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レック リングハ ウゼ ン病 に合併 した陰茎悪性黒色腫 の1例

千葉 県がんセ ンター泌尿器科(部 長 ：長山 忠雄)

宮 内 武 彦,丸 岡 正 幸,長 山 忠 雄

MALIGNANT MELANOMA OF THE PENIS ASSOCIATED 

WITH VON RECKLINGHAUSEN'S  NEUROFIBROMATOSIS  : 

             REPORT OF A CASE

Takehiko MIYAUCHI, Masayuki MARUOKA and Tadao NAGAYAMA 

        From the Department of Urology, Chiba Cancer Center Hospital 
(Chief: Dr. T. Nagayama)

   A 69-year-old male patient visited our clinic with complaints of dysuria and bleeding at the 

glans of penis on May 2, 1985. At the first presentation the tumor mass with necrotic and hemo-
rrhagic character was localized around the urethral orifice and the entire glans of penis had a hard 

consistency. Moreover, numerous soft cutaneous nodules ranging from a small bean to a hen's egg 

in size spread over the total body surface. The nodules varied in property from even in height on 

the skin surface, half-spherical, and pedunculated. His family history was not contributory as far 

as neurofibromatosis was concerned. On May 15, the glans of penis was amputated and histological 

diagnosis was malignant melanoma with marked vascular and neural permeation. 

   Review of the literature showed that our patient is the third case of malignant melanoma atso-

ciated with neurofibromatosis in Japan.
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緒 言

レ・'クリングハウゼ ン病(以 下R病 と略す)に 陰茎

悪性黒色腫が合併 した非常に稀な1例 を経験 し,剖 検

の機 会を得たので,文 献的考察を加え報告する.

症 例

患者:69歳,男 性,事 務員

主訴:排 尿困難 外尿道 口よ り排膿

家族歴:癌,色 素異常などに関す る遺伝負荷は認め

られない,

初診:1985年5月2日

既往歴:生 来全身に青あ ざがあ り,小 学校高学年頃

か ら皮膚腫瘤 が全体に出現 し,来 院時も発症当時 とあ

ま り変 りない.

現病歴:1983年 頃 より亀頭部の腫瘤に気付き,腫 瘤

か ら時 々出血 した.1985年4月2日 排尿困難と外尿道

口か ら排膿がみ られたため其医受診,完 全包茎のため

背面切開術を施行 したが,亀 頭部に腫瘤があったため

当科紹 介され,受 診 した.

現症=身 長159cm,体 重53kg(Fig.1).全 身皮

膚 には ア ヅキ大 か ら鶏卵 大 まで の柔 軟 な小 腫瘍 が 散布

し,皮 膚 と同高 の もの,半 球 状 の もの,有 茎性 に近 い

もの種 々で あ った.

局所 所 見:(Fig.2)外 尿道 口を 中心 に壊 死 様 出血

性 腫瘍 が 存在 し,陰 茎 亀 頭 全 体 が硬 か った.陰 茎腫 瘍

に壊 死 組 織が 附 着 して い る,両 側鼠 径 部 に も示 指頭 大

の腫 瘤 が触 知 した.

入 院 時 諸 検 査 末 梢血;RBC467×10`/mm3

wBc9,000/mm3,Hb13.49/dl,Ht40.3%,Plt

29・5×10'/mm",血 沈43mm/hour .血 液 生 化 学;

T・P・6・79/dl,BuN2img9dl ,cro.9mg/dl,GoT

l2KU,GPT5KU,LDH294WU .AIP12.6KA,

Nal42mEq/1,K4・omEq/l ,CIlo3mEq/1.尿 沈

渣;赤 血 球 多数 血 液 ガ ス;Po267.9mmHg,Pco

40.8mmHg.免 疫学 的 検 査;IgG1,450mgldl,IgA

340mg/dl,IgM165mg/dl .核 医学 的 検 査;α 一pheto

3ng/dl,cEAl.9ng/dL胸 部x-P ,心 電 図 異常 な

し.病 期;stage4.

