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Zusammenf assung 

Das multiple und kombinierte Auftreten von Meningiomen und :¥"eurinomen sowie das 

Vorkommen von Opticusgliomen sind charakteristisch for die i¥eurofibromatosis, Reckling・

hausen. Diese Geschwi.ilste bei der Neurofibromatosis unterscheiden sich pathologisch-

anatomisch nicht von den entsprechenden solitiiren Tumoren des Zentralnervensystems. Die 

rontgenologische Veriinderungen am Sch品de!,welche die Folg巴 derblastomatosen Kompo・

nent巴derKrankheit sind, befiden sich genau gleich wie bei solitiiren Hirntumoren. l¥eulich 

beobachteten wir bei zwei Patienten Schiideldachdefekten im Bereich der Lambdanaht mit 

der Pneumatisationshemmung des Ohres auf der Seite des Defektes, ,,・elche wir bis 1973 in 

der Literatur nur 10 F邑lieausfindung machen konnten, so da,3、、iruns for die Veriind・ 
erungen am Sch品de!,welche in d巴rmesodermalen Dysplasie ihren C rsprung haben, interesiert 

haben. 

Von 2552 Patienten aus uns巴remKrank巴ngut日urden1-± Patienten als Neurofibromatosis 

diagnostiziert. dabei、、irbei 10 Patienten irgend eine ¥"eriiderung am Schadel, die ihre 
U rsache mesodermale Dysplasie zuri.ickgefi.ihrt werden kann, gefunden haben : 4 Hyperplasie 

des Felsenbeins, 2 Pneumatisationsst凸rungdes Felsenbeins, 1 Asymmetrie des Sch邑dels,1 

Septumbildung des Canalis opticus, 1 Ausweitung der Sella, 2 Knochendefekt im Bereich 

der Lambdanaht mit Pneumatisationshemmung des Ohres auf der Seite des Defektes und 1 

Dysplasie des Gesichsschiidels. 

Nach der Einteilung von Tanzer, teiten wir die Veriinderungen in 6 Formen ein, und 
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betrachteten die ede Verii.nd巴rung. Die rontgenologischen Verii.nderung am Sch品de!erhalten 

in den Fallen ein erhるhtesdiagnostisches Gewicht, die als formes frustes kaum ausgepr忌gte

kutane Zeichen einer Neurofibromatosis aufweisen. 

