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   A case of the XYY syndrome is reported. A 29-year-old man visited our hospital be-

cause of infertility and right undescended testicle. He was tall (181 cm) and his intel-

ligence level was below average but his character was not violent. 

   His right testis was touched in his right inguinal region and it was atrophic. Analysis 

of the semen showed no sperm. The biopsied specimen of his left descended testis as well 

as right undescended testicle showed spermatogenic arrest. Consequently we speculated 

that the spermatogenesis was injured by the surplus Y chromosome. 

   On endocrinologic examination, plasma LH and FSH were high and testosterone revealed 

to be low. These data were slightly abnormal, but similar to those of most previous 

investigators. 

Key  words  : XYY syndrome, Male infertility, Retentio testis,  Spermatogenic arrest

緒 言

XYY症 候群は,そ の名のごとくY染 色体が1個 過

剰とな り,47,XYYと な った ものである.1966年

Sandbergetal.Dが は じめて報告 しているが,そ の

特質のために,泌 尿器科的報告よりも犯罪心理学的な

面からのアプローチが多かったようである.

今般われわれは不妊と停留睾丸を主訴とした47,

XYY症 例 を経験 したので若干の文献的考察を加えて

報告する.

症 例

患者=29歳,男,農 業

主訴=不 妊 ・右停留睾丸

家族歴:両 親 ・同胞(弟2人)に 異常なし.弟 のう

ち1人 は結婚し,正 常児2人 を持つ.

発育歴:父27歳,母25歳 の時の子で,両 親は血族結

婚ではない.妊 娠中および乳幼児期には異常を認めな

い.身 長は小学校時代から高い方であった.学 業成績

は中等度,高 卒.非 行歴,犯 罪歴はない.性 格は神経

質 ・心配性の方でとくに粗暴な点はない.

・既往歴:10歳 頃に近医にて右停留睾丸を指摘され,

しぼらく投薬受けるも変化ないまま放置していた.

現病歴;1979年9月 結婚,そ の後1年 半以上経過す

るも妊娠をみず,近 医受診にて右停留睾丸 と左鼠径ヘ

ルニアを指摘され当科を紹介された.
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なお,妻 には産婦人科的に異常を認めず,性 生活も

正常であった.

現症=身 長181cm.体 重71kg.血 圧130/70.脈 拍

721分整,顔 面 ・頸部 ・胸腹部の理学的所見は異常な

し,ヒ ゲは2同 に1回 剃る.陰 茎は正常,左 墨丸容積

は26mlと 正常大.右 睾丸は小さく,右 鼠径部に触

れる.副 睾丸 ・前立腺には異常認めない.

一般検査成績=血 液一般 ・血液生化学 ・尿一般いず

れも正常範囲内,胸 部X線 ・ECGと も異常なし.

精液検査:精 液量1.6ml,精 子数0

知 能 検 査 ・心 理 検 査:WAIS知 能 検 査 で 言語 性IQ

59,動 作 性IQ82,全IQ .68で,魯 純 と判 定 された ・

MMPIテ ス トで は全 尺 度 正 常 範 囲 内 な る も,ロ ー ル

シ ャ ッハ テ ス トでは 精 神的 未 熟 と の所 見 が 得 られ た.

な お,頭 部CTscan,脳 波 に は 異 常認 め ら}'tなか

った.

内 分 泌学 的 検 査=血 漿LH:54mlUlml,FSH=

65mlU/ml,Testosterone:375ng/dl,PRL:8ng!

ml,LH,FSHは 高 い基 礎 値 を 示 し,Testosterone

は やや 低 め,PRLは 正 常 値 であ った.

LH-RHテ ス ト(Fig.1)で は1・H・FSHと も

前値 が高 く,LHは 反 応 す る もの のFSHの 反 応 性

が か な り低 下 してい た,

HCGテ ス ト(Fig.2)で はTestosteroneは 正 常

下 限 の反 応 を 示 し,Leidigcellの 予 備 能 は ほ ぼ保 た

れ て い る こ とが わ か る.