手術 お よび術 後 経 過=5月15日 亀 頭 部切 断 術 を施 行

し,術 中 膀 胱 鏡,尿 道 鏡 を施 行 した が,膀 胱,尿 道 内

景 は正 常 で あ った.術 後 本人 と家 族 は 化学 療 法 を希 望
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Fig。1。 レ ッ ク リ ン グ ハ ウ ゼ ン病

ソ

Fig.3.胸 部 転 移 後

Fig.2.亀 頭 部 の悪 性 黒 色 腫

せず,6月2日 退院 した.そ の後 胸痛,手 足の しび

れ,軽 度の呼吸困難が生 じ,10月3日 再入院 した,再

入院時,鼠 径 リンパ節増大 と胸部転移(Fig.3)が 見

られ,残 存尿道の狭窄 も見 られた.入 院後対症療法の

み実施し,12月ll日 死亡 した.

組織学的所見:(Fig.4)大 型 の腫瘍細胞は上皮様

の配列をと り,細 胞質 内には メラニン色素が豊富で,

高クロマチン性の核 と大型の核小体がみ られ る.一 部

細胞質内に メラニン色素を有さない細胞があ り,明 瞭

な大型の核小体が特徴的 で あ る.ABC法 によるS-

100蛋 白の染色で腫瘍細胞の細胞質および核は陽性 で

あった.

剖検所見 ・悪性黒色 腫の転移は両肺,心 臓,縦 隔,

肝,脾,膵,両 腎,腸 間膜,前 立腺,肺 門 リンパ節,

傍気管など全身に認め られた.ま た,R病 は皮膚のみ

に限局していた.

考 察

男子外陰部原発の悪性黒色腫 は きわ め て稀 なもの

難灘
Fig.4.大 型の核小体が見られ る悪性黒色腫の組織像

で,森Dに よる と本邦 で は212例 の悪 性 黒色 腫 剖検 中,

陰 茎 原 発 は1例(O.5%)の み で あ った,ま た大 角 ら2)

に よる1961～1976年 の 本邦 悪 性 黒色 腫 の 集 計 では,

957例 中男 子 外陰 部 原 発が8例(0.8%)で あ る.

高木 ら3)は1981年 内外 の文献 か ら60例 を 集 計 し報 告

した.以 後1983年 仙 賀 ら4),斎 田 ら5)の 各1例,1984

年Begunら6)の3例 が報 告 され て お り,自 験 例 を 含

め66例 とな る.本 邦 では 陰茎 悪 性 黒色 腫 の 報告 は現 在

まで 自験 例 を 含め13例 のみ で あ る(Table1).

陰 茎 原 発 の 悪性 黒 色 腫 の 好発 部 位 は 亀頭 部 で あ っ

て,高 木 ら3)に よれ ぽ56例 中41例(73%)が こ こに発

生 して い る.本 邦 例 の13例 中9例(69%)は 亀 頭 部 に

原 発 して い る.

発 生年 齢 は 内外 の文 献 では 最 年 少13歳,最 年 長 は79

歳 で,平 均 年 齢 は49歳 で あ った.本 邦 例 につ い て み る

と31～74歳 で平 均 年 齢 は57歳 で あ る.

皮 膚 の 悪 性黒 色 腫 は現 在 一般 に①super丘cialsprca-

dingmelanoma,②nodularmelanoma,③lentigo

malignamelanoma,④acrallentiginousmelano一
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Table1.陰 茎 悪 性 黒 色腫 の報 告 例