Neurofibromatosisは1882年 vonRecklinghausen 院したもの48例の病歴を再検討し Akustikusneuー

により記載されていらい先天性，家族性にみられる rinomが Neurofi bromatosisの部分症状である乙と

Ektodermおよび Mesoderm由来の組織の発育異常 が明確に出来たもの2例を加え，計14例について頭蓋

として知られ，皮膚，骨格，神経組織あるいは軟部組 単純撮影から観察しうる骨の変化を検討した。骨の変

織に種々の異常が認められている．典型的な病像は 化が一次的か Neurofibromによる二次的なものかの

1) Molluscum fibrosum, 2〕Cafふau-lait-Flecken, 判定は手術所見，剖検所見のほかに脳血管撮影，気脳

3）末梢神経の Neurofibromである． ζのいわゆる 撮影，脳スキャンなどを参考にした．

Trias It::加え Elephantiasisあるいは叢状神経腫がみ 全例の主病変，骨の一次的変化を第1表lζ示す．症

られるが，なかには皮膚の色素斑以外lこなんら外的所 例2, 9, 11では頭蓋・顔面骨lζは変化は認められ

見のないものもあり，晩年になってはじめて種々の症 ず，症例12のトルコ鞍の変化は腫蕩の広がりから腫蕩

状を発現する ζ とがある． による二次的変化と考え，との調査から除外した．し

Neurofi bromatosis にみられる骨格の病変を一次性 たがって Neurofi bro ma tosis lζ合併する一次性の発

の変化と，主として fibromatCiseNeubildungの圧迫 育異常といいうる変化が頭蓋骨に見いだされたのは10

による二次的なものに分類しようとする試みはすでlζ 例である（第1表）．

1901年 Adrianにはじまるといわれ，後年Cocchiに 以下主な症例を紹介する．

より非特異的な骨の発育障害と NeurofibromatosisIt:: 1. 側頭骨岩様部に左右差がみられる例（第1図）

関係のある特異的な変化lζ分類された24) Miller20）は 症例 3(70才，男）：遺伝家族歴lζ特記すべきもの

さらに Neurofibromによる直接変化，骨形成異常を はない．青年期より全身の関節lζ神経痛様疹痛をみと

ともなう複雑な変化，全身性の骨格異常というように め，肘関節部，背部，大腿部などの皮下lζ大小多数の無

分類した． 痛性腫癌が出来，入院時まで合計13個の軟性線維腫を

頭蓋骨にみられる変化は1906年 Krenにより発見さ 除去されたという．入院の約8カ月前より，左肩に強

れたζとに端を発するが〔Tanzer24）による〕， Tanzer い神経痛様の痛みがあり，軽度の歩行障害をみとめる

はそれまでの症例報告をもとに自験例を加えて頭査・ ようになった 約4カ月前より右上肢に全知覚の低下

顔面骨にみられる変化を詳細に検討している．彼によ が現われ， 3カ月前からは排尿困難を訴えた 2カ月

れぽ変化は主として眼寓，蝶形骨の眼寓後壁部，円蓋 前には左上肢をほとんど動かし得なくなり，独歩も不

部ととに人字縫合の部分，側頭骨錐｛~＂：1；、下顎骨およ

び航自に身、中してみられるという．

われわれは最近 Neurofibromatosisの患者lζ円蓋

し；（）人字縫合上lζ 骨欠損があり， Pneumatisations

stりrungdes Ohrcsをともなった2例を経j換したの

を契機It::，過去10年聞に京大脳神経外科へ入院した

Neurofibromatosisの患者の頭蓋単純娘影を観察し，

いくつかの所見を得たのでζれらを報告し文献的lζ考

察する．

症例

昭和40年4月より昭和49年9月30日までに京大脳神

経外科lζ入院した患者の総数は2552人で，とのうち入

院した時すでに Neurofibromatosis診断されたものは

12例である。とれに Akustikusneurinomの疑いで入 第1図側頭骨岩様部IC左右差がみられる例
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Fall Nr./ Alter/Geschl. 

1. M. H. 35 J. M 

2. 0. R. 15]. M 

3. Y. H. 70 ]. M 

4. K. T. 32 ]. F 

5. Y. S. 53]. M 

Tabelle 1. 

Diagnose 

［山Trigeminusr】eurinomre. 
Al王ustikusneurinombds. 
Vagusneurinom re. 

Zervikales Neurinom, C3 

Zervikales Neurinom, CG 

Akustikusneurinom li. 

Art und Localisation der 
Knochenveranderungen 

Hyperplasie des Felsenbeins li. 

Hyperplasie des Felsenbeins re. 

Pneumationsst凸rungde渇 Schlafenbeinsbds. 

Asymmetrie des Schadels 

6. I. C. 39 ]. F Astrozytom (Hirnstamm) I Pneumationsst凸rungdes Schlafenbeins bds. 

7. T. M. 21 ]. F Kleinhirnbri.ickenwinkeltumor Ii. I Hyp町 lぉiedes Felse町 m Ii 
1 Answe1tung der Sella 

8. K. S. 14 ]. !¥I Spina bifida occulta S2 3 

9. T. C. 45 ]. F , Akustikusneusinom li. 

10. S. M. 50]. M Akustikusneurinom Ii. 

11. M. S. 16 ]. F Zervikales Neurinom C4, s, 6 

12. N.M. 1 ]. F Optikusgliom (Astrozytom〕

13. N. S. 4 ]. M Kein Tumor 

14. G. 0. 25 J. F Kein Tumor 

Septumbildung des Canalis opticus Ii. 

Hyperplasie des Felsenbeins Ii. 

