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XYY症候群の1例
北里大学医学部泌尿器科． i主任：小柴 健教授）

     門  脇  和  臣

     石  橋     晃

XYY SYNDROME： REPORT OF A CASE

    Kazuomi KADowAKエand Akira lsHIBAsHI
From the DePartment of Urolog／， School of Medicine， Kitasato University

          （Director： Prof． K． Koshiba？

  A case of 47， XYY chromosomal complement is reported． A 31－year－old man was refered to

us on August 17， 1979 for evaluation of his fertility． The father was 24 and the mother was 34 years

old when he was born． The findings on physical examination were as following： His height was

王76c皿and weigh亡58 kg． Both tes亡es werc丘rm and measured 3．4×1．2 cm on the r五ght and 3．3×

1．2 cm on the left． The penile growth was normal． Plasma gonadotropin and androgen levels were

all within normal limits． Analysis of the．fiemg．n specimen sh． owed one rnillion spermatozoa／ml， 100／，

of皿otility and 60％of morphorogically abnormal cells． The testicular biopsy specimen rcvealed

hypospermategenesis and normal appearing Sertoli and Leydig cells． Chromosomal analysis from

the． peripheral leucocyte showed 47， XYY Karyotype．

  Testicular function of 47， XYY man was briefly discussed．

緒 言

 XYY症候群は47， XYYの核型を基本型とする性

染色体の数的異常であるが，従来本邦ではY染色体

過剰と知能障害，人格異常などの関係が主として注目

され，本症の下垂体性腺系機能にかんする報告は少な

い．

 最：近著者は不妊を主訴とした染色体構成47，XYYの

1例を経験したので若干の文献的考察を加え報告する．

症 例

 患者：33－34－20，31歳，男性．

 主訴：不妊

 家族歴：父24歳，母34歳時…の第2子，同胞2人（女

性）は健常．両親は血族結婚ではない．

 発育歴および既往歴：在胎約9か月で出生．出生時

体重は約23009．身体の発育発達は順調．学業成績は

申下位で高校卒犯罪・非行歴はない．

 現病歴：1977年10，月4日結婚その後約2年を経過

したが妊娠の成立なく精査目的で当科を受診した．妻

には臨床的に不妊の原因となるべき異常は認めなかっ

た．性生活に支障はない．

 現症：身長176cm，体重58 kg（Fig．1）．血圧112～

74mmHg．脈拍76／分，整．眼球結膜，眼瞼結膜に貧

血や黄疸は認めない．胸部理学的所見に異常なく，甲

状軟骨の隆起をみる．腹部は平担，軟で肝，脾，腎は

触れない．ひげ，腋毛，陰毛の発達はやや不良だが陰

茎の発育は正常．仮性包茎．睾丸は陰嚢皮膚上からの

計測で右3．4×1・2 cm，左3・3×L2cmと小さいが緊

満している。触診上副睾丸および前立腺には異常所見

なし．

 一般検査成績：血液一般：白血球数7000／皿m9，赤

血球数475×104／mm3， Hb l4．89／dl， Ht 42．9％．血

液化学：総蛋白7．19／dl， AIG 2．6， GoT 15u， GPT

I4u， Al－P 12u， LDH 236 u， BUN 16mg／dl，クレ

アチニン。．7 mg／dl， Na．139 mEq／L， K 3．5 mEq／L，

Cl 99mEq／L．

 胸部レ線，心電図：異常所見なし．

 精液検査：精液：量2ml， pH 7．0，精子数1×106／

m1，精子運動率10％，奇形率60％．

 内分泌学的検査：radioimmunoassay法により測定

した血中androgenおよびgonadotropin値はいずれ

も正常域値内にあった．HCG負荷試験（HCG 4000
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Tabte 1 ． Endocrinblogical examinations

plasma－LH

   FSH

   Testosterone

   5－ALPHA・D卜馨τ

   bHEA

   DHEA一＄

   ANDRO

8．6，14．6mIUノ紹（normal range 6．5－34．5）

9．3， 10．9 ” （1．9－21．8）

368， 385 nglac （300”850）

  0，48 ng／m2 （0．2－2．0）

  6．95  ”   （1．2一’7．5）

  77B ” （4ee－1500）

  O．78 ” （O．1－1．2）

HCG Test （HCG 400e ；U IM－3 day＄）
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単位3日間連続筋注）では血中testosteroneは正常の．

