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症例報告

大なる頭苦骨部分欠損を伴えるレツクリングハウゼン病の2症例

Case I. 
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助手井熊孝雄

TWO CASES OF RECKLINGHAUSEN’S DISEASE WITH 
BIG BONE-DEFECTS ON THE SKULL 

By 

TAKAO lKUMA 

From the Orthopedic Department, Keio University School of Medicine 

(Director Prof. Dr. TORAI Iw AHARA〕

〔原稿受付：昭和30年9月5日〕

A female patient, aged 25, complained of a tumor of the skin on the right 

temporal as well as occipital region. It had enlarged gradually from her sixteenth 

year of age to puberty. 
Clinical and radiographical examination revealed a bony defect on the skull under 

the tumor. t¥lso revealed was an asymmetry of the Ramus mandibulae, multiple 

small cutaneous tumors, multiple raddish-brown pigmentations as well as the severe 

myopia of her right eye. 

Histologically, the tumor was an atypical neurino-fibroma. 

Case II. 

A male patient, aged 29, was a妊ectedwith a tumor in the left temporal region. 

This tumor had grown since his tenth year of age and at puberty was as large as 

an infant’s head. 
Clinical and radiographical investigation revealed two large bony defects on the 

skull under the tumor and remarkable asymmetry of the Ramus mandibulae. There 
were neither multiple tumors nor pigmentations of the skin. 

Histologically, the tumor was fibroma. 

Both of the cぉesare believed to be abortive form of Recklinghausen’s disease 
with bone defect. 

緒言

全身に汎発しp 皮同色素沈着を伴う皮周脱iJ;jについ

ては， Hebra( 1862）が発表してから， 1882年Reck-

Ji暗 hausenに依り其の詳細な研究が行われて以来p 多

発性皮脂腫湯，皮膚色素沈着p 末梢神経腫蕩を主徴と

する疾患を Recklinghansen病又は神経線維腫症と呼

称する様になった．
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此の疾患は皮膚p 神経のみならず骨その他全身各臓

器の複雑なる随伴症状を合併するが，一方 Feindel,

Oppenheimer (1896）等は所謂 Laudowskiの前記三

主徴の中の幾っかを欠除する場合のある事を指摘し

て，之を Recklinghausen病不全型と呼んでいる．

私は最近慶応義塾大学医学部整形外科に於てF 大な

る頭蓋骨欠損を伴う巨大な顔面，頭部皮l奇麗疹を有す

る Recklinghausen病不全型と考えられるこ症例を経

験したので報告する．

症例 I

25才早

主訴：右側頭p顔面p後頭部に広がる腫脹．

既広歴：特記すべき疾患はないがp ミ正業成績は不良

である．初潮は17才で現在まで規則的である．

家族歴．両親，祖父母共に血族結婚はないがp 父方

の叔母に同様の頭部腫療を認める．

現症歴：分娩，発育共に正常であったが，幼少時既

に全身皮膚に多発性に色素斑及び小腫痩があった. 16 

才頃より右眼検部より右頬部p 側頭3 後頭部にかけて

腫援を認め， 23才頃より急に大さを増し，昭和29年4

月当科を訪れ即日入院した．同部には何等の自覚症状

を訴えない．

入院時処見：体格p 栄養中等度，身長150cm，体重

52kg 除袴正常p 血圧 135/80Hgm/m，顔貌や〉無表

情，口座粘膜p 口蓋，舌p 咽頭に異常なし聴覚，喋

覚正常，膝蓋腿，アキレス腿，腕筋反射正常，病的反

射は無い．頚p 肢禽，肘P 胤径部リ ンパ節の肥大な

し頭部の非対称なし頭位正常である．四肢の運動

失調，知覚異常なし内臓々器の臨床処見に変化はな

いー鎖骨，胸廓に異常を認めないが脊庄は胸椎中央部

に於て軽度の左方凸側轡を認める．

手掌，足底を除く全身皮膚に小豆大より小指頭大の

円形．楕円形にして皮膚より隆起し境界不鮮明なp 表

面平滑異常色素斑なし硬度軟，指圧にて皮下に陥凹

する軟性線維腫様小麗疲p 及び赤褐色（所謂ミルクコ

ーヒ一様）不正形境界鮮明な皮膚より降起せず，硝子

圧にて消退せずP 圧痛，掻痔感等全く自覚症状無き色

素性母斑が不規則に散在する．所謂貧血性母斑は認、め

られない． （図 l1 2) 

