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vonRecklinghausen病 に合 併 した 膀 胱 腫 瘍 の1例

善衆会病院泌尿器科(院 長:篠 崎忠利)
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VON RECKLINGHAUSEN'S  NEUROFIBROMATOSIS  : 

            A CASE REPORT
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   A 47-year-old female was admitted to our hospital complaining of macrohematuria. The patient 
had a history of von Recklinghausen's disease. Her skin showed multiple cafe-au-lait spots and 
neurofibromatosis. Thorough examinations were done. Urine cytology was positive. Intravenous 

pyelography and cysto graphy demonstrated an irregular wall of the bladder. A computerized 
tomographic scan demonstrated a 7 cm nodular mass. Cystoscopy revealed a papillary tumor on 
the right lateral and anterior wall of the bladder. She was diagnosed as having a bladder tumor 
in von Recklinghausen's neurofibromatosis. Total cystectomy was performed. Histopathological 
diagnosis was transitional cell carcinoma with squamous cell carcinoma (Grade III, pT3N2N0). 

   Fifty three cases of von  Recklinghausen's disease in the literature were accompanied with 
malignancy. 

                                                    (Acta Urol. Jpn. 41: 61-64, 1995) 
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緒 言

vonRecklinghausen病(以 下R病 と略す)はcef6-

au-laitspotと 呼ばれ る多発性色素班 と多発性 神経線

維腫の合併を特微 とす る常染 色体性優性遺伝 の疾患で

あ るが,皮 膚,骨,筋 や中枢神経系 を中心 に多彩な腫

瘍 時 に悪性腫瘍を合併す ることで も知 られてい る.

今回われわれはR病 に合併 した膀胱腫瘍(扁 平上皮癌

を伴った移行上皮癌)の1例 を経験 した ので報告す る.

症 例

患者=47歳,女 性

主訴:肉 眼的血尿

家族歴:患 者 の父親がR病 であ り胃噴 門部癌にて死

亡

既往歴=1963年 急性虫垂炎 に て 虫垂切除術 施行.

1968年 帝王切開術施行.1978年cef6-au-1aitspot,多

発性神経線維腫 よ り近 医に てR病 と診断 された.

現病歴;1978年,肉 眼的血尿にて近医を受診.諸 検

査にて膀胱の変形 を指摘 され,膀 胱生検施行後,間 質

性膀胱炎 と診断され経過観察 されていた.そ の後 も時

々血尿が出現 していたが,自 然消失す るた めこれを放

置.1991年ll月 よ りふたたび 肉眼的血尿が出現 してい

たため1992年2月 当院初診,精 査 。加療 目的に入院 と

な った.

入 院時現症:身 長156.2cm,体 重49kg,体 表 に大

小 さまざまなcef6-au-laitspotを 認めた,ま た全身

に神経線維腫が多発 してお り特に殿部,会 陰部では鶏

卵大 以上に発達 していた.肝 脾触知せず,下 腹 部に弾

性硬 で可動性不良な小児頭大 の腫瘤を触知 した.

入院時検査所見=末 梢血,血 液生化学,腫 瘍 マーカ

ーCEA ,AFP,CAI25,CA19-9で は異常を認 めな

かった.尿 細胞診は3日 間連 日施行 していつれ も移行

上皮癌(gradeIIorIII)が 陽性であ った.

画像診断lIVPで は,腎 ・腎杯 ・上部尿管には異

常を認 めなか った ものの両側の中部尿管か ら下部尿管
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IVP所 見=中 部尿管か ら下部尿管にお

いて外側への圧排像が見 られ る.
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Fig.2.CG所 見 ・膀 胱 内腔 の変 形,圧 排 像 が
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腹部 ・骨盤部CT:膀 胱左側を中心 に辺縁不

整の極 めて大 きな腫瘤 が描 出されている.

に おいて外側への圧排像 が見 られた(Fig,1).CGで

は膀胱 内腔の変形,圧 排像 が著明であった(Fig.2).

腹部 ・骨盤部CTで 膀 胱壁 は全体的 に肥厚 して お り

膀胱左側を中心 に辺縁不整 のきわめ て大 きな腫瘤が描

出され(Fig.3),ま た両側 の骨盤 内所属 リソパ節 の腫

張 も認め られ た.レ ノ グラムにおいて右腎は左腎に比

べやや排 泄相 の遅延が あるものの両腎 とも機能は保た

れていた.骨 盤動脈造影 で は 膀胱腫瘍部 に 一致 して

hypervascularな 腫瘤像 がみ られた.骨 シンチ グラ

ムで全身骨に骨転移 を示唆 す るRI集 積異常 は 認 め

られなか った.

その他の検査所見 ・膀胱鏡にて膀胱右壁お よび前壁

に,乳 頭状,広 基性 の腫瘍を認めた.ま た左側壁は大

きく膀胱 内に突 出していたが粘膜面 は比較的保 たれ て

いた.膀 胱生検にて移行上皮癌(GradeIII)の 結果

をえた.

以上 よ りvonR.ecklinghausen病 に合併 した膀胱

腫瘍(移 行上皮癌GradeIIIT3N2Mo)と 臨床的に診

断 した.化 学療法 としてM-VAC療 法を3ク ール施

行 したが 画像診断上腫瘍 の 縮小 がみ られず,ま た 血

尿,排 尿時痛が強 くな り本人 と家族 の希望 もあ り1992

年6月9日 膀胱全摘術,回 腸導 管造設術 および リンパ

節郭清術を施行 した.

