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  There have been many cases of adrenogenital syndrome reported in Japan recently， however，

a report of surgical correction to ambiguous external genitalia was scarecely found．

  WTe reported a case of reduction clitoroplasty on a 2－year－old girl with this syndrome considered

to be type II in Prader’s classification； differentiation of the urethral orifice and the vaginal orifice

could be identified clearly．

  We discussed the indication of surgical correction to ambiguous external genitplia in this syndrome

in a view of sexual function， and psychological and cosmetic problems．

は じ め に

 副腎性器症候群（adrenogenital syndrome：以下

AGSと略す）とは，副腎皮質からのステロイドの過

剰分泌，異常分泌による性早熟，あるいは性徴異常が

招来される疾患の総称である．近年，副腎皮質ホルモ

ン合成とその代謝に関する研究の進歩，および，ステ

ロイド分析法の進歩により，副腎皮質ホルモンの先天

性代謝異常がAGSの本態であることが判明し，酵素

欠損部位の確定も容易となり，多数の症例が報告され

るよう｝こなつアこ．

 しかし，陰核肥大を伴う症例において，その肥大し

た陰核に対する外科的処置についての報告はあまりな

い，

 今回われわれは，本来存在する器官として陰核はで

きるだけ保存した方がよいという考えのもとに，陰核

形成術を行なった1例を経験したのでその報告を行な

うとともに，従来の陰核切除術も含めて，肥大した陰

核に対する外科的処置に関する若干の文献的考察を加

えた．
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Table 1

症 例
Laboratory Reports

 愚者：2歳女児（1976年5月10「1生れ）

 主訴：外陰部の異常

 家族歴：同胞は2人で，両親，兄に特記すべきこと

はない．

 在胎歴1特に異常はなく，満期，正常分娩で，生下

時体重は3，000gであった．

 現病歴：生下時より外陰部の異常が認められ，生後

1週ごろより噴水様吐乳が1日数回あり，哺乳力も弱

く，副腎皮質機能不全を疑われ，生後50日目に当院小

児科に転科となった．小児科初診時，陰核は小指頭大

に肥大し，大陰唇は陰嚢様に着色，肥大しており，全

身に軽度の褐色色素の沈着が認められた．

 AGSの診断のもとに，ステロイド補充療法にて経

過良好であったが，外陰部形成術を希望し，1978年5

月24日，当泌尿器科を紹介され受診した．

入院時現症：体重10・5kgと体格はやや小さいが，栄

養状態は良好で，墜下時に認められた全身の色素沈着

は全く消失しており，胸腹部理学的所見には異常は認

められなかった．陰核は小指頭大に肥大し，大陰唇は

陰嚢皮膚様の外観を呈していた．外尿道口は緊緊上縁

に開口しているのが確認された（Fig・1）．
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Fig． 1． Before operation．

normal

 検査所見：当科入院時の検査所見では，軽度の白血

球増多を認める以外著変なく，血清電解質も正常値を

示した（Tabie I上段）．

Kario Type 46 XX

Serum
（：・1 ［！：iii 1，，1・

（1976． July）

Urine

 17KS ｛nglday）5．0

 170HCS （mg lday） 7． 7

 Pregnanetriol （mglday）

       1．23

 小児科入院時の検査所見は，Kariotype 46 XX，高

K，低Na血症で，尿中17KS，仙山pregnanetriol

の著明な増加を認めており，21－hydroxylase欠損によ

る塩類喪失型と診断された（Table豆下段）．

 手術手技：1978年6月6日，Randolphら1）の方法

（Fig．2）に準じて，全身麻酔下に，陰核形成術を施行

した．その概略を述べると，

 （a）患者を砕石位とし，外尿道口よりFoleyカテ

ーテルを挿入固定した後，陰核亀頭部冠状溝に沿って

環状の皮切をおく．

 （b）恥骨結合上に紡錘状の皮切を加える．

 （c）陰核体部をおおう皮膚全体を切除する．

 （d）陰核体部をBuck筋膜まで剥離した後，陰核堤

靱帯を切断し，陰核左右脚部を露出させる．さらに，

陰核体部が完全に遊離するまで，直下を通る尿道を損

傷しないように注意しながら，陰核左右脚部の剥離を

行なう．

 （e）陰核体部を適度に後退させるために，恥骨骨膜

とBuck筋膜にカットゲートをかけ縫合する．

 皮下組織は，後退させた陰核体部をおおうように正

中線にて2層縫合し，陰核亀頭部冠状溝の部位：は皮膚

と縫合する．

 術直後の外陰部油皿はF三9．3に示す．

 術後経過：手術前のステロイド療法は，hydrocor－

tisone 20 mg， florinef O．1mg投与にて維持していた
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                     1）reduction clitroplasty （Randolph． J． G， end Hung． W，）

