
44

症例報告 Case Report

左非触知精巣と近位型尿道下裂を合併した splenogonadal fusionの 1例

大阪母子医療センター泌尿器科

山本 顕生 松山 聡子 松井 太
矢澤 浩治 松本 富美

要旨：
9カ月男児．外性器異常を主訴に紹介．自然妊娠による第 1子．出生前に異常を指摘されず，性別は不明と
いわれていた．生下時に男児と判定されるも，陰茎の異常を指摘．生後 2日目に動脈血酸素飽和度の低下から
先天性心疾患（大動脈縮窄，心室中隔欠損，大動脈弁狭窄，僧帽弁狭窄）が判明．6日目に大動脈弓形成術，
肺動脈絞扼術が施行された．初診時陰茎は陰囊部尿道下裂の状態で，左精巣は非触知．右は陰囊内に月齢相当
の精巣を触知した．混合型性腺形成不全を疑い染色体検査を行ったが，karyotypeは 46，XY，SRY＋であった．
1歳 2カ月時に尿道下裂修復術，1歳 5カ月時に左精巣の検索を施行した．右精巣は挙上傾向があったため右
鼠径部切開にて右精巣固定術を施行．左精巣についても左鼠径部切開にて探索したが確認できず．腹腔鏡にて
観察を行ったところ，左腸腰筋の外側に高度の付着異常を伴う左精巣上体と低形成な左精巣を認めた．左精巣
の頭側には暗赤色の小塊を伴っていた．精巣血管は同定困難であった．Fowler-Stephens法による精巣固定術
は困難と判断．暗赤色の小塊とともに左精巣摘除術を行った．病理組織検査にて精巣と脾組織が確認され，
splenogonadal fusionと診断した．

（日泌尿会誌 111（2）：44～47，2020）
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緒 言

splenogonadal fusion（SGF）は稀な先天性疾患で，1883
年 Bostroemにより初めて報告され，現在までに 200例
弱の報告がある１）．70%以上が 20歳以下で発見されてお
り２），女性にもみられるが，圧倒的に男性の報告が多い３）．
1956年の PutscharとManionの報告以降，性腺と脾臓
本体とが脾成分を含む索状物で結合している continu-
ous型と脾臓本体との直接の結合を認めない discontinu-
ous型に分類されている４）．左性腺と脾臓との解剖学的位
置関係を反映し，患側は左側がほとんどである３）．発見契
機は型により異なり，continuous型は停留精巣の術中に
偶発的に見つかり，discontinuous型は鼠径ヘルニアや陰
囊内腫瘤として発見されることが多い．continuous型で
は通常，停留精巣は高度で，四肢欠損，小顎症，口唇口
蓋裂，心疾患などの泌尿生殖器系以外の合併症を約 50%
で伴う事が報告されているが，discontinuous型では稀で
ある３）５）～７）．今回われわれは，左非触知精巣と高度尿道下裂
の合併にて表現型が他の性分化疾患と紛らわしかった，
continuous型の SGFの 1例を経験したので報告する．

症 例

症例は 9カ月，男児．自然妊娠による第 1子．出生前
に異常を指摘されず．性別は不明といわれていた．正期
産，自然分娩，出生体重は 3,510g．生後 2日目に動脈血
酸素飽和度の低下から先天性心疾患（大動脈縮窄，心室
中隔欠損，大動脈弁狭窄，僧帽弁狭窄）が判明．6日目に
大動脈弓形成術，肺動脈絞扼術が施行された．里帰り出
産にて遠方の前医でフォローされた後，外性器異常に対
する精査・加療目的に当科紹介．初診時陰茎は陰囊部尿
道下裂の状態で，左精巣は非触知．右は陰囊内に月齢相
当の精巣を触知した（図 1）．血液生化学検査：一般項目
に特記すべき異常なし．内分泌学的検査：LH 0.3mIU/
mL，FSH 6.2mIU/mL，テストステロン 5.4ng/mL．骨盤
部超音波検査：明らかな子宮・膣構造を認めず．混合型
性腺異形成を疑い染色体検査を行ったが，karyotypeは
46，XY，SRY＋であった．形成術後の評価が全身麻酔下
で行える様，1歳 2カ月時に包皮内板を用いた遊離皮弁
による尿道下裂修復術を先に行い，1歳 5カ月時に左精
巣の検索を施行した．まず，全身麻酔下に砕石位にて尿
道内視鏡検査を行った．形成尿道は吻合部に軽度狭窄を
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図 1　初診時外性器所見
陰囊部尿道下裂，左陰囊は低形成で精巣は非触知，右側
は陰囊内に月齢相当の精巣を触知した．

