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Pseudoohermaphroditism is not uncommon, but the occurence of both male and 
female gonads in one person of one ovary and testis, or an ovotestis, proved 
histlogically, has been reported only 5 times in Japanese literatur,. 

A 22-year可 ldpatient, who had been considered as a fam堵:leq.t birth, was 
admitted to our clinic complaining of abnormality of the exter1'al sexual organ. 
The external genitals were neither mp.scul~ne nor feminine, but histological exa-
mination revealed that this patient had an. ovotestis in the right side. 

By quantitative analysis of both estrogen and 17KS excreted in the urine, it 
W碕・foundthat their titer was lower than those of normal females. But urinary 
go回 dotrophinexcretion was higher than that in normal females. 

Even after the removal of the right ovotestis, pregnandiol and estrogen were 
still Jound in the urine of the patient. This fact seemed tοsuggest the existence 
of the ovarial tissue also in the left side. 

Histological findings of the mammary gland were the回 meas those of norm-
ally developed females. That is highly interesting fact because it indicates that 
the ovotestis has a considerably great ability 旬 excreteestrogen. 

半陰陽と云う外陰部及び性腺系の先天性異常はあま

り稀ではないが，同一個体に両性の性器を具えた真性

半陰陽は非常に税で，最近仁熊氏等の報告を含めて本

邦では，現在迄11例に過ぎない しかも皐丸内に卵巣

の組織を有する Ovotestisは更に怖である．我々はこ

の稀有とも云うべき Ovotestisを有する真性半陰陽の

1例を経験し，若干の内分泌学的検査を行い得たので

ここに報告する．

症 例

22才戸籍上の女子

外陰部の異常を主訴とし，成形手術を希望して来院
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した既往1!,1-, ·~w;: 1,-, l!i lこは特記すべきものは認め

ず，両事誌は血族結矯でもないー

頭症歴 ・出生時に両測陰嚢は正中線で左右に両分さ

れ，且つ尿道下裂を伴っていたため，女子と認められ

以後最近まで女子として育てられて来た．勿論起立の

ままの排尿は出来なかった． 6才の頃p 1111］籾により外

陰部の異常を発見され｝ 10才の頃県民により半陰陽の

診断をうけた．女子として小学校を卒業したがp その

関女子と，しての遊戯及び裁縫等は全〈好ます九成績も

あまりよくなかったと云う．卒業後，某T場 に－1;::工と

して就職しp 寄宿舎生活を送った. 14才頃から両側乳

房の発育を来したが，月経をみずp 同僚の話から初め

て自分の性器異常を自覚したと云う．その後，精神的

心理杓にやや異常となり神経衰弱又は欝病のような時

期を経て， 自分は男性であると自覚する様になり，本

院を来訪しだ．衆院前 l年来p 女性としての生活を改

め，男性として某工場に勤務していお．

-t 、－－~
~11河内W

. .Ali'/i; 

Fig・. 1 Photograph of pah,nt showing-

general bocly de Ye lopment. 

全身所見：体格中等，，l'l'

男性型γであるがP 図 lの如 く＇［＇＇ふん府守：の皮 下脂肪及

び筋肉の発育は女性的である．間J日’，I，＼＼下及び版下に

発毛を認めずp 陰J判こは逆三角形に疎な発毛を認め

る ． 両側乳房は手拳大でンャーレ ‘~I'＼に膨隆し，乳頭は

蹴豆大，乳’Zをは直径約 l.5cm，異常着色，色紫沈着等；

はなく，圧迫しでも乳頭よりの＼T&.. ;ir分泌

し、

局所所見： 図2のようにp 陰茎は陰阜より下垂して

長径 2.0cm，周径5.0c川であるが，＇1U:~11\，ふ亀F買はと

もに基底部に固定されている．両側に海綿休を触れ，

Fig'. 2 Photograph of patients巴xternal

εenitals 

亀頭中央部に外尿道口様痕跡を認めろが古iii~に終って

いる．

包皮は敏壁多く ，亀頭を；短っている．外尿道口は図

2の消.L!.r先端， RPち会陰部に開きp 消息子を挿入す

ると1.:i仁川附近で凡そ90。屈曲し， ネラトンカテーテ

ルは押入し符ずp ；長属ウテーテルのみ押入可能であっ

た．

陰裂lt 1f(I~総に於て両分さ h, － ~lあたかも女性大

陰唇の如くみえ， プj:f!!IJIこ；土その中に府指頭の翠丸を触

れる．イi側は内容を触れず，右側鼠ft部に示指頭大の

皐丸と忠われる噂府 f触れ，両者とも圧迫するとドI~

!'.lf<を訴える．

直腸内指珍を行ったが，前立腺，精糞及び子宮等の

附属物は確認、し得なかった．

検査所見 ：ιi'll決， lI~，尿に異常を認めず， 血液締毒

反応も陰性である． レ線検査で凶3のように3 トルコ

Fig'. 3 Sella trucica 

よ

() 。 句。

実測値（管球と乾板との距灘90cmbこて〕正常値（平M_J)

be 23111111 

cc 20mm 

ot 15111111 

J6.3 mm 

14.6 mm 

12.9 mm 

1伎に異沿p 即ち拡大を認めた．尿中ホルモン排~ft値は

支 lに示すように， l7KS は 4.24mg Estradiolは

9.1)' Pre凶1aml.iolは 2.5mg,! 7HOCSはJ.9目、邑でP何

れも健常婦人平均値より も低し下垂体ホルモン即ち
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Table 1. Hormone Excretion in Urine of the Patient 

