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A man aged 38, patient was suffered from the tumor of the right upper limb 

since 17 years and disturbance of walking since a. year (Fig. 1). The clinical 

examination and myelography indicated the intradural extramedullary tumor (Tab. 

I, Fig. II). By laminectomy, most parts of the tumors of the conus and the cauda 

equina were resected (Tab. II). Then, we had removed the deep subcutaneous 

tumors of the tight frontal breast, back and thigh (Fig. III). Those microsco-

pi cal五ndingsindicated the typical neurinoma (Fig. IV). 

On ophthalmological examination, the small retinal tumor in the right eye, was 

found (Fig. V). 

いとぐち

所謂 Rccklinghauscn病は， 1882年 vonReckling-

hauscn に因り内外神経輸の腫揚性増殖により発生す 1

る神経の線維底なりとの見解によって，多発性神経線

維腫症 Ncurofibromatoseとして記載された．それ以

来内外に多数の報告例があるが，本症に脊髄麻痕症状

を伴った症例の記哉は比較的直接い，

ゑ；に私は慶大整形外科に入院した Recklinghauscn

病の不全型に脊髄腫蕩を伴い，殊に眼底に網膜腫疹を

認めた症例を経験したので、報告する．

症 例

患者：田辺莱， 38才の兇子．

主訴：歩行障碍と背部及び布大M部後商の腫癌．

家族歴：特記すべきことはない．

既往歴・昭和11年頃右大ιll&.部後面に略手拳大の腫療

が発現し，某l翠にて摘出手術を受けたが，翌年頃より

再ひ・権大し始めた， 20年頃には腰痛を来し，マアサー

ジ及び注射等を受けたが怪快せず，此の頃には背部に

も腫癌が出現して来Tこ. 25年には左足のシピレ感と祉

の運動障碍を来し，漸次増悪して右足にも発現して下

駄をはく事が困難となり，亦此の頃より使秒勝であっ

た.27年末頃には排尿に際し怒責を要し，時々尿を漏

J－様になり，歩行も次第に困難を加え， 28年2月頃に

は歩行全く不能となり，同年5月7日当科外来を訪れ

同日入院した．

入院時所見：体格中等んタ：旋rr1京え，皮膚の腫婚

や色素庇はなく，虹彩の小結節も認められない．外部

より視診又は触診に依り認められるi安部の腫揚は，胸

骨右側に鶏卵大，イミ背部に児頭じた右轡部に驚卵大，

右［大1¥!i1；表面殆ど令長に豆り超児頭大災び右膝宮部に抑

指末節大のもの犬々存在し，何れも深部に対して移動

性はなく，皮耐との癒着もない．硬度は何れも線維瞳

様硬を示し，圧痛及ひ、：zrHJAj、認められない（匂真l).

脊柱の形状略正常，叩打痛及び強直もない．両側上肢

の自他部J運動は全く正常である．両側下肢は弛緩性麻

簿状態にあり， f{I!：の自動運動は全くれ能で，そのと部
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郎ち足関節及び膝関節にては僅か乍ら自動運動が存す

る．知覚障碍は略跨箆高位部に帯状痛を訴え，間部以

下には知覚鈍i床があり，両側主（；下腿外側勝中央以下及

び足部に知覚脱失がある（図 I) .阪市反射は上及び

知笠 l軍属

,,, ~批月t

三知1t ：＂~魚
・責P'i[fl'.t失

知見 1幸広耳

削 f j臥肩t

~ Rロ宣告正RI...． 舟量tR足え

〔閥 I〕 知覚障持像（入院時）

中部正常に存し，下部は左官jlj！弱く右側紋如し，提翠ー筋

、反射，膝蓋l陵及びアヒレス際反射は何れも前I側共Wi~n

してをり， Babinski,Opp·~nh('im，足止えJ膝播l議等の

病的現象は何れも認められない．尿所見は正常，排尿

感あると言うも常にうた後してを仏使仙のため便通に

は涜腸を要している．血液所見，赤血球数391万，白

血球数7BOO，血色素は Sahli78%，赤沈中等価68ム

血液像では好酸性白血球t曽多がみられ，その他は賂正

常である．

後頭寸、穿刺：初庄 lOOmm,Qu·::ck~nste.dt 現象陰性

髄液は水機透明， Pandy及び No:rneApelt第1相

反応共に陰性，細胞t曽多はない．阪椎穿束I]：初圧 150

mm, Qucckcnstcdt現象陽性，髄液l土柏、不透明で淘濁

し， Xanthochrom'.c著明， Pandy及び Nonnc-Apclt

第 1相反応共に強陽性．血液及び髄液の Wass-::rmann

反応共に陰性．

脊髄造影像：下行性及び上行性Moljodol使用．下

行性 Moljodolは胸縫医の椎体下縁の高さで治不規則

な騎跨状を示して完全に停滞する． k行性Moljodol

は版雄一町椎体上縁の粛さで下方凸の半）瓜状を画き停止

する（写真Ill.

