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    Four patients with neurofibromatosis (von Recklinghausen's disease) manifesting mictitional 

disturbance are presented. 

   They were a man aged 41 years (A) and 3 women aged 26 (B), 46 (C) and 32 (D) years, 

and their chief complaints included urinary retention, dysuria, urinary frequency and urinary reten-

tion. None of them had any organic obstructive disorders in the lower urinary tract. Case A who 

had neurofibroma at the C2 and L1-2 vertebral bodies had inactive bladder and his urinary flow 

rate was <10m1/sec. In case B, cystometrogram was initially normal, but changed to inactive blad-

der type one year later and neurofibromas were found in the vertebral bodies of Th7-8 and L2. 

Case C, who had inactive bladder cystometrically, underwent removal of 1-acoustic neurinoma and 

neurinomas of cauda equina. Case D had hyperactive bladder and received resection of the neuro-

fibroma of vertebral bodies from C6 to Th4. 

   The finding of cystometrogram and type of urinary miction disorders suggested vertebral neuro-

fibloma at an early stage.

Key words: Mictional disturbance, von Recklinghausen's disease, Cystometrogram, Neurofibroma

は じ め に

多発 性 神 経 線 維 腫 症(neurofibromatosis)い わ ゆ

るvonRecklinghausen氏 病(以 下R病)は 聴 神

経,視 神経,脊 髄 根,皮 膚 な どに好 発 す る多 発性 の神

経 線維 腫 と皮 膚 のcafeauTait,骨 変 化,眼 変 化 な ど

全 身 に さ ま ざ ま な病 変 を有 す 遺 伝 性 疾 患 で,比 較 的 多

く認め られ る.し か し排 尿 障 害 を 伴 う症 例 は少 な

い1・2).最近5年 間 に排尿障害を 合併 した 症例を4例

経験 したので報告す る,

症 例

症例1:41歳,男 子

主 訴:尿 閉
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　家族歴:父 親が後腹膜悪性腫瘍で死亡 したがR病 と

の関連性は不明

　既 往歴:肺 結核,火 傷(体 表の40%)

　現病歴　 1959年 肺結核 で入院中に左聴力 の低下に気

がつ く.1961年 左頸部の神経線維腫の摘 出を,1973年

に右頸部の神経線維腫の摘 出を受けた.1975年 よ り歩

行障害 と左上肢の麻癖,排 尿困難が出現 し徐 々に増強

した.1ヵ 月前か ら尿閉に な り,バ ルー ンカテーテル

留置 の状態で1981年8月31日 当科 を受診 した.

　現症:体 格栄養中程度,貧 血,黄 疸 な し、軽度の左

顔面麻痺を認める.体 表にcaf6　 au　lait斑,お よ び

小Recklinghausen斑 が散在 し,右 側腹部,上 下肢

に火傷 の搬痕が認め られ る.両 腎,尿 管走行,膀 胱

部,外 陰部に異常淡見 な し.前 立腺 は正 常 大 で 弾 性

硬.球 海綿体反射(BCR)は 軽度 の低下を示 した.

　一般検査所見:血 液一般,血 液 化学,尿 所見に異常

を認め ない.尿 細菌(一).

　膀胱鏡検査:膀 胱 粘膜,膀 胱頸部に異常を認めなか

った.

　 X線 学 的 検 査=胸 部単 純 像 お よ び 胸 部CT像 で 左

肺後 壁 か ら縦 隔 に 球 形 の腫 瘤 を認 め た.EMI　 CTス

キ ャ ンではC2の 高 さで 後 頸 部 右 側硬 膜 内髄 外 に 直

径4cmの 腫 瘤 を認 め た(Fig.1).腰 椎CTに て,

L3～4,　 L4～5に 軽 度 の椎 間 板 ヘ ル ニ ヤ を認 め た.

IVPに よる腎 孟 尿 管 レ線 像 は異 常 な く,膀 胱 レ線 像,

尿 道 レ線 像 で は膀 胱 の変 形,肉 柱 形 成 あ るい は前 立腺

肥 大 な どを 認 め な い(Fig.2).

