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透明中隔の神経膠腫に続発 したゴナ ドトロピン

単独欠損 の1例
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   A 21-year-old man, who had had normal sexuality, noticed a decrease in libido and potency 
as well as loss of ejaculation. Endocrinological evaluation showed normal serum levels of gonado-
tropins but a low testosterone level. The response to clomiphene citrate was poor while the 
response to luteinizing hormone-releasing hormone and human chorionic gonadotropin were within 
normal limits. By the examination of brain computerized tomography a tumor was detected in 
the septum pellucidum and was resected. Histologically it proved to be a mixed tumor composed 
of astrocytoma and oligodendroglioma. Two months after the operation the patient had recovered 
normal sexual functions and the endocrinological functions, including the responsiveness to 
clomiphene citrate, had been restored. 

     This case suggests the existence of some stimulatory fiber for the secretion of luteinizing 
hormone in the septum pellucidum. 

                                                   (Acta Urol. ,Jpn. 34: 2193-2195, 1988)
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緒 言

ゴナドトロピン欠損症は原則的に視床下部一下垂体

系の異常によると考えられる.し かし最近,前 頭葉新

皮質がLHの 分泌を制御しているとの仮説があり,

われわれもこれに合致すると考えられる透明中隔の神

経膠腫に続発したゴナ ドト・ピン単独欠損症の1例 を

経験したので報告する.

症

患者:21歳,男 性

主訴:射 精不全

家族歴:特 記すべきことなし

既往歴=特 記すべきことなし.

例

正常な性成熟をみて
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きた.

現 病 歴ll986年1月 頃 よ り性 欲 の 低下 と勃 起 不全 に

気付 き,や が て 射精 も不 能 とな った,精 査 目的 に て8

月26日 当 科入 院 とな った.

現 症:身 長181cm,体 重66kg.両 側 睾 丸 に 軽度 の

萎 縮 を 認 め る以 外,眼 球 運動,視 野 な ど理 学 的所 見 に

異 常 な し.知 能 お よび 嗅 覚は 正 常 であ り,男 子型 で は

あ るが 発 毛は 減 少 して い る.入 院 中 の尿 量 は1,500ml/

日を 超 え なか った.

一 般 検 査成 績:末 梢 血 液所 見;RBC412x10^/mm3 ,

WBC4,130/mm3,Hb12.2g/dl,Ht37.6%,Plt

22.6×10^/mm3.血 液 生 化 学 所 見;Nal43mEq〆1,

Table1. Endocrineevaluationbeforethe

resectionofthetumor

Testosterone

Estradiol

Luteinizinghormone

Folliclestimulatinghormona

Growthhormone

Thyroidstimulatinghormone

Adreno-corticotropichormone<10

Prolactine

Thyroxine

Triiodothyronine

Cortisol

Aldosterone

0.5(ng/mの

9.7(P9/mの

19.2(mlU/mの

8.9(mlU/mの

1.1(ng/mの

1.5(μU/mの

(P9/mの

10.4(ng/mの

8,3(μ9/mの

101(ng/mの

17.1(μg/dの

3.1(ng/mの

Table2.ResultofhCGstimulationtest(4,000

1U/m'一 一,3consecutivcdays,intramuscu-

lar)beforetheresectionofthetumor

Ii4.3rnliq/1,Cl104mL'q/1,CrO.9mg/dl.

染 色体 検 査146XY

内 分 泌学 的 デ ータ 各 種 ホ ルモ ンの 血 中 濃度 では テ

ス トス テ ロ ンの低 値 がみ られ た 以 外 異 常 所 見は 認 め ら

れ な か った(Tablc1),各 種 負荷 試 験 で は,hCG負

荷,LH-RH負 荷 で正 常 反 応(Table2,3),clomi-

phcnecitrate負 荷 で低 反 応(Table4)が 認 め られ

た,

睾 丸生 検 所 見:精 子 の低 形 成 を 認 め た(r;g.1).

X線 所 見=腹 部CT,排 泄性 腎 孟 造影 では異 常 を認

め なか った.頭 部 断層 撮 影 に てSellaに 異 常 な し.頭

部CTに て右 前 角 に強 くenhanceさ れ る境 界 明瞭 な

直 径 約3cmのmassを 認 め た(F五g.2A,B).

以 上 の所 見 よ り性 腺 障害 の病 因 と して脳 腫瘍 の関 与

も考 え られ,腫 瘍摘 出術 を1986年11月10日 施行 した.