染色 体 検 査:末 梢血 白血 球 培 養(ギ ムザ 染 色 お よび

Qバ ソ ド染 色)に てYchromatin2個 陽 性,核 型

47,XYYと 同 定 され た(Fig.3).

睾 丸組 織 像:1981年6月 に右 睾丸 固定 術 ・両 側 鼠 径

ヘ ル ニア根 治 術 な らび に 両 側 睾丸 生 検 を施 行 した が,

精 細 管基 底 膜 は肥 厚 ・ピ ア リン化 し,精 細 管 内 はほ と

ん どがSeltoiicel1で,わ ず か にspermatogonia

が あ る の み,spermatogenicarrestの 所 見 で あ る

(Fig.4).こ 叡 は両 側 睾 丸 と もFl-一 所 見 で あ った.

また,間 質Lcidigcellは 一 部 にnodularに 増

殖 して い る と ころ も認 め られ た(Fig.5).
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Fig.4.睾 丸組織像(1),精 細管基底膜は肥厚 ・ビアリン化を呈し,

精細管内にはわずかのspermatogoniaが 見い出されるの

みである。

疑l
Fig.5,睾 丸 組 織 像(2),聞 質Leidigce11がnodularに 増 生 し て

い る.
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Table1.XYY症 候 群の睾丸組織所見 ・精液所見集計

'畢 丸 組 織 所 見
精 液 所 見

報 告 者
造精機能症例数 正 常
軽度低下 ・rrestaplasia症 例 数 正 常 。lig♂a・ 。★★

NierSenetal17)

Bal。dim。setal23)

Hulten28)

Skakkebeketa12の

Sh・pi・ 。30)

Tettenb。rnetal31)

Sanしeneta】L32)

Skakkebeketaユ26)

1966

1966

1970

1970

1970

ユ970

1970

1

1

3

2

1

6

1

197312

Baghadassarianetal33)1975

1shidaetal27)1979

3の門 脇 らig80

自 験 例

9

3

1

1

1

1

3

1

2

ユ

1

1

2

5

9

9

3

1

1

2

1

8

3

1

1

1

2

1

6

3

1

1

1

計 41 5 5 30 1 16 3 ll 2

★oligozoospermiat±azoospermia

考 察

人間の染色体数が46で あることがあきらかにされた

のは1956年 の ことであるが,5年 遅れて1961年Sand-

bergetaLI)に より初めて47,XYY症 例 が発見さ

わた.XYY症 候群はその名のごとく,Y染 色体が1

個過剰とな り染色体数47と なった ものである.発 生機

序は確定されてはいないが,染 色体不分離により生ず

る突然変異の一型である.

母親の年齢との関係であるが,Robinsonetal.2)

は43例 のXYY小 児について調査し,母 親の平均年

齢24.3歳,35歳 以上での出産は2例 しかなかったこと

より高齢出産とは関係ないと述べている.自 験例でも,

母親25歳 時の子である.

本症候群の特微的所見として,端3>が 発表した3主

徴がある.す なわち,1)高 身長(9割 の症例に見ら

れ,日 本人でも190cmを 越すことあ り)2)軽 度知

能障害ないしは境界領域の知能(約8割 の症例に見ら

られる)3)粗 暴で攻撃的性格(6～7割 の症例に見

られる)の3点 である.一一一一般新生児のスクリーニング

では本邦飯島ら4)の 報告,数 人の外国報告例5-L2)いず

れもおおむね800～1,000人 に1人 の率で発見されてい

るが,刑 務所 保安施設等の収容者でとくに高身長者

を対象とした検査では実にその30倍 程度の頻度で発見

されている13).

自験例では身長181cmと 高 く,知 能 も全IQ68

と低 いが,粗 暴な性格は見られない.か つてXYY

症候群イコール異常性格者 ・危険人物とみなされた時

期もあったが,自 験例のごとき社会によく適応してい

る症例も多いことを忘れてはならない.

この3主 徴以外の身体所見を記した報告は少な く,

停留睾丸14、18),尿道下裂M㌔16),半 陰陽19・21),女性化

乳房22-25),巨 大 睾JtL26),そ の他の合併症が 散見され

るのみであ り,Robinsonetal.2)は あきらかな合併

奇形のパターンはないと述べている.

