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   A 23-year-old man was admitted to Osaka University Hospital with complaints of breast en-

largement and defect of bilateral scrotal content. A gonad-like organ could be palpable at bilateral 

inguinal area and pubic hair was a female escutcheon in spite of complete male phenotype for 

both external genitalia and posterior urethra by retrograde urethrogram. Decreased serum value 

of testosterone and increased the serum value of estradiol and progesterone were found by endo-

crinological evaluation. Karyotype derived from skin fibroblast and peripheral lymphocyte was 46, 

XX and H-Y antigen was detected. Exploratory laparotomy disclosed uterus and bilateral ovotes-

tis with epididymis, seminal vesicle and Fallopian tube. The patient received gonadectomy, hys-

terectomy and insertion of testicular prosthesis.
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緒 言

真性半陰陽は同一個体に精巣と卵巣の両方の組織が

存在する,ま れな奇形である.最 近われわれは男性の

表現型を示 した46,XX真 性半陰陽の1例 を経験し,

その白血球のH-Y抗 原を測定したので報告する.

症 例

患 者:23歳,戸 籍 上 男性

初 診:ig84年10月12日

主 訴:乳 房 発 患 陰 嚢 内 容 の 欠 女ロ

家 族 歴:両 親 は い とこ結 婚 であ る.同 胞 は2人 で,

両 親,同 胞 は 健 康 で あ る.

既 往 歴1未 熟 児 で 出 生.そ の後 の発 達 は 良 好,

現 病 歴:15歳 頃 よ り乳 房 発 達,両 側 陰 嚢 内 容 の 欠如

に 気 付 い て い た.会 社 検 診 で精 査 を 勧 め られ 当科 を受

診 した 。

現 症:身 長171cm,体 重56kg,指 極 長169cm.

口ひ げ,顎 ひ げ が 無 く,腋 毛 は少 な い.乳 房発 達 は 左

側,Tannerstage3,右 側Tannerstage2i)(F三9.

1).外 性 器 は男 性 型 でTanncrstage4?).陰 毛 は 女

性 型 でTanncrstage4D両 鼠 径 部 に 性 腺 を触 知 す
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Fig,1.発 達 した 乳 房
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1/H-Yantiserumdilution

Fig.2.CytotoxicitytestsonR・ajicellswith

mouseH-Yantiserumabsorbedwith

leukocytesfromnormalfcmale,

normalmaleandtruchermaphro-

dite(46,XX・TH).Cdenotcscon-

trol(includingcomplementbutnot

antiserum).

る.前 立 腺 は萎 縮 し て い る.勃 起 射 精 は 可 能.

検 査 成 績1血 液 一般;赤 血 球379×10"/mm3,Ht

34.3%と 軽 度 の 貧血 を 認 め る以外,著 変 を 認 め ず.内

分 泌検 査;血 中;LH23・6～32mU/ml,FSH15～

17mu/ml,プPラ クチ ソ17.4ng/ml,テ ス トス テ ロ

ンo.8～1.2ng/ml,プ ロジ ェス テ ロ ン2.ong/ml,エ

ス トラ ダイ オ ール87P9/ml,HcGlIu/L,LH-R,H

負 荷 試 験;LHに3.4倍,FSHに2・3倍 の増 加 あ り.

HCG負 荷 試 験;テ ス トス テ ロ ンに6.6倍 の 増 加 あ り.

尿 中170HCS,17KS値 は 正 常.精 液 検 査;1回 射

精 量0.2～0.5m1で 精 子 を 認 め ず 染 色 体 検 査;末 梢

血 リ ソパ球,外 陰 部皮 膚 線 維 芽 細 胞 の 検 索 に お い て

46,XXで,モ ザ イ クを認 め なか っ た.キ ナ ク リン分

染 法 に てY染 色 体 様 の もの を認 め な か った.X線 検

査;尿 道 膀 胱 造 影に て腔 を認 め ず.排 泄 性 腎 孟 造 影1こ

て著 変 な し.

H-Y抗 原の測定Goldbergら の方法?」)に従いC57

BL/6雌 マウスを同系の雄マウスの脾細胞で免疫し,

抗H-Y抗 体 を得た.こ の抗体を患者の白血球で吸収

した後,残 存 した抗体のR灸ii.細 胞障害性ecよ り白血

球に存在するH-Y抗 原を測定 した4).本 症 の測定結

果はFig.2の ごとくH-Y抗 原陽性であった.

以上より真性半陰陽を疑った.1984年ll月26日,試

験開腹を行い,両 側性腺,内 性器の精査を施行した.

手術所見=両 鼠径部に卵精巣様の性腺を認め,こ こ

から索状物が腹腔内へ連続してお り中央に子宮様組織

を認めた.こ の子宮様組織は後部尿道部分に盲端とな

って付着していた(Fig.3).子 宮様組織,両 側性腺お

よび付属器を摘出した.

組織学的所見=性 腺は両側 とも卵精巣であった.両

側卵巣部分に卵胞,白 体を認め,cystとthecacell

の増殖を伴っていた.両 側精巣部分は萎縮 してお り,

精 細管に少数の精系細胞とセル トリ細胞を認めるのみ

で精子形成を認め なかった(Fig.4).両 性腺に近接

して副睾丸 精嚢腺が存在 した。精管はなく,輸 卵管

と子宮が認められた.

