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  A case of persistent MUIIerian duct syndrome associated with seminoma is presented． ． A 28－year－old

man was hospitalized with ’the complaint of a palpable mass in the left lower abdomen and lumbago．

Physical examination revealed a normal right scrotal testicle and a small right inguinal hernia that did not

conta量n a mass， but no test三cle was found in theユeft scrotum．

  Laparotomy was performed for suspected tumor of an intraabdominal testis． At abdominal exploration

the left testis was fourid to be cross－ectopic to just behind the pubic symphysis and to be replaced copspletely

with a large tumor， which was supplied by the left spermatic vessels and had a vas deferens emptied to the

right seminal vesicle． ln addition another cord－like structure was traced into the right iriguinal canal．

The tumor was dissected with these structures．

  On histological examination the tumor was pure seminoma and the cord－like structure proved be． to

an immature uterus， Fallopian tubes and seminal vesicle．

                              （Acta Urol． Jpn． 35： 905－910， 1989）
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緒 言

 Jostの古典的な実験により証明された1）MuUerian

inhibiting substance（以下MIS）は，雄の内性器

の発生過程において，MUIlcr管を退縮させる物質で

ある．最近の研究で徐々にその化学構造，作用機序が

明らかにされており，MUIIer管退縮以外に睾丸下降

の初期相に関与する可能性が示されている．

 Persistent MUIIerian duct sYndromeはMIS

の欠損もしくは作用の障害により，雄にMuiler管

由来組織が遺残する比較的稀な症候群で，特徴的な睾

丸の下降異常を伴い，MISと睾丸下降との関係を考

える上で興味深いモデルである．

 われわれは最近，腫瘍化した交叉性転位睾：丸を伴っ

たpersistent MUIIerian duct syndrome．の1例を

経験したので，文献的考察を加えて報告する．

症 例

 患者：A．S．28歳，男性，植木業，既婚 1子あり

 主訴＝腰痛腹部腫瘤

 既往歴：幼児期から鼠径ヘルニア．を指摘さ．れてお

り，時々，示指程度の太さの索状物が右陰嚢上部に触

れることがあったという．

 家族歴：特記すべきものなし

 現病歴；1985年2月頃から，腰痛があったが放置し

ていた．1986年10月2日，腰痛が増強するため近医を

受診し，陰嚢内左回：丸欠損と腹部腫瘤を指摘された．

当科を紹介受診し，10月20日，腹部停留睾丸に発生し

た睾丸腫瘍を疑われ，入院となった．

 入院時現症：身長173Cm，体重60．5 kg，表在リン
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パ節を触知せず．左下腹部に上方は贋高に及び内側は