　 尿 水 力 学的 検 査=尿 流 量 曲 線 は 左 山型3)で 残 尿 は

180mlで あ り,排 尿 困難 の状 態 で あ った.膀 胱 内圧

曲 線 はinactive　 bladderの 型 を 示 し,　 detrusor-

sphincter　 dyssynergia(D-S・D)は 認 め られ な か っ

た.尿 道 抵 抗 曲線 で は 最 大 尿道 閉 鎖 圧 は180cmH20

とい う高値 を示 した(Fig.3).

　 経過=以 上 よ り,自 律性 神経 因 性 膀 胱 と診断 し,臭

化 ジス チ グ ミン15mgお よび 塩 酸 プ ラ ゾ シ ン1mg

の 経 口投 与 を 開 始 した.1ヵ 月後 に は 排 尿状 態 は 改善
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Fig.1.　 EMI　 CT　 scan　 of　 case　 1 Fig.2.　 Retrograde　 urethrogram　 of　 case　 1
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Urodynamic　 study　 of　 case　 1

した が,残 尿 は60m正 で あ った.1982年5月 に下 肢

麻痺 が増 強 し,8月 に は右 下 腹 部 と背 部 の 疹 痛 が 出

現,検 査 に よ りLl～2の 高 さで腹 側 の硬 膜 内髄 外 に

neurofibromaの 存 在 を認 め た.こ の 時 点 のcysto-

metryは 治 療 開 始 前 と 同 様 にinactive　 bladderを

示 し,尿 流 量 曲線 は波 状 パ タ ー ン で,最 大 尿 流量 率

(MFR)は10ml/sec以 下 で あ った(Fig.4)・ 経

尿道 的膀 胱 頸 部 切除 術 を勧 め る も患 者 の 同 意 を得 られ

ず引 き続 き投 薬 に よ り経 過 を観 察 した.1985年3月19

日,左 腰 部 腫 瘤 が増 大 し歩 行 困 難 とな り近 医 に入 院 し

た。 この間 の排 尿状 態 は不 変 であ った.

　 症例2=46歳,女 子

　 主 訴=頻 尿

　 家族 歴=特 記 事 項 な し

　 既往 歴=特 記 事 項 な し

　 現病 歴=1973年 左 聴 力 の 低 下 に気 ず く も放 置 す る,

1978年6月 歩 行障 害 が,7月 に は 左顔 面 麻 痺 も 出現 し

たため,脳CT検 査 を 行 な った と ころ1-acoustic　 nc-

urinQmaを 認 め た た め,1978年9月25日 当院 脳 外 科

に入院 した.10月4日 に1-acQustic　 neurinomaを,

ll月20日 に馬 尾 部 の32個 の 脊髄 腫瘤 を摘 出 した.術 後

2ヵ 月 間,頻 尿 と100ml以 上 の残 尿 を認 め た.1982

年7月 よ り右 下 肢 の 筋 力 低 下 が 出現,歩 行 困 難 と な

る.嚥 下 困難 と顔 面 の しび れ 感 も増 強 し,CTに て腫

瘤 の再 発 を認 め た た め,9月8日 に 脳 外科 に再 入 院 し

た.12月 頃 よ りの1日20回 以 上 の頻 尿 を うった え て,

1983年1月lI日 に 当科 を受 診 した.

　現 症:体 格 栄 養 中程 度,貧 血,黄 疸 な し.体 表 に は

小 さい 搬 痕 が 認 め られ るがcaf6　 au　lait斑 な し.左

Fig,5.　 Voiding　 cystourethrogram　 of　 case　 2

顔面麻痺 と右半身麻痺を認 めた.両 腎,尿 管走行,膀

胱部,外 陰部 に異常所見な く,BCRは 正常 であった.

　 一般検査所見 ・血液所見,血 液生化学,尿 所見 には

異常な し.尿 細菌(一)

　膀胱 鏡検査:軽 度の肉柱形成を認めた.

