
臨 床噴談

濃厚ナJV家族歴ヲ示セ JV Recklinghausen氏病

森 欣 一（京都外科集談合昭和！（）~，と l1月例合所演）

う第1例： 24歳， 女。

11歳頃カヲ自笹症扶ナタ全身＝桁針頭大ヨリ小指頭大z至ル柔軟ナル多数ノ皮膚腔疹ヲ生三人同時＝全身＝

ι雀卵斑様ノ色素斑アルz気付ヶ p。15銭頃ヨリ次第＝大イサ，及ピソノ；数ヲ栴加ス。月総ノ、16歳 z初潮ヲ見，

現在マヂ規員IJIEシヂ存ス。局所所見トシテ頭部，四肢末端部ヲ除キ，全身殊＝背部腹部＝陪針頭大カラ小指頭

大ノ！無事生／殉性軟ノ金タ無痛性ノ｝陸揚アリ， Hツ全身＝黒褐色ノJ斑紋アリ， ソノ最大ナルモノノ、右前陣＝約手

掌大ノモノアリ。

第2例： 13歳（昭和ll年3月死亡〉，男。

8畿頃カラ金身コト＝頃部，前頭部，・'ff部早大小不同ノ同形叉ハ備固形ノ黒偶色ノ斑紋アル＝気付キ !I9。

感傷，、何Ii＝－モ認メザ9キト。

第3例： 13鏡，女。

3歳頃ョ P金身ノ皮膚＝斑紋扶＝異常着色ノアル＝気付キ，同時＝右耳．殻前部＝鶏卵大ノl盟接ヲ認メタリ。

次第＝大イサヲ場大7.0 目下図民皐校 5&f-生ナルモ成績ノ、ti•下チリ。

第4例：必歳（昭和12¥3月死亡），男。

l 幼時ョ P胸部，腹部，背部＝第 1例ヨリモ著明ナル桁針頭犬乃至扱指頭大ノl陸揚及ピ雀卵斑僚ノ色素斑アリ

, 9ト。

官事1例ヨ P官事3例，、官事4例ノ子供＝ シテ， 4人指Ii恭中ノ上ノ 3人十九

考察：本症ハ何レモ典型的ノ Recklinghausen氏病ナリ。 Rccklinghausen氏病トハ 1822年

Racklinghausenニヨリ記載セラレタル疾患＝シテ，先天性若シクハ幼時ニ護現シ，全身ノ皮膚

及ピ皮下＝無数ノ柔軟ナル臨蕩ト，多数ノ雀卵斑様及ピ大ナJレ不正形 ノ皮膚色素斑ノ：生ズルモ

) 7"-l)。帥チ多種性皮膚腫蕩及ピ色素異常沈着ヲ主徴候トスルモノナリ。

屡々精桝l護育異常J痴呆，骨形成異常ノ合併症ヲ皇内 20%内外＝於テ家族歴ヲ龍明スト記

載サル。叉組織壊上 Neurofibromニシテ Perineurium,Endneuriumヨリ護生スルモノナリトo'

？＆ル＇：：＝. Vercayハ Schwann氏鞘ノ増殖肥大＝ヨリ費生スルモノナリト述べ， Ncurinom （神経

輸腫）ト呼裕ス。倫ホ該疾患ノ本態及ピ分類ニ隣lシ現在見解ノ一致ヲ見ズ。

吾hノ症例＝於テハ父親及ピソノ子供4人中3人＝穀疾患ノ出現ヲ見タリ。斯ク f如キハ設

疾忠＝濃厚ナル家族自重ノ存在スルヲ物語ルモノニ シテ，現在マデ斯ル濃厚ナル家脹歴ヲ有スル

該疾患ノ報告ヲ見ズ。コ、＝興味アル症例トシテ報告スル次第ナ明。

血友病性閥節症ノ 1例

菅’野 勝 夫 （京都外科集談合昭和16&[-10月例合所演）

.m.者： 23歳，男。

主訴：雨下肢ノ運動隊得。

現病B堅：本＆1王 f月自縛車ヂ通行中瀬f罰jシ，左大腿ヲ~打シテ以来左下肢ノ、隊側筒i部 7 •I•心＝西岡漫性＝疹痛性
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腫脹ヲ来セ F。

