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Acaseofmixedgonadaldysgenesiswithanaplasticseminomaisreported.A43-year-

old,female,whowasbroughtupasafemale,wasadmittedtoourhospitalfors・,velling

ofleftinguinalregion.Thephysicalexaminationrevealedashortstature,ambiguous

externalgenitariabutnoTurner'sstigmata.Achild'shead-sizedtumorwasnoticedinthe

leftinguinalregionbyCTscan.Thehistopathologicaldiagnosisofthistumorwasanaplastic

seminoma.Therightgonadwasremovedatlaparotomywithlymphnodedissectioninthe

pelvis.Histologicalexaminationofrightgonadrevealedstreakgonadandimmatureuterine

withfallopiantube.

IntheJapaneseliterature,%casesincludingourcaseofmixedgonadaldysgenesiswith

gonadaltumorhavebeenreported.

Keywords:Mixedgonadaldysgenesis,Seminoma

緒 言

混合性性腺形成不 全症(mixedgonada正dysgene・

515以 下MGDと 略す)は,一 側性腺が 睾丸で,反

対側性腺がいわ'ゆるstreakgonadを 基本形 として

内外性器の異 常を示す 性分 化異常 で,男 性仮性半陰陽

の一型 と考え られ る.性 染色体型 が46XY/45Xな ど

といった モザイ クを示す ものが大部分 で,そ の臨床 像

や性腺構造 な どか ら も男性仮性半陰陽(46XY)と

Turner症 候群(45X)の 中間に位置す る異常 と考x

られてお り,本 疾患 には性腺腫瘍が比較 的高頻度に合

併す ることが知 られ ているi,z).

今回,わ れわれはMGDに 合併 したseminoma

の1例 を経験 したので,若 干の文献的考察を加えて報

告す る.
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患者=C.Y.,43歳,戸 籍 上女性,養 護教員

初診31980年11月22日

主訴=左 鼠径部 の発赤腫脹

既往歴:特 記すべ きことな し

家族歴=特 記すぺ きことな し

現病歴=幼 少時 よ り左鼠径部 の腫瘤を指摘 され,ま

た思春期に入 って も無月経のまま放置 していた.し か

し,1980年3月 頃には左鼠径部腫瘤 の増大お よび同部

の発赤に気づ いたが とくに疹痛 な どもな く放置 してい

た.発 赤は しだいに消退 したが,同 年11月8日 頃 よ り

再び左鼠径部腫瘤 の増大 と発赤が 出現 したため近 医を

受診 した ところ,精 査をす すめ られ1980年11月22日 当

科初診 し,同 年lI月24日 入 院 した.

入院時身体所見;身 長137.2cm,体 重46kg,栄 養

良好,血 圧go160,翼 状 頸 や 外反肘 な どのTurner

stigmataも 認 められな か った.胸 部理学的所見 は異

常な く,腹 部 は肝,脾 な どは触知 しなか ったが,左 鼠

径部に小児頭大で表面に発赤を ともな った腫瘤が認め

られ,腫 瘤 の中央部皮膚表面にび らん形成 と分 泌物排

出が認め られた.

外陰部は恥毛が濃 く,男 性型で,陰 核が母指頭大に

肥大 し,そ の露 出部の長 さは2.5cmで あった.亀 頭

部先端には矢状方 向に浅い索状溝が認 め られたが,そ

の部位に外 尿道 口は存在せず,視 診にて外陰部に外尿

道 口を確認す るこ:とは で きな か った.陰 唇融合 は な

く,腔 口は第5指 が挿入 できる程度に しか開 ロしてお

らず,排 尿にて膣 口よ り尿 の流 出がみ られ尿道 カテー

テルの挿入に よって外尿道 口が腔壁に開 ロす ることが

確認 された.

一般臨床検査成績;血 圧90/60mmHg ,末 梢血で

白血球増多 と血 清学的検査 で,CRPが2+,血 液生

化学的検査でAL-P59,5KAUお よびLDH72901U

/1と 異 常高値 を示 した以外異常所見 は認め られな か

った.

血漿CEA値,血 清AFP値 は正常値であったが,

血清 ならびに尿中HCGお よび β・HCGと もに高

値を示 した(Table1).