　 X線 学的検査:胸 部単純像 は異常な し.IVPで は,

両側完全重複 腎孟尿管を認 めるが腎孟腎杯尿管の拡張

は認めなかった.VCUGで 膀胱 の辺縁に軽度の凹凸

不正を認 めるがVURは な く,膀 胱頸部の開大 は良

好であ った(Fig.5).

　 尿水力学的検査所見:尿 流量 曲線 は左山型であ り,

残尿は10ml以 下であ った,膀 胱内圧曲線はinacti-

ve　bladderで,　 D-S-Dは 認めなかった(Fig.6).

　 経過1以 上 より自律性神経 因性膀胱 と診断 し,臭 化

ジスチ グ ミン15mg/日 の投与を行 なった.1ヵ 月後

には 自他覚的 に排尿状態は改善 し尿回数 も7～8回 に

減少 した.
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case　 2
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Fig.6.　 Urodynamic　 study　 of　 case　 2

　 症例3=24歳,女 子

　主 訴:頻 尿 と排尿困難

　 家族歴:家 系内にR病 が多発 していた(Fig.7)

　既往歴=特 記事項 な し

　現病歴:1967年 健康診断 で胸部腫瘍を発 見され,外

科にて腫瘍摘出術 を受けた,1971年 よ り両側聴力 の低

下 お よび耳鳴に気 がつ くも放置 していたが,次 第に増

強 したため,1974年3月 当院耳鼻科を受診 した.こ の

ころか ら歩行障害 も出現 した.1975年4月 当院脳外科

に入院 し,両 側のacoustic　 neurinomaお よびC6

～Th4の 硬膜内髄外腫瘍 と診断 され(Fig .8).そ の

摘除 と椎弓切除術 を受けた.こ の時の摘 出標本の病理
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組織 は神 経 線 維 腫 で あ り,悪 性 像 は認 め なか った.術

後か ら頻 尿 と排 尿 困 難 が 持続 して い たが,次 第 に 改善

した.1983年5月30日 に1ヵ 月 前 よ り頻 尿 と排 尿 困難

がふ たた び 出 現 し増 強 した ため 当科 を 受 診 した.

　現 症=体 格 栄 養 良 好,貧 血,黄 疸 な し.体 表 にcafe

au　Iait斑 あ り.頸 胸部 背 面 お よび 右 下 腹 部 に 手術 搬

痕を認 め た.両 腎,尿 管 走 行,膀 胱部,外 陰部 に異 常

所見 な く,BCRは 正 常 で あ った.

　一般 検 査 所 見=血 液 所 見,血 液 生 化 学 は 正 常.

　尿所 見:蛋 白(一),糖(一),潜 血(一),pH　 7,

WBS　 100↑!hp　f,　RBC(一),　 Epi(一),　 Bac(十),

　尿 細菌 培 養E.Coli　 107/ml以 止.　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 へ

膀胱鏡検査:膀 胱粘膜,尿 管 口に異常 な し.

　X線 学的検査:胸 部単純像お よびIVPに よる腎孟

尿管 レ線像 には異常な し,

　尿水力学 的検査所見:膀 胱内圧 曲線 はhyperactive

bladderの 所見であ り,D-S-Dは 認めなか った(Fig.

129

9).尿 流量曲線測定は検査不能 であったが残 尿量 は70

mlで あった.

　経過:以 上 よ り感染を伴った無抑制神経因性膀胱 と

診 断 し,ピ ペ リジン酸1,500mg/日 の経 口投与 を行な
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Urodynamic　 study　 of　 case　 4

った.2週 後には尿所見は改善 し,臭 化 プ ロパ ンテ

リン45mgの 投与に よ り2ヵ 月後 に 症 状 は 改善 し

た.

