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Persistent MUIIerian Duct Syndrome

   にSeminomaを合併した1例
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PERSISTENT MULLER工AN DUCT．SYNDROME
 WITI－1 SEMINOMA i REPORT OF A CASE

Mitsuru IV1oRiKAwA， Akira WAKABAyAsHi， Yasunobu NAKATA，

 Shohei ToKuNAKA， Takao TAKAMuRA and Sunao YAaHiKu

    From伽Department q／θγo触ア，孟∫α厭αωαM副ビal C〃esSe

           （Director： Prof． S． Yachi．ku）

  Persistent MUIIerian duct syndrome is a male hermaphroditism in which remnants of

IMUIIerian ducts occur from abnormality of MUIIerian inhibitory factor and often cause

transverse teg．ticular ectopia or hernia uteri inguinalis．

  A22－year－old－man was admit亡ed with the・chief compiain〔of 1♪ainlcss swellin，g of亡he

right scrotal content． Preoperative diattnosis was right testicular tumor and left undescended

testis． High orchiectomy wats done． At operation left transverse testicular ectopia and a

remnant MUIIei’ian duct was found incidenttally． The right testicular tumor was semi’noma

pTl．

  Sixy seven cases o’f transverse testicular ectopia bave 1）een rcported in Japan， 37 ofwhich

are reports of a remnant MUIIerian duct． Ten of these cases were accompanied by tumors．

  The pathogenesis and treatment of persistent MUI］．eran duct syndrome were discussed

with review of’ the literature．
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緒 言

 男子の生殖管は，Wolff管よ．り発生するが，胎生

初期では，Wolff管・MUIIer管ともに存在してい

る．精巣より分泌される，andr・genおよびMUIIer

管抑制因子により，前者はWolff管の分化・発育を

きたし，後者はMUIIer管の退化をきたす，今回わ

れわれは，後者の障害によると思われるMUIler管遺

残による交叉性睾：丸偏位に，睾：丸腫瘍（scminoma）

を合併した症例を経験したので，報告するとともに，

MUIIer管遺残症候群．（persistcnt MUIIerian duct

syndrome）について若＝Fの考察をおこなった．

症 例

 患者：22歳，男性

 主訴：右陰嚢内容腫大

 家族歴：両親は，いとこ同志の結婚

 既応歴1右鼠径ヘルニアの手術（4歳）

 現病歴：生来左陰嚢内容は欠如していた．2ヵ月程

前より，右陰嚢内容の無痛性腫大を自覚し1984年6月

5日当科受診した．

 現症＝腹部に異常所見なく，直腸診上とも前立腺は
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正常であった．外陰部は正常男性型であるが，左陰嚢