〔匁尻町 （下行性） 脊髄遺影像 （上行性）

以上の臨床的所鬼と脊髄造影法所見とを綜合して，

賂胸惟 X高位より凡そ腰椎 E高位に亘る可成り広範

囲な硬膜内位外臨協と推定した．

脊髄i盛痕摘出： 6月1日施行．胸椎Eより服椎Eに

豆り椎弓を切除，版権 IEの椎管は著明に拡大して

をり，硬膜の持動は胸椎Xの椎弓を切徐して漸く認め

られ，硬膜重要は腹ff.Ellの高位で著聞に膨大している．

’碩腹切聞を行い，蜘網膜及び脊髄との線維性癒着を鈍
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性に剥商量するに，脊髄は精幅広く表面は白色半透明で 〔童話長 W〕

所々に白斑状の部分があり， rfiど正常の外観は認めら

れず，髄背の血管も高度に怒張していた．馬尾神経t

端の：右方に僻して拐指頭大で，血管に富士透明の薄い

被膜を有する陸携を認めた，＂＃－円錐部；左 T)ij)Jに示指頭

大の腫携を認めたがp 止l:tU土遥かに中十iバに向い連続す

る模様である．馬尾神経腫場ゐ被膜のI血管を結主主し

て，会摘出を試る戸も腰蕩はと方に於て円錐部に癒着

し，下方は鷲尾神経中に埋没して更に下方に連統する

為？に被膜内怪に略府指頭大の切片を摘出し，左円錐部

腫携も同様に小指頭大の切片を摘出するに止めた．即

ーで）

〔閥 E〕

深部腫場摘出：右前胸部，ホー背部， :{1轡部，右大事監

後面及び右膝；底部の深部腫携を夫々摘出．倫右大！足後

面の陸揚は此等の中最も大きく約 1.2kgに達し，坐骨

神経より発生していた（写真 llll.

病理組織学的所見： （写真!VJ脊髄腫磁．腫場組織

$）；，叉れ
背i)

〔寝髭E〕 右大事E後而服蕩 右ic~剖1，施療；－

脊 髄 1電蕩

tT ·／~者is ill霊場：

は一見して，線維腫の如き像を示し東状に開列した線

維性組織から成っている．而し核の配列は柵状或は列

状で，核の多い部分と少しく赤染している線維成分の

部分とが交互して虎斑様に見える．所講観兵式配列

Paradestellungで定型的な Ncurinom の像である．

Antoniの分類に従うと線維性なるA型に属する．

背部i架部腫ftf;，その他の腫場も全く前者と同様の組

織像を示し Ncurinomである．

網膜臨場：；有限！除に筏j'.¥'1腫が生じた際｝こ視

力異常等l土訴ー｝ていなかったが，医大眼科に

依頼してr.'1斉 Lた結采次の様な眼底陀異常を

認めた．株｜民視力 －： 1 ］ユ左日んさ視野にマ

リオ γ ト JI；＇＼，~＼ c~）仁下’？のJJ1；たがみられI 右限

底像に供、l与耳側上HK青白色で濃厚なj閣淘

の境界不鮮明ながJ2 mmの大夫さの醤均様

に膨l議する所見があり，そ心周囲に炎症々状

はみられない．ちー限底に異常はない．止ヒの網

膜隆広は入院WJ問中心観察では特別に増k；す
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となり昭和29年4月退院した．退院背の知覚障碍は図