内分泌学 的検査成績:血 清LH値130mlU/ml,

血清FSH値90mIU!皿1と い ずれ も高値を示 し,

血清testosterone値 はo.43ng/mlと 低 く,尿 中

17-KS3.lmglday,17-OHCS4,1mg/dayで あっ

た.

染色体検査:末 梢 リンパ 球培養 に よ る 染色体構成

は,46XY/45X=20:14で あった(Fig。1).ま た,

性染色質は陰性であ った.

X線 学的検査=胸 部X線 検査 では異常陰影 な く,

Table1.Laboratorydata

BeforeAfterAfter

treatmentOperationtreatment

RBC

Ht

Hb

WBC

Plt

AI-P

GOT

GPT

LDH

TP

A/G

BUN

Cr,

Na

K

CP

CRP

ESR1'

CEA(P)

AFP(5)

HCG(5)

(u)

/i-HCG(5)

(x10'/me')

(%)

(g/dal

(X10ワ ㎜り

(x10'/mm')

(KAU)

(IU/?)

(IUノの

(IU/P)

(9/〔働

(mg!鯉)

〔mg/dの

(mEq/P)

(mEq/Q)

(mEq/P)

(mm)

(ng/隈

(ng/m

(mlU/

(mlUノ

(n8/m

(u)(ngん

)

)

a)

Q)

)

)

415

39

12.8

10τ

22.1

59.5

32

it

7290

7.2

1.2

12

i.0

132

4.0

96

2十

20

2.95

14.0

40.5

193.0

3.36

13.9

406

38

12.1

60

38

14.8

28

20

509

6.8

1.4

12

LO

140

4.4

100

2十

42

1.95

6.0

24.3

11.9

0.18

0.30

452

43.2

13.9

48

22.5

9.0

19

11

423

7.4

2.1

16

1.1

144

4.0

100

14

2.7

3.5

1.6

5.O

o.t2

0.2

(P):plasma
(5):serum

(U):urine
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Fig.4,CTscanofthepelvisbeforeanyclinical

therapy.Itshowsulargetumoroccupy-

ingthepelvisandgrowingthroughout

thepelviccavity.

毎

Fig.2.DIPbeforethefirstoperation.

Theurinarybladderisdeviated

totherightsidebysomekind

ofextravesicalmass.

Fig.3.Vagino-Urethrocystoscopyafterhistero-
salpingography.(beforethefirstopera-
tion)

静脈性尿路造影にて上部尿路には異常はみ られなか っ

たが,膀 胱像にて左方 よりの圧排所見を認 めた(Fig.

2).膣 膀胱尿道造影 に際 して膣前壁に開 口す る尿道 口

よ り3～4mmネ ラ トンカテーテルを挿入 し尿道膀胱

を造影 したのち,子 宮卵管造影を行な ったが,子 宮内

腔 は右へ傾 き,右 卵管子宮開 口部のみが描出された,

外尿道 口は膣前壁に認め られた(Fig.3)骨 盤 部CT

scanに て皮膚直下 よ り骨盤腔 内 に広 く浸潤 す る腫瘍

が描出 され,内 部にはlowdensity部 が認め られた

(Fig.4).骨 盤動脈造影 にて明 らかな腫瘍血管 は認め

られなかった.

尿道膀胱鏡所見1膀 胱左側壁か ら頂部にかけて膀胱

外 よ りの圧迫 による,膀 胱内腔の変形がみ られ たが,

膀胱粘膜は正常 で,両 側尿管 口も異常は認め られ なか

った.以 上 よ り,半 陰陽に 合併 した 性腺 腫瘍 と診断

し,1980年12月2n全 麻下に左鼠径部 の腫瘍のみを摘

出 した.
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Fig.5.Grossfindingofthetumorinleftin-

guinalregion.

議
Fig.6.Lightmicrographoftheresectedtumor.

(H.E.stainx400)

摘出標本 の肉眼所 見:皮 膚表面は暗赤灰色 で,大 き

さは12×10×8cm,重 量9509で あ り一部表皮が破

れ腫瘍 の浸潤がみ られ た.割 面は全体 に出血斑 と うっ

血がみ られ,中 心部は壊死状 であ った(Fig,5).