N。 報告者 年度 年齢 初発部位 治療まで 治療
の期間 転移 予後

1岡 安

2永 野

192467亀 頭

195540冠 状 溝

2年

4ヵ 月

3中 野・ほ か195756亀 頭,冠 状 溝5ヵ 月

4松 田 195772亀 頭,冠 状 溝1年6ヵ 月

5赤 松 ・ほ か195831

6後 藤・ほか196674

7高 安 ・ほかtgア050

8勝 目・ほか197067

9菅 田 ・ほか197469

10高 木 ・ほか198133

不詳

亀頭

陰茎

亀頭

包皮

亀頭,外 尿道口

11仙 賀 ・ほ か198253陰 茎 背面

12斎 田・ほか198355亀 頭

13自 験例198569亀 頭

不鮮

9ヵ 月

不 詳

4年

1ヵ 月

4ヵ 月

2年

2年6ヵ 月

3年

切断

リンパ節摘出
化学療法

切断,焼 灼,
放射線1化 学療法

切断

鼠径 リンパ節郭溝

不詳

腫瘤切除

陰茎皮膚切除

放射線,化 学療法

切断,化 学療法

切断,免 疫化学療法
鼠径 リンパ節郭清

免疫化学療法

切断,鼠 径リンパ節
郭清,免 疫化学療法

切断

鼠径 リンパ節 不鮮

鼠径 リンパ節23日
腸問膜

鼠径 リンパ節 生存

鼠径 リンパ節3ヵ 月

鼠径 リンパ節 不詳

な し1年 生存

な し 不詳

鼠径 リンパ節1年 生存

な し1年4ヵ 月生存

鼠径 リンパ節6ヵ 月生存

鼠径 リンパ節3ヵ 月

全身

鼠径リンパ節2年9ヵ 月生存

鼠径 リンパ節 生存
肺

Table2.レ ッ ク リン グハ ウゼ ン病 と悪性 黒 色 腫 の合

併症 の報 告例

N。報告者 年代 年令 性別 初発部位 治療 までの期間

1石 井195540男 右肩 脾 鎖骨 部

2川 崎 他195535女 外陰 部

3自 験 例198569男 陰 茎

2年

1年

3年

maの4型 に分 類 され て い る.陰 茎 原 発 の悪 性 黒 色腫

の 大 部分 はnodularmelanomaとacrallentigi-

nousmelanornaが 占め てい る.

Begunら6)に よ る と56例 の 陰 茎原 発 悪性 黒 色 腫 の

うち24例(43%)は 初 診時 す で に 鼠径 リγパ節 の 転移

が 認 め られ て い た.本 邦 では13例 中10例(77%)に,

初 診時 に鼠 径 リンパ節 の転 移 を認 め た.さ らに 鼠 径部

の表在 性 リンパ節 が 認 め られ る場 合 に は,そ の10～15

%に 肝 や 傍 大動 脈 領 域 に も転移 がみ られ る とい われ て

い る.

本邦 の 陰 茎悪 性 黒色 腫 の13例 の発 病か ら治 療 までの

期 間を み る と最 短1ヵ 月で,最 長4年,平 均1年6カ

月 であ った,治 療 法 と して12例 中 切 断 腫 瘍 摘 出 のみ

が4例,切 断,リ ンパ節 郭 清,補 助療 法 が5例,切 断

せ ず,リ ンパ節 郭 清 また は 化学 療 法 が3例 で あ った.

陰 茎 原発 の悪 性 黒色 腫 の 予 後 は悪 く,Khezriら7)

に よれ ば,stageIの14例 中,5年 以 上生 存 例 は4例

で,stageII,IIIの 各7例 につ いて は,2年 以 上 の

生存例は2例 のみである.一 方,本 邦の陰茎悪性黒色

腫では予後の判明 してい る10例中1年 以内に死亡 した

症例は4例 であった,し たがって,治 療法 としては,

皮膚の悪性黒色腫 と同様に早期に発見して,原 発巣の

広範囲切除 と所属 リンパ節を郭清することが原則 とな

るが,手 術のみでは充分でなく術後に化学療法 と免疫

療法の併用が必要である.

R病 と皮膚原発の悪性黒色腫の合併症は本邦で 自験

例を含めて3例 報告があ る(Table2)8・9).男 子2例,

女子1例 で,発 生部位は 外陰部2例,肩1例 で あっ

た.

神経線維 腫,悪 性黒色腫のそれ ぞれは神経系由来の

腫瘍 であ り,両 腫瘍は神経系 の1つ のmarkerと さ

れているS-100蛋 白10)が陽性 を示 して いることも興

味 ある所見であ り,神 経系腫瘍の発生を考える うえで

興味 ある症例 であ る.
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