自験例のごとき停留睾丸合併例は調べえた限りでは

本邦で4例 の報告しかないが,守 屋ら18)は両側停留睾

丸XYY小 児の睾丸生検をおこない,同 年齢の正常

染色体両側停留睾丸児の組織所見と比較し,組 織学的

に未熟であったと報告 している.ま た自験例でも鼠径

部にあった右睾丸と,陰 嚢内に下降していた左睾丸の

組織所見は同一であった.以 上2点 より過剰なY染 色

体がなんらかの機転で畢丸に悪影響を及ぼすのではな

いかと考えられる.

睾丸生 検施行の報告はTablclの ごとく11例の報

告 しか見出しえなかったがspermatogenicarrcstが

41症 例中30例 あ り,正 常だったものはわずか5例 にす

ぎない.も ちろんこれは全XYY症 例の うちの一一部

であるが,XYY症 例群は造精機能障害をおこす可能

性が高いと結論づけることが できよう,ま た,問 質
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Table2.XYY症 候 群 の血 中LH,FSH,Testosterone値 集 計

報 告 者 症 例 数

L H FSH Testosterone

正 常 上 昇 正 常 上 昇 正 常 低 下

Papanico工au35)

Hudsoneta136)

Parkeretal22)

Lundbergetal37)

Priceeta136)

Santenetal32)

Sbapir。eta13。)

Skakkebek26)

B・ghdassarian33)

τshidaetal27)

門 脇 ら3鉢)

'1」 嵌 例

1968

1969

1969

1970

1970

1970

1970

1973

1975

1979

1980

3

5

12

4

17

7

1

8

5

8

1

1

5

0

4

6

1

7

5

5

1

o

0

7

0

1

0

1

0

3

0

1

2

5

4

6

7

5

0

1

0

1

0

0

1

1

0

8

0

1

0

17

7

1

5

3

1

12

0

0

0

0

5

0

計 72 34 13 30 12 34 17

Leid五gcel1の 過 形成 が 見 られ た との報 告 はNielsen

etal・17)の1例 の み で あ った.自 験 例 で も ご く一 部 に

増 殖 し てい る箇 所 が 認 め られ た が,も ち ろ んKline・

felter症 候 群 に お け る よ うな 著 明 な 変 化 で は な か っ

た.

血 中LH,FSH,Testosteroneの 変 化 に 関 して は

報 告 者 に よ りさ ま ざ まで一 定 の見 解 が得 られ てい な い

が,Table2に これ まで の 報 告 を ま とめ て み た.

LH,FSH,Testosteroneと も正 常 値 であ る こ とが

多 い よ うで あ る,ま た異 常 値 を示 した 例 で も 自験 例 を

含め てそ れ ほ ど 大 きな 変 動 は 示 して い な い.LH,

FSH,Testosteroneの 値 の変 動 が 睾 丸 障 害 の 度 合 を

あ る程 度 反 映 す る もの とす れ ば,Klinefelter症 候 群

で は,LH,FSH,Tcstosteroneが 大 きな異 常 値 を

示 す こ と と考 え あわ せXYY症 候 群 で はKlinefelter

症 候 群 ほ どの 睾丸 障 害 は きた さな い 症 例 が 多 い とい う

こ とで もあ ろ う。

また,Leidigcellに 関 してIshidaetal.27)は,

Testosteroneほ ぼ正 常,HCGテ ス トも正 常 下 限 の

反 応 を示 す こ とか ら機 能 は ほ ぼ 保 た れ て い る と報 告 し

てい るが,自 験 例 もそ れ と同 一 の 結 果 とな った,

結 語

不妊と停留睾丸を 主訴とした47,XYY症 例 を経

験したので若干の文献的考察を加えて報告した.

稿を終えるにあたり,御 助力を頂いた本学神経精神科遠藤

正臣教授以下諸先生方に厚く感謝の意を表します.

なお,本 論文の要旨は第18回日本不妊学会北陸支部総会に

おいて発表した.
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