Knochendefekt im Bereich der 
Lambdanaht mit Pneumatisationshemmung 
des Ohres re. 

dito bds. (Siehe Text) 

可能となった．入院時は四肢の弛緩性の麻簿と Th2以 下の温痛覚， Th4以下の触覚が左側で低下していた．

下の全ての知覚の低下が認められた.Myelogrammで Myelographie Iζより C1より上部の腫療が疑がわれ，

はC3-C4の高さで左後外方から Duralsackを圧迫する C4～C1の Laminektomieiζより C3下縁からc6下
示指頭大の表面平滑な陰影欠損がみられた． C3から

Csまでの Laminektomielζより C3の Wurzelから

出たと考えられる l.5× 1 x 1 cm大の硬膜内，髄外

の Neurinomを全刻した．神経学的，神経放射線検

査において頭蓋内腫蕩の存在は否定された．単純撮影

ては第 1図のように錐体の Hyperplasieがある．症例

1, 7. 10 iζも問機の所見がみられた．

2. 字l突蜂巣発育不全を示す例（第2図）

症例4 (32才，女） • 16才どろまで Caff-au-lait-

Flecken Iζは気付かなかったという．このころより頻

々と頭痛を訴えるようになったが， 32才ではじめて大

後頭孔から上部頚椎にのびる Neurinomを発見， .911

全身jされ一時的に愁訴はなくなった．約2カ月後左下

肢，ついで左上肢，右上肢と拡大する進行性の運動麻

痔が出現した．入院時には運動性麻療に加え Th3以 第2図手L突鋒巣発育不全
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縁iとおよぶ硬膜内髄外腫蕩を全刻した．組織は Neu-

rinomであった．脳神経iとは自．他覚的に異常は認め

なかった． 症例61ζも同様の所見 Pneumatisations-

hemmung des Ohresが両側lζ認められた．

3, トルコ鞍の一般lj性拡大を示す例（第3図）

症例7 (21才，女〉 ・母親が後頭蓋寓のj庖蕩で死亡

しており， T本人も数年前，手にあった腫溜（Fibroma

第3図 トノレコ鞍の I｛則性拡大（二重底〉を示す

molle？〕の刻出術を受けている.2年前と 1年前の2

度にわたり左眼の Strabismuslζ対し手術を受けた

が，術後10日ほどして元IC::戻ったという．約4カ月前

から頭痛があり頭位を急lζ変換すると暗点，眼前暗黒

感が見られるようになり，入院直前には歩行困難とな

っている．入院時には両側のうっ血芋L頭のほかに角膜
反射の消失，外転神経麻痔，聴、力の低下（Audiometrie

でわかる程度〉， 咽頭反射の低下， 舌下神経麻癖がい

ずれも左側lζ認められ，暖声があり，左方視により水

平性股娠がみられた 単純撮影で大後頭孔の左辺縁の

破壊がみられ，後頭登mの Meningiomが疑がわれ
た．腫蕩は上方へは天幕上方，下方へは大後頭孔後縁

にのび， i橋2 延髄の前面にもおよぶ巨大な Neurinom

で発生部位は明らかにし得なかった． トルコ鞍部IC::腫

蕩のないととは血管撮影などで明らかであった．との

例iとは錐岸部の Hyperphsi巴も証明された．

4, 視神経子Lの異常と中大被動1原形成不全をみとめ

た仔lj（第4図，第5図）

症例~ 8 (14才，男〉 ：家族！lw.1ζ Neurofibromatosis

はないがが生下時より頭函が大きいとと，全身IC::いろ

いろな大きさの Caff-au-lait-Fleckenのあるととが指

摘されていた？学業成積は下位で，四肢ことに下肢の

第4図症例8. 14才男の左視束管線影．
視神経孔は Septumにより 2分さ
れている．

第5図 Lambdanaht上の骨欠t員

力は弱く，約4年前より脅部の無痛性腫癌lζ気付き，

某医lζSpinabifida occultaと診断されていた．最近

iとなり主として躯幹IC::米粒大～小豆大の皮下結節が出

来てきたという．入院時の神経学的検査では下肢の脱

力とクローヌスを伴う腿反射冗進を認めたが，左右差

はなかった．頭蓋内腫蕩，脊髄腫湯，脊髄空洞症など

は諸検査IC::より否定された．視力，視野は正常iζ保た

れ，視神経lζも異常を認めなかったが，視束管撮影で

は視神経孔が2分されてみえた．とれが視神経孔の形

成異常か蝶形骨前床突起の形成異常かはレ線上明らか

lζし得なかった．脳血管撮影では右側の中大脳動脈が

造影されなかった．

との症例lζは骨欠損のほかに 2つの問題点がある．

1つは Neurofibromatosisと Makrokraniumとの関

係どあり，もう lつは中大脳動脈の閉塞である，
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Hund と Pugh14l, Meszaros ら19）の報告あるし、は

