradeII～III

の もの が 多 い とい う.

以 上 述 べ た よ うに 尿道 下 裂 は 半 陰 陽 と区 別 さ

るべ ぎ もの で あ るが,そ の 症 例 の 中 に は,性 腺

発 育 不 全,停 留 睾 丸 を伴 う こ と も少 な か らず み

られ,ま た,思 春 期 に は 本報 告 の2例 の ご と く

女 性 乳 房 を きた す もの も あ る.一 般 に 尿 道 下 裂
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と半 陰 陽 の 鑑 別 点 と され てい る男 子膣 の有 無 に

し て も,外 見 上 半 陰 陽 とは いい が た い男 子 に も

存 在 す る ので,こ れ だ け を もつ て両 者 の 区別 点

とす る こ とに は不 自然 さが あ る し,思 春 期 以 後

女 性 乳 房 を発 生 す る尿 道 下 裂 は臨 床 的 に,よ り

女 性 的 で半 陰 陽 の 名 に ふ さ わ しい感 じ もす る.

ただ,MUIIer管 に 由来 す る子 宮 な い しは卵 管

の形 成 を 区別 の拠 点 とすれ ば,外 陰 部 や 乳 房 の

形 態 よ り一 段 上 の レベ ル で比 較 す る こ とに な る

の で,女 性 乳 房 を伴 う単 純 な尿 道 下 裂 に は そ の

ま まの病 名 が 妥 当 とな ろ う.い ず れ に しろ,従

来 か ら指 摘 され て い る よ うに,両 者 の 間 に は 連

続 的 な移 行 が存 在 す る.

症 例3に お け る性 腺 は,鼠 径 部 お よび陰 唇 内

に あ り,明 らか に睾 丸 でSexchromatinも 陰

性 で,外 陰部 お よび乳 房 は と もに正 常 の女 性 と

変 らな い 外 観 を もち,睾 丸 性 女 性 化 症(testi-

cularfeminization)と して 男性 半 陰 陽 の 一 亜

型 とされ て い る.Morris2)は 文 献 上 の睾 丸性 女

性化 症 例 を 集計 して,(1)体 格 は女 性 型 で,時

に は 類 宣 官症 と似 る こ と もあ る.(2)思 春 期 以

後,乳 房 の 発 育 は 正 常 女 性 と 同程 度 で あ る.

(3)恥 毛,腋 毛 の 発育 は少 な い.(4)外 陰部 は

女性 型 で あ る.(5)MUIIer管 の分 化 発育 は確

認 され な い こ とが 多 い(6)性 腺 は睾 丸 構 造 を

有 す るが 精子 形成 は ほ とん ど認 め られ ず,停 留

して い る こ と も多 く,組 織像 も停 留睾 丸 と同 じ

所 見 を 呈 す る.(7)こ の睾 丸 は 男性 ホ ル モ ンの

み な らず 発情 ホ ル モ ソを分 泌 して い る と推 定 さ

れ る こ とを指 摘 して い る.そ して また既 述 した

女 性 乳 房 の 発 生 に 関与 す るestrogenは,こ の

睾 丸 よ り分 泌 され る も の で は な い か と考 え られ

て い る.Jacobsら1)は これ らの 症 例 の 染 色体 は

46/XYで あ る こ とを証 明 して い る.

尿 中中 性17KS排 泄 値 は,同 年 令 の正 常 男

子 に 比 較 し て同 程 度 の 範 囲 に あ り,本 報 告 例 で

の睾 丸 性 女 性 化 症 は,尿 道下 裂2例 と と もに 正

常 範 囲 に あ るが,全 例 と もや や低 値 を示 した.

これ は,睾 丸 の発 育 不 全 と関 係 し た も の と考 え

て よ いだ ろ う.

本 症 の 発生 に つ い て は,Praderら4)は 聖 丸

異 発 生症 と考 え られ る停 留睾 丸 に つ い て,部 分

百瀬 ・相戸一外陰部奇形 を合併せ る女性乳房の3例 にっいて

的睾丸異発生症を完全 睾丸 異発生症から区別

し,前 者の代表的なものが睾丸性女性化症であ

るとして,こ れに睾丸か ら分泌される男性ホル

モソの標的器官の抵抗性が加わ り,そ のため本

来男性方向へ分化すべ き器官が抑制されるため

に見掛け上 女性的 形態を 示すのであると考え

た.さ らに 家族的発生のある ことを 指摘 して

Androgen-Resistenzと いう遺伝因子は伴性劣

性遺伝ではないかと解釈 した.

治療として,本 報告の前2例 は,乳 房成形に

よつて腫大した組織を摘出し,外 陰部は尿道下

裂成形術によつて治癒せ しめた.ま た停留睾丸

ないし移動睾丸を呈 した症例1は,睾 丸固定術

を施行し,性 腺刺戟ホルモンおよび男性ホルモ

ソの併用に よつて,で きるだけ男性性腺発育不

全を改善せんとこころみている.症 例3は,す

でに 女性 として思春期 を すぎるまで 育成せら

れ,外 観は 全 く正常な女性形を もつていたの

で,両 側除睾術を施行 し,発 情ホルモソなどの

投与をおこなつている.

このように,二 次性徴発現の時期以後の症例

では,法 律的ないし社会的性別に従つて治療方

針を決定するのが妥当ではないか と考える.こ

の年令には,す でに心理的性別は確立 されてい

るために,法 律的性別の転換をおこなうのは精

神衛生上も好ましくないであろう.

む す び

1964年 度に九州大学医学部泌尿器科教室にお

いて治療した,女 性乳房,外 陰部奇形合併の男

性(性 腺が睾丸)3例 を 報告 した.う ち2例

は,女 性乳房,尿 道下裂,性 器発育不全を合併

せる奇形であり,他 の1例 は男性半陰陽の1亜

型である睾丸性女性化症であつた.男 性外陰部

奇型と女性乳房,お よび睾丸性女性化症につい

て,若 干の考察を加えた.
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