内容は欠如しており，左鼠径部にも睾丸様腫瘤は触れ

なかった．右陰嚢内容は鷲卵大に腫大し，硬く，透光

性も認められなかったため，右翼：丸腫瘍・左停留睾：丸

を疑い，種々の血液検査提出の後，急ぎ右高位除睾術

を施行することにした．

 手術所見①：右精索は撮指頭大の太さであったが軟

らかく，右睾丸は鷲卵大に腫大していた．内鼠三輪部

まで精索を剥離した時点で，精索内に精管が2本認め

られた．鞘状膜を開くと，腹腔と交通しており，内鼠

径輪付近に，もうひとつの小さい異所性睾丸が認めら

れた．2本の精管より，精管・精嚢腺造影をおこなう

とFig．1のごとくおのおのの精嚢腺は右に偏位して

造影され，異所性睾：丸は左睾：丸の交叉性偏位と考えら

れた．2つの睾丸を精索とともに摘出すると，離断面

に管腔臓器様の断端が見いだされた．この管腔臓器の

近位懸口端よりゾンデを挿入すると，6～7cm程でつ

かえた．この管腔臓器については後日開腹精査するこ

ととし，手術を終えた．摘出物をみると，腫瘍睾：丸・

異所性睾丸それぞれ副睾：丸・精管をもち，2本の精管

の間に筋性組織様の管腔構造物が認められた．

 検査所見：術前に提出した血液検査所見では，Ta－

ble lに示すように， LDHが759W． U．と高値を

示したが，α一Fetoprotein．β一HCGともに正常範囲

であった．染色体検査では，Fig．2に示すように46

XYであった．

 x線学的検査＝IVP（Fig．3）には異常所見なく，

尿道造影（Fig．4）vcu（Fig．5）にも異常所見は

Table l．術前血液検査成績

；“BC

RBC
Hb
H仁

Plat

BUN
Cr

U－Acid
Na
K
Cl
Ca
P

4800／mm 3

538XIO“／rnm3

17．0 g／d1

50．3 aA

23xlo“／mm3

8 mg／dl

O．8 mg／d1

5．3 mg／d1

138 mEq／1
4．2 mEq／1

104 rnEq／1

9．5 皿9／d1

2．4 mg／dl

a－Fetoprotein 5 ng／ml

B－HCG O．4 ng／ml

T．P．

Alb

T．Bil
T．Chol

Ch．E
A．L．P．

GOT
GPT
LDH
r－GTP

囎

8．1 g／d1

5．0 g／d1

1．3 mg／d1

178 mg／d1

1．37 ApH
7．1 K．AU

23 ・K．U．

12 K．U．

759 W．U．

65皿．1．U．

146 G．R．

蕪
悪

露

Fig．1．精管精嚢腺造影，2本の精管膨大部が右側に偏位して造影され

    ている．射精管は尿道に開口しており，異所性睾丸は交叉性偏

    位した，左睾丸と判明
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認められなかった．リンパ管造影・腹部CT・肝。骨

シンチグラム・胸部断層撮影上異常所見は認められな

かった．

 病理学的所見①：i睾丸腫瘍は，Fig．6に示すよう

に，細胞質が明るく，比較的大きな核をもつ腫瘍細胞

が，リンパ球浸潤をともなって認められ，typical

seminomaと診断された．白膜・精管への癌細胞の

浸潤は認められなかった．異所性睾：丸は，精子形成な

く，sertoli細胞のみ認められるgerminal aplasia

の状態であった（Fig．7）．
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 術後血清LDH も正常化し，睾丸腫瘍は， semi－

noma pTlと診断し，後療法として放射線療法を予

定した．放射線照射前に，不明の管腔臓器の精査のた

め，再開腹手術を施行した．

 手術所見②：問題の管腔臓器は，右鼠径部より膀胱

Fig．2．染色体検査，46 XYと男性型である．

Fig．3． IVP 20分像，両側腎・尿管・膀胱は正

    常．術中精管精嚢腺造影の造影剤が残
    つており，精嚢は正常位置に復位して

    いる．

Fig．4．尿道造影．後部尿道に異常なく，男性膣は認められない．
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Fig． 5．
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排尿時膀胱尿道造影，

