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Myotonic Dystrophyにおける男子性腺
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         （Chairman ： Prof． O， Yeshida， M． D．）

  1． A 32－year－old man with myotonic dystrophy was seen at our male infertility clinic be－

cause of childless marriage for four years． Semen analysis showed azoospermia and testicular

biopsy hypospermatogenesis with focal seminiferous tubule atrophy．

  2． Plasma FSH and LH determined by radioirnmunoassay were 38．9rnlU／rn1 and 43．8

mlU／mr respectively． Primary testicular change in myotonic dystrophy was verified．

  3． As to mechanism of testicular atrophy in myotonic dystrophy， deficiency of the in－

trascrotal皿usculatureエesulting in the impaired temperature regulation was advocated．

 Myotonic dystrophy（以下MD．’と略す）は1909年

Steinertが最：初に報告し，あと Curschmannや

Battenがあいついで報告したので，これら3名の学

者から名をとった症候群として二呼ばれたこともあっ

たHこのMDに睾丸萎縮を伴うことはすでに成書に

も記載されており，その原因は性腺原発であり，下垂

体性のものではないといわれてきた1一”4）．著者は最近，

不妊を訴えたMD患者の性腺について，血漿FSH，

LH値をもふくめて，機能と形態の両面から検索した

ので報告する．

症 例

 患者：Y．M．（外No．72－785）32歳男子会社員

（肉体労働）

 初診：1972年2月8日（泌尿器科）

 主訴：不妊

 家族歴：特記すべきことはない。兄1人健康，血族

結婚はない．

 既往歴：特記すべきことはない．ただし，4歳まで

意味のあるコトバを話せなかった．

 現病歴：1966年（25歳）ごろより両側の手の力が減

弱しているのを感じた．また書字に不自由はなかった

がボタンのはめはずしに不自由を感じだした．1968年

に，配偶者より手指が伸展しにくそうだと指摘され

た．さらに，このころよりものごとを深く考えると

dePressiveになることがたびたびあった．1971年に

は視力の低下をきたした．以上の症状はきわめて緩慢

であるが進行してきたので京大第1内科に入院した．

28歳のとき結婚していらい4年間挙子を得ていないと

いうことで京大泌尿器科男性不妊外来をおとずれた．

 性生活史：陰毛16歳，性交経験28歳現在性交回数

は週4回，ひげは週5回そる．

 現症：4肢・胴比正常の均整のとれた体格をしてお

り，体毛も男子型で，顔ぼうも特別のものでなく，前

頭部の脱毛傾向，女性乳房はない（Fig。1），外陰部も

陰茎は正常大であり，陰毛も男子型を呈している（Fig．

2）．しかし触診では睾：丸は両側とも萎縮して小さく，

とくに左側においてそうであった．前立腺はやや萎縮

していた．そのほか，副睾丸や精索には異常なく，精

索静脈瘤はみとめなかった．MDの特異的な所見とし

て，にぎった手を復元するのに時間を要する現象がみ

られた（Fig．3）．さらに，母指球，前腕屈筋は萎縮
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Fig．1．全身像 Fig．2．局部像

Fig．3．筋強直現像 Fig．4．睾丸組織像（弱拡大）

Fig．5。睾丸組織像（強拡大） Fig． 6． 睾：丸組織で精細管がほぼ正常に保たれて

いる部分
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していた．

 一般臨床検査成績：正常のものと異常のものに分け’

