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神経線維腹症 (V O n R e c k li n g h a u s e n 病) は , 結

節硬化症 ,
H i p p el - L i n d a u 症候 群 , S t u r g e

･ W e b e
･

r 病 と共 に . 皮膚と 神経系の 母斑奇形 を特徴と す る母

斑 症 (P h a c o m a t o si s) に 属 し ,
い わ ゆ る神経 皮 膚 症

状群 ( n e u r o c u t a n e o u s S y n d r o m e) と い わ れ る 疾

患 の 一 部で あ る .

神経線 維腫症 は多発性 の 腫癌 と 色素 斑を特徴 とす る

皮膚 症状 , 精神神経症状 , 骨 の 異常や そ の 他 の 奇形を

伴う 全身性の 疾患で , そ の 定型例 は比較的稀れ と い わ

れ て い る . ま た本症 は家族 内発生を 特徴 と し . 結節硬

化症 と共 に , 先天性発生異 常と 腫瘍 と の 中間 に 位置す

る疾患 と考 え ら れ , そ の 遺伝形式 は完全嘩性遺伝 と も

不 完全適伝 と も い わ れ て い る .

わ れ わ れ は最近 , 3 世代 に わ た り 定 型成 人例 3 症

例 . 最近話題の 褐色色素斑 (C a f e a u la i t s p o t) の

み の 不完全小児例 2 症例 の 合計 5 例 の 発生を み た 神経

線椎腫症 の 1 家系を 観察し
, 脳波検査 を中JL ､ に 検索し

え た の で 報告 す る .

症 例

本家系 ( 図 1 ) の 成員 は , 福井県 吉田郡上志村市荒

川 に 長く 居 住 し て い る .

発 端者の 父 方お よ び祖父方 に は 調 査 し え た 範 囲 で

は , 本病 の 催 患 を疑わ せ る もの は い な い . 症例 1 ( 発

端者) は 5 人 兄 弟の 次男で . 長男と 同様 い と こ 同志の

近 親結婚 を し て い る . 症 例 1 の 妻側 に も本病 を疑わせ

る も の はい ない
. 症例 1 と遺伝子内容が 近似 して い る

と お も わ れ る兄 の 家系 内に 精神薄弱者が 2 名い ると い

う が , そ の 詳細 は不 明で あ る .

症 例 1 の 子供 4 人の う ち 第1 子 ( 症 例 2 ) . 第 3 子

( 症 例 3 ) は . 本症 に 催患し て お り . 第 2 子 は軽度の

知能遅 滞が み られ るが
, 妻帯 して 社会生活 を営ん で お

り . 第 4 子 は幼時 に 死亡 し て い る . 症例 4 , 5 , 6 は

発端者 の 孫で , 症例 2 の 子供 で あ る ,

症 例 1 . 6 4 才 . 男 ( 発端者)

既 往歴 : 6 1 才時 , 肺癌 を疑 わ れ て 1 ヵ 月 の 入院 歴

が あ る . そ の 他 に は著患 を知 ら ない .

生活 歴 : 高小卒後 . 終戦時 (37 才) ま で は 大阪 に

生活 し , 廃品回 収業 を営 ん で い た と い う . 戦争疎開で

出生地 に 帰 り 日雇人 夫 と し て 働 き . 妻 の 死亡 ( 32 才▼

乳 癌) 後 は , 単 身で 子供 の 養育 に 専 念し た . か なり の

貧乏 生活 で あ っ た と い う . 性格 は几 帳 面 ,

′トL ､ . 無

口 t 非 社交的で 吃 音が あ っ た .