所見は認められない．

講

鷺

排尿状態に異常なく，男性膣などの異常

驚蹴綴織

1羅蕊綴繍欝
Fig，6．腫瘍睾：丸組織像（H－E染色，20×3．3）リンパ球浸潤をともない，

    腫瘍細胞は，細胞質が明るく，比較的大きな核を有している．

    typical seminomaである．

翼
翼蕪

後腔を通り，尿道部へ向かう，太さ約1cmの構造物

で，MUIIer管遺残物と思われた．その先端部では，

筋肉様の硬さがなくなり，管腔構造となっていた．こ

こでMUIIer管遺残物と思われる組織を結紮離断し

た．摘出物の今回の末端には，子宮口と思われる部分

の両側に内径数mmの管腔構造があり，子宮様構造

物の壁内に埋没していた．

 術後尿道鏡施行したが，精丘の形態に異常は認めら

れなかった，患者は，放射線治療後退院し，現在まで

とくに異常を認めていない．

 病理学的所見②＝摘出した子宮様組織（Fig．8）は

未分化な上皮と，筋層組織が認められ，幼弱な子宮と

考えられた．またその遠位側で幼弱子宮壁内に精管が

入っているのが確認された．また，睾：丸側には，腫瘍

睾丸に向かって，卵管様構造（Fig．9）が認められ

た．

 Fig．10は本症例の模式図である．以上より，本症

例は，MUIIer管遺残物による交叉性睾丸偏位にsc－

minomaを合併したものと考えられる．

考 察

本邦における，交叉性睾丸偏位症例は，調べえた限
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Fig．7．異所性睾：丸組織像（H－E染色，4×3．3）Sertoli細胞のみであ

    り，精子形成能は認められない（germinal aplasia）．

…認
Fig．8． MUIIer管遺残物組織像（H－E染色，4

    ×2．5）図の上部は内膜で，末分化な上

    皮構造をなし，その下方に子宮を思わせ

    る筋肉組織が認められる．図の下方の

    管腔構造は子宮壁内を走る精管膨大部
    である．

りでは67例の報告がある（Table 2）1～24）．交叉性睾

丸偏位をぎたす成因としては，定説はないが，①睾：丸

導体の異常25）②Wolff管の異常7・26）③MUIIer管

の残存発育による1・5・11）との3つの仮説に大別され

る13・14・17・18）．本症例は，このうちの③に該当すると思

われる．このようにMUIIer管遺残の証明された交叉

性睾丸偏位症例は，文献上37例（55％）に認められ

る．これらの症例は， “交叉性睾丸偏位”もしくは

“hcrnia uteri inguinalis”として報告されているの

がほとんどである．しかしながら，これらの症例に関

しては，後に述べるように交叉性睾丸偏位・hernia

uteri inguinalisともに， MUIIer管の遺残がその原

因と考えられるため，われわれはこの種の交叉性睾丸

偏位症例の病態を“Persistent MUIIerian duct syn－

drome”と呼称するのが妥当と考える．

 persistent M難1erian duct syndromeの定義な

らびに発生機序について

 Wilson． Walsh27）によれば，本症は表現型は男性

で，停留睾：丸・卵管・子宮・腔上部を有するものと定

義されている．また西本ら16）は，本症候群の定義とし

て，①外性器は完全男性型②性腺は両側精巣③子宮・

卵管の発育分化をみるもの，ただしmale utriculus

の拡張のみの場合を除く，としている．その発生機序

は，以下のごとく説明される．すなわち胎生初期に

は，Wolff管・MUIIer管ともに存在しているが，正

常男性ではWo1・ff管が分化しMUIIer管が退化する

ことにより内性器が形成される．Wolff管の分化は，

精巣のLeydig細胞から分泌されるandrogenの働

きにより起こり，いっぽう MUIIer管の退化は，

Sertoli細胞から分泌されるMUIIer管抑制因子
（MUIIerian inhibitory factor以下M．1．F．と略す）

の働きによりもたらされる．このMUller管の退化異

常により本症が発生することになる．Jost28）による
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Fig． 9．
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卵管様構造の組織像（H－E染色，4×3．3） MUIIer管遺残物

から腫瘍睾丸へのびる管腔構造で卵管と考えられる．

左精管  x

  o
左睾丸一一
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Fig．10．本症例の模式図
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とMUIIer管のM．1．F．に対する反応は，胎生8～