Eの如く快復を示してをり，排尿には倫少しく怒資を

要し時に失禁する事があり，便通は未だ使秘勝でιあ

る．

定型的な Rrxhlinghausen病は， Laudowski・ の言

う3主徴［民即ち皮膚に多発する結節様小腫場群，色素

沈着及び末梢神経幹臨場形成が挙げられるふ， Fein-

de!及び Oppenheim等はこの3主徴候の中1つ或は

2つを紋在日する1もののある事を指摘し，之を Reddin-

ghauscn病不全型とした．本症例も皮膚の小結節及び

色素斑を紋如して，深部神経幹の Neurinomatoscと

して現われた Recklinghausen病不全型である．向深

部神経幹臨場として肋間神経，坐骨神経及びJ笠骨神経

主宰より生じている事が手術時に確認された．此等の陸

}iJ；は一般に良性であるがg 及川土木症に伴った 860g

に及ぶ巨大な腫Z援を報告してを仇木症例に於ても坐

骨神経より生じた Ncurinomは放寵されていた約 17

年聞に窃小児頭大で、 1200さに及んだもので‘ある．

亦 R•xk!inghauscn 病に伴った脊髄陸揚は， Kit・sch,

Wallner, Tonnis, Dalsgaard, ~尺江，岩原教授，津久

井，飯野教授p堀越，鳥山，田b＇：；及び笹川等の報告が

あり，本症例も円錐部及び馬尾神経腫場を認めた．本

邦の報告例中，手術的又は剖見に依り脊髄 Ncurinrun

を認めているのは木症例［も含めて5例であるがs その

何れも 2つ以t或は多数の脊髄腫威を証明している．

一般に硬膜内髄外 Ncurinomの多くは脊髄後根に

好発する単発性鴎場とし之現われ，他の部分に極磁のら

多発をみないのが通常であるが，之に反して Rccklin-

ghauscn病の場合は脊髄 Ncurinom も可成り多発性

に出現している．亦一方 Rcck!inghausca病の部分症

状として脊椎管内に腫磁の発生をみることは比較的砂

いものである．

Rcck!inghaus·~.1 病の眼科領域に於ける喜子発部位は

上限l~三叉神経第一校領域であり，その他結膜，角

膜，山彩，毛様体，肪〈絡膜，経膜，限築及び涙袈等に

Rcck!inghaus~n 病の部分盤として発生し，特集な虹
彩小結節は最も多く見られる.Van dcr Haeveは木

症に於て網膜の小臨場と視神経坑頭の腫践を認めてを

り，本邦で、は横山及び服部等の網膜臨場；を伴った報告。

がある．此等の場合特別の眼科的障碍伐に視力障碍等

を訴える事が少いので，本症に網膜の題担語を合併する

総括並に考按
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る傾南は認められなかった（湾真VJ.

〔主：：mv〕 有 限底保

経過： 10月12日より支持包立を始め，漸次歩行補助

穏を用いて歩行練習に移り，松葉杖に依る歩行は可能

知す湾局

均史

知喧主更＂

知：定地t~

~u吐臥
如笠岡晴氏

知覚障得f泉退院時

． 

呈一

a

〔同盟〕

，， 
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事は稀ではIあるが，発見される機会も砂いものではな

いか正考える．

本症の成因に関して Rでcklinghauscnは，前述の如

く内外縛経鞘から生ずる 1穫の線維盤だとして，

Ncurofiibromatoscと命名した．次で Vcro<!aytま前者

の中区、環性の成因を否定して，外t壬葉性で Schwann

翰細胞に分化すべきその前階長則包より発生する事を主

張した．、その分化形式の程度にまり色々の神経腫を生

じ， Schwal!n鞘細胞のみより成り神経節細胞を紋如

せる真性神経憧を形成し得ることを指摘し，此れに

~curinom (Fascrgcschwulst d. Ncrvcn）なる名称を

附した.Herxhcimcr及び Rothは前記2説を共に認

め，内外神経輸の僧殖著明d時は Neurofibromの像

を塁し， Schwann輸の増殖著明り時は Neurinomの

像を現わすと言っている．而し組織発生的には，神経

系に関した先天性の組織耳奇形に基く It震の錯誤腫であ

る．

Davisは視神経の原発性陸揚と Rccklingh:/.uSen病

との関係に就て次の事を述べている．即ち之の両者が

相伴って現われる4'｝＇＼は決して偶然の事ではなし之の

両者の閣には非常に密接な関係があり，視得経の腫協

の多くの場合に絵て，神経系の汎発性麗生以~nち Reck

linghauserr病の単なる 1現象に過ぎない．亦それ等

の腫携の鋲微鏡的所見は典型的な Gliomであったと

言っている．

中舷神経組織の Gliaは，末梢神経系の支持組織で

あるSchwann翰に相当し，何れも外脹襲性であり，

中眠薬性の結合織ιは全くその発生を異にしている．

そこで Rccklinghauscn病の場合， Schwann輸を紋

如する視神経等に Nつurinomの発生をみるこどはな

いが， Gliomの発生をみると言う事は，少なからず

Vcrocayの言う外慨嘆性の目立国を支持しているもの

である． ， 

む すび

私は38才男子の R：士cklinghaus-::a病不全型に硬膜内

髄外 Ncurinomを伴い，稀な網膜腫楊を有した、症例

を報告し． 一瑚fか文献的に考察を試みた次第で‘ある．

終りに御懇篤なる御校閲御指導を1弱った佐帥岩原貸

手主教授に衷心より謝；口、を委します．

（木摘の要旨は第219回整形外科集談会東京地方会

に於て演述した．
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