右上限倹より頬，側頭，後頭部にわたり広汎に調漫性

の硬度極めて軟，境界不鮮明な騒療が存在するが，表

面皮膚は正常で知覚異常脱毛等は認めない．（写真1) 

症例：I. C図的
t皮脚色素性IO：~f
長皮膚小脈疹

症例 I. （凶2)
皮膚色素性I手斑

r!z I南小服審

. 1 I 

症例 1. 皮膚主腫蕩（写真I)

腫場直下の頭登右後側泉門附近に相当して，腫蕩上

より不正形辺縁不規則なクルミ大の骨欠損を触れ，圧

すれば不快感を訴える．

右眼裂は腫療の為狭小となり， H畏裂側頭側は著しく

下方に懸垂し，右限に強度の近視（Oムー8.0.5）を認

めるがp 他に眼底・虹彩等に特別の異常はない，

レ線処見は右後側泉門を中心として不正四辺形，辺

縁不規則な約3x3cm大の骨欠損陰影がありp トルコ

鞍の形，眼禽E遺骨陰影正常でp 正面像で右下顎枝は少
しく肥大する． （写真 2〕

胸椎I～Vilにわたる左方凸の軽度の脊佳側轡を認め



606 日本外科宝函第2－！巻第6号

るがp 椎体の相互位置y 形状に特別異常なし又他の

全身各市骨．関節も正常である．

記W•l l. 瓜.！.＇.：： ／：白i部.Ii 夕、なi レ 市•ili隊 L写真 2 )

その他の臨床諸検査処見はp 血液O型，血色素量

（ザーリー法） 90%，赤血球数 525×104/mm3，白血

球数 5400/mm3，白血球百分比正常， 尿，大使に特別

異常なし心電図p 脳波にも特別の処見は認めない R

智能検査 （田中p Binet式〕に於てp I,Q,=60.0であ

る．

手術処見.0.5%Novo:ain局所麻酔により右頭頂部

より右訊線突起にわたり p 約 15cmの縦切開を置く．

皮庖は著しく薄く，皮下組織は腫腐と癒着し，腫療は灰

白色線維性にして軟く爾漫性に皮下に広がり，皮腐と

の境界は明瞭でなく基底部は骨に接着しp 腫君事との境

界は明らかでない．為に大部分骨膜と共に剥離する．

骨膜は肥厚した観を呈する．腫療を追って下方の骨欠

損部に至れば，同部に3x3cm大の不正四辺形の骨欠

損存し，腫易は欠損内に進入してトる．可及的剥離刻

出に止める．

前方に進み額弓に達するに腫療はl.¥li弓下にも溺漫性

に広がり，境界は明らかでない.1鼠弓上方までの剥離

別出に止める．その後二回p 合せて三国の手術に依り

耳前部を除く腫療の大部分を摘出する．

手術後療法としてマッサージ等を行い約2ヶ月後，

右限の軽度の閉鎖不全を残して退院する．

組織学的には臨場組織は一見線維腫様でP 麗疲細胞

核は紡錘形から卵円形で，クロマチン含有量は中等度

で顕著な虎斑状配列を示さないがp 一部に於て渦巻状

を呈する.Van-Gieson染色では大部分の組織が赤染

する所より考えてP 比較的線維成分の多い神経線維腫

29才合．

（写真 3)

症例 1. 組織像（写真3)

