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A girl of 9 years old. She has been noticed of painless swelling of the left 

lower limb, especially on the back of the left foot. 

At operation, local subcutaneous tissue was found to be yellowish-white, vascular 
and of the tendonlike consistence. 

Histologically, proliferation and dilatation of the lymphvessels were found. 

緒 百

本邦における先天性象皮病の報告は比較的少数で，

われわれの調査した範囲では山本等I）の報告以来＇ 7 

例2h7)を算えるに過ぎない．しかもその殆んどが学会

報告の抄録であり，まとまった報告は見受けられな

いー最近われわれは先天性象皮病の一例を経験したの

でP 此処に報告し，本邦報告例との比絞検討を試み

fこ．

症 1'1J 

既往歴： 3才の時左下肢に発疹を来したことのある

他に著患を知ちない．

家核歴：気管支鴨息の素因が認められるが両親兄弟

に四肢の腫脹或いは崎型を呈したものはない．

全身所見：体格中等，栄養可良，脈樽数82，血圧最

高1!OmmHg，最低41'.JmmHg，呼吸数21，胸部，腹部に

異常所見はない．赤血球数4.90万，ザーリー 80%，白

血球数6,200，中性球44%，うち棒状核細胞6%，分業

核細胞38%，好酸感3%，好信基球0%，大リンパ球

14%，小リンパ疎34%，大単按及び移行型5~百p 尿所

見では異常所見がなく p 出血時間3分．

患者向。由O 女子 9才 局所々見： 左下肢全体にわたって発疹の後と思われ

主訴： ；左下腿殊に左足背部の無痛性腫j反 る米粒大から大豆大の色素沈着が散在性に認められる

現病歴： 生後間もなく左下腿殊に左足背部の無痛性 他，左下腿下 1/2から足背部にかけて一様に腫脹し，

I由民に気Hいた．この腫脹はその後身体の発育に応じ これは殊に足背音Bに於いて著明であり，一部は豚皮様
てその程度を泊して来ているが自覚的には何らの降客 を呈しているが皮下静脈の晃子、援は認められない （図

も認められない． 1 ）.触診すると皮膚は肥厚し，夜度は弾性硬，局所
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表 1

［ 閣の厚さー1－~＼7
上腿 I I I I 
（膝蓋骨’下端より上15糧） 39cm¥ 36cm¥ 1.00cm¥ 0.75cm 
旦場所 __J_ I I I 
下 L 血瞳 2s I 22 I r.33 I oおf最も太い場所） L I I I 
足 部 l ｜｜｜  

（内線より第I駈に至る）I 26 I 9 12 55 i 0.22 線上第I祉より 5纏の） I LU I " IL山 IvL 
場所 ノ｜ ｜ ｜｜

温度上昇及び波動は証明されずp 指庄により圧痕を残

さないー又睡眠却における投与検査は陰性であった．

下肢長は左練長67cm，右68cmで，左右差は認められな

いがp 下肢の周囲及び皮閣の厚さは表1に示すよ う

に，既に大腿部に於いて左右差が認められ，足背部に

於いて長も著明である．なお，左下肢に於いて知覚障

図 3

害，運動障害共に認められず，レ線検査によっても骨

の変化p 崎型は証明されなかった．

手術所見： マスク麻酔の下，足背部に「エJの字型

の切開を加えて皮下に達すると，皮下組織は帯責白

色p 血管に富む腿様組織で全く置換されP 皮膚との境

界は不明瞭で皮膚との剥離は困難であった．この組織

を切断して腿鞠に達すると，この部との境界は明瞭且

つ剥i援が容易でp この腿様組織の厚さは最大約2cmで

あり，足背よ ；）下腿，足直属につづき，左下肢にij＇.；：ける

腫脹はこの腿機組織の増生によるものであることが判

明した．そごで足背部の組織のみを切除しP 止血後皮

I歯縫合を行って子術を終了した．手術中此の組織から

の出血は可成りあった ）；， 特にリンパ液の漏出には気

｜射かなかった．

組織学的にはリンパ管の地生及びこれの』AAが目立
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ち，一部にはリンパ管の嚢腫状の拡大も認められる．

周囲には硝子様結合織の増生がありp 小血管の増生も

認められる（図2及び3人

術後p 縫合意Uからのリンパ液の漆出が可成り高度で

あったので， 327yのレ線照射を行いp 術後32日で軽快

退院した（図4). 

考按

本例はp 左下肢の無痛性腫脹が生来存在しているこ

とと局所所見からして先天性象皮病と考えて妥当であ

表 2

Prin 

Lymphedema lco暗 enitallymph巴demal遺f云型
(Milroy氏病）

ろう.Allens＞等は原因不明の象皮病即ちP彼等の言う

primary lymphedemaを表2のように分類してい

るがp 此の分類に従えば，本例では何ら遺伝的な因子

を認めえないことから，単純型の先天性象皮病と考え

られる．

表 3 本邦諸家報告例による先天性象皮病

報告者｜性別｜部 位｜ 合併せる奇型及び変化 i骨変化 i組織所見
I）単純型（7例合白験例）

頭症及精神薄弱

2）遺伝型

佐々木他｜ 合 ｜両足背 1 () 

われわれの調査した範囲ではp 本邦に於ける先天性

象皮病の報告例は表3に示すようにp 自験例を含めて

8例で，そのうち単純型7例p Milroy氏病1例であ

る．

これらについて少しく分析してみると，男女の比は

5 : 2, （不明 JJ，合併する崎型を認めたもの 7例中2

例（不明ljである．一方KimmonthB＞等は彼等の経

験した単純型11例p Milroy氏病l例p 計12例につい

て男女の比は5: 7であったといいp Allen等は全て

の Lymphedemaを含めた報告例で， その87%が女

性であると述べている．合併する崎型についてはKin-

month8＞等は107例の Lymphedema中14%に認めて

いるが， ごれは12例の先天性象皮病に95例の Lymp-

hedema praecox を加えたものについての比率であ

るのも先天性のもののみに~wしは二の比率はもう少

不明

淋巴管腫様

本症の本態はp組織学的に明らかなようにp発生異

常による組織崎型であると考えられる.KinmonthB> 

等はリンパ管造影法により，先天性象皮病に於いては

特に深在性リンパ管の無形成及び Hypoplasieの認め

られることが多いと述べているが，本例においてはp

リンパ管造影法は行っていないが，組織像においてリ

ンパ管の嚢腫状拡大の存在することはp このことを充

分に考えさせられる．しかしP リンパ管の増生及ぴ皮

下脂肪織が全て異常組織で置換されていることは，や

はり局所の発生異常を重視しなければならない．

結 語

われわれは9才の女児で，先天性象皮病の l例を経

験したのでこれを報告した．
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