Tiinzer24Jの論文にも Makrokraniumはみられず，

Salmonと Flanigan23lは Makrokraniumの原因とし

て Neuromatosis を上げていない． しかしどく最近

Weicherら27）は2例の Neurofi bromatosisの子供で

Makrokraniumを認め， Makrokraniumは l¥'euro-

fi bro ma to sis 1つの出現形であるかも知れないと述べ

ている．

中大脳動脈の閉塞が Neurofibromatosis Iとみられ

た例はすでに Hila！ら12）の報告にあり，最近では

Vannucciら25）が3才半の女児で内頚動脈の完全な閉

塞を認めている．

5. 人字縫合上に骨欠損を示した症例（第6図）

症例13( 4才，男）：右耳介後部IC陥凹があり，精

査を希望して来院した． Cafe-au lait-Fleckenが頚部

］百およひ、背部IC認められ neurofibromatosisの疑いで

検査がす〉められた．神経学的に異常はなく，生化学

検査は正常であったが，頭蓋単純撮影により右側の頭

第6図 25才女，下顎骨欠J月，著明な頬骨形成
不全，蝶形骨大翼欠jii，小爽の形成不

全，側頭骨鱗部のf品店化がいずれも左
側にみられる，人字縫合上の骨欠Hlと
乳突蜂巣の形成不全は両側にみられる．

頂ー乳突，後頭乳突縫合部lこ境界明瞭な骨欠損がみら

れ，同側の乳突蜂巣は年令を考慮しでも18）発育不全が

推定された. 99mTc-Diphosphonate による骨シンチグ

ラムでは異常集積を認めなかった．試験的に頭皮切開

を行ったところ骨欠損部lζ一致して硬膜の肥厚がみら

れたが，組織標本では腫蕩化は全く認められなかった目

6. 頭蓋，顔面骨に広範な変化を示した例

症例14(25才，女〉 ：左側の聴力の低下を主訴とし

て来院した．生下時より顔面の非対称がみられ， 1才

時には徐々に進行する眼球の突出のため左眼球は摘出

され，左顔面の萎縮に対して過去3固にわたり形成手

術を受けたという．全身lζNeurofibromatosisiζ特有

な皮膚の小紅斑がみられたが，神経学的に左側の聴力

の低下以外になんら異常を認めていない．単純撮影で

は下顎体の一部を除く下顎の部分的欠損，眼寓面をふ

くむ著明な頬骨形成不全，蝶形骨大翼欠損，小翼の形

成不全，側頭骨鱗部の稀薄化がし、ずれにも左側にみら

れ， トルコ鞍の拡大のほかに人字縫合上の骨欠損と乳

突縫巣の形成不全が両側lζ認められた．

考案

N eurofi bromatosis にみられる骨の形態異常の多く

は中lj日比の形成不全にもとずく一次的変化であるとと

は古くから注目されていたにもかかわらず，その多く

は症例報告であり，その記載の方法もいまだ統一され

たものはないた．

Cocchiは Neurofibromatosisにみられる変化を次

のように分類した．

1 . Entwicklungssti.irugen uncharakteristischer Art. 

2 . Charakteristische Knochenveriinderungen, die 

in unmittelbar oder mittelbarer Abhangigk巴itzur 

Neurofibromatose stehen und die selbst wieder in 

-1 Untergruppen zu gleidern sind: Hyperplasien, 

Hypoplasien, Druckusuren und Osteoporose. 

また Mullerは 1. Ortlieb巴， <lurchNeurofibrome 

bedingte Knochenveriiロderungen. 2 . Komplexe, 

dysplastische Knochenveriinderungen. 3. Genera-

lisiert巴Skel巴tveriidnderungen.の3型にわけている．

全身骨格系IC対するレ線学的研究は近年 Huntと

Pugh lζよりなされ，彼等は Neurofibromatosis192 

例cj:i97例，すなわち51%に何らかの骨格系の異常がみ

られ Neurofibromatosis に特徴的な錐体の形成異常を

伴う高度のII I 1 ~吐眼寓後上壁骨欠損，先天性の長管骨

笥曲や偽関節の形成などが39%以上にみられ， ζれだ
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けをみても Neurofibromatosis を疑いうると述べて

