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Pat. M. A. ein 25jiihriges Miidchen, aufgenommen in die Klinik am 29. Juli 1942 wegen 

schmerzloser multipler Tumoren am ganzen Karper. 

Anamnese : Seit 12 Jahren bekam sie mehrere schmerzlose Tumoren am ganzen Karper, 

die sich trotz wiederholten Rontgenbestrahlungen ganz langsam vergrosserten. 

Einer der Tumoren, der sich in der hinteren Fliiche des rechten Oberschenkels entwickelt 

hatte, vergrosserte sich indessen rasch und erreichte die Gr<isse eines Mannesl王opfes. Ausserdem 

bekam sie noch neuralgische Schmerzen des rechten Unterschenkels und die Gangstδrung. 

Status praesens : Ein mittelgrosses, zart gebautes un.d leidlich ger叫utesMadchen. Am 

ganzen Karper befinden sich mehrere Pigmentflecke und subkutane Tumoren. Die Pigm~ntflecke 

sind di.inn braunlich, ~＿charf begrenzt und einige von ihnen stark behaart. Die subkutanen 

'.fumoren sind meist erbsen-bis ganseeigross und sowohl von der bedeckenden Haut als auch 

von der Unterlage gut verschiebbar. 

Auf dem vorerwiihnten grossten (manneskopfgrossen) Tumor am rechten Oberschenkel sind 

deutliche Venendilatation der Subcutis sichtbar. 

Klinische Diagnose : lntraneurale Neurinomatosis (v. Reck/:,仇gha悩 enscheKrankheit). 

Operationen und Verlauf 

1) Am 31. Juli versuchten wir zuerst einen walnussgrossen Tumor in der rechten Knie-

kehle zu exstirpieren, um die Operabilitat des benachbarten gr<issten Tumors beurteilen zu konnen. 

Derselbe liess sich ohne Verletzung der Nervenfaser leicht intrakapsular enuklieren. Die daran-

geschlossene Exstirpation des gr<issten Tumors scheiterte jedoch am erstaunlichen Gefassreicht~m 

der Kapsel sowie der Tumormasse selbst. Verschluss der Wunde. 

2) Nach der Operation wurde das Wachstum des Oberschenkeltumors deutlich beschleunigt 

und die a!Igemeine Schwad1e der Patientin nahm rasch zu. 

So fiihrten wir am 7. Okt. die Exarticulation des rechten Hiiftgelenks aus. Danach besserte 
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、sich<las allgemeine Befinden zwar eine Zeit Jang, aber sie starb am 7. Dez. an spater aufge-

tretener Pleuritis dextra. 

Durch die Untersuchung der amputierten rechten Unterextremitat wurde festgestellt, dass 

sich cler Tumor des rechten Oberschenkels aus dem Stamm des N. ischiadicus entwickelt . hat. 

Ausser<lem fanden wir einen ilberhi.ihnereigrossen spindelformigen Tumor aus dem N. tibialis 

und mehrere kleinere Tumoren aus verschie<lenen Nervenaslen. 

Histogische Bilder der Tumoren 

1) Hi.iftnerventumor : In einem nach van Gieson gefarbten Praparat, sind die Binclege・ 

webefasern um die Gefasse rotlich gefarbt, aber nicht die Geschwulstparenchymzellen, welche 

spindelformig, ungleichgross, reticuliir angeordn巴tund mit Kernen von verschieden段、Gestaltund 

‘Grosse versehen sind. Stellenweise konnte eine Andeutung der Palisadenstellung der Kerne 、
nachgewiesen werden. . 

2) Schienbeinnerventumor : Nach叩九 GiesonscherF色rbungsieht man, zahlreiche, rotlich 

gefarbte, dicht pararell verlaufende Binde_gewebefarsem mit kleinen gleichgrossen Kernen; ein 

typisches Bild von Neuro日brom.

3) Exstirpierter Tumor aus <ler rechten・ l¥niekehle : Dieser weist ein Bild von Neurinoma 

B司Typusnach Antoni mit myxomatoser Ver前iderungauf. 