蜘叩ne よ：2守ぷ共1ι；；引 l引Pでiol,

§ [ T ,, I 130 1 398 J 324 I ［一UG
::l 

~ H I 56 I 76 1 

山加川 10-30 I 10-40 

43.05 

30-70 

Gonadotrophinのみ 24～48Muと異常に増加してい

た副腎機能は Thorn-testでは正常であった.17KS 

の分割はN.V分劃値0.43，皿， VI.VIH分室l；値1.02で性腺

分割は副腎分割に比べて低値を示していた．尚p 性染

色体は血液，粘膜何れからも証明し得なかった．

手術所見：乳房の良好な発育，尿道卜裂及び尿道の

走向異常からP あるいは女性内性器の存在を疑い開腹

術を行った．ダグラス禽を精査したが子宮及び明瞭な

附属器は見出し得なかった．併し両側皐丸の頭部附近

からP 直径約5mmの索状物が鼠径管を通して，勝脱

裏面を走りp ダグラス禽附近で消失し，また両側皐丸

は共に白色の色調を帯び萎縮していた．右側皐丸の頭

部に碗豆大の突出物があったので、この部を切除しp 組

織標本を作成した．

組織所見：右側皐丸の頭部の突出物からとった組織

標本は図 ・I,5に示す様に萎縮した皐丸組織に交って卵

Fig. 4 Photomicrograph of -section 

of ovotestis 
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Fig・. 5 Photomicrograph of section of 
ovotestis 1 0Yalian portion) 

巣の組織がみられ，卵巣は種々の発育程度の卵胞があ

り，皐丸は髄質p 撃丸網共に萎縮しており，一部精褒

の組織もみられ弘左側皐丸からの標本では卵巣組織

は見＂ iらない乳腺は図6に示すよぺに殆んど成熟女
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Fig. 7 Photomicrograph of the right testis 

showing well developed L巴ydigscells 

z長

,,,l 

Fig" 8 Photo広raph of patient (after the 
plastic operation of the penis 1 

性の乳腺と大差がない．右側皐丸p 即ち卵巣組織の発

見された側の皐丸は第2次手術で摘出した．この組織

標本では図7のように Leydig・の細胞の増生が著明に

みられた． また．第3次の手術で陰茎の形成術を行っ

た結果p 図8の程度になった．

考 察

個体のSexは受精の際にp 精子がX（女性），或いは

Y（男性）の染色体をもつかどうかで決まるものである

そして原始内被細胞から出る匪突起は＿Sexchromos・ 

omeとAutosomeのもっている性決定因子のパラン

スによって皐丸か，或いは卵巣へと分化が進んで行く

ことが一般に認められている．半陰陽はこれらの過程

に於いてF ｛可等かの障害が加わった時におこる性腺系

の崎型，或いは異常発育である．

本疾患は古くはp Klebs (1876）が病理形態学的に

分類しているがy その後胎生学p 内分泌学の進歩につ

れて修正が加えられ， Young(1952) Williams, Sc・ 

hneider (I 952), Gross ( 1955) Wilkins (1955）等に

よって分l'.ii法の私見が発表きれている．又最近Barr

等の研究によってP 女性の体組織の殆んどの細胞核内

に SexChromatinが存在し，人間の口腔粘i宅p 尿道

粘漢の細胞核に於ける SexChromatinの有無y 末梢

血液中の多核白血球の核内の drumscickの有無は，

略々その個体の性に平行することが立証されたが，

'.¥Iunis (1957）はこの Sexchromatinを加味して，

Intersexを分類しており，今これを表に示すと，表

2のよろである．
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この「ち真性半陰陽は稀な疾害、でP 外国文献上p 組

織学的に確認されているものは50例前後であり p 本邦

に於いてはwtに12例報告されているがp このうち 5例

が組織学的に確認されているものである．本症は形態

学的p 組織学的に種々の亜型があり，特に副性器の状

態は雑多であるがp Hinman (1935）によると次のよ

うに分類されら．

I) 対称、性良性半陰陽（BilateralHermaphr・octit-

ism) 

両側に夫々皐丸及び卵巣が共存LP 時に両者が Ov-

otestisを形成することがある．

2) ー側性真性半陰陽＜Unilateral Hermaphro-

ditism) 

一側の Ovotestisと他側の畢丸p 或いは卵巣を有す

るもの．

3) 両側性真性半陰陽（Lateral Hermaphrodit-

ism) 