病理組織学的所見 腫瘍細胞は明るい胞体を もち,

核細胞質比は極めて大 き く,核 は比較的濃染性で,大

中小 とhで あ り,ま た1～2個 の核小体 もみ られ,

胞体 は明る く,核 に比 して小 さく,好 酸性の もの も認

め られた.大 小様 々な大 きさの腫瘍細胞が比較的密に

増殖 して お り,anaplasticseminomaと 診 断 した

(Fig.6).

術後骨盤内残存腫瘍部の壊死に よる膿瘍化のため発

熱 と白血球増多がみ られ,EchoやCTscanに て も

骨 盤内腫瘍部中央部 のlowdensityが 認め られ た、

抗生物質投与 にて全身状態の改善 をまって,術 後43日

目よ り1回 照射量[100radを 左鼠径部,骨 盤 内両側

傍腸骨動脈領域部お よび,傍 腹部大動脈部に総量

4,000radの リニア ソク照射療i法を 行なった.放 射線

療法終了後,骨 盤 内腫瘍部のCTscanを 施 行 した と

ころ,腫 瘍 は著 明に縮小 し,左 鼠径部は視診上異常な

く平担 となった.ま た,血 液 生 化学 検 査 に て血 清
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LDH値 も正常化 し,血 清AFPや 尿中 β一HCGな

どの異常値 も認め られ ず,各 種X線 検査,Gaシ ン

チグラフィー.肝 シンチ グラフィーな どに よって も腫

瘍 の遠隔転移 を示す所見はみ られなか った.以 上の結

果 よ り,1981年4月7日 全麻下 にて,骨 盤 内腫瘍摘出

術,同 リンパ節切除術,性 腺 の確認のため 内性器の摘

出手術を施行 した.

摘出標本の肉眼所見:右 側 は子宮 と考え られ る臓器

よ り出た1本 の索状物がみられ,そ の先端 には卵巣を

思わ しめる組織が認め られた。 しか し,索 状物はかな

りの脂肪組織を含んでお り肉眼的には卵管 とは判定で

きなか った,子 宮の左側は,著 明に縮小 した腫瘍組織

が認め られた(Fig.7).摘 出 リンパ節は,灰 白色で,

表面にやや不整があ り全体 に軽度の萎縮がみ られた.

病理組織学的所見 右卵 管は 絨毛上皮 よ りな る粘

膜,内 腔 に突 出する粘膜ひだ,粘 膜下組織 には毛細血

管な どがみ られ,そ の外側に 筋層,漿 膜 が認 め られ

た。性腺 の全切除切片には,原 始卵胞,胞 状卵胞な ど

は認め られず疎な結合織 と,毛 細血管お よび一見原始

卵 胞様 の空隙を もった胞体 などが存 在するのみでいわ

ゆる未分化性腺 と診断 した(Fig.8).子 宮 と思われ

る部 の組織像では円柱上皮 よ りなる内膜,そ の外側に

筋 層,漿 膜がみ られ,形 態学的 にも子宮であることが
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確認で きた.し たが って本症例 では,子 宮お よび卵管

はあるが卵巣 はな く未分化性腺が存在 した。また,左

側骨盤 内腫瘍は,子 宮左側底部に浸潤 してお り,左 関

腺の確認 は不能 であ った 摘出 リソパ節 は,多 くの壊

死細胞 とともに,核 細胞質比が大き く大小様 々な濃染

性の核を もつ腫瘍細胞の浸潤があ り,リ ンパ行性 転移

のあったことが確認 された.

術後経過は順調 で,1回 照射量200radを 左側 を

中心に鎖骨上部,胸 部傍大動脈部に総量4,000radの

リニアック照射を施行 した.治 療終了後の膜部お よび

骨盤i部CTscanで は,骨 盤 内腫瘍は消失 して さらに

10wdensity領 域 とな り,分 泌物の吸収 と膀 胱漿膜 の

癒着性変化がみ られ るのみ となった.術 後4年11ヵ 月

を経過 した現在,腫 瘍 の再発や 転移 の徴候 な く健在

で,外 来 で経過観察中である.