12週に限局しているとされており，この時期における

M．1．F．の分泌障害か，分泌時期の遅れ，あるいは

MUIIer管のM．LF．に対する反応性の障害により

MUIIer管の退化異常がおこると予想される．女性で

は，Wolff管は退化し子宮筋層内にGartner管と

いう痕跡組織となる．男性では，MUIIer管が遺残す

ると，これは幼弱子宮となり，Wolff管からの精管は

その壁内を走行するようになる．また，MUIIcr管が

遺残すると，小骨盤内にlig． Iatum（広間膜）を形

成するようになるが，これが睾：丸導体の張力に抗し

て，睾丸の下降をさまたげるとされている，このさい

M．1．F．の異常の程度が左右どちらかで軽度のとき，

この側で睾丸が下降し，それに子宮および対側睾：丸が

ひつばられて，交叉性睾丸偏位・hcrnia uteri ingu－

inalisの状態になると説明されている1・29）．したがっ

てM．1．F．の異常の程度によっては，交叉性睾：丸偏位

とはならず，両側とも睾丸が下降したり，停留睾：丸に

なったりすることもありえる．

 半陰陽における本症の位置について

 Persistent MUIIerian duct syndromeは，男性で

ありながら，女性内性器を遺残していることから，半

陰陽の範疇に入れられている．しかしながら半陰陽の

なかのどこに位置づけるかについては定説はなく，

mixed gonadal dysgencsisの亜型とする考え30）と，

男性半陰陽のひとつとする考え31）とがある．欧米文

献32～34）をみると男性半陰陽のひとつとする考えが支

配的である．われわれも両側性腺があきらかに精巣で

あること，そして性腺の分化異常ではなく，M．1．F．

という内分泌性因子の異常であることより，本症は男

性半陰陽のひとつとするのが妥当と考えている．

 本症の遺伝性について

 本邦報告例をみると，両親がいとこ同志の結婚が，

自験例を含め2例，家族内発生が2症例1家系に認め

られる，欧米の報告例にも家族内発生があり35～38），な

んらかの劣性遺伝が考えられている．

 本症の腫瘍合併について

 Table 3にみるように，この症候群の腫瘍合併は，

本邦では自験例を加え10例の報告がある（交叉性睾丸

偏位症のうち15％）．その組織型は，semin・ma 7例，
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       Table 2．本邦交叉性睾丸偏位症例