症例 E

主訴：左側頭部腫虜．

既応援：特記すべきものはないが，学業成績は不良

であった．

家族歴：両親に血族結婚はなし同一家系に同様疾

患は無い．

現症歴：分娩，発育共に正常であったが， 10才頃よ

り左耳介後部に母指頭大の腫易及び後頭部の頭蓋骨部

分欠損に気がつく．自覚症状無き侭に放置する中，腫

療は次第に大きくなり＇ 15才頃鶏卵大に＇ 23才頃手参

大に＇ 26才頃乳児頭大と階段状に成長した．

19才の時済生会中央病院を訪れ頭蓋骨欠損部に骨移

植を行ったp 昭和29年8月腫楊摘出の希望で当科外来

を訪れた．

衆院時処見：体格中等度，栄養や〉不良p 身長 160

cm，体重54kg，詠樽正常p 血圧 125/70Hgm/m，顔

貌正常，口隆粘膜p 口蓋舌p H因頭P 眼，耳p 鼻等に異

常なく p 腕筋，膝護腿p アキレス腿反射正常，病的反

射はない． 皮肉ヒより触知し得る各部リンパ節の腫脹

及びJ)(qj[yj九四肢の変形，機能障碍等なし内臓々擦の

臨床処見にも特別変化は認められないが，著しい円背

を見る．

左下顎角より耳介下半分を合みp 側頭，後頭：＇；f；にか

けて乳児頭大の腫療を認めp 為に頭位軽度に左に備し

叉顔面，頭部の非対称を認める．腫蕩表面皮膚は正常

で脱毛P 感覚異常，掻痔感p 発赤，熱感等はない．屋

場は形状不規則p 弾力性磁の結節状の部分が軟い皮下

組織中に塊状に相援して全体が形成されている如き観
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を呈し，皮膚及び基底部との癒着は著明でない．皮膚

の他の部分には腫毒事p 色素沈着等何等の処見もない．

（写真4)

症例 E 皮膚脆場 （写真4)

小泉門部を中心に頭頂部p 後頭部上部にわたり左凹

腎形!Ox7cm大の骨欠損及び左後側泉門部を中心とし

て左側より大後頭孔に続くと思われる不規則な骨欠損

を触れp 両欠損境界部には細長い巾約4cmの橋状骨が

残存する．前記腎形骨欠損上に移植骨と思われる 7x 

4cm大の遊媛骨片を触れ，極めて可動性に富みp 皮

膚上よりの他動に際して自覚症状はない．

レ線処見では大休触診処見に一致する骨欠損陰影を

認め，左側泉門部欠損陰影は大後頭孔に通じ同欠損部

陰影辺縁外側骨は異常に外後方に突出する． 又側面像

に於て頭頂部腎形骨欠損部上に遊離せる薄き長さ7cm

の移植骨片と考えられる骨陰影を認める．正面像に於

て左右下顎枝は著明！な非対称を示し，左著しく細小で

ある． （写真5,6,) 

左限箆限裂移閲するも骨欠損陰影なく，－~M号p 上顎

骨の異常はない．

その他臨床諸検筆としてF 血液O型，血色素量（ザ

ーリ法） 88%，赤血球数450x 104/mms，白血球数5800

/mms，白血球百分比特別処見はなし＼尿，大使共に特

別異常を認めない．

昭和30年2月IO日腫虜試験的切除を行う．

腫腐組織の大部分は細長い線維細胞が束状に並びp

核は紡錘形で異常性は認められず， Van-Gieson染色

で赤染し， Feyrter陰性である所より本腫療は線維腫

と考えられる． （写真7)

出例 Jl.玖設竹部分ク叫iレ市；ilfゑ（:¥ ) （、写真5)

君事

症例 n.頭鼓骨有名分欠損レ線f泉（B) （写真6)

患者の事情に依り腫療の試験的部分切除術に止め

fこ．
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症.f~J n.組織像 （写真 7)