現 病 歴 : 本人57 才時 , 良男 ( 症 例 2 ) が 結婚す る ･

そ の 頃 より 痴 呆 化が 目立 っ よう に なり ､ 長男夫婦 の 室

を 覗 い たり , 良男 の 嫁 に 対す る性 的 ト ラ ブ ル が あ っ

て , 嫁爪舅 の 対 立が増 し て い っ た . 6 0 才前後 よ り 前屈

A P e di g r e e of N e u r o 色b r o m a t o si s ( V O n R e c k li n g h a u s e n
,

s D i s e a s e) ･ K i mi n o ri ‡s ak i
,

F u k u i P r ef e ct u r al P s y c h i at ri c H o s p i s t al (D i r e ct o r : D r . K . I s a k i) ; H i s a s h i H a m a s a k i ,

N at i o n al S a k a kib a r a H o s p it al ( Dit e ct o r : D r . N . S u w a) ; M a s a y a s u I k ed a
,

D e r m at o ト

o g i c al C l i ni c ( D i r e c t o r : D r . S . Ik e d a) ,
F u k u i P r ef e c t u r al H o s p it a l ; Y o s h i k o K o y a m a

& N a ri y o sh i Y a m a g u c hi
,

D e p a r t m e n t o f N e u r o p s y ch i a t r y (D ir e ct o r : P r of ･ N ･ Y a m a ･

g u c h i),
K a n a z a w a U ni v e r sit y S c h o ol o f M e di ci n e .
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図 1 神経線維腰症 の 家系図

□ : 男 ○ : 女 囚∽ : 死亡 団 患者 図精神薄

弱また は脳波異常 を示 すも の

図2 症例1 の 正 面像

図3 症例1 の 背部

囲4 症例1 の 会陰部の 大腰 瘡
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姿 勢 巨 歩行障害が 出現し . 杖を つ き なが ら の 排個が 目

立ち , 6 4 才時 に 弄火や 無断外出 , 迷子 な ど の 問題行動

が 出現 し . 尿失禁 , 不眠 もみ ら れて
, 老年痴呆 の 疑 い

で
, 福井県立精神病院 に 入 院 し た .

入 院時所見 : 体重49k g と 小柄 な体型 ( 図 2 ) . 吃 音

あ り , 神経精神症状 と して は , 脳 神 経 領 域 に 異 常 な

く , 四 肢 の 運 動 , 知覚機能 も は ぼ 正常 で あ る . 病 的反

射 も認 め ら れ な い
. 軽度 の 前屈姿勢 を と り , 歩行 が や

や不 安定 で 杖を使 用し て い る . 巣 症 状 は 認 め ら れ な

い . 精神的に は 時 . 場所 の 失 見当識が あ り , 総 理 大臣

の 名を 岡田 敬介 と 答え た り , 子供 の 名前 も云え ず ,1 0 0

¶7 = 4 3 と計算 力も わ る い
. 軽 度の 抑う つ 気 分 が み

られ , 時 に 感情失禁を 伴う . 病識 は 不 十 分 な が ら あ

り , 長男の 嫁と 争う の で 世の 中が い や に な っ た
, 死 に

た い な どと 述 べ
, 中等虔の 脳血管性痴呆 の 状態 で あ っ

た .

皮膚症 状 と し て は , 図 3 の よ う に 顔面 よ り頚 部, 躯

幹 , 四 肢 と全身性 に 多数 の 腫療 が 散在し て い る . 腰痛

は 柔か く , 症状 あ る い は皮下 に 小結 節状 に 存在 し . 大

き さ は数 ミ t
｣ の 粟粒大 の も の よ り . 最大 の も の は会陰

部 に 象皮病棟 に 垂れ さ が る手 撃大の もの ( 図 4 ) ま で

多 様で あ る .

特 に 首の 周 囲や 腋窟よ り 上腕や 前胸部 に か けて , ま

図5 症例1 の 腰痛生検組織像

た下腹 部 より 背部 に か け て は高度 で ･ 顔 面や 四肢末端

で は 腫痛 も少 な い ･ ま た 腫癌 と 共に 全 身に ･ 大小不同

不規 則 な形 の 柏 色色 素斑 や 白斑 が 散在し て い る . 顔面

や 前胸部 で は雀斑状 の も の が 多く , 背部や 腰部の もの

は 3 ～ 6 c ロー大 の も の ま で 種 々 み られ ,

一 部 に は 腫嗜

や 皮 下結節 と 重な っ て 存在す る もの も あ る . 腫癌およ

び 色素斑 に は 自発痛 や 圧 痛 を認 め な い . 腫癌 の 一 部は

生検 に よ り 組織 学的 に 検索さ れ た .

