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下 腹 部,外 陰 部 に み られ たvon　 Recklinghausen氏 病 の1例
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   A case of von Recklinghausen's disease localized to the lower abdominal and the ex-
ternal genital region is reported. The patient was a l4-year-old male who complained of an 
abnormality of the external genitalia. There was a subcutaneous mass with the skin pigmen-
tation, which surrounded the penis, so that the foreskin appeared like a cyst. 

   Excision of the subcutaneous mass and plastic operation of the penis were performed. 
Histological examination showed it to be diffuse neurofibroma. There has been no recurrence 
two years after the operation. 

   This type of von Recklinghausen's disease has not been reported in Japan. 
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緒 言

vonRccklinghausen氏 病(以 下R病 と略 す)は

cafe-au-laitspotsと 呼ばれ る皮膚 色素沈着,神 経鞘

由来の腫瘍,側 湾症や骨膜下 嚢胞な どの骨変化,褐 色

細胞腫をは じめ とす る内分泌疾患,眼 変化,精 神症状

などと多様 な病変を呈する優 性遺伝性疾患 であ りその

発生率は約1:3,000と いわれている1)泌 尿生殖器系

に発生 した腫瘍 による尿流の停滞や神経 因性膀胱がみ

られる こともあ り,神 経線維腫の膀胱内発生は よ く知

られている2).今 回,わ れわれは,下 腹 部から外陰部

にか けて皮膚色素沈着お よび皮下良性腫瘍 が限局的に

発生 し,腫 瘍に よ り陰茎 が埋没 され本来 陰茎 のある部

分 には嚢状 の包皮のみが残 っていた とい うきわめて ま

れな症例を経験 したので報告す るとともに,若 干の文

献 的考察を加 える.

症 例

患 老:H.S.14歳,男 子,中 学 生

初 診ll983年12月26日

主 訴:外 陰 部 異常

家 族 歴:vonRecklinghausen氏 病 と思 わ れ る者
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な し

既 往 歴:特 記 すべ き こ とな し

現病 歴1生 下 時 よ り下 腹 部 か ら外 陰 部 にか けて の 色

素 沈着,陰 嚢 腫 大 を 認 めた が 悪 化 傾 向 が な い ため 放 置

して い た.両 親 が,患 者 が 幼 少 の ころ よ り排 尿 時 に 包

皮 が 尿 の貯 留 のた め嚢 状 に拡 張 し,そ の あ と尿が 点 滴

状 に漏 出 す る こ とに 気 が付 い てい た.学 校 の成 績 は 中

程 度 で あ る.

入 院 時 現症:身 長151cm,体 重44kg,血 圧90/48

mmHg,脈 拍90/分 で整,意 識 清 明,躯 幹 にcafe-au・

laitspotsが 散在 し,下 腹 部 よ り外 陰 部 お よび左 轡 部

よ り左 大 腿 後 側 に か け てcefe-au-laitspotsの 融 合

を認 め る.皮 膚 そ の もの に 隆 起性 病 変 は 認 め られ な い

が下 腹 部 よ り鼠 径 部,左 陰嚢 にか け,皮 下 に境 界不 鮮

明 な軟 らか い腫 瘤 を 触 れ る.陰 茎 は この 腫瘤 に よ り深

部 に埋 没 し,外 に見 え る陰茎 は包 皮 の み で あ る(Fig.

1-A).正 中 部 にみ られ る搬 痕 は,生 検 後 の も の で あ

る.腫 瘤 と周 囲 との関 係 は お おむ ね 図 に 示 す よ うな状

態 で あ った(Fig.1-B).