て項目をしる．す．

 正常一血液像，血清電解質，総カリウム量，体重

比カリウム量，血清FeおよびCu，血清タン白分画，

免疫グロ．ブリγ，諸種神経反射，甲状腺機能，副甲状

腺機能，胸腺（肥大なし），肝機能，EKG，肺機能，消

化管レ線検査，筋力検査のうち握力・前腕・肘・肩甲

部・下肢，脳脊髄液，骨レ線像（椎骨と4肢骨），尿

中クレアチン量（148mg／day）．

 異常一筋力検査のうち手指筋・母指筋・胸鎖乳頭
筋・舌筋，ミオトニー反応（陽陸，とく「．に母指筋），

EEG（slow rhythm， dysrhythmia），視力（右0．5

左0．8），両側白内障，IQ （78）， tree test（mental

r俘tardation），尿中クレアチニン↓（0・999／day），血清

CPK↑（51～65 mu／ml），尿中17－OHCS↓（1．2～2．7

mg／day），17－KS↓（3．2～7．6mg／day），脳循環流量↑

159ml／min／1009，脳循環量↑（276 m至），頭蓋骨レ線

像（側頭骨硬化）．

 精液検査所見：無精子症

 睾：丸生検所見：精細管は全体として萎縮し，管径が

不均一とな6ている （Fig．4），このような部位では

一般に精細管壁が肥厚している （Fig．5），間細胞に

ついては一見密集して増生をおもわせるところもある

がとくに著変はない．いっぽう精細管がほぼ正常に保

存されており，hypospermatogenesisをしめすのみ

の個所もみとめられる（Fig．6）．

 血漿FSHとLH：radioimmuhoassayにより測定

した値はFSH 38．9mIU／ml（正常6～14），LH 43．8

mlU／ml（正常10～20）で，いずれも高値をしめし

た．とくにFSHの上昇が著明であった．

 以上によりMDに合併した精細管精子形成不全に

よる不妊症と診断したが，不妊についてはとくに有効

な治療法もなく，経過をみることにした，
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Fig．7．睾丸温度調節機構

考 察

49

 MDは人口100万人に1人という頻度の低い遣伝性

・家族性疾患で，遺伝形式は常染色体性，優性といわ

れ，その本態については神経起原説，筋肉起原説，新

陳代謝説などまだ定説はない．性別頻度はほぼ等しい

とされている．

 MDの多彩な症状はすでに成書にくわしく記載され

ているので1’”4），ここにくり返すことはせず，もっぱ

ら本症にみられる睾丸萎縮について考察を加えたい．

 1．睾：丸の肉眼的所見

 睾丸の大きさは一定でないが一般にやわらかいとさ

れている．したがって，Klinefelter症候群のときは

ひじょうに小さく，硬いのが特徴であるのに比し，本

症では特有な所見はない．われわれの症例は両側とも

小さく，しかも左右差があった．

 2．睾：丸の組織所見

 MDの睾丸組織像は特異的なものでないことで諸家

の見解は一致している．精細管の萎縮，精子形成の低

下ないし欠如，硝子様変性，さらには線維化など症例

によって程度はさまざまであり，Klinefelter症候群

よりも精細管直径は一般に大であるといわれている．

著者の症例でも同一睾丸で，しかも生検組織というき

わめてせまい範囲の組織内にかなりの差をみとめ，病

変の不均一性が印象的であった．問細胞についても所

見は一定せず，部分的に結節様増生を呈しているとこ

ろもあれば，まったく正常ないしhypoplasticな個所

もあると記載されており，｛），著者例でも目だった変化

はなかった．ただ本症の末期にはhypoandrogenism

がみられるので，聖丸の病変は精細管にはじまって徐

々に進行し，ひきつづき間細胞不全がくるのであろ

うし，これは多くの症例で尿、17・KS値が低いこと，

さらには血漿testosterone値も低い6）ことと一致す

る．精細管障害の程度が病期と平行するかいなかにつ

いては学説は一定しない4・8）．

 3．血漿FSH， LH値よりみたMDの内分泌動態

 MDにおけるhypogonadismは従来より下垂体性

よりも窒丸一次性といわれてきた．多くの症例で尿中

ゴナドトロピン排泄値の上昇があり，剖検例に下垂体

好塩基細胞増加がみられるのがその根拠であった．わ

れわれは血漿FSH， LHの分離測定をradioimmuno－

assay法によりおこない，正常に比し有意義に高い

値を得た．これは睾：丸の障害が一次的のものであるこ

とを裏づけるし，MDと他の筋疾患との鑑別診断にも

役だつであろう．MDにかんするこのような検索は本

邦では現在のところほかにみられないようであるが，
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Harperら（1972）6）は39例のMDに血漿FSH， LH