腫 瘍 はMonro孔 前 部 の 透 明 中 隔 に あ り,術 後 の組

織 学 的検 索 の 結果 はastrocytomaとoligodendro-

gliomaと のmixcdtumorで あ った.

Time(hours) 0寧24奉48ホ72 96

Testosterone(ng/mE)0.51.12.84.94.5

Fstradiol(pg/mの9.76.426.417.110.1

#hCGwasadministratedimmediatelyafterbloodsampling

atO,24,48hours.

Table3.ResultofLH-RHstimulationtest

(100ug,intravenousbeforetheresec-
tionofthetumor)

購難 魏 欝
・縫 鑛 澱鷲 … ・・ ,

耀 灘 轍 　 ,

槻 簿羅 ・謹 謹'
Fig.1.Testicularbiopsyperformedbefore

resectionofthetumordisclosed

hypospennatogenesis.

Time(min.) 0 30 60 90 120

LH(mlU/ml)19.234.427.122.924.2

FSH(mlU/ml)8.914.016.88.710.1

Table4.ChangesinserumlevelsofLHand

FSHinresponsetoclomiphenecitrate

(100mg/day,for7days.oral)before
andaftertheresectionofthetumor

BasallevelPeakresponse

LH(mlU/ml)B
oforeFSH(

mlU/ml)

15.1

6.0

12.6"

4.7'

LH(mlU/ml)
AfterFSH(

mlU/ml)

25.6

11.4

53.6寧

26.5掌

#:Thepeakresponsewasmadeonthe7thday.

Fig.2A.BrainCT(transversesection).A
highlyenhancedtumorwasfound
intherightfrontalhorn.
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Fib.2B.BrainCT(coronalsection).

術後経 過:術 後 経 過 は順 調 で,1986年12月6日 略 治

退 院 とな った.1987年1月 頃 よ り勃起 がみ られ る よ う

にな り,射 精 可能 とな った.内 分 泌学 的 デ ー タ も,テ

ス トス テ ロ ン6.8ng/m1,LH25.6mIu,FSH11,4

mIU/mlと 改善 し,clomiphenecitrateに 対 す る反

応 も正 常 化 した(Table4).1987年3月23FIに 行れ た

睾丸生 検 で も正 常所 見 が得 られ た.

考 察

LH,FSHは 正 常範 囲 内 で あ ったが,テ ス1・ステ

・ンが 異 常低 値 を示 し,ま たhCG負 荷 試験 に お い

て正常 反応 が み られ た こ とか ら,本 症 例 は 術前hypo-

gonadotropichypogonadismの 一 病 型 で あ る と考 え

られた,ま た,LH-RH負 荷試 験 で 正 常反 応 が み ら

れ,clomiphenecitrateに 対 し反 応 が み られ な か った

ことか ら,視 床 下 部 以上 の レベ ル にそ の 原因 が あ る と

推 定 された.さ らに術 後 の臨床 経 過 か らは透 明中 隔 の

gliomaが ゴナ ド トロ ピンの 分 泌を 障 害 して い た と考

え られ る.文 献 的 には 長 塚 らDは 前 頭 葉 新皮 質 が ゴナ

ドトロピ ンの 分 泌を 制 御 してい る と述 べ,ま たKanki

ら2)は,こ れ か らの 線 維 が 透 明 中隔 を通 過 して い る と

述 べて い る.し た が って,本 症 例 は この よ うな 神経 線

維 の存在 を 間接 的 に 示 唆 してい る と考 え られ る.し か

し,一 般 的 に視 床 下 部 お よび そ の周 辺 の腫 瘍 に よる 内

分 泌異常 は 多 くが 思 春期 早発 症 を示 す こ と3)や,こ の
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祁分への電気刺激で ゴナドトロピンの分泌が抑制され

るこ4,5)な どからも,こ の線維は ゴナドトロピン分

泌に対 し抑制的に働くものと考えられてきた,ま た文

献的には透明中隔の腫瘍で無月経を来 した症例が報告

されてはいるが6),片 麻痺と知能低下を伴ってお り,

頭蓋内圧の上昇による影響も否定できない,し かし本

症例はゴナドトロピンの分泌低下以外には臨床所見が

無く,病 的機序の詳細は不明であるものの,透 明中隔

中にゴナ ドトロピン分泌促進線維が存在するという説

を裏付ける症例と考えている,

結 語

21歳 男性の透明中隔の神経膠腫に続発したゴナドト

ロピン単独欠損の1例 を報告し,ゴ ナドトロピンの分

泌制御機構について若干の文献的考察を加えた.
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