　症例4:26歳,女 子

　主訴=排 尿困難

　家族歴=特 記事項な し

　既往歴=特 記事項な し

　現病歴:1974年 左聴力の低 下に気 がつ く.1976年 に

1.acoustic　neurinomaの 摘 出術を受け,1978年9月

25日には都立荏原病院に お い て皮下腫瘤摘 出術,C3

～6の 椎 弓切除術 と腫瘤摘 出術,脳 室腹腔吻合術 を施

響魁

鵬 讐
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Fig。11.　 Spinal　 CT　 scan　 of　 case'1
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case4

60.7.18

EMG

20kV/DIV

黛
EU

O

CM
CO,IOOm2/min

1一一一 vnc(‐)

FDV

300m¢

1

MDV

680m¢

1

100200300400500600

Fig.12.Urodynamicstudyofcase4

行 され た.術 後 は 軽 度 の 左顔 面 麻 痺,ふ らつ き,深 部

反 射 の 充進 な どが 持 続 して い た.こ の 間 は排 尿 に 関 す

る訴 え は な か った.1984年6月 ころ よ り排 尿 困 難 と残

尿 感 が 出 現 したた め,7月17日 に 当 科 を紹 介 され 受 診

した.

現 症=体 格 栄 養 中 程 度,貧 血,黄 疸 な し.体 表 に

cafeauTait斑,小Recklinghausen斑 が散 在 し,

外 陰 部 陰 核 上 部にpachydcrmatoceleを 認 め た.両

腎,尿 管 走 行,膀 胱 部 に異 常 所 見 な し.BCRは 充 進

して い た.

一般 検 査所 見1血 液 所 見 血 液 生 化 学
,尿 所 見,異

常 な し.尿 細 菌(一).

X線 学 的 検 査:胸 部 単純 像 お よびIVPに よる腎 孟

尿 管 レ線 像 に は異 常 な し,

尿 水 力学 的 検 査 所 見 ・膀 胱 内 圧 曲 線 はnormal

bladderを 示 した が残 尿 は120mlで あ り,筋 電 図

検 査 で はD-S-Dを 認め た(Fig.10).

経 過=以 上 よ りD-S-Dに よる排 尿 困難 と考 え られ

た が,と くに投 薬 を せ ず経 過 観 察 を 行 な った.1年 後

にはCT像 に てTh7～8か らL4の 硬 膜 内 髄 外 に

腫 瘤 を 認 め(Pig.11).排 尿 困 難 も強 くな った た め 膀

胱 内 圧 曲線 の再 検 査 を 行 な っ た と ころD-S-Dは 認 め

なか った が膀 胱 内圧 曲 線 はinactiveUladderの 所 見

を示 して い た(Fig.12).

考 察

多発性神経線維腫症 は1882年 にR.ecklinghausen

が腫瘍の起 源を神経鞘結合織細胞に求め るように提唱

して以来,Recklinghausen氏 病 と呼ばれ ている.

R病 は聴神経,視 神経,脊 髄根 などの線維腫,皮 膚

のcafeaulaitを 主要症候 とす る神経 外胚葉の発生

異常にJつ く症候群 と考え られ,常 染色体優性 の遺伝

性疾 患 であ る,

R病 患 者 は 主 訴 に よ りさ ま ざ まな科 を受 診 し,そ の

報告 も多 数(1973年 新 村 の報 告4)で は本 邦 で1,657例)

あ るが,泌 尿 器科 を受 診 す る症 例 は 比較 的 少 な く,膀

胱5,6),前 立腺7)あ る い は 睾 丸8)の 神経 線 維 腫 の報告

や,陰 嚢,陰 唇 のpachydcrmatocele,会 陰 部神 経線

維 肉腫 の報 告9)な どが散 見 され るにす ぎ ない,し か し

な が ら排 尿 障 害 を伴 う症 例 は ほ とん ど報 告 され て いな

い.欧 米 に お い て も泌 尿器 科 領 域 のR病 の報 告 は少 な

く,膀 胱10-14)お よび 陰嚢 や 睾 丸 のneurofibroma15・

16),腎 性 高 血 圧17)やpheochromocytomaの 合併 例IB)