           Fig． 2

Fig． 3． lmmediately after operation．

が，手術当日より術後3日目まで，hydrocortisoneは

30mgに増量した．血清電解質は，手術前，および術

後3日目までは異常を認めなかった．術後4日目に低

Na血症（120 mEq／1）を呈し，食思不振，嘔吐があ

ったが，ステロイドの増量，およびNaClの補充に

て軽快し，電解質も正常に復帰した．ステロイド補充

量は，術後5日目以後漸減して，術前投与量を維持し

た．以後，経過順調にて術後12HHeご退院した．

       考     察

AGSに合併する外陰部形成異常は，外性器の異

常，および，尿生殖洞の異常に分けることができる．

しかし，これらの異常に対して治療を行なう際には，

まず，尿道，膣，尿生殖洞の解剖を明らかにした上で

行なうべきである．従来，外陰部奇形についての分類

はPrader2）のものが一般に用いられてきた（Fig・4）・

自験例では，膣口は充分開大し，外尿道口は膣口の

上縁に開口しているのが確認され，Praderの分類の

Type IIに属するものと考えられた． Fay3’は，この

Praderの分類のそれぞれのtypeに対する手術的治

療法について述べている．

 また，Hendrenら4）は，従来考えられていた以上
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Schematic presentation of Pradeピs classification．

                  （A・ Ariyo＄hi et al）25）

Type 1 ：

Type II：

Type III：

Type IV：

Type V：

         Fig． 4

Virilization with clitoral hypertrophy．

Clitoral hypertrophy with funnel－shaped vulva．

Clitoral hypertrophy， common urogenital sinus and minimal

fusion of labioscrotal fold．

m2・ rked clitoral enlargement， elongated common urogenital

sinus and partial labioscrotal fusion．

Complete virilization of external genitalia with urethral

meatus at glans and complete labioscrota l fusion，

に，さまざまな解剖学的異常があると述べており，門

口と尿道の分岐部が，尿道括約筋より遠位側か，近

位側かによりそれぞれ，low placed vagina， high

placed vaginaと分類し，それぞれの手術的治療法の

違いについて述べている．

 AGSの外陰部形成異常に対する治療については，

ステロイド療法により肥大陰核の形態的正常化が期待

できるとして，手術的治療は行なわなくてもよいとす

る報告5・6）もあるが，一方，身体の発育とともに増大

する傾向があるとする報告7）もあり種々の意見がみら

れる．しかし，尿生殖洞の異常はステロイド療法によ

っても正常化は期待できないし，異常が高度になれば

重篤な感染症を惹起することも考えられ，早期に手術

的治療を行なうべきである．また，陰核肥大に対して

も，将来の性的機能の問題，美容上，および，患者，

家族の精神的観点からも，その肥大の程度に応じて手

術的治療を行なうべきであろう．しかし，本邦におけ

るAGSのアンケート調査8）においては，外陰部形成

異常に対して何らかの外科的処置を行なったものは，

109例中10例（9．2％）と以外に少ない．

 われわれの症例は，前述したように，尿生殖洞の異

常は軽度であったので，膣口形成術は行なわず，陰核

形成術のみを行なった．以下に主として陰核肥大に対

する手術的治療法についての考察を進める．

 肥大した陰核に対する処置としては，まず陰核切除

術（clitorectomy）があるが，これはJonesら9）の方法

を基本としている．Grossらlo）は，血管の結紮に留意

して，陰茎切断術に準じて行ない，少しでも勃起部分

が残ると将来落痛を生じる原因となるとして，陰核は

できるだけ根部まで充分別除するべきだとしている．

一方，陰核亀頭が女子性感に重要な役割を果している

との考えにより，陰核亀頭のみを残す方法IDも報告さ

れたが，結局萎縮してしまうことが多く12・13），美容上

の観点より陰核としての形態を残す目的であれば，陰

核腹面の粘膜を陰核切除時にタンザク状に剥離して残

し，これを残存包皮と縫合することにより陰核様小隆

起を作ることができる12・13）・また，陰核を切除して

も，性感の点で何ら支障はないとの報告もある14）．大

原15）は，陰核の基部を残して亜全摘を行なう方法を報

告しているが，その中で，亀頭を切除しても，神経生

理学的にも，解剖学的にも，包皮の保存活用により機

能の保存は可能であると述べている．
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 一方，陰核切除術に代るものとしての陰核を保存