Biologische Untersung 

Das Impedin von Prof. R. Torikαtα，welches nach umfangreichen Untersuchungen in unserer 

Klinik ausschliesslich bei sarkomat白enTumoren nachzuweisen ist, fiel nur beim H也ftnerven-

tumor positiv, dagegen bei den ande1'en zwei ganz negativ aus. Es ist somit festgestellt worden, 

<lass der Ischiadicustumor sarkomat6s veriindert ist. 

Schlussbe位achtung

1) Aus der angedeuteten Palisadenstellung cler Kerne im Ischiadicustumor di.irfte man 

schliessen, class cler Tumor ursprlinglich nicht eii;i Neurofibrom, sondern ein Neurinom war. 

Wenn ein Neurinom sarkomatos entarten kann, wie von uns nachgewiesen, so mils国tenwir 

annehmen, class <las Neurinom泊berhauptnicht ektodermalen, sondem mesociermalen Ursprungs 

1st. 

2) Bei unserem Falle erwiesen sich einige von den Tumoren als Neurinome uncl die ande-

ren. als Neurofibrome. Bei ein und demselben Inrlividium milssten wir also die sogenannten 

Reckli.nghα附 nschenTumoren so au仇ssen,dass sie gleichzei~g und雪tellenweisesowohl ekto-

dermaler als auch mesodermaler Natur ist. 

I緒 言

我々ハ最近，皮府ニ異常色素沈着ヲ伶ナヒ，全身ノラ｜ミ桁紳経幹内＝多費性ノ腫虜ヲ費生シ，

而モソノ 1部ガ肉腫性ニ費化セル1症例ヲ粧験シタルヲ以テ，之レヲ報告セントス。
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II症 例

患者：秋O•O子， 25歳，女，昭和17年 7 月 29 日入院。

現病障壁：患者ノ、13歳ノ 4月ニ制力障碍，複税，頭痛， R凪吐，歩行附蜘等ヲ来タシ， Jl'illI盛場ノ診断ノ下＝と

線治療ヲ受ケテ鰹快シタリ。

x，同ジ頃ョリ右側下腿下部＝無痛性腫癌7生ジ，次第＝噌大スル傾向アリ，之レ二鈎シテモと線治療ヲ
試ミ ?IIレモ奏放セズ，其ノ後，全身各lfr＝. 同様ナ Pレ股矯ヵ・績~：：.－，次第＝噌大シ来タレリ。特＝右大腿後商二