報告者 年齢 患側 主  徴 治 療  女性性器 合 併 症

1）

2）

3）

4）

5）

6）

7）

8）

9）

10）

11）

12）

13）

14）

f5）

16）

］7）

18）

19）

20）

2D

22）

22）

24）

25）

26）

27）

28）

29）

30）

31）

32）

33）

34）

35）

36）

37）

1912 岩崎

ig18 木村

1924高島

1928 大武

1931  i工里口

1935井上1）

   尾関

   二宮

  新井

1936加藤

1940 原

1947清水

1950富田

1957 藤原

   駒割2）

1959 豊田

1960 昼間

   古沢3）

1961福田

   馬場

1963 片山

   川野

   高崎

1963 譜久原

   黒川4）

1964 古敵

   堀内

1965  高吟1s＞

  駒瀬

  川野

  酒好6）

1969上村

1970  窄冨井7）

   野田

24

20

 19

 17

48

25

 18

 16

 3

 2

22

 19

30

8ヵ月

 7

30

 8

3［

22

67

 15

 ］7

 6

 9

 6

 8

20

29

29

 12

 7

 13

 4

 11

 ］2

 6

26

左

右

右

右

左

左

右

左

左

左

左

右

右

右

右

右

右

左

右

左

右

右

左

左

右

左

右

右

右

左

右

左

右

右

右

鼠径ヘルニア

鼠径ヘルニア

鼠径ヘルニア

精索腫瘤

陰嚢水腫

睾丸腫瘤

睾丸異常

鼠径ヘルニア

鼠径ヘルニア

鼠径ヘルニア

鼠径ヘルニア

精索腫瘤

陰嚢水腫

鼠径ヘルニァ

停留睾丸

副睾丸結核

停留睾丸

睾丸腫瘤

鼠径ヘルニア

前立腺症

鼠径ヘルニァ

停留睾丸

停留睾丸

停留睾丸

右陰嚢内異常

右陰嚢内容欠如

左陰嚢内容異常

両側陰嚢内容欠如

両側陰嚢内容欠如

両側陰嚢内容欠如

右陰嚢内容欠如

右陰嚢内容欠如

（一）

除睾

（一）

（・一・）

除睾

除睾

（一）

除睾

（一）

除睾

除睾

（一）

除畢

睾丸固定

睾丸固定

除睾

除睾

除睾

除睾

睾丸固定

睾丸固定

睾丸固定

睾丸固定

睾丸固定

睾丸固定

睾丸固定

除睾術

睾丸固定

除睾

除睾

睾丸固定

睾丸固定

睾丸固定

睾丸固定

子宮？

幼弱子宮

（一）

（一）

双角子宮

子宮

子宮・卵管

子宮

子宮・卵管

（一）

子宮？

子宮・卵管

（一）

（一）

子宮・膣

（一）

（一）

（一）

子宮・卵管

子宮？

子宮・膣

（一）

子宮・卵管

（一）

（一）

（一）

子宮・卵管

（一）

子宮・卵管

子宮・卵管

（一）

（一）

（一）

双角子宮・卵管

鼠径ヘルニア

鼠径ヘルニア

混合腫瘍

鼠径ヘルニア

鼠径ヘルニア

鼠径ヘルニア．

Seminoma

陰嚢水腫

尿道下裂

左鼠径ヘルニア

陰嚢水腫

右鼠径ヘルニア

左鼠径ヘルニア

左陰嚢水腫

．1825



1826

報告者

38）

39）

40）

41）

42）

43）

44）

45）

46）

47）

48）

49）

50）

51）

52）

53）

54）

55）

56）

57）

58）

59）

60）

6i）

62）

63）

64）

1971大北8）

  吉田

1973 堀内

  浅野9》

  酒井

1974 木下lo）

1975佐々木lt）

  大城

  鳥居

1976 沢木12）

  会田

   中谷

  天野13）

1977 小山

  岩佐

  鈴木

1978 親松

ig79  守冨士i4）

  西本［6）

  松屋15）

1980 勝見

  神保の

ig81小寺18）

  三浦19）

   田谷2。〉

柳沢2E）

65） 1984 日原22）

66）   大山23）

67） 川田24）
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年 齢  患側 主  徴 治 療 女性性器 合 併 症