入 院 後の 経 過 : 入院後 の 諸検査 で , 身 体 的 に は血

液 性状 . 血液生化 学 ∴酵素学検査 で 異常 な く . 血圧や

血糖値 も正 常範囲を 示 し て い た . 胸部X 線換査で は心

肥 大 が み られ . E K G は低電位 で あ る . 胸 ｡ 腰椎Ⅹ線 で

脊椎前 轡症 が 認 め ら れ た . 神経学 的に は 明ら か な局所

性 変化 は気付か れ な い が , 次第 に 歩行 障害 が 高度とな

り . 転 倒 し やす く . ま た 手の こ ま か な運 動 も拙 劣で ,

末期 に は這 っ て 移動 し . 用便 , 食事 も介助を 要するよ

う に な っ た . 精 神的 に も痴 呆化が す す み , 知能検査な

ど の 精神機能測定 も不可能で , 無 言 . 無動 , 不関な態

度が み ら れ , じ っ と 室の 一 隅 に 正坐し て い る こ とが多

く . 情動 反応 も乏 しく , 問診 に も ポ ソ ポ ソ 応 じる程度

だ っ た . 尿 失禁が 増 し , その 後感染症 に よ ると おもわ

れ る 高熱 が み られ . 心 不 全 をき た し て 入院後2 ヵ月 で

死 亡 し た . 事情 に よ り剖検 は行 な わ れ な か っ たが . 生

●

1ユ l 0 1I

図 6 症例 1 の 脳波

R : 右 L : 左 F p : 前頭極 F : 前頭 T :

側頭 C : 中心 P : 頭項 0 : 後塵 E O G :

眼球運動



神経線経歴症の 1 家系

検 に よ る腰痛 の 組織像 は紡錘形の 細胞が 複雑な 波状 の

走 行を 示し ･ 定 型的 な神経線維腫 の 像 を 示 し て い た

( 図 5 ) .

入院 中数回行 っ た脳波検査所見で は , 単極 導 出で

( 図 6 ) ･ 5 0 ～ 6 0 〟V の 中等度電位 で 不 規則波 形の 8 ～

9 H
‡
の 遅 い α欄活動が 基礎波を な し て い る . 同時 に 3

～ 4 比 のβ波が 前頭部 より 申JL ､ 領 導 出 に 散在 し て い

る . こ の 徐 波成分 に は右 > 左の 振巾差 の み ら れ る こ と

が あ り ･ 異 常脳波記録と 判定 さ れ た . な お発作性の 律

動異 常 や局所性脳病 変の 所見 は認 め ら れ なか っ た
.

症 例 2 † 3 5 才 . 男 (症例 1 の 長子)

機械会社の 現 場工 と し て 働 い て い るが , 脳研式知能

検査で 得点24 と 知的能 力低 く , 社会生活 も保険外交 風

を して い る 妻に
･ 完 全に 依存 して い る . 症例 4 , 5 .

6 の 父 親で あ る ･ 2 8 才 臥 胃潰瘍の 手術を 受け て い る

以 外 ･ 既 往歴 に 特記 す る も の は ない . 身体的に は , 身

長152 c m ･ 体 重52 k g と小柄で , 血液生化学 , 酵 素学 的

検査に 異 常 を認 め な い 仁 近視 ( 右0 .1 , 左0 .2 ) 以 外脳

神経領域 に 著変 な い ･ 四肢の 運 軌 知覚機能正常 で 病

的反射 も認 め ら れ な い
.

皮膚症 状 と し て t 症 例 1 よ り 軽度 で あ る が , 腋高 よ

り前胸 臥 腹部 な ど主 に 躯幹に 結節状 の 腫瘡 お よ び色

素斑 が認 め られ る 1 そ の 性状 は症 例 1 と 同様 で , 粟粒

A
･
丁

3 さ
Y
含 ●

▼l

.
11 1■.

隅

図 7 症例 2 の 脳波

64ワ

大 よ り 1 c m 以 内の 大き さ の も の が 多い .