量産生セル陸海ノ；増大著明＝シテ，本年1月下句ョリ右下腿＝語，，，経痛様疹痛及ピ知佳障陣ヲ来タセリト云7内

既往路，家族謄＝特記スペキモノナク，患者ト同様ナル症献す有スルモノナシ。

現症：控格『I•等，骨格繊弱，祭事長減退z。脈:ti.\i 1分時90，整正＝シテ．緊猿良。呼吸1分時20，胸腹式，

安静。搬混36.5°C。顔色ハ禍色調強タ，多数ノ雀斑7有足。

官事1回二示スガ立fl

h 全身各所＝皮膚

色素斑Jf..ピ腫癒ア

y 。ソノ；存在鋼所＝

閥シ雨者間＝一定ノ

聞係ハ認、メラレズ。

色素斑ハ淡禍色＝.y 

会， yノ境界明股，

或ルモノ＝ノ、毛髪ヲ

密生ス。腫癒ノ、榛賀

大ヨリ成人頭大（右

大腿後菌ノ腫癌）ニ

歪ル種＃ナル大イ f

ヲ有シ，何レモ之レ

7被フ皮膚＝主主常ナ

タ，境界鮮明，表面平

滑，硬度概性硬＝シテ，卑！肯並＝下床ヨリヨタ移動セシメ得。医痛ノ、軽度

＝存在スルモ自E逮捕ナシ。唯，右大腿＝存在スル極構ノミノ、，之レヲ被7
皮膚＝著明ナル静脈怒張ヲ認ム。（第1圃，第2闘参照）

制『鮮接的＝右側下腿一般＝角暗号車立t＝.補強低下アリ，右側下腿下宇都外側及ピ足背，足蹴＝－ y /I挺央7設明

ス。同時＝右足閥節以下／運動隊碍ヲ認ム。右膝蓋及ピアキレス臆反射喪失ス。

倫，現在，覗カ，視野，限底会ク正常。眼球運動ニモ全然障碍ナタ，右難聴及ピ耳鳴ヲ訴71レモ，耳鼻科

ノ診察＝亘レパ，之レノ、以前＝経過セル中耳炎＝ヨルモノナリ。其ノ他，隣府11経＝異常ヲ認、メズ。又，と線

撮影＝害t1J，頭蓋骨＝格別ノ所見ナシ。

邸チ，幼時臓腫蕩ト診断ザレ，f三線治療＝ョリテ治謀長セリトノj病彪アレド，共ノ股蕩ガ灼何ナルモノ十リシ

カ現在不明ナリ。少ナタトモ聴神経Lノイリノーム寸又タノ、税紳綾交叉部Lグリオーム ＇＝.テハ非ザリシガ如シ品

第 1圃 主ナル皮膚色素斑並＝腫癌ノ’位置
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診断：末梢紳程内LNeurinomatosis＇。

第2圃右大腿部腫蕩

入院後経過：入院後5日目（ 7 月 31 日）右大腿後面ノ大陸癌ガ別出シ得ペキカ否カヲ見Pレ錫ニ，先~之レ ζ／

接シテ右下腿後面＝存在スルィ、腫癒す試ミι 別問スイタ，腫癒直上＝皮膚切開ヲカ町へ，腫癒ヲ館出，ソノ被

膜ヲ切開スル＝，甚ダ容易＝被膜内＝於テ，前，，経繊維ヲ鎖傷スル事ナタ腫癒す別出シ得タ F。

依ツテ，次＝大陸癒ヲ射出スイタ，右側大腿後面中央＝約20糎ノ切開ヲカHへ，此ノ部ノ陸癌ノ被l燦ヲ露出

セシムル＝，被膜ノ、非常＝血管＝寓ミ，静脈ノ怒張著明＝シテ出血強シ。被膜7切開スルー内部ヨリノ出血
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淑ノ如P，結繋或ノ、電気凝固法＝ヨリ到底止血スル事能ノ、ズ。而モ腫癒ノ、大腿根部＝迄鐘シ屍Pレコトトテ止