いる．

顔面頭蓋にみられる異常に初めて注目したのは

Krenであるが，その後A、izonis1!,Beutel2>, Bruwer 
と Kierland4l, Burrows5l, Farberow9l, GoetschlOJ, 

Holtと Wrigeht13l, Hi.ilshoff15>, Kleinsasser と

Brandt17l, Miller20J，などによる報告がみられ，なか

でも比較的多数例を集めた Borberg3lは Neuro-

fibromatosis 30例中8例で両蓋骨lζ骨破境性，骨萎縮

性，あるいは骨増殖性の変化がみられたとのべている．

Du Boulayの成書には 1.Dense region has been 

described in the vault as " result of involvement 

(122頁〕， 2. Thinning of the skull vault, particularly 

of the outer table (135頁）， 3. Enlargement of the 

sphenoid fissure 〔207頁）， 4. There may be a plexi-

form neurinoma of the orbit with or without orbital 

expansion. The middle fossa may be also enlarged 

(208頁）， 5. Thickening with alterration of the archi・

tecture of the base and face. The changes may 

be wide spread but are rarely symmetrical 〔210頁），

6. Areas of bone sclerosis may be found in associa-

tion with plexiform neurofibroma of the orbit, or 

sometimes with neurofibromas of the nerve running 

in the infra-orbital canal (277 roと所々に散在して
骨の変化が記載されてはし、るが，とれら顔面・頭蓋

骨にみられる骨の異常を整理分類しようとの試みは

Tanzer (1966）までにみられないー彼は 1.Dysplasie 

der Orbita, 2. Dysplasie der Sella, 3. Dysplasie 

des Schiideldaches, 4. Dysplasie des Schliifenbeins 

と一次的な骨変化を部位別に分類し，二次的変化とし

ては 5.Veriinderungen am Schadel durch Blastome 

der Neurofibromatose と総括し，顔面骨にみられる

変化は 6.Dysplasie des Gesichtsschiidelsと一括し

ている．

それぞれの部位での骨の変化はあとでのべるが，顔

面骨の変化にしても Rankenneuromの影響を無視し

てしまってもよいか？という疑問が残される17）.骨欠

損部に直接関係のある腫蕩の存在が確認されるときも

あるからへ全ての骨変化を“Dysplassie”といいうる

か，われわれは仮に，骨欠損部lζ直接接する部位lζ腫

蕩のない場合のみをM 一次性骨変化，とよ＿.＼；ζとにし

た．病理学的には疑問の多い Tanzerの分類ではある

が，臨床的には便利であると思われる．

そζで，われわれは過去約10年聞に入院した Neu-

rofibromatosisの患者の頭蓋単純撮影を検討したが，

14例中12例に“一次性の骨変化，即ち腫蕩には直接関

係がみられない骨形成異常を認め， Tanzerの分類に

あてはめてみるると少数例であるにかかわらず，ほと

んど全ての型の骨異常をみる結果になった．

ζの頻度はとれまでの報告6114'!9J3J2l 15•9'10Jl3)15)20）に

比べ異常に高いが， ζれは謝査対象が脳神派外科的疾

患、として入院させられた患者のみであったためと考え

られる．

人字縫合上の骨欠損はすでに半田ら11）が報告したよ

うに，現在まで文献上12例を数えるにすぎず（第2

表）6)8)14)16)22)26），骨欠損部には必ずしも腫蕩性の増殖

Tabelle 2. Berichten i.iber Knochedefekten im Bereich der Lambdanaht 

Alter S d 1Pneumatisaf 
Bemerkungen Au tor Jahr eite es hemmu{5h ' 

(Geschlecht) Defekts des res 

Joffe, I 1965 j BJ, weibl. links 
1 }!' links 

4}, miinnl. links , links 
12 miinnl. links 1 Ja, links 
13}, weibl. links Ja, links 

Davidson, 1966 12}' weibl. links つ
34, weibl. links ワ 1 In dem Bereich keinen 

45], weibl. links ワ
Tumor bei der Autopsie 
pos. Szintigramm 

Saha, und 
1969 16], miinnl. rechts Ja, rechts Neurofibrom am 

Mitarbeiter Knochendefekt 
Eickhoff, u. 

