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   A patient of 37 years old male visited our clinic with a chief complaint of sterility of 

9 years and 4 months' duration. At first, Klinefelter's syndrome was suspected by physi-

cal examinations and histological findings of the testis, but further examinations disclosed 

dystrophia myotonica. 

   A comparison between the two is made with special reference to male sterility and 

pathological histology of the testes.

緒 言

Dystrophiamyotonica(以 下DMと 略)は

稀な遺伝的疾患で,本 邦に於ては約70例 の報告

をみるのみである.筋 強直と共に四肢及び躯幹

筋の萎縮を起 してくるが,其 他に睾丸萎縮,甲 状

腺の萎縮等の内分泌障害,発 汗,唾液分泌過多等

の代謝異常や,精 神障害,白 内障が認められる.

従つて内科医及び精神神経学を専門とする者に

とつては,極 めて興味ある疾患のようで多 くの

研究,業 績をみることが出来る.し かしながら

特に男子不妊 との関係についての検索は甚だ少

い昂

最近,我 々は当泌尿器科学教室の男子不妊外

来においてこの1症 例を経験する機会を得たの

で ここに報 告 し,同 時 に本症 につ いての若干の

考按 を,特 に泌尿器科学 の範囲 に於 て加え てみ

たい.

症 例

患者=K.N.,37才,男 子.

主 訴:不 妊(9年5ヵ 月間)

家族歴=表1に 示す如 く血族結婚はなく,現 在のと

ころ筋肉系の症状を示す人はない.し かし父親が白内

障にかかつてお り,第1図 に示す如 く前額部脱毛が著

明である.又 本疾患と特に関係は 無いと考えられる

が,貧 血症を祖母(父 方)と 妹にみる.

既往歴=2才 に右鼠径ヘルニア手術をうけこの時右

陰藝内容摘除をうけている.32才 で虫垂切除

現病歴=昭 和29年4月 結婚以来9年4ヵ 月間妻に妊

娠の徴候をみた事がない.妻 は28才 で婦人科的諸検査
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表1.家 族 歴
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をうけたが異常はなかつた,結 婚以来性生活に異常を

来した事はない.約5年 前 より走つた り,早 く歩いた

りする事が 困難となりよく物に つまつくように なつ

た。約3年 前より四肢の倦怠感を覚えるようにな り,

手指のこわば りを感ずるようにな り,服 を早 く着た り

脱いだり出来なくなつた.6カ 月以前より言葉が不明

瞭になり,鼻 にかかつた声になつた,

現症(第2図):体 格,栄 養共に中等度で,皮 膚及

び粘膜色正常,顔 貌は無表情,無 慾状で所謂hatchet

face.口 はやや尖つてtapirmouth(バ クに似た口)を

している.頭 髪薄く軟かで前頭部は稽々禿げている.

甲状腺の腫大はない.軽 度の女性型乳房を認める.心

臓及び肺に異常なく,肝 及び腎,脾 は触知しない.陰

毛は 男性型で 陰茎の発達は普通.右 陰爽内容を触れ

ず,左 睾丸は小指頭大,副 翠丸も萎縮著明.前 立腺は

触診上やや小.

神経学的変化:意 識明瞭.言 語は不明瞭で低調,単

調.特 にラ行,バ 行は不明瞭.反 射では二頭筋,擁 骨

反射は両側共に低下 三頭筋,腹 壁反射も稽々低下

膝蓋腱反射,ア キレス腱反射も稽々低下している.

筋萎縮は余 り著明ではないが,側 頭筋,咬 筋,胸 鎖

乳突筋,僧 帽筋,三 角筋,ご 頭筋,浅 指屈筋,棘 上

筋,棘 下筋及び上肢各筋に認める.又 大贋筋,四 頭股

筋にも認める.

筋強直反応は軽度のものが,大 体上肢各筋に認めら

れるが殊に短栂指屈筋では署明で自発運動にさいして

は,最 初は筋の強直が起 り開閉がやや困難となる.特

に一度閉じて急にこれを開こうとする時,著 明な遅延

を認めることが出来る.