入 院 時 検 査成 績:血 液 所 見:RBC523×104/mm3,

Hb12.8g/dl,Hct42.0%,WBS7,000/mm3,Plt

32.9×104/mm3.血 液 化学 所 見 ・T.P.7.79/dl,BUN

10.5mg/dl,creatinineO.8mg/dl,glucose104mg/

dl,総 コ レス テ ロー ル170mg/dl,総 ビ リル ビ ン0.5

mg/dl,直 接 ビ リル ビ ンo.2mg/d1,ALP320mu/ml,

血 清 ア ミラ ー ゼ376mu/ml,GoT20mu/ml,GPT

12mu/ml,CPK104mu;ml,LDH452mu/ml ,Na

146mEq/1,K4.OmEq/1,Cl101mEq/1,Ca4.6

mEq/1,P5,1mEq/1,CEAXO.5ng/ml,CRP

(一)円 ～所 見=pH6,蛋 白(一),糖(一),ウ ロビ リ

ノー ゲ ン(±),沈 渣 に異 常 を 認 め ず .

心 電 図 ・正 常

X線 所 見 二胸 部X線 上,特 に 異 常 を認 め ない.DIP

で は 尿路 に は異 常 を 認 め なか った.骨 の異 常 と して 左

側7;症,骨 盤 の変形,右 仙 腸 関 節 の癒 合,左 股 関 節 の

骨 形成 不全,骨 膜 下 嚢 胞 を認 めた(Fig.2).CTス キ

ャ ンで は皮 膚 と腹 直筋 の間 に異 常 陰 影 を認 め た(Fig.

3).

手術 所 見:以 上 に よ り,R病 に よ る陰 茎 を腹 壁 へ の

埋 没状 態か ら解 放 し,包 皮 と の再 整 合 を も た ら す た

め,腫 瘤 切 除 術 を 施 行 した.1984年3月12日,気 管 内

挿 管 麻 酔 の もの とに下 腹 部 正 中 よ り陰茎 左側 か ら陰 嚢

に い た る切 開 を 加 え る.腫 瘤 は 淡 黄 色 で 大 部分 が 脂 肪

組 織 よ り成 り,下 腹 部 よ り陰 茎 周 囲,陰 嚢 内へ と広 が

って い た.皮 膚 お よび腹 直 筋 膜 との 境 界 は不 明 瞭 で あ

り剥 離 は困 難 を と もな った。 陰 茎 お よび精 巣,精 索 の

ロ
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Fig.1.A:Macroscopicviewoftheexternal

genitalia.Theoperationscarinthe

pubicareawasthesiteofbiopsy.

B;Schematicviewofthesubcutaneous

mass.

1'ig.2.KUB(plain).

発育は正常 であ り浸潤 は認 められなか った.

摘 出標本総重量は158gで あ った(Fig.4).

腫瘤摘 出後,陰 茎 と包皮 の関係を正常 に戻す ように

形成 を行なった。

病理 所見 ・小結節状の脂肪組織の増生があ りその結

節を境す る結合 織 に はSchwannce11とfibroblast

の増生がある.細 い線維 よ りなる神経線維 の成分が索

状に配列 している部分,tactoidbodyを 形成す る 部

分がある.血 管周囲に も腫瘍細胞の増生が認め られる
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Fig.3.CTrevealedthesubcutaneousmass
(arrow).
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Fig.4.Grossviewofthespecimen.
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Fig.6.Macroscopicviewoftheexternal

genitaliatwoyearsaftertheopera-
lion.

A

B

Fig.5.A;Microscopicappearanceofthe
tumor(H-Estain,x100)
B;Microsopicappearanceshowed
Schwanncells(H-Estain,x400)

が,悪 性 所 見 は ど こに も認 め られ な か った ・組 織 学 的

に はdiffuseneuro丘bromaと い う診 断 が 得 られ た.

(Fig,5-A,B).

その後の経過:術 後の膀胱 尿道造影では下 部尿路 に

は異常を認めなか った.現 在,特 に腫瘍の再 発はみ ら

れず陰茎はほぼ完全に正常に復 した.も ちろん皮膚 の

色素沈着は依然 として残 っている(Fig.6)

考 察

R病 で,神 経鞘由来の腫瘍 が外陰部に限局 してい る

ことは きわめ てまれであ って,文 献上 まだ み られ な

い.R病 で会陰部に神経鞘 由来 の腫瘍が発 生 した もの

は黒岩 ら3)小角 ら4)の2例 がある.わ れわれ の症例は

典型的な皮膚 のcafe-au-laitspotsを 有 し,特 に 色

素沈着は神経線維腫を被覆す る領域V`明 であった.