1972 27], miinnl. rechts ワ
Mitarb目

Weber, und 
1973 64], miinnl. links つ

Mitarbeiter 

Handa und 1975 4], miinnl. rechts ]a, rechts I neg. K…scan. keinen Mitarbeiter Tumor bei der Operation 
25], weibl. bds. ]a, bds. 
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i立認められていない．人字縫合上以外の円蓋部lζも骨

の変化があり，なかには Craniumbifidum lと相当す

るほどたきな欠損の報告14'24lもある．

人字縫合上の骨欠損のある症例で興味I取し、ζ とは同

時に同側の側頭骨の Pneumatisationも隊害されてい

ることが多いζとで， ζの所見は wachsendeFraktur 

(growing skull fracture）や MorbusHand-Schuller-

Christianとの鑑知l長となると思われる

眼窓形成異常の報告は Zieperと Richardson28Jに

よると1960年までに54例lζしかすぎず，その後の報告

も多くはみられないが， Rovitと Sosman21iが述べ

ているように持動性眼球突出や'Jc眼から頚動除結誌が

おこなわれる例，われわれの第14例のように先天性緑

内障として眼球摘出をを受けた例，あるいは試験関頭

術を受lすた患者もあり，つねに Neurofi bro ma tosisの

一部分症状という可能性を念頭においてー側性眼球突

出のt. ＇＞ ~析には慎重でなければならない．

トルコ鞍の拡大は銭形骨の形成不全によるといわれ

ており， Vogt24＇は ！＼e u rofi broma tosisの3例にトルコ

鞍の拡大をみとめたが，その後の剖検では腫蕩はな

く，燦形骨の形成不全のみみられたという． しかし

Neurofibromamatosisの約10%に視神経惨腫が合併

するといわれているので，その診断lζは慎重でなけ

ればならない．視神経修腫ではトルコ鞍は二次的 lζ

]-Formに変化する ζとが特徴的であり，骨形成不全

の場合はー側の蝶形骨形成不全による ζとが多く ，そ

の場台：こは第3図にみられるように二重底のトルコ鞍

となると考えてよいであろう．

側頭骨の異常には前記の人字縫合上の骨欠損や，乳

突蜂巣の Pneumatisationの障害のほかに乳様突起の

萎縮，錐（本の非対称（Hyperplasie,Hypoplasie〕ある

し吋鱗抗：の稀湾化が報告されている11> われわれの症

例では錐体［こ左右差のみられたもの，乳突蜂巣の形成

T~.Jo:のあったものはそれぞれ 4 例であった．

顔面骨にみられる骨の形成不全は下顎骨，頬骨Jζ最

も多いといわれている．われわれは 1例を経験したの

みであり，蔓伏神経線維腫 （Rani《enneurom）との関

係も明らかにし得なかったので， ζれに関する考慮は

仁稿では省略する．

結語

Neurofi bromatosisの患者で頭蓋内， 脊柱内！と，

Meningiom, Neuriomを発生しやすいこと， あるい

は視例Id：修腹を高率に合併する ζ とはよく知られた事

実で，それによる二次的な骨の変化はあらためて述べ

るまでもないが， Mesodermの発育障害lζもとずく骨

格系の変化は古くから認められていたにもかかわら

ず，いまだに統ーされた分類法もない．

頭蓋骨にみられる変化も問機で Tanzerが1966年iζ

乙乙ろみた分類法が唯一のものと恩われる．

われわれは過去10年聞に京大脳神経外科lζ入院した

患者2552人のうち Neurofibromatosisと診断された14

名の頭蓋単純撮影を観察し， Mesoderm由来の宵の発

育障害を検討したが， 14例中12例と極めて高率に頭蓋

骨の一次性変化を認めた Tanzerの分類は病理学的

には多少の問題あるが，臨床的にはたいへん便利であ

るζとがわかった 又ζζで紹介した頭蓋骨の変化を

熟知しておれば， Neurofibromatosisの診断が頭蓋L

線写真からつけうる可能性も多いと考え，われわれの

経験した症例をもとにして， Tanzerの分類法を検討

し，それぞれの特徴的な変化について文献的考察をお

ζなった
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