などのradioimmunoassayによる測定をおこなって，

FSH 65．4±17．OmlU（正常9．3±3．1）， LH 20．1±13．9

（正常9．2±5．1），testosterone 398±151 ng／dl（正常

563±128）と1いう値を出している．これ｝t FSH↑↑，

LH↑，． 狽?唐狽盾唐狽?窒盾獅?ｫということになるので，睾丸萎

縮が下垂体性のものでなく一次的のものであることは

確実であり，とくに精細管障害がその本質そあること

を証明する点でわれわれの結果と一致している．臨床

的には，不妊症にはなるけれども性機能が維持されて

いる症例が多いことと軌を一にするものである．

 4．MDにおける睾：丸萎縮の病因

 男子MD患者にどのような機構で睾丸病変が成立

し，進行するのかはまだ不明である．MDが遺伝・家

族性であるのに30歳を過ぎて性腺機能障害がはじまっ

て徐々に進行するので，それまでに結婚してこどもの

ある患者も多数存在する （約3分の2），このこと

と，同じ性腺でありながら女子MD患者では卵巣は、

障害をうけない点に病因を考えるヒγトがあるように

恥もわれる．

 現在まで筋の代謝異常物質の浮生とか，コレステ・

一ル合成障害に基因するステPイド生合成能低下など

があげられているほか，酒徳らのATP－ase活性低下

説がある．応徳ら8）はMDにおける睾丸間質のATP・

ase活性の低下を組織化学的に証明し，本症の原因を

ATP・ATP－ase系に求めうるのではないかと示唆を

与えているが，それ以上の詳細な機構についてはふれ

ていない．この着想は，つぎのように3’， 51AMPを

関係づけると造精機能，テストステロン生合成の障害

を説明するめに具体性をもったもめになるとおもわ

れる．

           ATP
FSHD，，y，lase轍→↓促進

 LH        3！，5ノーAMP→protein kinase
                 活性化
  精子形成
 →ステロイド生合成

 MD患者セ3ノ，5ノーAMPを静注して5），血中testo－

steroneが上昇するかどうか検討すれば，この説に支

持を与えるひとつ6t）事実が得られるかもしれない．

 さて，以一ヒの諸説ならば，卵巣は正常に保たれ，睾

丸のみに萎縮のくることを説明できるであろうか．逆

にいえば，卵巣にも睾丸類似の病変がみられてもふし

ぎではない．著者はこの事実のほか，30歳を過ぎてか

ら発症し緩慢な進行をしめすこと，間質よりも精細管

に変化が著明なこと，などから温度調節障害説を提唱

したい．．

 睾：丸は造精機能を正常にいとなむために腹腔内温度

よりも2．2℃・低い温度環境が必要であり，そのよう

な要請が満足されるような解剖学的関係におかれてい

ること．は周知の事実である．この陰嚢内温度調節のた

めには，精索静脈瘤，糖尿病性血管病変などの循環障

害のないことが重要である7）．いっぽう陰嚢皮膚の有

する豊富なしわは熱放散器の役目をはたしているが，

皮膚と肉様膜のあいだのリンパ路を介してこの機能が

いとなまれている．そして陰嚢の不断の不髄意的収縮

と弛緩および睾丸の上下運動が，リンパと血液の流れ

を円滑にしていることは当然考えられることである．

平滑筋である肉様膜と横紋筋である挙睾筋がこれに関

与するのであるが（Fig．7）， MDのばあい，これら

の筋構造の器質的変化および機能不全の生ずることは

じゅうぶん予想されるところである．それが長期間続

けば造精機能障害につながるのではなかろうか．この

ような発想は本症例観察中にはなかったので，陰嚢内

筋機能をしらべていないのは残念である。

結 語

 1．32歳の男子myotonic dystrophy患者が不妊

を訴えたので検索の結果，無精子症であり，睾丸生検

により精細管の退行性病変に基づく造精機能障害のあ

ることがわかった．

 2．本症例で血漿FSH， LH値をradioimmuno－

assay法により測定し，ともに高値をしめした．とく

にFSHが著明に上昇しており，myotonic dyStrophy

における精細管障害は従来の定説どおり睾丸原発性で

あることが立証された．

 3．聖廟萎縮の発症機構について，myotonic dys－

trophytL伴う陰嚢内二筋の機能不全に起因する睾丸

温度調節障害を仮説として提唱した．

 本論文の要旨は1972年6月17日大阪市で開催された第61回

日本不妊学会関西支部軍談会において発表した．吉田修教授

の校閲を感謝する．また血漿FSHI LH測定にご協力いた

だいた京大第2内科永山洋一先生にお礼申しあげる≧
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血   尿
圭非尿困難

1非尿痛
尿意頻数

抗アレルギー作用
  圭完炎症イ乍用
に
  上皮賦活’作用
  CPP（毛細管透過性：充進）抑制作用

のある

〉特発性腎出1血，急性出血性膀胱炎（小児出血性頻尿

症）の血尿，術後出血をすみやかに消失させる。

〉血精液症ないし出血性精嚢炎の血精液を消失させる。

［〉アレルギー性および非細菌性尿道炎の尿糸，炎症を

消退させる。

〉急性膀胱炎，前立腺肥大症に伴う排尿困難，排尿痛，

尿意頻数，残尿感を消退させる。

レ適応症

特発性腎出血，急性出血性膀胱炎

（小児出撫性頻尿症），急性膀胱炎，

急性膀胱尿道炎，非細菌性尿道炎，

血精液症，術後出血
     癩欝
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