考 察

性分化異常 の分類は,Klebsの 半陰陽に 関 す るも

のが最初 で,性 腺の組織学的所 見を基 に分類 し,精 巣

613

と卵 巣(ovotestisを 含む)を もつ もの を真 性 半 陰 陽,

性 腺 が精 巣化 し,性 器 が 女性 化 す る もの を 男 性仮 性 半

陰 陽,そ の逆 を 女性 仮 性 半 陰 陽 と した が,い わ ゆ る性

腺 形 成 不 全 症 な どに つ い て は分 類 しな か った.し か

し,Wilkins)は,性 染色 体 構 成 と性 分 化 異 常 との 関

連 か ら真 性 半 陰 陽 あ る い は仮 性 半 陰 陽 と区 別 して性 腺

形 成 不 全 症 を 分 類 した.1964年Sohval'〉 は,性 腺 形

成 不 全 症 を 細 分 し,そ の 内 で 一 側 が 精 巣 で対 側 がst・

reakgonadの もの をatypica!ま た は,mixedgo-

nadaldysgenesisと し た.つ い で,Federman

ら2,4)は,MGDを 性 腺 の 組 合 わ せ よ り,真 性 半 陰 陽,

Turner症 候 群,男 性 仮 性 半 陰 陽 の 中 間 に あ る疾 患 と

し,そ の 中 に は 一側 が精 巣 また はstreakで 対 側 が 性

腺 腫 瘍 の もの も含 まれ る と述 べ て い る.1975年Zah

ら5)は,MGDをstreakgonadの 反対 側 が精 巣 の

場 合,卵 巣 の場 合,gonadoblastomaの 場 合 の3グ

ル ー プに 分 け 各 々を さ らに 細 分 化 した 。 自験 例 は短 躯

以外 に はTurner症 候 群 の表 現 型 は認 め られ ず,右

側 性 腺 は組 織 学 的 にstreakgonadで あ り,i左 側 性

Table2.GonadaltumorsinpatientswithintersexinJapaneseliterature

AuthorsAgeSocialsezSexchromosome Internalgenitalia ExternalgenitaliaGonadaltumorSexddferentmdon

Tsuji.1. 18F

Tsutsumi.Y.32M46XY

Momose.G.23M46XY

Otaguro.K.14M

Katayama.T.3M46XY

Morita.1.

Fukuya.K.

18M45×0/4(XY

13FXY/XY十mar

Tomisaki.Y.p7F45×0

Aoki.Y.

Tato.M.

Nishi,T.

Higashi.Y.

Higashi.Y.

Kokado.Y.

Konishi.T.

Senoh.H.

ourcase

33F46XY

UlgfUS

lefttestis

uterus

lefttestis

U10fUS
righttestis

righttestis

leftstreakgonad

rightstreakgonad

lefttestis,uterus

uterus
righttestis

rightstreakgonad

lefttestis

uterus

rightstreakgonad

lefttestis

29M45X/46Xdic(yq)testis

7F46XY

23F46xY

21F46XY

22F46XY

i6M46XY

16F46XY

43F45×0/4(XY

uterus
righttestis

uterus
leftcystofgonad

uterus

uterus
rightstteakgonad

righttestis

leftstreakgonad

uterus
nghtagonad

uterus

leftstreakgonad

enlarged

clitoris

penis

penis

penis

penis

seminoma(right)

seminoma(right)

seminoma(left)

teratocarcinoma(right)

choriccarcinoma

teratocarcinoma(right)

clitorisgonadoblastoma

clitorisdysgerminoma(left)

clitorisseminoma(right)

penis

enlarged
clitoris

enlarged
clitoris

seminoma(left)

rightgonadoblastoma
leftdysgerminoma

dysgerminoma(right)

MH

MH

MH

MGD

MGD

MGD

MGD

Turner

TF

MH

XYGD
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腺は精上皮腫で内性零は左側卵管,子 宮 および腔で,

外性器 は巨大陰核を もち,両 性の中間的なambigu-

Qustypeで ある性腺形成不全症であ った.ま た,性

染色体が46XY/45Xで あった ことよ りMGDの 一

側性腺に精上皮腫 が発生 した症例 と考 えられ る.

