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Abstract 

A case of pituitary adenoma associated with multiple neurinomas in the central nervous system was 

presented. A 52-year-old man was referred to us for surgical treatment of an intradural extramedullary 

cervical cord tumor. He had been operated on for a cauda equina tumor when he was 43 years old, and 

again for a glossophaηngeal neurinoma at 49 years of age. His brother expired in childhood, and had 

multiple subcutaneous nodules. The patient had been complaining ofleft leg pain, left shoulder pain, and 

hypesthesia of the right leg and foot. Examination showed 6th cervical nerve root sign. MRI revealed a 

well-circumscribed extramedullary tumor at the CS level, and, in addition, incidentally showed an intra-

and supra-sellar tumor which was isointensity on Tl weighted and high intensity on T2 weighted images. 

Myelography showed multiple extramedullary tumors in the lumbar region. Endocrinological study 

revealed an increased serum prolactin level (818. Ong/ml). The patient had neither cafe au lait spots nor 

subcutaneous nodules. A neurinoma of C6 root was totally removed and chromophobe pituitaη 

adenoma was partially removed through a transsphenoidal approach. 

Neurofibromatosis is known to be associated with many kinds of tumors in the central nervous 

system. They a民 usuallyneurinomas, meningiomas or gliomas, and association of pituitarγadenomas 

has been reported in only three cases, one of which being a prolactin secreting adenoma. Coexistence of 

multiple primary brain tumors has been also reported apa口fromphakomatosis. The most common com-

bination is association of glioma and meningioma, and it is probably incidental coexistence due to their 

high frequency. Although our case had no acoustic neurinoma or skin manifestations, his clinical features 

were of neurofibromatosis. By revealing asymptomatic tumors in the central nervous system, MRI might 

contribute to the understanding of the coexistence of tumors in neurofibromatosis. 

Key words: Neurofibromatosis, Multiple brain tumor, Pituitary adenoma, MRI 

倹索語：神経腺維腫症，多発性脳腫蕩，下垂体腺腫， MRI.

Present address: Department of Neurosurgerγ，Shiga University of Medical Science, Ohtsu, 520-21 Shigaken 



N eurolibromatosisの患者に認められた下垂体腺腫の 1例 279 

Fig. 1. Axial TlWI with Gd-DTPA showed an enhanced intradural extramedullary tumor at the fifth cervical 

vertebral level, which was well-circumscribed (A), and T2WI showed high intensity lesions (B) at C4/5 to C6 

level. 

は じめに

Neurolibromatosisは phakomatosisの代表的疾患で

あり cafeau lait spotや neurofibromaなどの皮膚病変，

骨病変，眼病変の他，中枢神経系の腫蕩の合併の多い

常染色体優性の遺伝性疾患である しかし，合併する

頭蓋内腫蕩の大半は聴神経鞘腫，髄膜腫，神経謬腫な

どで，下垂体腺腫の合併の報告は極めて少ない

けか11,13，川 われわれは多発性中枢神経系腫蕩を認

めた患者に下垂体腺腫の合併を経験したので報告す

る．

症 例

患者： 51歳，男性．

家族歴：弟が頚部に多発性の皮下腫癌を有し，幼少

時に死亡したが，死亡の原因は不明である

既往歴・現病歴： 43歳で某院で馬尾神経翰腫の摘出

をうけた.49歳で左多発性舌日因神経鞘腫を当科で摘出

した. 1986年頃より左足底部に痛みが出現し， 1989年

1月より左肩にも痛みがみられた． 3月にな り両手背

Fig. 2. An intra-to supra-sellar tumor was seen on 

Tl WI, which was isointense. The tumor was 

homogeneously enhanced after administration 

of Gd-DTPA as shown in thi店員伊ire.
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Fig. 3. Photomicrograph of the sellar tumor, showing a chromophobe adenoma with calcifications and amyloid 
deposit. (H. E.×JOO) 