正中を越える15×16cmの腫瘤を触知する，腫瘤は

表面平滑，弾性硬で可動性なく圧痛を認めない．外陰

部は完全な男性型であるが，左陰嚢内は空虚で，左鼠

径管内にも睾丸は触れない．右睾丸および副睾：丸は正

常所見である．回外鼠径輪は開き，示指を十分に通

す．しかし，ヘルニア内容は触れなかった．直腸診で

前立腺は正常であった，

 入院時検査所見＝胸部レ線心電図，尿一般検査に

異常所見なし．

血算：WBC 3，300／mm3， RBC 468×104／mm3， Hb

13．79／dl， Ht 41 ．9％o， Plt 34．2 × 104／mm3，血沈58

mm／hr．

 血液生化学：TP 7．7 g／dl， Alb 4．19／dl， T－Bil o．5

mg／dl， TTT 4．2 U， ZTT 15．6 U， AIP 2991UII，

LDH 1，1291UII （LDHI 36．6fe5，， LDH2 35．8％，

LDH3 20．8905．， LDH4 5．2％o， LDH5 1．5％ ）， GOT

551U／1， GPT 401U／1， r－GTP 311U／1， BUN 8

mg／dl， Cr O．8 mg／dl， Uric acid 6，9 mg／dl， Na 143

mEq／1， K 4．7 mEq／l， Cl 99 mEq／l， Ca 5．O mEq／l，

P 3．3 mg／dl．

 血清マーカー：α一FP＜10ng／ml，β一hCG 1．8 ng

／ml．

 レ線学的所見；DIPでは，尿管の蛇行を認めるが，

腎機能は良好であった．腹部CTでは，骨盤内に不

規則にenhanceされる大きいmassがあり，腹部停

留睾：丸に発生した睾丸腫瘍と思われた（Fig．1）．ま

た，左証門下と傍大動脈リンパ節の著明な腫大を認

め，一部は中心がnecrosisとなっていた．リンパ管

造影では，両側の閉鎖節，回外腸骨リンパ節と傍大動

脈リンパ節に著明な腫大と欠損像を認めた．

 10月24日，左下腹部に小切開を加え経腹的に腫瘍の

1部を生検した結果，病理組織診断は，pure semi－

nomaであった（Fig．2）．

 以上より，左腹部停留睾丸に発生した睾丸腫瘍

（seminoma）と診断した．

 治療経過＝10月28日から11月4日まで，腹部腫瘤に

対しlinacを5回，計8．1 Gy外照射し，また，10月

25日からpeplomycin（以下Pep）， vinblastine（以

下VBL）によるPV療法を1クール行った．この

結果，触診上腹部腫瘤は著明に縮小したため，ll月5

日，開腹腫瘍切除術を行った．

 下腹部に正中切開を加え，腹腔内を検索すると，腫

瘍は二手挙大で壁側腹膜に覆われ，細い茎部によって

恥骨後面のほぼ正中から突出して，ダグラス窩にはま

り込んでいた．

瀬 躍1漣
           蓋翻
   磯》む

Fig．1 入院時の腹部GT：骨盤腔内に不規則
    にenhanceされた巨大な腫瘍を認めた．

1難、 綬

，闘

海面
Fig．2腫瘍化した左睾丸の生検時組織像：pure
    seminoma，（強拡大）

 茎部を結紮して血流を遮断した後，御側腹膜を切開

してみると，3方向に分かれる索状構造を認めた．1

つは左精巣動静脈で，左後腹膜腔を上行しており，も

う一つは精管と思われ，血管を伴って膀胱後部右側の

精嚢腺付近に至る．さらに第3の索状構造物が，恥骨

後面を右方に走り，右内鼠径輪を経て鼠径管内に至る

のを見い出した（Fig．3）．

 精巣血管，精管をそれぞれできるだけ遠位まで追求

し，結紮切断した．つぎに，右鼠径管を開放し，上記

の索状構造物を鼠径管内まで追求して結紮切断した．

腫瘍を3つの索状物と共に切除した後，白白：丸生検，

右鼠径ヘルニア根治術および骨盤，後腹膜リンパ節切

除術を施行した．

 病理組織学的に右鼠径管にいたる索状物には，未熟

な子宮腺組織および卵管とそれに伴走する精嚢無様の

管状物を認めた（Fig．4）．腹腔内睾丸はほぼ完全に腫

瘍に置き換わり，副睾：丸組織は認めなかった．腫瘍の

組織型はseminomaだが，術前の放射線照射および

化学療法の効果で強い変性と壊死を伴っていた，右睾

：丸生検標本は，成熟した精細管を認めたが，ほとんど

がSertoli cellとgonocyteで占められ，部分的に
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Fig．3 （左）術中写真．（右）腫瘍と3つの索状物の位置関係をしめすシェーマ，腫瘍
    は細い茎部で恥骨後面につながる．精索血管（SV）は左後腹膜に向い，精管
    （VD）は膀胱覆面右側に続いていた．第3の索状物（MUL：組織学的に幼若
    子宮と卵管が証明された）が右鼠径管（IC）まで追求された．
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Fig．4左聖丸から右鼠径管にむかう索状構造物の組織像：幼若子宮（左），卵管（右上）と
   精嚢腺様組織（右下）を認める． （左：ルーペ像，右：弱拡大）

primitive spcrmatocyteを認めるにすぎなかった．

精細管の隔壁は肥厚が著しく，間質にはLeidig cell

がびまん性に増殖しており，全体としてmale in fer・

tilityの像を示した（Fig．5）．

 術後，ll月17日から12月9日まで，傍大動脈部およ

び両側腸骨動脈領域におのおのlinac 35．5 Gyの外

照射を行った．また，10月25日からll月7日に， PV

療法を1クール行い，さらに，12月8日から12月23日

に，Pepとcisplatin（以下CDDP）による化学療

法を1クール追加した，この結果，LDHとβ一hCG

は正常化し，CT上も腫大したリンパ節は消失し，

complete response（CR）と判定した．その後，維

Fig．5正常に下降した右睾丸の生検組織像：malc

   infertilityを示唆する．
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持療法としてPep， VBI．， CDDPによるPPV療