図 2 腹腔鏡術中所見
腸腰筋（P）の外側に高度の付着異常を伴う精巣上体（黒
矢印）及び精巣（白矢頭）を認めた．精巣の頭側には暗
赤色の小塊（黒矢頭）を認めた．

図 3 病理組織所見
a　（弱拡大）．精巣（黒矢印）と赤脾髄，白脾髄からなる脾臓組織（黒矢頭）を認める．
b　 精巣（強拡大）．精細管の配列は疎で間質は浮腫状を呈している．精細管内には年齢相当の Ser-
toli 細胞（白矢印）と生殖細胞（白矢頭）を認める．いずれも核異型はみられない．

認めた以外，問題はなかった．また，球部尿道から後部
尿道にかけては若干精阜の尾側偏位が認められたが，そ
の他特記すべき所見を認めず．続いて仰臥位で左鼠径部
小切開にて左精巣を探索したが確認できず．臍下縁に 5
mmカメラポートを作成し，腹腔鏡検査を施行した（気腹
圧 8mmHg）．膀胱後面で左右の精管を確認．右精管は膀
胱後面より右外腸骨動静脈・右腸腰筋をまたぎ，右内鼠
径輪より尾側に走行していた．左精管は左外腸骨動静
脈・左腸腰筋をまたいだ後，頭側へ向かう走行を確認．
左内鼠径輪は閉鎖しており，その周囲に左精管及び精巣
血管は確認できなかった．左鼠径部切開創より 5mm操
作用ポートを追加し，左精管を頭側に辿りながら腸管を
展開したところ，高度の付着異常を伴う左精巣上体と低
形成な左精巣を認めた．左精巣の頭側には暗赤色の小塊
を伴っていた（図 2）．精巣血管は同定困難であった．

Fowler-Stephens法による精巣固定術は困難と判断．左
鼠径部切開を外頭側へ延長して腹腔内にアプローチ．左
精管を可及的近位側まで剥離して暗赤色の小塊とともに
左精巣摘除術を行った．右精巣は挙上傾向があったため，
同時に右鼠径部切開にて右精巣固定術を施行．術後経過
は良好で，術後 3日目に退院となった．病理組織検査に
て精巣と脾組織が確認された．術中所見と合わせて
splenogonadal fusionと診断した（図 3）．

考 察

SGFは中胃から発生する脾臓と中腎から発生する精
巣とが在胎 5～8週時の腸管の回転に伴い近接・癒合す
る事により生じると考えられており，その後，8～10週目
に精巣の下降が始まることから，精巣の下降ルートのい
ずれにもみられる８）．1996年，Cortesらは SGFにおける
停留精巣がしばしば両側性で高度な腹腔内停留精巣であ
ることに着目し，SGFにおける精巣下降不全に関する推
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表 1　尿道下裂を合併した splenogonadal fusion の報告例

報告年 報告者 年齢 合併症 精巣位置 腹腔鏡 診断 治療

1999 Braga 13歳 尿道下裂，両側停留精巣 右鼠径部，左腹腔内 あり 術後標本 精巣摘除
2005 Duncan 16カ月 尿道下裂，両側停留精巣 右鼠径部，左腹腔内 なし 術中生検 精巣固定
2009 Takemoto 17カ月 尿道下裂，両側停留精巣，心疾患 右腹腔内，左腹腔内 あり 術後標本 精巣摘除
2013 Li  2歳 尿道下裂，両側停留精巣 右腹腔内，左腹腔内 あり 術後標本 精巣摘除
2013 Li 12歳 尿道下裂，両側停留精巣 右腹腔内，左腹腔内 あり 術後標本 精巣摘除
2019 自験例  9カ月 尿道下裂，左側停留精巣，心疾患 右陰囊内，左腹腔内 あり 術後標本 精巣摘除