腫瘍は恥 骨上部 を中心に発育 し,陰 茎をその内部 に巻

き込んでおそ らく上方へ向か って発育 したため,陰 茎

体 と包 皮の分離がお こ り,包 皮 は包むべ き内容を うし

な って尿の貯留す る嚢状物 と変化 した点で きわめて特

異な症例であった。

神経鞘腫の病理学的所見についても,純 粋の神経腫

か ら線維成分 の多いむ しろ線維腫症(fibroblastosis)

といえ るもの までいろいろの段階があるが,本 症例は

この両成分 ともは っき りしてお り,さ らに副次的に脂

肪組織の増生を もともなって いた のでneurofibroli-

pomatosisと もいい うるもので,手 術時の肉眼的所見

で脂肪様組織に見えたのはそのためであ った と思われ

る.

R病 にみ られ る神経原性腫瘍は神経堤 よ り分化 した

組織に関連 して発生す るといわれ ているが,そ の組織

発生 に関 しては,神 経外胚葉起源節5),中 外胚葉起源
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節6),細 胞間相互作用 による異常,〉な どの諸説が述べ

られている.

泌尿生殖器系 の合併症 として知 られ る膀胱神経線維

腫はGerhardt2)が 報告 して以来多数の報告が あ り,

小児 の膀胱神経線維腫7)の 報告 もある.泌 尿生殖器系

の神経線維腫の発生源 として は男性 で はvesicopro-

staticplexus,女 性 で はureterovaginalplexusと

いわれている.そ れ らのplexusは 尿管下部,膀 胱頸

部 と接 して いるためその部 に発生 した腫瘍 によ り尿路

の閉塞や神経因性膀胱 がみ られる。

R病 の悪性変化については約3～16%に み られ8)そ

の60～70%が30～50歳 台に おこる.本 症 に特異的な悪

性変化 としては,神 経線維腫 の悪性化である神経線維

肉腫があ り,そ のほか 多形性神経膠芽腫 ・星状細胞腫

な どの脳腫瘍,悪 性黒色腫,悪 性褐色細胞腫な どが知

られ ている.本 邦 でのR病 における神経線維肉腫 の発

生については津田 ら9)が159例 中20例(12.5%),新

村1。)が1,657例中70例(4.2%),小 角 ら4)が154例 中2

例(1.3%)と 報告 してい る.

神経線維 肉腫の発 生部位は諸家の報告に よる と,四

肢 とくに下肢が多 く,そ の他後腹膜組織(含 骨盤 腔),

胸縦隔,消 化器な どにみ られた とい う,ま た本邦 にお

け る癌腫の合併 としては,荒 木II),増 田 らlc),荒 木

ら13)による と53例が報告 されてお り,泌 尿生殖器系の

悪性腫瘍 としては11例 が報告 されている.

本症例では組織学的にさいわ い悪性所見 は み られ

ず,ま た手術後2年 が経過 し再発は認め られていない

が,被 膜化されずにび慢性 に発育 していた腫瘍で あっ

たため,良 性腫瘍である としてもなお経過 を追跡 して

い く必要がある と思われ る.

結 語

14歳,男 子 のR病 に ともな う皮下良性腫瘍 が下腹部

か ら外陰部に限局的に発生 したきわめて まれな症例を

経験 したので,若 干 の文献的考察を加xて 報告 した.

本論文 の要 旨は1985年12月21日,京 都市におけ る第113回

日本泌尿器科学会関西地方会で報告 した.

稿を終わ るにあたって,ご 校閲賜 った恩師吉 田 修京都大

学泌尿器科教授に深謝す る.
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