法を1クール，さらにPV療法を4クール追加し，

腫瘍切除後1年5ヵ月たった現在，再発を認めず，外

来で経過観察中である．

考 察

 Persistent MUIIerian duct syndromcは，染色

体構成も表現型も男子であるにもかかわらずMUIIer

管由来の内性器すなわち子宮，卵管が存在する生殖器

分化異常である．本症の発生機序は，Jost1）， Jossoら2）

により報告されたMtillerian inhibiting substan－

ce（MIS）の産生あるいはその作用発現機序の異常に

基づくものであるとされる．家族発生例も報告されて

おり3・4），遺伝形式は常染色体劣性あるいはX連関性

劣性遺伝と考えられる．persistent MUIIerian duct

syndromeという言葉自体は，1976年Sloanら4）が

はじめて用いているが，ほぼ同一の病態が，古くは

1939年にNilsonによってhernia uteri inguinalis

in ma正eとして記載されている．

 本症は鼠径ヘルニアや停留睾丸として手術をされて

偶然にみつかることが多い．ほとんど常に睾丸の位置

の異常を伴い，とりわけ，1側の睾丸が対側の睾：丸と

共に鼠径管を通り，対側の陰嚢に下降する，いわゆる

交叉性睾：丸転位が見られることが特徴である．したが

って本症は，睾丸の位置異常に主体をおいて，交叉性

睾丸転位症として報告されることも多い点を念頭にお

く必要がある．

 交叉性睾丸転位症は，筆者が調査しえた限りでは，

本症例を含め77例がわが国で報告されている （Table

1）．本例のように転移睾丸が腹腔内にとどまっている

ものを，交叉性睾丸転位症とよぶことには異論があろ

うが，ここでは小寺ら8＞の広義の解釈にしたがって，

転位睾丸の精管が正中線を交叉したものをすべて含め

ることにする．この中で，MUIIer管由来組織の存在

が明記されているのは42例（55％）である．しかし，

高羽ら5）はMUIIer管由来組織の残存を重視し，交叉

性睾丸転位例を詳細に検討すれば常に種々の発育段

階を示すMUIIer管が存在すると考えている．

 睾丸の下降における内分泌学的機序については，最

近，DHT（dehydroxytestostcrone）とMISの両

者が関与していることが報告されている．Hutsonら6）

によれば，精巣が腹腔内より鼠径管内に下降するには

MISが必要であり，さらに陰嚢内に下降するには

DHTが必要であるという．この睾丸下降二相説が

正しいとすれば，persistent MUIIerian duct syn－

dromeにおけるMtiller管由来組織の遺残と睾：丸の

位置異常は，MISの産生または作用の障害が共通の

原因となっているといえよう．

 この立場からすると，森川ら7）も指摘しているよう

に，交叉性睾：丸転位やhernia uteri inguinalisとし

て報告されている症例のうち，MUIIer管遺残組織が

証明されたものはpersi，stent M田1erian duct syn．

dromeと呼ぶのが妥当である．われわれは，開腹術

施行前には本症例を腹腔内停留睾丸に発生したsemi－

nomaと考えていたが，手術標本に幼若子宮，卵管

のMUIIer管遺残組織が証明されたことから，

persisten t．MUIIerian duct syndromeに伴う交

叉性転位睾丸に発生したseminoma と最終診断し

た．

 交叉性睾：丸転位もしくはpersistcnt MUIIerian

duct syndromeに睾丸腫瘍を合併した例は本症例を

含め13例報告されている7－lo）（Tablc 2），これらの年

齢分布は22歳から44歳で，初発症状は陰嚢内容の腫大

など，すべて睾丸の腫瘍化に伴った症状であった．腫

Table 1．交叉性睾：丸転位文献例（瀬口らの67例に追加10例）

Na 報告者 年齢 患側   合併症 MUller管：組織 治療 発表文献

1 Fujita

2 大滝

3 大山

4 川田

5 田寺

6 森川

7 日原

8 西本

9 京

10 自験例

19

32

26

23

35

22

70

41

1

28

右

右

左

？

右

左

左

右

右

左

蝋径ヘルニア

嵐径ヘルニア 子宮、卵管

腫瘍     幼若子宮

両側停留睾丸 子宮

精巣水瘤

腫瘍

嵐径ヘルニア 子宮

腫瘍      一

厳径ヘルニア

腫瘍

幼若子宮、卵管