手術所見 ・全身麻酔下 に下腹 部正中切開を加 え膀胱

前腔 および腹腔に達 した.膀 胱 は小 児頭大に硬 く触知

され表面 凹凸不整で多数 の静脈怒張が認め られた.子

宮 と膀胱 の間に癒着が認 め られたがそ の他 の外膜への

浸潤,腸 管 の癒着はなかった.膀 胱は子宮を一塊に し

摘出 した.両 側の リンパ節に軽 度の腫大を認めた.

摘出標本所見 ・膀胱の大きさは220mmxl50mm

×120mm,重 量は 子宮を含め1,300gで 表面 凹凸不

整 で大小 の結節が認め られた が外膜へ の浸潤を示す所

見 はなか った(Fig.4).割 面に おいて大小 さまざまな

腫瘤が 内腔 に突出 していた.粘 膜面には 出血巣が散在

してお り部分的に壊死像が認 め られた(Fig.5).

病理組織学的所見:巨 核細胞 を含む多態性の強い異

型細胞が大小の集団を作 り,壁 全体にわた って浸潤増

殖 していた.集 団は壊死傾 向を示 し,ま た異常角 化を

伴 う重 桶上皮様の異型 組織が乳頭状に増殖 し組織中で

大小の集団を形成 していた(Fig.6).ま た両側の所属

リソパ節に も巨細胞を含む多態 性の強い異型細胞を認

めた.

術後経過1術 後2週 目よ り後療法 として マイ クロ ト

ロンに より骨盤部に計10回,20Gy照 射 したが,術 後

41日 目に化学療法 と骨盤 部へ照射 の影響 と思われ る骨

髄 抑制 のため汎血球減少をきた し敗血症を合併 して死
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Fig.4.摘 出標本所見:表 面 凹凸不整で大小の結節が

認め られたが外膜へ の浸潤を示す所見は なか
った.

Fig・5・
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摘出標本割面所見 ・大小 さまざまな腫瘤 が内

腔に突 出し,出 血巣 が散在 していた.
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病理組織学的所見 ・巨核細胞を含む多態性の

醗 繋
強い異型細胞が大小 の集団を作 り浸潤増殖 し

てい る.

亡 した.

考 察
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R病 は,2,000～4,000の 出生に対 し1例 の割合 で生

ずる先天的 な形成異常性疾患 で,皮 膚の多発性色素斑

cef6-au-laitspotと 多発性神経線維腫 とを特微 とし,

他に骨,筋,中 枢神経,内 分泌系に も罹患 しえ ること

で も知 られてい る.家 族性に発生す るもの と単発性の

もの とがあ り,前 者 の場合,遺 伝 形式は常染色体性遺

伝である.R病 に伴 う泌尿器科病変につ いては,以 下

の5つ が考え られる.(1)後 腹膜腫瘍lR病 と後腹膜腫

瘍 との合併は比較的多 く,こ の場合 後腹膜腫瘍の組織

型 は,神 経線維腫 よ り神経鞘腫の方 が圧倒的に多い.

泌尿器科的には尿路圧迫に よる水 腎症が問題 となる.

(2)高血圧:神 経線維腫に よる腎性高血圧であ る.(3)泌

尿生殖器系に発生 した神経線維腫:全 身性神経線維腫

症 の一部分症 として前立腺,膀 胱,陰 茎な どに発生 し

た症例 が 数例報告 されている1-3)が,泌 尿生殖器系 に

発生す ることは比較的稀である.(4)排 尿困難:お もに

多発性神経線維腫が脊髄に発生 した とき,神 経 因性膀

胱の原因にな りえることで問題 とな る.(5)悪 性腫瘍

神経線維腫がR病 の一部 として生 じる場合5～16%に

悪性化を示す4・5).特 に悪性鞘腫,神 経線維 肉腫が 多

く報告 されている6).R病 に合併 した これ と発生起源

の異な る癌腫は一般的にはあま り知 られておらずわれ

われの調 べえたか ぎ り自験例 を含め53例 の報告があ る.

消化器系癌 の合併が比較的 多 く,胃 癌13例(24%),

小 腸 癌4例(8%),膵 癌4例(8%),結 腸 癌3例

(6%),食 道癌1例(2%)と なってい る.そ の 他

の部位では皮膚癌6例(11%),肺 癌5例(9%),乳

癌4例(8%),甲 状腺癌4例(8%)で あ る.泌 尿

器科領域 の癌腫 としては,膀 胱癌2例(4%),前 立

腺癌2例(4%)で ある.

R病 の神経 線維腫は発生部位が場所 を選ぽずに多発

して くることよ り,先 に も述べた とお り泌尿器科 領域

でも多 くの問題 が発生す る。 さらに悪性腫瘍の合併に

ついては一般的 にあま り知 られてお らず詳細な問診 に

て疑わ しい所見 があ るな らば腫瘍 マーカーの検索,画

像診断,必 要 に応 じて生検を施行すべ きであ る.当 症

例において も,R病 が悪性腫瘍 を合併 しえ ることを念

頭において当初 より注意深い診察が行われたな らば,

早期における発見 も可能であ った ものと考え られた.

結 語

vonRecklinghausen病 に 合 併 した 膀 胱 癌 の症 例

を報 告 した.vonRecklinghausen病 患 者 の 診 察 に
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おいては,悪 性腫瘍 を合併 しえる ことが報告 されてい

るため,診 察当初 よ りの注意深い観察が必要 と考え ら

れた.
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