検査成績;表2に まとめる.末 梢血液縁で白血球増

多があり,血 清生化学には異常はないが尿中クレァチ

末梢 血 液像;Hb80%,赤 血球419×104,

自血 球11,800.白 血 球 百 分 率 正 常,

出血 時 間7分,凝 固 時 間8分.

尿,尿:異 常 な し.

血 液 化 学:総 蛋 白7.29/d1,残 余窒 素17.3mg/d1,

ク レア チ ニン0.75mg/d1,Na144.4rnEq/L

K4.86mEq/1,Ca4.74mEq/1,C1107.OmEq/1.

肝機 能検 査:黄 疸 指 数2,総 ビ リル ビソ及 び 直 接 ビ リ

ル ビソ 正 常,Co・R-1,Cd-R12,TTT!

血 清梅 毒 反 応:陰 性ASLO:50Toddunit

CRP:陰 性.RAT:陰 性.

内分 泌 学 的 検 査=尿 中 ゴナ ド トロ ピ ン24単 位(抽 出

法 カ オ リソ吸 着 法,検 定 法 マ ウス 子宮 重 量 法),尿

中17KS4.2mg/day(5日 間 測 定 平 均 値),尿 中17

0HCS5.omg/day(5日 間 測 定 平 均 短).基 礎代 謝

率 一7.5%甲 状 腺P31摂 取 率 低 値.

尿 中 ク レア チ ソ排 泄量:8L2皿g/day

尿 中 ク レァ チ ニ ン 〃:O.Sgg/day

精 液 検 査:2.1CC,無 精 子 症.

知 能 テ ス ト:(WAIS):総1.Q.go

眼 科 的 所見=Myopiao.utr.R.V.=o.1(-2.5D

O.9)L.V.=(-2.7D1.2P)

レ線検 査=胸 部 レ線 異 常 な し,ト ル コ鞍 正 常,精 嚢 腺

撮 影(第3図)

筋 組 織 像:(第4図)

筋 電 図:未 検.

皐 丸 生 検 組 織像:(第5図)

染 色 体;性 染 色 体,XY(男 性 型),常 染 色 体 正常.

Sexchromatin:陰 性.

ン排泄量が増加しているのが特殊な所見である.内 分

泌学的検査では甲状腺機能の低下をみる外に,正 常範

囲にあつても一般に低値である.精 液検査では無精子

状態で精液量は少 く,精 嚢腺撮影で精嚢腺の発育不全

或は萎縮が認められる(第3図)筋 生検では著明な

萎縮を示す組織像が認められ(第4図),聖 丸生検で

組織学的に精細管のピアリン化が著しく,全 体として

線維化の傾向にあ り,精 子形成像は全 く認められない

(第5図)Adenosinetriphosphataseの 活性を示

す組織化学的検査では,筋,墨 丸 ともに活性の低下を

証明することが出来る(第6図)

総 括 と 考 按

Dystrophiamyotonica(以 下DM)は1909



酒 徳 他 一 不 妊 を 軍 訴 と したDystrophiaMyotonicaの1症 例

年 にSteinert次 い でCurschmannに よつ て

報告 されCurschmann-Steinert病 と も呼ば れ

るが他 にCurschmann-Batten-Steinert症 候

群,Curschmann-Steinert症 候 群,Batten-

Steinert症 候 群,Myotonicadystrophia,

Myotoniaatrophicaと も呼ばれ てい る.Wa1-

ton&Nattrassの 統 計 に よると約100万 人 に

1人 の発生頻度 を有す る疾 患で ある.本 病 と近

縁 関係にあ る疾患 にThomsen氏 病 即 ちMyo-

toniacongenitaが あ るが本稿 で は 言 及 し な

い.