血帯ヲ装用ZFレ事困難ナp。斯タテ，手術操作縦続＝危険ヲ感ジタルヲ以テ，艦癒別闘す断念，出血部＝大

ナル筋肉片7常テ．辛ウジテ止血シテ手術ヲ終レリ。

易j丘iセル右下腿臨矯ノ、約鶏卵大，部佐渡zシテ，中心部ハ黄色，周漣部ノ、友白色ヲ墨ス。組織準的所見，、

後主Eス。

術後，下腿手術創lJ－＇、第 I期癒合す轡ミ !i1）レモ，大腿手術創lノ、皮膚緊張強キ鑓＝徐々ニ開離シ，皇室＝睦蕩組

織ノ股出ヲ見ル＝歪レリ。麗癒ノ、此ノ餓＝テハ， Yノ別出到底不可稔ナルヲ以テ，試ミ＝腫疹実質内＝純Lア

ルコール可ヲ注入シ，之レ＝退行型軽性7起サシメ，薬腫様トナシテ除去セント企圏内術後12日目ヨグ，右側大

腿害事服務lt質内＝向ヒ，純Lアルコー Pレ寸 Ii~宛ヲ 3 乃至 4 日ノ 第3圃断t断セル右下肢

間隔亨置キテ10厄j注射セリ。

此ノ問＝於テ，他都ノ！麗蕩＝ノ、橋大ノ傾向ナカリシモ，此ノ脈

蕩ノ Zノ、念速＝其／大イサヲ帯カn"' Hツ手術創＝股出セル股

星野組織ヨリノ出血茜ダシタ，全身衰弱加ノ、リ !ilJレヲ以テ，主詮ニ

第 I[1副手術後69日目（10fl 7日）右側股関節向性断術7敢行セリ。

（第3闘参！！日）

術後，手術創l化膿セルモ金身Jlk態好車事シ， 古lj彊Iモ次第＝治浮

＝ナ 9？ルヲ以テ，之レ＝封ν植皮術ヲ施行シ殆ンド完全＝治

癒セルモ，術後50日頃ヨリ右肋膜炎ヲ併後シ，告書2陶手術後62

日目＝死亡セリ。

商位断セJレ右下肢＝；坑キ検スル＝，大腿部股！/JS...、f佐骨前11*1具ヨリ

E量生セルモノ＝シテ，約成人頭大， 5員級ナル被JI突す有シ，制w
ノ、君主脈様ノ郊ト問形部トアリ。幾II屯様／部Z J、日昔赤色ノ液撚ヲ

谷レ，図形部内割商fl(,白色，護腕＝接セ Jレ部＝テノ、脆軟ナレド，

此レヨリ主主去カ Jレ＝従ヒ~~·性硬トナ Fレ。ヨ延胞様ノ部，、陸揚白壁豊

／粘液型理性＝ヨリ生ジタルモノトモ考へ符Pレモ， ソノ部1~i. ガ純

Lアルコール1注射部佼二一致シ居レルヲ以テ， Lアルコール1注

射＝ヨリ腿蕩細胞カ’退 官事4岡坐骨紳級股蕩（後商）

行事悪性ヲ起シ生ジタ Pレ

モノナリト考フイキナ

P。（官事4,5, 6闘参照）

向，舵骨前，，終ニモ，

紡錘形，約J也鶏卵大／

脈傷カ・5量生シ，硬度郵
性硬，制面ノ、一様ナJレ

茨白色n己ン居レリ a
（望書7閣参照）

其／他＝－~， ＊所ノ jjilil

純斡＝於テ．或ルモノ

ノ、念珠様ヲナシ，種々

十ル大イサノ同様ナル

, . 

臨場ガE童生シ居レリ。 畠

I 

r , I’ 

組織接的所見・坐骨利IW'[fl主li,｝ノ、，血1i'.f：.ロ ミ，vanGieson氏染

第E圃同（前商）
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' 第 8開催骨神経陸揚（寄j面）

D・ LアJレヨ』Jレ寸注射＝ヨ F嚢脆様トナレル部分

I及ピ I＇坐骨神経幹

／ 

事事8圃‘右大腿部坐骨神経腿蕩

肉服警警化ヲ示ス

或ル程度核ノ；柵扶排列アリ

第7圃鹿骨神経陸蕩

1 

' 

／ 

！
；
 

・

2
．
 

左

餓＝テ，血管周間二州ノ問繊維アリテ紅染ス ． 匂 sr.:6'.!,. 中
核ノ形朕Ji..ピ大イサ又9一様ナラザル紡錘形ノ細胞ガ粗怒ナル綱llRヲナシテ存在ス。核ノ配列ノ、定刻的ナラ ＼ 

ザルモ柵依配列（Palisadenste)lung）ヲ恩ハシムル部分アリ。従来，肉店1様利I終鞠陸（Neurino明asarcomatodes) 

ト記載サルルモノュ略々一致スル像ナリ。（第8,9闘参照）

JJlli骨神経股蕩へ小ナル核ヲ有スFレ結締織繊維肌平行＝草野＝走行シ， VanG.ieson氏染色法ェテ，殆ンド

令部紅染ス。核配列ノ、柵nkナラズ，市，，絞繊維限（Neurofibrom）ノ像ナリ。（第10闘参照）
第 1問手術時刻出セル右下腿腿蕩へ少量ノ結締織繊維アリ。其ノ問＝存在スル腫蕩資質納胞へ均等ナ

ル小核ヲ有竹原形質少ナキ細長キ細胞＝シテ，粗震予 Jレ綱扶＝配列サル。核ノ柵扶酉g~lj7 示サズ。 Antoni

ノNeurinomaB-Typus ＝－相常スル組織像＝シテ粘液型豊性強キモノナリ。（傍11回参照）

生物等的検査 各陸揚＝就キ， ソノ Impedin現象ヲ検スル＝，坐骨紳経腫蕩＝ノミ之レガ陽性＝現ノ、レ，

他ノ陸揚司於テハス司テ陰性ナリキ。 I第12,13闘参照）
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事事11岡 修1問手術時二別問セル右膝楓街腫蕩 ＼ 