幼若子宮、卵管

除睾

除睾

除睾

子宮摘出

除睾

両除睾

除睾

睾丸固定

除睾

Urology 16：400，1980

日泌尿会誌72：944，1981

日泌尿会誌75：1688，1984

日泌尿会誌75：1689，1984

泌尿紀要31：701，1985

泌尿紀要31：1919，1985

泌尿紀要31：2065，1985

日泌尿会誌76：952，1985

泌尿紀要34：188，1988

症例4は4才にて両側停留睾丸で固定術をおこなっており、交叉性転位の有無は不明

 であるがpersistent Mlillerrian duct syndromeとして表に含めた。
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Table 2．睾丸腫瘍を伴った交叉性睾丸転位例

Ne．報告年／報告者．年齢 転位側 腫瘍側 腫瘍組織型  対側睾丸

1 1935 井上  35

』2 1960 古沢  31

3 197玉 大北  30

4 1973 浅野  33

5 1974 木下  44
6  1976  沢木   32

7 1981 小寺3） 37

8 1981 柳沢  25

9 1984 大山  26
10   1985   瀬口9｝   27

11   1985   森Jl｛n    22

12 1985 西本町。） 41

13 1987 自験例 28

左

左

右

右

左

右

左

右

左

右

左

右

左

左

右

？

左

？

？

右

右

右

左

右

右

左

混合腫瘍

semlnoma
seminorna

sernmoma
seminoma

semlnoma

semlnoma  低精子形成

sem 十 emb

ernbryonal

chorjo

seminoma

seminoma

seminoma

軽度萎縮

軽度萎縮

萎縮

低精子形成

sem ＝ seminoma， emb ＝ embryonal car¢inoma，

chorio ＝ choriocarcinoma

瘍化した睾丸が転位睾丸に一致するものは，記載が明

らかな10例のうち6例で，4例は正常に下降した側の

睾丸が腫瘍化している．組織型はseminomaが9例

と圧倒的に多く，serninomaとcmbryonal carci－

nomaの混合型， embryonal carcinoma， chorio－

carcinoma，混合腫瘍が各1転ずつである．

 睾：丸腫瘍が停留睾丸に発生する頻度は，2．4％から

Il％とされる．交叉性睾丸転位における睾丸腫瘍の発

生率は，77巽中ユ3例（17％）と，きわめて高頻度であ

った．停留睾丸における腫瘍発生については，正常に

下降した側の睾：丸にも腫瘍の発生を高率に認めること

から，両側の睾丸に潜在的な異常が生じていると考え

られている．交叉性睾丸転位でも今回の集計では，正

常に下降した側の睾丸腫瘍化が10例中4例（40％）と

半数近くを占め，転位側のみならず，両側の睾丸に腫

瘍化しやすい要因があるものと思われる．

 睾丸が腹腔内に転位もしくは停留している場合，腫

瘍化に気付くのが遅れやすい．本症例も腫瘍が巨大化

して腹部腫瘤として触れるようになり，またbulky

なリンパ節転移による腰痛が出現してから医療機関を

受診している．ここ数年間のCDDPによる化学療

法を中心とした集学的治療の進歩によって，進行性睾

丸腫瘍も治癒が可能となってきた11）．本症例も後腹膜

リンパ節廓清，化学療法（CDDP， Pcp， VBL），放射

線照射によってCR．を達成し，術後2年5ヵ月現在，

：再発を認めない．しかし，stage II B以上のfar

advancedの睾丸腫瘍の治療成績はまだ満足すべきも

のとはいえず，停留睾：丸あるいは睾：丸転位症例に対し

ては，十分なfollow－upをおこない，腫瘍化を見の

がさないことが重要である．

結 語

 Stage II Bの巨大なseminomaを合併したper－

sistent Mifllerian duct syndromeの1例を報告し

た．上例は睾丸腫瘍合併例としては本邦第王3例目であ

る．

 稿を終えるにあたって，ご校閲を賜わった埼玉医科大学川

越総合医療センター吉田謙一郎助教授に深謝いたします．

（本論文の要旨は第449回日本泌尿器科学会東京地方会にお

いて発表した．）
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