DMの 本 態 につ いて従 来神経起原説,筋 肉起

原説,新 陳代 謝異常説 の3者 があ る.Boeters,市

岡,太 田は間脳 の植物神経 中枢 にその異常の源

泉を求め ている.泰 井 は1958年 本 邦 におけ る最

初のDMの 剖検例を経験 し,本 症 の成 因に関 し

病態 生理学的諸所 見を統一的 に説 明 しようとし

て,St.Gyorgiの 筋 働作機 構 の代謝段階分析 に

倣つて 本病 の特殊 な筋 強直反応 は,ATP-ATP

ase系 の障害 に 求むべ き であ ると 主張 してい

る.少 くとも下垂体一 副腎系 の機能不全 の如 き

は所 謂高次段階 の ものであ り,最 低次段階 には

ATP代 謝 系 の障害 があ ると述べ ている.著 者

等 は睾 丸及び筋 の生検 を行 い組 織化学的 に これ

らの 組織 に おけ るATPaseの 活 性を 調べ た

が,皐 丸,筋 の 組織 内でのATPase活 性 の

著 明な低 下を認め たのであ る(第6図)、 この

ことは泰 井の説を ある程度裏付 け ているもので

あ る.

さ てDMが 泌 尿器科 学 の領域 に おいて問 題

にな るのは本症にお け る睾 丸萎 縮(こ れ は所謂

原発性 の もの と考 えて よい)で,し たがつ て男

子不妊症 に関連 してで あ る.特 にそ の臨床病像

においてKlinefelter症 候 群 とあ る程度類似す

る点 に問題 があ る.

Klinefelter症 候 群を独立 した 臨床疾患 とし

て取扱 うことを 提 唱 し た の はKlinefelter,

Reifenstein&Albright(1942)で あ る.そ の

後現在 までの約20年 間 に恐 らく1000例 ぐらいの

報告例 は見 られ ると思 うが,い まだ に この症候

群につ いてのはつ き りしだ概念 は規 定 され てい

ない.現 在 の ところsexchromatinが 陽性 で
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(性 染 色体組合 せはXXY或 は 同系統のモザ イ

ク構 成)次 の3所 見を有 す るものをKlinefelter

症 候 群 として 報 告 す る 傾 向 にあ る様 で ある

(Heller&Nelson).1)睾 丸 はノ」、さ くて,精

細管 の ピア リン化を主 とす る特有 な組織像を示

してい るが,Leydig細 胞 は一般 に正常に近い

かむ しろ増 殖の傾向を示す2)無 精子症,従

つて男子不妊症で ある.3)尿 のFSH排 泄 が

高値 を示 してい る.女 性 型 乳 房 症(gyneco-

mastia)は 必 発 の所 見で はな い.

sexchromatin陰 性Klinefelter症 候 群は

発生病理の説明が出来ず どう取扱 うべ きかは今

後 の検索 に待たねば なるまい,

本 題に戻 るが,本 症例 は無精子症で あ り,睾

丸は小 さ く,軽 度のgynecomastiaが 認 め ら

れ更に睾丸組織像は精細管 の内径 は極め て小 さ

くまた完全 にピア リン 化 を 示 す 所 も あ り,

spermatogenesisは 全 く 見当 らな い,し か し

Leydig細 胞 は 正常か乃至増殖 の傾 向を示 して

い る所 もあ る.こ れ らの諸点 より著者等は当初

Klinefelter症 候 群 を疑つて入院,検 査を進め

ていつた.と ころが まずsexchromatinは 陰

性であ り,尿 中FSH排 泄 量は正常で ある点 よ

りKlinefelter症 候 群を考 えに くくなつて 来

た.更 に よ く調べ ると筋強直が証 明され,筋 萎

縮の認め られ る所 も発見 され,初 めて精神科医

との協力の もとにDMで あ ることが判 明 した.

文 献を調べて見 るとこの二つの疾患を混同 し

た記載は本邦で は見当 らない.し か し欧米 に於

ては こうした記載を散見す ることが出来 る.

W.D.Drucker等 は1963年51例 のsexchro-

matin陽 性Klinefelter症 候 群 と20例 のsex

chromatin陰 性Klinefelter症 候 群を文献上

あつめ,17例 の 自験・りDMと を比較検討 し,

表3に まとめた様 な臨床上の差異を指摘 してい

る.つ まり女性化現象はKlinefelter症 候 群で

は よ く見 られ るが,DMで は稀 である.ま た不

妊 は前者 では絶対的な もので あるが,DMで は

約3割 であ る.尿 中FSH価 も前者 では100%

上 昇 してい るが,DMで は上昇 している例が少

い.