察を報告した７）．胎生初期の性腺の位置は，性腺の頭側に
付着する横隔膜靱帯と尾側に付着する精巣導体とのバラ
ンスで決定される．横隔膜靱帯は男性であればまもなく
退縮するが，彼らの仮説によると，その横隔膜靱帯に脾
組織が迷入，癒合することで退縮が妨げられ，遺残物に
より精巣下降が障害される．その結果，両側性や高度な
腹腔内停留精巣を生じるとしている．
本症例と同様に，尿道下裂を合併した SGFの報告例は
詳細のわかるものは我々が調べ得た限り自験例を含めて
6例であった（表 1）９）～１２）．SGFは全て左側で，腹腔内に停
留していた．全例に反対側の精巣下降不全を伴い，6例中
3例は腹腔内停留精巣であった．明らかな内分泌学的異
常や原因遺伝子などは現在まで報告されていない．本症
例でも当初，混合型性腺異形成などの性分化疾患を疑い
染色体検査を行ったが正常男児の核型であった．尿道下
裂と停留精巣の合併に関しては，内分泌撹乱物質を含む
性分化に異常を及ぼす要因が示唆されており，様々な性
分化疾患や遺伝子異常の報告がある．しかしながら，SGF
に関してはこれまで遺伝子検索が行われた例はなく，尿
道下裂との明らかな関連も報告されていない７）．今後，網
羅的解析などの手法による原因究明に期待したい．
陰囊内腫瘤を呈する症例（主に discontinuous型）で
は，超音波検査の後に本疾患を疑い 99mTc脾シンチグラ
フィーにより確定診断に至った報告が散見され，精巣を
温存することの重要性が唱えられている１３）１４）．しかし，本
症例のような非触知精巣の症例では，術前に SGFの可能
性を考慮して全例に脾シンチグラフィーを施行すること
は非現実的であり，術前に本疾患を診断することは難し
い．術中迅速病理組織検査にて SGFと診断され，精巣温
存が可能であった報告例もあるが１０）１５）１６），高度の腹腔内停
留精巣では精巣血管が短いため通常の精巣固定術では陰
囊内まで精巣を下降させることができないことも多い．
そうした症例では，精巣萎縮のリスクを伴いながらも精
巣血管を離断し，精管周囲の血管からの側副血行路の発
達に期待した Fowler-Stephens法（F-S法）による精巣温
存術が施行される．ただし，高度の精巣上体付着異常が
見られる場合は F-S法による精巣固定術では精巣萎縮
のリスクが極めて高い１７）．本症例でも高度の精巣上体付
着異常がみられ，更に精巣血管の同定が困難であったた
め精巣固定術を断念した．
本症例のように非触知精巣で発見された腹腔内停留精

巣を伴う SGFに対しては確定診断，及び治療には腹腔鏡
が有用である．非触知精巣の SGFに対して腹腔鏡が用い
られたのは 20年前の Bragaらの報告が初めてである９）．
それ以前は，術中診断は稀で，精巣と異所性の脾とが一
塊に摘除され，術後標本により SGFと診断されていた．
現在もなお非触知精巣では精巣温存できていない報告が
少なくない．本症例のような精巣温存が極めて困難な場
合のみでなく，SGFの肉眼的所見に馴染みがなく，術中
に診断できずに腫瘍性疾患との鑑別のため摘除されてい
る例が多いものと思われる２）１８）．尿道下裂を伴う症例に限
れば，精巣温存が可能であったのは 6例中それぞれ患側
1例，反対側 5例であった．

SGFは希少疾患であり，型によっては術前診断がほぼ
不可能であるが，本疾患に対する知識及び肉眼的所見を
認識することが術中の柔軟な対応につながり，治療方針
を速やかに決定する上で重要であると考えられる．
本論文の要旨は，第 28回日本小児泌尿器科学会総会にて発

表した．
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A CASE OF SPLENOGONADAL FUSION PRESENTING NON-PALPABLE TESTIS AND
PROXIMAL HYPOSPADIAS

Akinaru Yamamoto, Satoko Matsuyama, Futoshi Matsui, Koji Yazawa and Fumi Matsumoto
Department of Urology, Osaka Women’s and Children’s Hospital

Abstract:
A 9-month-old boy, having a history of cardiac surgery in neonatal period, was referred to our department for evalu-

ation of genital anomalies. The antenatal course was uneventful, except for unknown gender. His family history was
unremarkable. He was delivered at full term, and his birth weight was 3,510 g. Physical examination revealed proxi-
mal hypospadias and a non-palpable testis on the left side. Chromosome studies showed a normal male karyotype with
positive SRY. At the age of 14 months, he underwent hypospadias repair. Three months later, left testicular explora-
tion was performed along with orchidopexy of an ascending testis on the contralateral side. As nothing was found
through an inguinal incision on the left side, laparoscopy was indicated. Laparoscopic observation revealed a small
dark reddish mass cranially connected to the left hypoplastic testis that was located high in the left iliac fossa. The
epididymis and vas deference looked abnormal, and detachment to the testis was apparent. Testicular vessels were
undifferentiated from the mass. Therefore, the left testis was excised with the mass. Histopathological examination
confirmed the testis and spleen tissue, and the diagnosis of splenogonadal fusion was made postoperatively.

(Jpn. J. Urol 111(2): 44-47, 2020)
Keywords: Splenogonadal fusion, Non-palpable testis, Hypospadias
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