な どが 散 見 さ れ る に 過 ぎ な い.Gonzalez-Angulo

(1963)1)が 自験2例 の報 告 を し,文 献的 に25例 の下 部

尿路 のneurofibromatosisを 集計 し,膀 胱 に発 生 し

た神 経 線 維 腫 に よ り尿 閉を きた した2例 と尿 失 禁 の1

例 を認 め て い る.ま たMichaelら2)は4症 例 を報 告

し,そ の うち の1例 に頻 尿 と尿 失 禁 を認 め そ の 原因 を

膀 胱 後 壁 の 神 経 繊維 腫 の圧 迫 に よ る と述 べ てい る他 に

は排 尿 に 関 す る記載 は少 ない.わ れ われ の症 例 で は3

例 に脳 腫 瘍(acousticneurinoma)の 合併 を 認 め て

いた.R病 に お け る脳 腫 瘍 の発 生 頻 度 は,そ の 多 くの

症例 が 臨 床 症 状 を示 さな いた め に 明確 で な い.剖 検例

で は19.8%に,ま た1973年 の 本邦 で のR病L657例 の

集 計 で は188例(11.3%)に 認 め られ る にす ぎな い4).

そ の うちacousticneurinomaが この188例 の36.7%

と高 頻 度 を 占め て い る.R病 の脊 髄 腫 瘍 の 合併 は さら

に 少 な く5.5%と 言 わ れ て い る.脊 髄 腫 蕩 は後 根 で 脊

髄 に接 して側 背 部 に 位 置 し硬 膜 内髄 外 腫 瘍 の形 を取 る

こ とが 多 い.同 じ本 邦 の 集 計 で は91例 に 脊 髄 腫瘍 を認

め,そ の うち 胸髄 神 経 が43例(47.3%)と 多 い.こ れ

は 症 例3の よ うに 検 診 で 胸 部 腫瘍 あ るい は 縦 隔 種瘍 と
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して発見 され るこ とが多いため と考え られ る.わ れわ

れの症例では尿路 内神腫経線維の合併は認めず,全 例

に脊髄腫瘍を症例2,3,4にacoustic　 neu「ino「na

を合併 していた.

　われわれの症例における排 尿障害 は脳腫瘍 あるいは

脊髄腫瘍その もの,あ るいはそれ らに対す る手術の影

響に よると考 え られ た.症 例2で はcauda　 equina

に多発 した腫瘍 の摘 出術を受けてお り,膀 胱 内圧 曲線

はinactive　 bladderを 示 し,症 例3で はC6-Th4

の腫瘍切除後の仙髄 の排尿中枢 よ り上位の損傷 に よる

hyperactive　bladderと 言 えた.

　一方,症 例1で は初診時に は尿閉の状 態 で あ り,

C2の 位置に硬膜 内髄外腫瘍を認め るに もか か わ ら

ず,膀 胱 内圧 曲線はinactive　 bladderで あ り末梢神

経麻痺を思わせ る所見であ った.こ れ は合併 して いた

L3～4,　L4～5の 椎間板 ヘル ニアの影響 とも考え られ

たが経過観察中にLl～2の 硬膜 内髄外腫瘤が 明瞭 と

なってお り,い ずれに して もこの末梢神経障害はC2

にある腫瘤 とは無関係 であ ると推定 された.症 例4に

おいても同様 に 経過観察中にTh7～8,　 L4の 脊髄腫

瘍が明瞭にな り膀胱 内圧 曲線はinactive　 bladderと

なってい る.以 上 の知見か ら排尿状態あるいは膀胱 内

圧曲線の所見 に よりR病 におけ る脊髄 硬膜内神経線維

腫の局在あるいはそ の出現を早期に予測 しえる と推定

される,

結 語

　R病 に排尿障害を合併 した4症 例 に つ い て 報告 し

た.排 尿障害 の症状お よび膀胱内圧 曲 線 が 脊 髄 硬 膜

内神経線維腫 の部位の推定に有用であ る こ と を述 べ

た.

　なお本論文の要旨は第50回日本泌尿器科学会東部連合総会

にて発表した.
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