脳 波所見 ( 図 7 ) : 単極導出で は30 〟Ⅴ前 後 の や や

低 電位 を 示し ･ 1 0 ～

1 1 H
‡
の α活動が汎性 に 出現 し て い

る ･ 基礎 波は 安定 し ･ 振巾 に 後頭 部優 位 の 傾 向 は な

い ･ 過 呼吸 や 光刺 激賦活 に も異常 なく , 発作性 律動異

常 や局 所性の 変化 もみ ら れず . 正常域脳波記録 と判定

さ れ た
.

症 例 3 , 2 9 才 , 男 ( 症 例1 の 第3 子)

脳研 式知能検 査で 得点10 と 知能低く , 社会的自立困

難 で ･ 醸職 で 妻帯 で きず , 良男 ( 症例 2 ) の 家 に 寄宿

L ･ や っ か い 者扱 い を受 けて い る . 2 6 才時, 胃潰瘍 の

手術 を受 け て い る . 身体的 に は , 身長152 .5 c m , 体 重

50 k g と 小柄 な体型 で ･ 年令以 上 に 老 けて み え . 緩 慢

な戯 作 ･ 無力性 の 顔付を して い る . 血液性状 に は異常

な い ･ 神経学的 に 脳神経領 域に 異常 なく , 膝蓋腱反射

に 左 二> 右 の 差 が 認 め られ る 以外 , 神経学 的異常 を認め

な い
.

皮膚症 状 = 腰 痛 お よ び色素斑 は症例 1 に 次 い で 高

度 に 存在 し , 定型 的 v o n R e c k li n g h a u s e n 病 の 像

を呈 して い る ･ 腰痛の 一 部は顔面 や下腿に も認 め られ

る が
･ 躯幹 ･ 特 に 前 , 側胸部 , 腰部に 高度で

, 褐色斑

( 岡 8 ) も長径 5 c m 大の もの も あり , 多 数 認 め ら れ

た .

図 R 症例3 の 皮膚の 褐色斑
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図9 症例 3 の脳 波

脳波所見 ( 図9 ) : 単極導 出で50 JJ V 前後 の 中等 庭

坂巾 を示 し , 9 ～ 10 軋 の 同期性α活動が 規則的 に ま た

は振 巾を増減 し て 紡錘状 に 頭頂部 よ り 前 頭 部 に 出現

し , 単調 な基礎律動 を示 し て い る . 振 巾やα周 波 数 に

後頭 部優位 の 傾 向は な い . 賦活記録 ( 鱒呼吸 , 閃光刺

激) に も異 常な く , 異常発作彼 の 出現 もみ ら れず ,

一

応正 常域脳態 と 判定さ れ た .

症 例 4 . 7 才 , 男 ( 症例 2 の 長子)

小学 3 年生 , 学業成績 は 5 段階 区分 で 2 と 3 が 多

く , 高度の 知能障害は な い
.

身長111 . 7 c m , 体重20 k g と 身 体 的 発 達 も 正常 で .

血液性状 に も異常 なく , 神経 学的 に も特 記す べ き病 的

所見 を認 め な い .

皮膚症状 : 皮膚腫癖 は存在 し な い が , 季 肋 部 t 下

腹部 , 腋商都 に 米粒大 よ り 5 c m 大 の 不規 則 な い わ ゆ

る コ ー ヒ ー 年乳様褐色 斑 ( C a f 6 a u l a it s p o t) が 多

数存在 し た ( 図10) .

脳波所 見 : 基礎 律 動 は 徐 彼 の 混 在 す る 不 規 則 パ

タ ー ン で . 後頭部導出に は10 H
l
の α活動 と共 に 後 頭 部

徐波 も存在 して い る . ま た後頭部優位 に 徐汝成分 に 左

右差が み られ ( 左 > 右) , α 律 動 も 左側 で は 乏 し い ･

さ
､

ら に 深呼吸胱渚約 2 分で ( 図11) ･ 4 軋 の 高 振 巾徐

披 が群発性 に 出現 し , こ の 発作故 に も左 > 右 の 振巾差

図10 症例 4 の コ
ー ヒ ー 牛乳様褐色斑

A
･ T 7

Y
8 岨 g ′

む ′ 川

¶ ㌦
v

叫 ～ ヽ 仰 ∧ 岬 八
〝

＼〆
へ 中

川
叫 ノ小/小 ㌦ ㌦

l

●

〈〝
∨

いヽ

図11 症例 4 の脳波
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が認 め られ る . こ れ ら の 所見 より , 本庄例 の 脳波 は異