自験例に発生 した腫瘍は,そ の組織像 より精上皮腫

と診断 したが,一 般 にxo/xY,XY性 腺形成 不全

症では,性 腺腫瘍 の発生が多い ことはよ く知 られてい

る1・2).Zahら に よれ ばMGD82例 中18例22%に 性

腺腫瘍の発 生がみ られてお り,今 回のわれわれの集計

では 自験例を含め36例 中7例19.4%で 外 国文献 とほぼ

同様の 発生頻度 で あ った.7例 中3例 は,gonado-

blastomaで そ のほか2例 がteratocarcinoma,1例

がchorio-carcinomaで あるが自験例はseminoma

であ った.さ らにManuelら6)に よる と,核 型にY

をもつgonadaldysgenesis73例 中12例(16.4%)

に性腺腫瘍 が発生 し,ま たGanttら7)に よれぽ,15

例のxo1XYの うち2例(13.3%)に,本 邦では武

田 らr)に よれば,Yを もつMGD24例 中3例 に発生

があ ったが,わ れわれの集計ではMGDの 本邦報告

例36例 の うちYを もつ30例 中6例(20.o%)に 発生が

み られた.一 方,半 陰陽に性腺腫瘍の発生 した症例に

ついてみ ると,本 邦 では1956年 辻 ら9)の報告以来,自

験例 を含め17例 あるが,染 色体構成 の明確 な15例 の う

ち14例 にYが 含 まれ ている.こ れ らの結果 は,Y染 色

体上 の異常 またはその他の因子が腫瘍発生 に関連す る

ことを示 唆 している と考 え られ る(Table2Rio‐za)

Y染 老体上には,H-Y遺 伝 子(精 巣化遺伝子)が,

短腕 あるいは短腕 お よび長腕に またがって存在す ると

考 えられてい るが24,25),XOIXY性 腺形成不全症で

はこの遺伝子の産物 で あ るH-Y抗 原が陽性の例24)

と陰性 の例26)が あ り,現 在の と こ ろ腫瘍発 生例 で

H・Y抗 原の検索がな され た例は ない.し か し,XY

性腺形成不全症ではH・Y抗 原陽性 で腫瘍発生 したの

が2例 報告 されている27^29>.ま たH-Y抗 原陰性例

で腫瘍発生 したものは な く,こ の点 ではH-Y陽 性 の

場合に発生の危 険が大 きい と考 え られ る.こ れ らよ り

XYま たは,xo/XY性 腺形成不全症では,両 側性

腺の摘除が適応 とな るとされているが,H-Y陰 性例

では,適 応 とな らないとす るもの もある26)。Manuel

ら6>に よる と,加 齢 とともに腫瘍発生率は高 くな り,

非対称性性腺分化を示す グループで10歳 では,3%の

ところが,26歳 では74.5%0の 高率 とな っている,こ れ

らの事実 は,性 腺摘除は若年齢 の方が よい ことを示 し

てお り,こ の ような症例では,H-Y抗 原の測定が望

ましく,性 腺摘出術 適応 の決定は慎重に行なわなけれ

ばならない と考える。

結 語

43歳,戸 籍 上 女性 で,染 色 体 構 成 は46XY/45X,

性 染 色 質 陰 性 であ るmixedgonadaldysgenesisに

合 併 が み られ たanaplasticseminomaの1例 を報 告

した.

身 長137.2cmと 短 躯 で は あ った が そ の ほ か の

Turnerstigmataは み られず,乳 房 発 育 は 悪 く,外

陰 部 は 陰 唇 融合 は な く,陰 核 は肥 大 し,膣 は 狭 小 で,

外 尿 道 口は膣 前 壁 に 開 口 し,左 鼠径 部 に 小 児頭 大 の腫

瘤形 成 が あ り,摘 出 し た.病 理 組 織 学 的 に は 狐a-

plasticsem量nomaで あ った.骨 盤 内 リンパ節 転 移 が

認 め られ,リ ンパ 節 郭 清術 と 同時 に 骨盤 内性 腺 お よび

附属 器 を検 索 し,摘 出 した が,右 性 腺 はstreakgo・

nadで,子 宮 は 発 育 不 全 で あ っ た.

Mixedgonadaldysgenesisに 発 生 した 性腺 腫 瘍

の本 邦 報 告例 は 自験 例 を 含 め7例 あ るが,seminoma

は第1例 目で あ る.

本症例の診断に際しまして,懇 切な御指導を賜わりました

大阪労災病院泌尿器科部長水谷修太郎博士に心から感謝致し

ます.本 論文の要旨は,第97回 日本泌尿器科学会関西地方会

において報告した.
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