 30

1才2ヵ月

  5

 33

11ヵ月

44

13

6ヵ月

19

32

7

24

 24

 5

 6

 26

 27

 2

 13

 31

 6

 22

 11

 37

10ヵ月

 34

25

70

26

23

右

左

右

右

左

左

右

左

右

左

左

右

右

左

左

右

左

右

左

左陰嚢内容腫張

右鼠径部膨隆

右陰嚢内容欠如

左陰嚢部腫瘤

外陰部異常

右陰嚢内容腫張

右陰嚢内容欠如

右陰嚢内容欠如

鼠径ヘルニア

左陰嚢部腫瘤形成

両側陰嚢内容欠如

右鼠径部腫瘤

両側陰嚢内容欠如

両側陰嚢内容欠如

副睾丸炎

交叉性睾丸転位

両側陰嚢内容欠如

左陰嚢内腫瘤

右陰嚢内容欠如

両側陰嚢内容欠如

左陰嚢内容欠如

右陰嚢内容欠如

右陰嚢内容腫大

左鼠径部腫張

右鼠径部鈍痛

右  下腹部腫瘤

右 右鼠径ヘルニア

左  右陰嚢内容腫大

除睾

除峯

睾丸固定

除睾

左除睾

右固定

｝除睾

睾丸固定

睾丸固定

除睾

睾丸固定

睾丸固定

睾丸固定

睾丸固定

睾丸固定

睾丸固定

睾丸固定

睾丸固定

睾丸固定

睾丸固定

睾丸固定

除睾

睾丸固定

睾丸固定

除睾

除睾

除睾

射精時の両側睾丸痛 生検

子宮

幼弱子宮

（一）

（一一 j

膣

低分化子宮

子宮・卵管

（一）

子宮

子宮

（一）

子宮・卵管

膣

子宮

（一）

卵管・子宮・膣

（卵管）・子宮

卵管・子宮

子宮

（一）

（一）

（th）

子宮

（一）

（一）

子宮・卵管

子宮

子宮

子宮

Seminoma

右鼠径ヘルニァ

Seminoma

Seminoma

左鼠径ヘルニア

Seminoma

右鼠径ヘルニア

右鼠径ヘルニア

左鼠径ヘルニア

左鼠径ヘルニア

Seminoma

左鼠径ヘルニア

左副睾丸

adenomatoid

tumor

Embryonal ce］1

Ca 十 Seminoma

Embryonal cell

Ca．

両側停留睾丸
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Table 3．睾丸腫瘍をともなった交叉性睾：丸偏位症例

報告者 年齢 偏位睾丸 腫瘍睾丸 病理診断 女性性器

井上1）
（1935）

古沢3）
（1960）

大北8）
（i970

浅野9）
（1973）

木下1。）

（1974）

沢木12）

（1976）

小寺18）

（1981）

柳沢2D
（1981）

大山23）

（1984）

自験例
（1984）

25

31

30

33

44

32

37

25

26

22

左

左

右

右

左

右

左

右

左

左

左

右

？

左

左

？

右

右

左

右

混合腫瘍

Seminoma

Seminoma

Seminoma

Seminoma

Seminoma

Seminoma

Embryonal cell ca，

 十Seminoma
Embryonal ce］1 ca．

Seminoma

子宮

不明

子宮

不明

子宮

子宮

子宮

子宮・卵管

子宮

子宮

混合腫瘍ユ例，embryonal cell carcinomaとsemi－

nomaの複合型1例， embryonal cell carcinoma

l例である．この中の8例はあきらかな女性性器が認

められているが，残り2例に関しては，検索が充分な

されておらず，女牲性器がまったくなかったかどうか

は不明である．腫瘍発生側をみると，偏位睾丸発生4

例，正常に下降した睾丸発生4例，不明2例と一定の

法則はない，正常に下降した睾丸からも腫瘍発生が見

られることより，なんらかの腫瘍発生要因がpersi－

stent MUIIerian duct syndrome itこおいて存在する

ことが予想されるが，症例数も少なく確証は得られて

いないのが現状である，

 交叉性睾丸偏位の治療について

 本症候群の治療に関しては，報告例をみると，除睾

術ユ9例（51％）睾：丸固定術12例（33％）がおこなわれ

ており，不明は6例（16％）であった．腫瘍発生を考

慮すれぽ，除睾術の適応となるが，われわれは停留睾

：丸と同様に考え，幼少児期に発見されたものは，注意

深く経過観察すれば，睾：丸固定術でもかまわないと考

えている．われわれの例では年齢から考えて除睾術を

おこなった．しかしながら，遺残したMUIIer管の壁

内に精管が埋没しているため，睾丸固定のため充分な

長さの精索を確保できない場合もある．また，遺残し

たMUilcr管自体の処置であるが，完全な摘出を目指

せば，精管損傷の危険があり，遺残MUIlcr管より

の腫瘍発生が，本邦および欧米文献をあわせても1例

しか報告がない39）ことより，無理な摘出は必要なく可

及的摘出にとどめるべきとの意見が多い36・？8・40）．

結 語

 Persistent MUIIerian duct syndromeセこ semi－

nomaを合併した症例を経験したので報告するとと

もに，文献的考察をおこなった．

 本邦では，交叉性睾丸偏位は67例報告されており，

そのうちMUIIer管遺残のある交叉性睾：丸偏位もしく

はhernia uteri inguinalisは37例である．後者の病

態を文献的に考察し，この状態をPersistent MUI－

lerian duct syndro皿eと呼称するのが妥当と考え

た．

 本症は男性半陰陽のひとつと考えられる．また，睾

：丸腫瘍合併は15％に認められ，なんらかの腫瘍発生要

因の存在も推察された．

 本論文の旨は第273回日本泌尿器科学会北海道地方会にて

報告した．
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