反応を示した（Table l）．

 染色体検査：末檎血臼血球培養による染色体分析で

核型47，XYYと同定し（Fig．2），さらにQr染色法

により2個のY－chromatinを確認した（Fig．3）．

知能・心理検査：知能検査ではWAIsで言語性IQ，

86，動作性lq 86，全IQ 85と正常下知級に属して

いた．矢田部・ギルフォード性格検査では情緒的に安

定し，対人，対社会的には外向的，積極的で協調性に

富み安定適応積極型と判定きれt，

 睾丸の組織学的所見：精祖細胞数は軽度～中等度に

減少しているが少数の精子の形成を認めた．精細管径

はぼぼ正常で基底膜は部分的に中等度の肥厚を示すが

硝子様変性を示す部分はみられなかった．問質の線維

性増生および細胞増生は軽微でありLeydig細胞がわ

ずかに小胞状の増加を示す部分を認めt．Sertoli細

胞の増加はなかった（Fig．4）．

        考     察

 性染色体異常が性腺の発育分化を障害し，：不妊の原

因となることは広く知られ7 as実であり，Hendryら1）

は男性不妊患者204例中21例（10．5％）にY染色体

異常を見出している．このようなY染色体異常のう

 Tbale 2． Gonadal dysfunction in 47， XYY

      k4ryotype．

1． Semen analysis

   Azosperrnia 9）

   OIigospermial，S）

2 ． Testieutar biopsy

   Maturation arrestS，T）

   Hypospermatogenesis5｝

    （proportional hypoplasia of ali germ cells）

   Absence of germ cells9）

3． Others

   Hypospadiasie）

   Undescended testisiO）

   Hypogonadismii）

   Male pseudohermaphroditismi2，S＄）

   Megatestesf）

   ，Gynec。mastia5・tり

ち，数の異常に基づく性染色体異常であるXYY症

候群は1961年Sandbergら2）により初めて報告されて

以来欧米ではかなり多．くの報告があるが，本邦では
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’

Fig． 1． Case 31 y．o． male． A， general stature． B， external genitalia．

軌壕
『攣

 の  9

gs
  6

顛
t3

～煽
 2

鷲
e：
 ア

3

嫉12
 8     9

◎6 晶
’14e t5

．． vt
19 2e

一 “

21

1
IO

踊1‘
4 5

黛◎  ．」，

御●  6●
 ll f2

8● 亀二 も」

16 17 le

賜   ‘

22

e
匿い

f：7 x’tTy

Fig．2． Chromosomal analysis， showing karyotype 47， XYY （G－Banding）．

未だ20月例の報告がみられるにすぎない．本症の基本

核型である47，XYYの発生機序が精子の第2次減

数分裂における染色体不分離（chromosome nondi呼

unction）にあることは明らかであるが，染色体不分

離の原因は不明であり，Down症候群患児などで指摘

されている出生時の両親年齢との関係も本症では否定

されている3）．

 本症にみられる表現型はきわめて多彩であり一定の

像はないとするものが多い5，10一一12）．自験例のごとく性

腺機能障害を伴うものはTable 2に示すような報告

をみるが，47，XYY個体の性腺機能に関しても一定

の見解はないといえる．すなわち造精機能については

子供を有するもの2・4）から高度の造精機能障害を示す

もの9・11）までさまざまの報告がみられる．

 Skakkebaekら4）は本症の睾丸組織像について精細

管における精子形成能が正常のものは少なく，症例

の50％以上にspermatogenic arrest像，約30％に

Sertoli cell only tubules像力葺みられるとし，一般的

には47，XYY個体の多くが妊孕力低下を示すと述べ

ている．文献的に睾丸の組織学的所見上なんらかの造
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精機能障害像を認めるものが多い4～7・9）が，Skakke・

baekら4）， Parkerら5）によれば本症に特徴的な睾丸

組織像はない．

 精子形成にFSH， LH， testosteroneが密接に関与

し，しかも精細管の障二度と血中FSH， LHがある

程度相関することは周知の事実であるが，従来の報告

では47，XYY個体の内分泌学的所見についても多様

で一致した結果を得ていない．すなわち血中testoste－

rone正常域6・7・9），低値5），高値8），血中LH正常域6，

7・14），高値9），血中FSH．正常域6・14），高値7，9）などで

ある．このような測定値のバラツキめ原因としては（1）

症例による睾丸障害の差，（2）下垂体gonadotropinの

episodic secretion（3）検討症例の特殊性一各種の施設

収容者を対象としたものが多い．などが考えられるが，

Baghdassarianら6）Ishidaら7）， Priceら8）などの報

告から考察すると47，XYY個体の内分泌所見として

一定のものはなく，各症例の睾丸障害の程度に応じて

種々の変化がみられるものと考えられる・

 rl験例では睾丸の組織学的所見上中等度のhyposp・

crmatogcnesis像を認めたが， Scrtoli細胞やLeydig

細胞の変化は軽微で，血中androgen， gonadotropin

Fig． 3． Q－Banding． This figure shows two fluore－

    scent spots（Y－chromatin） in lymphocyte．

    B， interphase．

Fig． 4． Testicular biopsy specimen， showing hypospermatogenesis． The Sertoli

    cells and the Leydig cells are morphologically normal．

値は正常範囲内にあった．またHCG刺激に対する

testosteroneの反応は正常であり，睾丸のステロイド

ホルモン分泌能障害は否定的であった．

結 語

 染色体構成47，XYYの1例を報告し，主として

本症の性腺機能について文献的考察を加えた．
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