一側に皐丸p 他測に卵巣をもつもの．この分類でみ

ると，我々の症例は組織学的に証明し得た点では右側

にOvotestisをもち左側に正常な皐丸をもったー側性

半陰陽であると云えるが，右側の Ovotestisを刻出し

ても尚尿中に Estrogen,progesterone を証明した

事から考えると内分泌学的には正常な皐丸として残し

た左側翠丸内にp あるいは卵巣の組織が介入している

とも考えられるので，対称性真性半陰陽の可能性もあ

る．

真性半陰陽の発生病理については明らかでなく p 一

致した意見はみられないが， More(1947）によれば，

接合子 Zygoteのもっている発生学的，或いは体質的

な Patternが将来の性を決める唯一のものであると

い真性半陰陽の発生もこの Geneticfactorの異常

によると云っているが， 一方 Burn (1949) Green 

(1942〕等は， I：］：休内での内_J}i必r¥:l境，或いはf]i'.）児の性

腺かp 性腺以外のものに由来する誘導物質 Inductor

substances が性腺系の崎型をもたらすことを確信し

ており， Burn(1950）は雄ふくろねずみ胎児の性腺発

生期に女性ホルモンを投与して Ovotestisを発生せし

めている．叉性の転換をおよす Freemartinはこの

ことを災付けるものであるといっている．胎生期に於

けるホルモン環境については究明出来ないが，現在ど

のような内分泌腺の機能異常があるかを追求するため

に，各種の尿中ホルモンの測定を行ったわけである．

Estradiol, pregnandiol, 17KS, 170HCSは何れも正

常人に比べて低値を示し， Estrone,Estriol は略正常

値であった．之に対し下垂体性ゴナドトロピンはp我々

の平均からみると更年期に於ける場合ほどの増加を示

しており， トルコ鞍の拡大もみられているのである．

Brewer et al (1952), Wilschi et al (1942）らは真性

半陰陽に於いては尿中の男女性ホルモンの量は必ずし

も性腺の組織学的所見に一致するものではないという

意見であるが，我々の例でも肇丸に Leydig氏細胞の

増生がみられたにも拘らず mes値は低値であり，そ

の分画測定に於いても性腺分画は低値を示していた．

羽Teedet al (1947）はー側に卵巣を有する Ovotestis 

例で 17KSとゴナドトロピンの測定を行っているが，

ー側の Ovotestisがあるにも拘らず，女性の最低値を

示したと報告している．ゴナドトロビンは Weed ら

の例でも著明に増加をヨそしており，我々の例も同様で

あってP hypergonadotropic Hypogonadismと考え

られる．

ここで興味のあることは Intersexに於ける乳腺発

育である. Brewer (1952）及び Weed(1948）らの例

は正常婦人の乳腺像を示しているが，これはー側が卵

巣である Ovotestisの例で relativeHyperestrogen-

ismは当然予想され，乳腺もそれに伴って発育したも

のと考えられる．え酒徳らの例は Lateralhermaph-

roditismでー側に卵巣が存在しているが乳腺は外観

上男性のそれと異なっていない．我々の例では組織学

的にー側は皐丸でー側が Ovotestisであると考えられ

るが，乳腺は成熟正常婦人の乳腺を思わせる組織像を

示しており，所謂， Gynecomastiaの組織像とは異っ

ていた．

尿中 Estrogen分劃値は正常婦人のピーク時に比べ

れば，やや低いが！7KS値，特にその性腺分劃の低い

ことから，相対的には健常婦人の性ホルモンパランス

に近いたY汁こかかる乳腺の発育をみたものと考えられ

Ovotestisでも相当量の Estrogenを分泌する能力が

ある事は興味深い．

またp 性の決定に関して Morrisは全身的な解剖学

と性腺の組織学的所見及び SexChromatinの態度か

ら決めるものであると主張している. Sex chromatin 

の出現率は Moore,Grahm, Barr (1953）落合(1955)

楠（1957）等の報告によるとp 検窯部位によって多少

異るけれども男子では凡そO～ 5%，女子では凡そ40

～70°0である Intersexに於ける Sexchromatinは

Morrisによると陽性又は陰性であって，我々の症例

では陰；・I生であった．このことl土木例に於いては左側に

皐丸があり，又子宮，卵管等の副性器がみられなかっ
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たという解剖学的事実とよくー致している．

本症の治療に関しては，先ず適確な性の決定を行う

ことが第ーでありp Brewerらは視診のみに頼らず出

来るだけ早期に開腹して性腺の組織学的所見で診断す

べきであるとしておりp 又治療に当つては精神的な性

の発育が見られない幼児期には Geneticの Sexをよ

り重要視しP 自己の性についての観念が確立された時

期に於いては精神的な性（Psychologicsex lをより重

視して行わねばならないと云っている．我々の症例で

はほぼ男性としての条件をそなえているがp 幼児期に

は女性として育てられておりp それに応じた精神的葛

藤を持っていると考えられp 諸検査を慎重に行った上

で治療方針を決定したわけである．
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