またDMの 睾 丸 の組織学 的変 化については,
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表3.臨 床 上 の 鑑 別 点(Druckerに よ る)

峯丸(触 診上)

Androgen失 調

(女性化現象)

女姓型乳房

胴長/下 肢長の不均衡

妊 孕 性

尿 中Gonadotropin

排 泄 充 進

exchromatin陽 牲

クラ イ ン フ ェル ター症

候 群

非常に小さく,硬 い.

51%

55%

46%

0

100%

exchromat1n一 性

クラ イ ン フ ェル タ ー症

候 群

正常より小さく硬い,

20%

35%

Q

O

100%

D.M.

一定でなく
,軟

18%

12%

25%

70%

14%

自 験 例

小 さ く,軟.

軽 度

軽 度

な し

不 妊

正 常

まずsPe「matogenesisの 低 下 とSertoli細 胞

の空胞形成が お こり,次 いで基底膜 の肥厚 と精

細管内容 の消失,更 に精細管 の萎縮 がお こり,

遂 に は完全な 硝子化(hyalinization)を 来 す

こうした変化は患者の年令や罹患 の期間 とは何

等関係が ない と述 べ られて いる.例 えば第7図

に示 した京大前川内科 入院中 の23才 のDM患

考 の睾丸生検組 織像では,本 報 告例 に見 られた

様な諸変 化は認め られずほぼ正 常で あつた.即

ち本症 では病期 と睾丸組織像 の変化 とは常 には

平行 する ものではない と思 われ,こ の点Druc-

kerの 記 載 と一致す る.つ ま りDMに お け る

睾丸 の組織像は特異的な ものではな く,停 留睾

丸,耳 下腺炎性睾丸炎,癩,Laurence-Moon-

Bied1症 候 群,Klinefelter症 候 群等 と組 織学

的 に鑑別が困難で ある場合が多い と云え る.

尚 本症の治療 に関 しては,以 前 はquinineや

procaineamideを 用 い ていたが,現 在はAC

TH,predonisolone,DOCA等 の投与 が行 われ

ある程度 の症状 の改善が認 め られ ているが,睾

丸病変 に対 しては効果が全 く期待 出来 ない.

結 論

不妊 を主訴 としたDystrophiamyotonica

の症 例 を報告 し,特 にKlinefelter症 候 群 と対

比 して検討を加 えた.

欄 筆するに当 り,御 校閲を賜つた恩師稲田 務教授

に衷心より感謝致します とともに,染 色体の検査に御

協力下さつた京大放射線基礎医学教室の土井田博士に

謝意を表します.(本 論文の要旨は著者の一人吉田が

第26回 日本泌尿器科学会関西地方会に於て発裏した.)
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第1図 。患 者 の 父 親,前 頭 部 脱 毛,顔 面 筋 肉

の軽 度 萎 縮,"tapirmouth",白 内障 術 後

を示 す.
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第2図.``hatchetface"``tapirmouth"

前 頭 部 の 軽 度 脱毛,特 に 頸 部 の筋 萎 縮,等

を認 め る.

第3図.精 嚢腺撮影,発 育不全乃至萎縮を示

す.右 側はヘルニア手術の際陰藝内容別除

をうけてお り,造 影不能.
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第4図,筋 組織像,著 明な委縦か認められる.
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蟹藩
第5図.睾 丸生検組織像,精 細管のヒァ リソ化著明,

精細胞は全 く認められず,セ ル トリー細胞も殆んど

認めない.間 細胞は比較的正常に保たれている.
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鴇ヂ`・ 賑 鞠
第6図.睾 丸組織像(ATPase染 色)精 細管内はも

とより,間 質に於ても活性の低下を認める.

簸繧灘
'憂ξ:譜舞簸 噸 繍
第7図.23才DM患 者肇丸生検組織像,ほ ぼ正常.
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