粘液要望性強キ紳級相麗

核ノ柵朕排列ナシ

事事12岡 鎖骨前11終陸揚」イムベヂン可現象（陽性）

! I 0.1 l o.~o!lo.6l 0.1 j o.~o.io·~ I~： 

i~J-｛~fn.仰山

80f~ジシ／＼こコ；
市
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一一童話照

0.1 0.4 U.6 0.2 

→抗原盤（路）

III 考

告書10岡 右鹿骨紳経腫蕩

制1線繊維胞

粘液型軽性強シ

害事13岡 Jl!K骨捕，，，経腫損害Lイムベヂン寸現象（陰生）

；！：；｜：：｜山 12 7 7 I 9 

1：ト1:I ~~ 子 29 I 30 I 20 I 19 

秋0"70子氏右l座骨市，，級腫揚Lイムベヂン1現象
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→抗原量（路）

察

1882年， v.Recklinghausenハ多裂性皮庸腫蕩ヲ形成スルト同時ニ皮膚ニ色素異常沈着ヲ来タ

ス疾病ガ，深部紳経系ニモ腫蕩ヲ費生シ来タル事ヲ指摘シ，之ノ腫蕩ハ末梢紳粧ノ内外紳経鞠

ヨリ誕生セル繊維極ナリト説明シ，之レヲ神経繊維腫症（Neurofibromatosis）ト命名セリ。以来，

之ノ説ガ一般ニ承認サレ v.Recklinghausen氏病ナル名栴ハ鹿ク周ヒラレタリ。

1908年， Verocayハ詳細ナル組織接的検索ニ基ヅキ，本腫蕩ノ結締織性費生ヲ否定シ，本腫

蕩ハ紳経織維ノ Schwann氏細胞乃至ハソ J前階梯ニアl川 Bl胞ヨリ費生スル所ノ外匹葉盛ノ腫覇
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ナリト主張シ，之レヲ紳粧鞘腫~~eurinorn) 1、命名h ソノ特有ナル構遁トシテ腫蕩細胞核ノ柵