治療ヲ受ケタルモ現在倫ホ運動隊碍ヲ残ス。叉右膝関節モ幼時ヨP誘因ト思J、レルモノナタシテ，悠痛住民ザ

股ヲ反覆シ同線＝運動隊碍ヲ残シテヰル。

既往症：幼少時ョ 9出血＝傾キ樹牙脆商事＝際シテノ、大量長期＝互ル出血ア F。又上勝目高側及ピ大鹿内側a皮

下溢血ヲ見Fレ事麗ミアリ，物＝打チ'A"｝レ時ハ容易＝皮下出血ヲ来ス。

現病B屋＝見Fレ如キ事ノ、現在迄上肢＝モ頒同＝来 F，現在右肘欄節＝運動障害ヲ残シテヰル。 f柱ホ現荷：前飯山

血ヲ見ッ、ァ p，性病ヲ否定ス。

家族竪4弟 2人＝同様ノ疾患.'J認ム。 1t1ノ遺停的素悶トシテ著明ナルモノナシ。

現症； 1）全身所見，強俗中毒事，祭事E首長態少シタ低下シ皮膚色まま白十九

脈縛95，盤調＝シテ緊張良好，口腔粘膜異~ヲ認、メズ。敵;q：侵蝕敏側，下顎左大臼爾部前搬ヨ F少量ノ Iii血
アルヲ認ム。

心厳濁普界正常＝シテ各孔＝於テ心者・純，強勢ヲ認、メズ。有肺前上部＝於ヨぞ呼気鱈度＝延長ス。

腹部ノ、視診上異獄ヲ認メズ。鯛診上モ異扶ナタ，勝，肝，腎ヲ繍レズ。

2) 局所所見，雨下肢ノ位置略ミ正常ナルモ，右膝関節部ハ強タ繍f母性：：.）.股脹む蹄脈怒褒著明ナレドモYノ

蛇行ノ、認メ得：：＞，•。右下肢ノ i菱総著明十ルタメ膝関節部ハ粉々紡錘Rノ傾向ヲ曇見。右膝関節ノ；機能ハ潤剛約

90°伸展約 175。ーシテ伸展ノ際膝蓋骨ハ陥波シテ見ュ。左膝関節＝モ同様ノ！質化アレドモ栂度ナ P。 -• 

鯛診上繭膝闘節古事ノ、鱈度ノ温度上昇ヲ示シ膝蓋骨ハ躍動ス。左膝関節張中等度＝肥厚b，欄節裂隙＝一致シ

テ医痛ヲ設z。がIホ雲握菅ノ、設シ得：：＞，•。

Rontgen f!Ji"見：右膝開節端ノ骨ノ、強ク萎縮シ関節裂隙ハ狭少トナ F関節縁不規則＝シテ鋸歯Rヲ墨ス。大

腿骨端＝締圃形ノ影像非持軍部ァ p，ソノ周縁比較的明確ナリ。ソノ惚問寓ノ、被張セリ。

左膝関節ノ~1~J、右＝比シ極度ナ九

血液所見：赤血球沈降速度7：：.シテ血清ノ .Wassermann民反旗陰性ナリ。

1）末梢血液併、赤血球数日O高，血色素量抑叫 Sahli，色素側 0.71 りテ樽度ノ貧血ヲ見レ··~

モ大小不同，時形赤血球ナシ。

白血球数6800，肉中性晴好性72%, ti.方移動ナク， L＂＇－オゾン守晴好性4%，輝基噌好位 0 （百，車核及ピ移行＇I:~

4%，淋巴球20%ナP。

2) 胸骨骨髄像ヲ見ル＝赤血球鍛4381*;，血色素量68%，宥核赤血球36500，骨髄系白血球ノ、捜Ji~P書好位。iガ，

L::r_オゾン寸晴好位 3.2%，中性噌好性 62.8%，軍事主及ピ移行型2%，合計68%，淋巴球L6.4%, Lプラズマ明、

胞 1.2%，内被納胞 0.8%，豆大核細胞 0.4%ナ 9o Sahli『Fonio民法＝.i,.）レ血液凝同時間 18°C＝－於テ22分＝ ’

シテ肉血時間50分， Rur叩el-Leede氏現象ハ陰性ナ九血小板数202000，赤血球ノ浸透低抗力ハ最低 0.52.%,.

食車水溶液最高 0.24%ナリ。血糖中ノ Ca量ハ 8.175 mg/diナリ。

Vitamin C負荷試陰ヲ行ヘル＝.yノ需要稽加見。

封書カ接的検査z於テハ Adrenalin＝童話シテノ、oc腹強陽性， Pilocarpin=-11 ~テモ陽佳子リ。

診断：血友病性関節症。 －

考察：本例ハ23歳ノIJJ子＝来レル血友病性閥首i症ニシテ，反覆睡眠セルタメ筆縮ヲ来セル毛ー

ノナリ。而シテ血液像ニ於テハ凝flil時間，出血時間共＝延長セル他異欣所見ナシ。 ·~ 

患者・ハ同胞合セテ 6 人，内男子 3 人共エ IH血性素質ヲ認メ得ルモノエシテ，此ノ患者;ob~，テ

ソノ程度最モ甚シ。女子3人ハ共＝健康＝シテ出血素質ヲ認メ得ズ。

此ノ ：事寅ハ現今遺骨草躍的＝血友病ヲ以テ劣性仲I~！：遺僻ナリトスル説明＝一致ス。