する方法（clitoroplasty）は， Lattimer16）が最初に

報告している．以後，同様の試みが報告されている

が17～19），その基本的な考えは，亀頭は性感機能を保

持する上で重要であり，本来存在する陰核は極力保存

した方がよいというものである．術式は，陰核包皮を

剥離切除し，陰核を剥離し皮下トンネルをくぐらせ，

年齢に応じた亀頭の大きさにするために亀頭の両側を

切除し，これを固定するものである．しかし，この方

法では陰核体部に無理な屈曲が加わり，外観上，なら

びに，機能的に問題があるとしてR．andolphら1）は今

回われわれが用いた手術方法を報告している．本邦に

おいては，福岡ら2。）が，この方法による1例を報告し

ている．

 Kumarら21）は，35例の肥大陰核のうち15例に切

除，2例に皮下トンネルによる陥没方法（Lattimerの

方法）を行ない，残る18例に陰核体部は切除するが，

背面の神経血追撃と腹面の陰核小体を亀頭につけて残

す方法による陰核形成術を行なって満足できる結果を

得たとして陰核体部のみを切除する方法を推奨してお

り，Barinkaら22）も同様の方法による4例を報告して

いる，

 また，正常な女性の外陰部にもっとも近づけるとい

う観点，および，将来の機能的な面より亀頭の一部

門みを保存する新しい術式（clitoriplasty）をSpence

ら7）が報告しているが，その術式は，陰核脚部を完全

に剥離切断し，亀頭を適当な大きさに残し切断し，こ

れとこれにつながる陰核小体を皮膚創縁に戻して縫合

固定するものである．この方法では，亀頭部の血行は

包皮のみより受けることになり血行障害をわこすが，

一一．一 椏Iな術後の血行障害はむしろ有利に働き，適当な

大きさの亀頭に萎縮するという．本邦においては，有

吉ら23）がSpenceらの方法に準じて行なった2例を報

告している，

 しかし，陰核不要論の影響も強く，将来の勃起によ

る性交障害，耳痛の出現の可能性などの危惧のため，

これらの方法はあまり一般的にはなっていない．ま

た，Lattimerの方法で陰核形成術を行なった例で，

2年後には陰核が約2．5cm長くなっており，陰核切

除術を行なった報告21）もある．しかし，成人してから

の性生活上の追跡調査も不充分であり，肥大の程度に

応じて，これらの方法を試みる価値は充分にあると考

えられる．

 また，外陰部形成術の実施時期については諸家の意

見のわかれるところである．

 尿生殖洞に対する手術は前述したように，感染の問
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題もあり，その異常が高度な場合には早期に行なうべ

きと考える．

 肥大陰核に対する手術は，1）美容上の問題，2）

患者，家族の精神的問題，3）手術の安全性などのい

ろいろな条件を考慮して，慎重にその時期を決定す

べきであろう．具体的には，9～12ヵ月1），12ヵ月ご

ろ7・10），18ヵ月ごろ24），24ヵ月まで／2・13・15），24ヵ月ご

ろ25），30ヵ月まで11），24～48ヵ月17），36～48ヵ月3），

60ヵ月まで18）など実にさまざまな意見がある．ま

た，Williamson26）は，術前準備のため，生後2週が

もっとも早い時期であろうと述べているが，一方，

Hamiltonら5）は，ステロイド療法開始前の方が手術

的安全性は高いと述べている．

 自験例は25ヵ月であったが，患者が自分の外陰部の

異常を自覚する前に，また，手術を記憶にとどめない

時期に手術の安全性を考慮して，24ヵ月までに，遅く

とも36ヵ月までに行なうべきだと考える．

 以上のさまざまな手術方法の合併症としては，術中

出血，術後尿路感染症，術後出血などがみられている

が，とくに問題となるものはないようである．しか

し，術中，術後のステロイドの投与量については注意

をはらわねばならない．

結 語

 AGSによる陰核肥大に対して，陰核形成術を行な

った1例を報告した．

 あわせて，陰核肥大に対して行なわれているいろい

ろな陰核切除術，陰核形成術について，その実施時

期，および，種々の手術方法について，その概略を述

べるとともに，若干の文献的考察を加えた．しかし，

いずれの方法が最善であるかを断言することは困難で

あり，今後の充分な追跡調査を行なうことにより判断

する必要があると考える．

 本論文の要旨は，1978年9月9日，第84回日本泌尿器科学

会関西地方会において発表した．
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