治療 として偽精巣を陰嚢内に挿入し,テ ス トステロ

ンの補充療法を続けている.患 者の経過は良好で男性

として生活 している.

考 察

文献上あきらかな真性半陰陽の報告例はわれわれが

検索したか ぎ り,自 験例を含め本邦で120例 存在し

た5～9).VanNiekerkら の報告に よれば,本 症の染

色体型の主要 な もの は46XX(59.5%),46XY

(12.3%),46xx146xY(12.8%)で あ りY染 色体を

持っていないものは卵精巣を伴 うことが多く,Y染 色

体を持つものは精巣を持つ可能性が高くなっている.

また性腺の存在する場所をみると,卵 巣はほとんど正

常の卵巣の位置 に とどま り,精 巣はlabioscrotal

areaに 下 降する傾向が ある.卵 精巣は精巣組織が多

ければ多いほど,labioscrotalareaに 下 降する傾向

がみられる1。).本症の表現型は60～70%が 男性型,30

～40%が 女性型で,Y染 色体を持つものは男性化の傾

向があると報告されている6・!o).

自験例の染色体型は46XXで,Y染 色体が認めら

れないにもかかわらず精巣組織の発生をみている.こ

の説明として以下の考え方が存在する.③46XX細

胞の他に少数のY染 色体を含む細胞がある(モ ザイク

説).②Y染 色体が他の染色体上に乗 り換えをしてい

るか,ま たは転座 している.③ 常染色体上にあると想

定される性決定因子の異常による.な どである8,tl).
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㈹ 子宮,左 性腺および付属器(後 面).上 部矢印は精

巣,下 部矢印は卵巣を示す.(B)右 性腺.上 部矢印は

精巣,下 部矢印は卵巣を示す

Fig,3.摘 出性腺および内性器

マウスの皮膚移植実験の際発見された雄特有の組織

適合抗原(H-Y抗 原)は 未分化性腺の細胞膜 レセプ

ターに結合し,性 腺を精巣へ分化させる精巣誘導因子

と考えられてきた12).46,XX真 性半陰陽症例におい

て検索されたH-Y抗 原は自験例を含め陽性であると

の報告があるので9・13・14)Y染色体がなくとも本症に精

巣組織が存在 しうる一応の説明がつ くことになる.し

かし最近McLarenら はH-Y抗 原陰性のマ ウスで

も精巣が発達L,雄 の表現型をとることを示し,H-Y

抗原が雄への性分化にとって必ず しも必要でないこと

を報告しているので15),精 巣誘導因子としてのH-Y

抗原 の役割を再検討する必要があると考える。

真性半陰陽の確定診断に精巣 と卵巣組織の同一個体

での共存を組織学的に確認することが必須であるが,

卵精巣の場合,生 検組織の採取部位に よって診断を誤

まる可能性があるといわれている16)竹 崎 らは性染色

体がXXで 鼠径部以下に性腺を触れる場合,真 性半陰

陽の可能性が高いと述べている5).

本症の治療で最も重要なことは性の決定である.法

律的,社 会的性別は生後3歳 位 までに決定され るた

め7),そ れ までにできるだけ早期に診断を確定 し,治
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(A)卵 巣組織 卵胞,白 体がみられた.(B)精 巣組織.

精細管に少数の精系細胞とセル トリ細胞を認めたが精

子形成を認めなか った.

Fig.4.卵 精巣の組織

療を行 うことが必要である.患 者がすでに自己の性を

自覚する時期に達 している場合,遺 伝的性より社会的

性を優先するべきであると考えられるが,こ れ より以

前の年齢であっても遺伝的性が性の決定上,最 優先す

るとはかぎらない.す なわち外陰部の形態のうえで男

性化への困難さが予見された場合,女 性にした方が無

難であるといわれている16).女 性にす る場合,精 巣摘

出術,膣 造設術,陰 核形成術などが必要となる,男 性

にする場合,卵 巣摘出術,尿 道形成術,精 巣固定術,

女性内性器摘除術,乳 房切除術 偽精巣挿入,男 性ホ

ルモン投与 な どが必要とな る7).性 腺 が卵精巣の場

合,両 方の組織が混在している可能性があ り,精 巣の

み,卵 巣のみの部分切除は事実上困難であるため全摘

を主張する意見もある17)ま た真性半陰陽の性腺は悪

性腫瘍形成の頻度が高いことが知られているため10),

性腺 を残す場合も慎重に対処しなければな らない と

考える.自 験例の場合,性 の確認が23歳 で男性 の

表現型を呈していた ため男性化の方向 で治療を行っ

た.



772

結 語
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乳募発達を主訴とした23歳,戸 籍上男性の真性半陰

陽症例を報告した.表 現型は男性で,性 腺は両側とも

卵精巣であ り,子 宮を認 めた.染 色体型は46.XX

で,H-Y抗 原は陽性であった.本 症に関す る若干の

文献的考察を加えた.
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