の冷感，右下肢の知覚鈍麻などが認められるようにな

ったため近医を受診し 4月22日 MRIによって脊髄

腫湯，および下垂体腺麗と診断され， 5月JO日当科に

入院した．

入院時神経学的所見 意識清明，視野正常，両側難

聴，軽度の膜下障害，左肩から上腕にかけての5110

の痛覚低下，雨前腕部で7/10 の温痛覚低下，両足関

節以遠で7/10の全知覚低下を認めた.cafe au lait spot 

や皮膚の腫宿は認められなかった．

神経放射線学的所見 脊髄 MRIでは第5頚稚レベ

ルを中心に Tl強調画像で Gd-DTPAで強〈増強され

る麗蕩を認め，脊髄が強く右側へ圧排されていた．第

4/5頚椎から第6頭推レベノレではプロトン強調画像で

脊髄より軽度高信号， T2 強調画像では高信号を示し

た（Fig.！）.多発性脊髄腫携を疑い Myelographyを施行

したところ，第 1から第3腰椎レベルにかけて 3カ所

の造最長欠損を認め，神経革問屋と考えた．頭部 CTでは

脳実質と 等吸収値で，造影剤によ りリング状に

enhanceされる腫蕩をトルコ鞍から鞍上情にかけて認

めた.MRIでは Tl強調画像で脳実質と等信号， Gd-

DTPAによりほぼ均一に増強をうける腫湯をトルコ鞍

内に認めた（Fig.2）.内分泌学的検査ではプロラクチ

ン値が 818.0ng/mlと著明な高値を示したが，他のホ

ノレモンには異常は認めなかった．なお．聴神経鞘腫，

髄膜腫などは認められなかった．皮膚所見はみられな

かったが臨床上の特徴より neurofibromatosis2と考え

た．

手術 ：まず，硬膜内頚髄髄外腫蕩の診断のもとに5

月16日， C材、ら C6の椎弓切除術により左第6頚神経

起源の神経鞘腫を摘出した．ついで， 6月 1日，経蝶

形骨洞到達法により下垂体腺腫を摘出した．組織学的

には散在性に石灰化の見られる chromophobe

adenomaであった（Fig.3). 

考察

Neurofibromatosis は phakomatosisの中ではもっと

もよく見られる疾患である．家族性発生例は常染色体

優性遺伝を示すが，70～80%の症例は孤発例である．

neurofibromatosis は皮膚症状が著明な

neurofibromatosis 1 （以下. NF I）と両側聴神経腫蕩が

見られる neurofibromatosis2 （以下， NF2）に大きく分

けられる同.NF！は，いわゆる vonRecklinghausen病

で常染色体17番に異常が認められ， NF2 は central

neurofibromatosisとも呼ばれ，常染色体 22番に異常

があるとされている 12)_

脳腫蕩の合併がよく認められるのは NF2で，様々
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な頭蓋内撞蕩が報告され，多発性腫蕩の合併例も多L、

が，下垂体腺腫の合併は非常に少なし、1,2,6-8,10,11, 13,I<). 

新村8）は本邦報告例をまとめ von Recklinghausen病

1657例における脳腫蕩の合併についてのべている．際、

神経鞘腫，髄膜腫，神経謬腫が大部分で，下垂体腺腫

の合併はわずかに2例とされているが詳細につレては

述べられていない．多発性の脳腫蕩をもっ症例に限る

と，増山らηは神経輸腫と髄膜腫の合併がほとんどで

あり，他のくみあわせはわずかしか認められなかった

と報告している．検索し得た限り neurofibromatosis 

にプロラクチン産生性下垂体腺腫が合併した報告は

Pinnamaneniら町の32歳，女性の 1f?IJのみであった．

一方， neurofibromatosisを除外した原発性多発性脳腫

蕩では1.4）＿ 喜多村ら叫が自験例を含め62例の検討を行

なっている．それによると最も多い組み合わせば髄膜

援と神経穆腫の29例で，次に髄膜蹟と神経鞘腫の12例

である．これらの組み合わせが多い理由は，単にそれ

らの発生頻度が高いことによると結論されてレる 下

垂体腺腫は9例に認められ， 6例が髄膜腫， 3例が神

経謬腫との合併であった．

今回投々が経験した症例は聴神経鞘腫を伴わず舌咽

神経鞠腫， 脊髄神経鞘腫とプロラクチ ン産性下垂体腺

腫の非常に稀な合併である．そこで，本症例が

neurofibromatosisにおける多発性脳腫蕩の合併か，あ

るいは原発性多発性脳腫蕩であるのかが問題となる

が，聴神経輸腫が存在せず典型的 neurofibromatosis

と異なるとはL、うものの，家族歴および脊髄腫蕩が多

数存在することから neuro品bromatosis として差し支

えないと考えた

neurofibromatosisに脳腫揚が多発することは古くか

ら知られている. 1949年に， Lichtenstein5＞はその基本

的障害は神経系組織の中で‘外匹葉と中匹棄に由来する

組織に hyperplasiaや neoplasiaが多発することによる

と述べている．本症例は外医薬系の神経鞠腫が多発し

た中に，内lfE葉系の下垂体腺腫が認められたもので，

下垂体腺腫は偶然の合併で・あるとするのが妥当かもし

れなし・．しかし， neurofibromatosisに下垂体腺腫以外

の endocrinetumorの合併も報告されており9），さらに

多発性腫湯の発生要因が未だ明らかにされてL、ない現

状では， neurofibromatosisとして，あるいは原発性多

発性脳腫蕩とし、う症候群の中で，何らかの因果関係が

存在する可能性も否定できない．さらに，本症例のよ

うに視野障害を示きない腺腫や， CTで発見されない

microadenomaなどが看過されている可能性もある

今後， MRI などの画像診断の発達により無症候の下

垂体腺腫を合併する症例の報告が増え，

neurofibromatosisとの因果関係に対する解明が進むこ

とが期待される．また，本例は neurofibromatosisの

患者の長期管理において，頭部 MRIの果たす重要な

役割を示すものである．

結 語

51歳の男性に認められた稀な多発性脳腫蕩の症例を

報告した．臨床像から neurofibromatosis に合併した

下重体腺腫と考えた．

neuro品bromatosisにみられる中枢神経系腫蕩は聴神

経鞘腫，髄膜腫，神経穆腫がほとんどである．しかし，

無症状の下垂体腺腫が看過されている可能性があり，

臨床画像診断の飛躍的発達によって今後の症例の蓄積

が期待される．
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