献両日列（Palisadenstellung）ヲ家ググリ。

共ノ；後，Herxlteirner及ピ Roth等ノ追加報告ガ問デ，次イデ1920年 Antoniハ Neurinomト認

ムベキ腫蕩＝於テ， Verocayノ唱フル如キ定型的ナル按配引ヲトラザルモノノ；存在スル事ヲ報

告シ，之レヲ網欣型或ハB刑ト棉シ．定型的ナゾレモノヲ繊維型或ハA型トシ，之ノ雨者ノ混合

型ノ存在ヲモ認メ.Neurinoma l範園ヲ著シク横大シタリ n

斯クテ， ・Sommer,Gui eke, Borchardt等ノ研究報告ガ相突デ出ヂ，大韓＝於テ紳鰹鞘腫（Neuri-

nom）ナル稽呼ハ1ツノ調立セル疾患ヲ指スモノナリト承認サヤレ。

併シ， 1925年 Krumpeinハ紳粧鞘腫ノ特徴トサルル核ノ；柵欣配列，特異ナル被染色性等ハ故

ナキモノナリトシ，ソノ外匹葉性ハ根擁無キモノ手シテi結締織性ナラザル可カラズト主張セ

リ。

斯ク， v. Recklinghausen氏病ノ本態＝就テハ未ダ完全ナル見解ノ一致ヲ見ルニ至ラザルモ，

v. Recklinghausen氏病ナル臨念へ先天性若シクハ幼時＝護現シ，全身ノ皮庸及ピ皮不ニ多数

ノ腫蕩ヲ費生シ，同時＝皮膚＝色素異常沈着ヲ来グスヲ主徴候トスル系統的疾患＝封スル症駅

名トシテ理解スベキ＝シテ， ソノ腫蕩ハ外匪葉性ノ紳粧鞘腫（Neurinom）ナル事モアリ J 中匹葉

性ノj神経繊維腫（Neurofibrom）ナル事モアリトサレ居ルモノノ：如シ。

半症例ハ25歳ノ女子三於テ，皮庸ノ色素異常沈着ヲ件ナヒ，末梢神経幹ノ各所＝腫蕩ヲ形成

セルモ Fニシテ，特異ナル鮪ハ，皮庸ニハ全然腫蕩形成ノ認メラレザル事ニシテ， 11!Pチ末精神

経内 Recklinghausen氏病ト栴スベキモノナリ。

叉，本例ニ於テ特筆サルベキハ，右側大腿エアリテ坐骨紳経ヨリ費生セル腫蕩ノ護育極ヌテ

" ！念蓮＝シテ，全身衰弱ヲ賂来九議＝右下肢離断ヲ飴1義無クセシメラレタルモ，之ノ大腿部腫

蕩ヨリハ・rmpe<lin現象ガ陽性＝立詩サレ，他部ノ腫蕩ヨリハ立詮サレザリシ事ナリ n 鳥時名春

教授ハ Itnpedin皐設ヲ腫蕩殻生論ニ迄適用サレ．腫蕩ノ生物事的研究方面ヲ新タニ開拓サレシ

ガ， 教室先輩諸氏ノ業績＝依レパ，人樟＝費生スル肉腫ノ締テニ Impedin現象ガ陽性ニシテ，

肉腫以外ノ腫蕩＝テハ綿テ lmpedin現象陰性ナル事ガ立詮セラレタリ。

然ラバ，本例＝於テ坐骨紳粧ヨ買護生シ居レ／／，腫寝ニ Impedin現象陽性ナリシ事ハ，腫蕩ノ

組織準的所見，臨床的経過ト相侠ツテ，之ノ腫蕩ガ肉腫ナル可キヲ示シ居ルモノナリ。且ツ，

組織像ヲ仔細＝検スルニ．腫場細胞ハ vanGieson氏染色法＝テ染色サレズ，或／！.－程度柵欣按配

列ヲモ示シ，紳経鞘腫ヲ形成スル細胞ニ相似シ居レリ。尚ホ且ツ．他部ノ腫蕩ニテ Antoniノ

Neuriiioma B-Typusニ相営スル像ヲ示スモノモ存在ス。ヵ、ル所見ヲ綜合スルェ，之ノ坐骨紳

粧幹ヨリ費生セル腫蕩へ紳粧繊維中ノ結締織ヨリ肉腫ガ費生セルモノニハ非ズシテ，紳経鞘

腫（Neurinom）ガ肉腫ヘト悪性蟹化ヲ来タセルモノナリト理解スベキナリ。

斯カル事寅ノ；存在ハ， Neurinom ガ外脹葉性ナリドナス従来ノ定説＝醤•t:;,' 重大ナル疑義ヲ
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投ズルモノナリ。

次＝．腔骨神経幹＝費生セル腫蕩へ ソノ組織率的所見ヨリ明カ＝紳粧識維腫（NeuroftlJ.,

rom）ナルヲ以テ， v.Rec¥dinghausen氏病トシテ杢身ニ多護スを腫寝ハ，同一人ニ於テ，ソ J：或－，＿

ルモノハ Neurinomデアら他ノ：或ルモノハ Neurofibromナル事アリ，爾種ノ腫蕩ガ混在シ得

ルモノナル事ヲ示シ居レリ。

最後人本病ノ治療法ニ就テ一言スレペ之レハ腫蕩射出以外＝有ラザルモ，剃出後紳経縫

合ヲ必要トスル事アリトサノレ。併シ通常本腫蕩ハ容易＝被膜ヨリ剥離シテ，神経繊維ヲ傷ツク

bレ事ナク刻出シ得ルモノナリ。新カル場合ニハ勿論紳経縫合ヲ必要トゼズ。

叉，本例＝於テ試ミラレ，或程度成功シ居タル事ナルモ，本陸宮ガ元来，粘液嬰性ニ陥リ易

キ性質ヲ利用シ，腫蕩賓質内＝，純Lプルコ戸ル1ヲ注入シ，腫窮細胞ニ退行賛性ヲ起サシメ，

L翼腫様トナシグル後，穿刺或ハ切閉鎖j随＝ヨリ，之レヲ除去スル方法モ試ムベキ慣値ヲ有スル

モノナ／レベシ。
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