考 接

2症例に於ける諸症状の原因は何れも局所的なもの

に求め難く互に何等かの関聯性を有する一連の先天性

変化と推測される．

前記皮j萄症状を有する疾患が Recklinghausen病と

して発表されP 更に Feindel,Oppenheimer等に依り

その不全型の存T生が指摘されてよりp 1901年 Adri2n

の本症の合併症に関する詳細な研究の結果p 本症は皮

膚症状のみならず骨，限P 内分泌臓部p 心，腎p 脳等

全身臓器に複雑多様な随伴症状を伴い，寧ろ先天的素

因に基く全身的な組織奇型と見倣されるに至った．特

に骨変化は本症の重要な症状のーっとされて居り，例

えば頭蓋，限寓壁骨欠損，顎骨突出p 硬口蓋異常，肋

骨欠損p 鎖骨肥大，先天性脊椎破裂，脊任望号曲，下l反

骨肥大，短縮，欠損， トルコ鞍変形等諸変化が現れ3

Ewin(J908), :'.1Jilner(l906), Kolepke(l911), Stahnke 

(1922), Cohn, Brooks(l924 1, Fliegel(l925'l，林（昭

3），確井（昭4），閏辺（昭IO），林（昭17），伊達（昭23),

諸富（昭24），武島（昭26〕，今井（昭28），笹J11（昭29），等を

始めとして，その後殆んど総ての本症報告例にも此等

の処見が種々の程度に示されて居払 中でも頭蓋骨欠

損p 眼寓骨異常は比較的高頻度に現れ Adrian(1903I, 

Ewin, Stahnke, Cohn，杉立P 林（昭4〕，武島p 田辺

等多くの報告例に見られる．此等骨症状が内外大部分

の報告例に見られる所より，確井は本症の三主微を皮

膚腫蕩，色素性母斑，骨変化である と言っている．骨

変化の発現が本症の発生と同ーの一次的素因に依る

か，或は二次的変化と倣すべきかは諸説ありて一致し

ないが， Bnms(l90!),Kren(l906）， 林(1928）等は先

天的素因に腫療の二次的影響が加わるとし，一方

針ahnkeは腫療に依る後天的なものとしている．

本症例に於ける骨変化は前記の如く頭蓋，下顎骨p

H奥富，脊位以外に変化を認めないがp 頭葦骨欠損、は何

れも泉門，縫合を中心として現れ，第I例では屋場は

骨欠損部より頭蓋内に連り， 第 E例の欠損の 一部は

視，触診上ではあるが，直接極悪事下hこない点等より先

天的素因に基き，それに腫療の二次的影響の加わった

ものと推測される．

本症の腫場組織の成因に聞しては， Recklinghauseu

は皮腐末梢神経の内外神経鞘に関係する結合織性の線

維麗で中座薬性のものとしたがp 1908年 Verocayの

組織学的な詳細な研究の結果，本腫療は Schw2nn鞘

細胞乃至その前段階の細胞が中心となり，此に内外神

経輸の結合組織の増殖が関与し，腫蕩の増大は結合組

織の増殖に依るとしてF Kolipper (1892）の Schwann

鞘細胞は外座業性のものであるとの説より本症の外妊

薬性説を主張した．

Herxheimer, Roth(l914）は中，外両座業性説を認

めp 本瞳療は先天的組織奇裂に県く神経系統の錯誤腹

説を唱えp その発生状態に依り Ne口rino:n,1¥enino-

iibrom, NeL1rofibiomのいずれにもなり得るとしてい

る.Krumbein(l 925），緒方(1929）等は単なる線維腫

なりとも言っている．

本症例の組織像は第I例は線維成分の多し、非定型的

な神経線維腫であるがy第 E例は線維睡である，然し：第

E症例をqtなる線維腫に骨欠損を合併する本質的に

Recklinghausen病と異なる例とするより もP 既報告

例の中 Soldan，杉立，玉木，河村，赤沢等の例に見ら

れる如く腫毒事成分中線維組織の異常増殖の為，神経組

織の殆んど証明されない線維虚像を示す例に一致する

と考え，その発生素因を Recklinghansen病と同ーと

し7こし＼

尚第I例に見られる色素性母．斑は前記のま口く本疾患‘

の主症状の一つで，一種の皮膚奇型とされ，成因に関

しては Ssuteev(l928）の交感神経機能障得説があり，

皮膚神経との関聯性については Foot(1933), Meis-

cher( 1933），太田(1940）等が認めている．本症状は

多発性皮膚小腫窃と共に本症の初発徴候のーっとされ

ている

此の｛也雨症例共に智能低下を見るがp 此れも諸家の

報告する本症随伴症状によく一致する．本症例の主題

蕩が何れも思春期に階段的の増大を 示した 点は，

Wolfsohn, Marcus (1912), Lier(l9141，山田，島田

（昭28）等の本症か内分i:i＇.機能と関係があると言う説と
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の関聯性を恩わせる．

本症の遺伝に付いては同一家系に同一疾患が証明さ

れた報告例が多数あり， Adrian(1903），谷口（大13),

上原（昭16），谷口（昭24），岡，島田（昭28）等他にも多

数あるが，その形式に付いては一定のものが見られな

い本例に於ても第I例にのみ見られF 第E例には証

明出来ない．

以上2症例に於ける諸症状を Recklinghausen病p

同病不全型に関する諸家の見解を参考として考察しP

第I症例は比較的定型的な R巴cklinghausen病であり，

第E症例は組織像は線維腫であるが試験的部分切除標

本に依る処見でもあり，その臨床的合併症状を併せ考

える時， Recklinghausen病不全型と同一発生素因を

有するものと推測される．

終りに御懇篤なる御校閲御指噂を賜った恩師岩原寅

猪教授に衷心より謝意を表します．

（本稿の要旨は第229回整形外科集談会東京地方会

に於て演述した．）
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