常記 録と 判定さ れ た ･

症 例 6 , 3 才 , 男 ( 症例 2 の 第3 子)

調査時 , 身体的 , 精神的発達 は正常 で . 検 査成績 に

も異常所見 を認め な い
. しか し本症例 の 躯幹に は前胸

部 に 5 c m 大 の
, 左側腹 部に 3 c m 大の 症例 4 同様 の 色

素斑が認 め られ , そ の 他に も 粟粒大 より 1 c m 大 の 色

素斑が合計 7 コ 観察さ れ . 不完全 v o n R e c k li n g
･
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図1 2 症例 6 の 脳波

表 1 全症例の臨床所見の
一

覧

64 9

h a u s e n 病 と お も わ れ る .

脳 波所見 ( 図12) : 本児 の 脳波 は , 中等電 位 . 不

安定 な が ら後頭部導出 に 8 H ‡の α活動が 中等度 に み ら

れ , 明らか な発作性異 常波の 出現 もな く . 年令相当の

脳 波記録 と判定 さ れ た .

症 例5 . 4 才 . 男 ( 症 例 2 の 第2 子)

身 長101 .6 c m , 体 重17 . 5 k g , 心 身 の 発育 良 好 で
,

神経学的お よ び皮膚所見 に 異常な く , V O n R e c k li n g ･
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囲13 症例5 の脳 波

症例 年令 性 精 神 神 経 症 状 皮 膚 症 状 脳 波 所 見 そ の 他

ロ 64 含
知能 障害 ( + ) 皮膚腰痛 ( ≠) 左 右非対称 心 肥 大

俳掴
,
弄火な ど問題行動 色 素 斑 ( ≠) 前頭部徐波

1

脊椎前攣症

2

田

35

2 9

含

含

知能 障害 ( + )

近 視

知能 障害 ( 十ト)

膝蓋腱反 射( 右< 左)

皮膚腰 痛 ( 十)

色 素 斑 ( 十)

正 常

ト
ー 】･････一･･一･¶-･¶,-Ⅶ･･ - →-･仙

正 常

『潰 瘍

‖

皮膚腰痛 ( ≠)

色 素 斑 ( + 十)
胃 潰 瘍

4 7 合 な し 色 素 斑 ( + )
左 右非対称
過呼吸中の 高据巾徐波

5 4 含 な し な し
4 H z の 不規則棟徐
波結合

田 3 含 な し 色 素 斑 ( 十) 良一. L 肘1
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h a u s e n 病 の 像 を 呈して い な い .

脳 波所 見 ( 図13) : 9 比 の α活動 が後頭部 に み られ .

年 令相当の 基 礎律動を示 し て い る が , 発作性 に 4 比 の

不 規則 性辣徐波結合が 出現 し て お り , 異常脳波 と 判定

さ れ た .

各症 例 の 臨床所見 の ま と め は表 1 の ごと く で あ る .

考 察

近親 婚 の 1 家 系 に 多 発 し た 神経 線 経 歴 症 (V O n

R e c k li n g h a u s e n 病) を 報告し た .

症 例 は 3 世代 に わ たり , 皮膚 の 多発性腫療と 色素斑

を伴 う定型成人 例 3 例 , コ
ー ヒ ー 牛 乳 様 の 褐 色 斑

(C a fe a u l ai t s p o t , M il c h k a ff e e 且e c k e) の み の ′ト

児 不 全 型 2 例 お よ び皮膚症状 は み ら れ な い が
, 脳波異

常を 呈 した ′ト児同胞 例の 計 6 症例 で あ る . そ の 他調査

で き なか っ たが 同 一 家系内に 精薄者 1 名が 知 られ て お

り , 本家系構成員9 名中病者 5 名 と高頻度 に 本病者が

出現 し て い る . 本病 の 定型 例 は比較的稀 で P r ei s e r

& D a v e n p o r t (1 9 1 8 )
1 )

は 皮 膚 病 患 者2 , 0 00 人 に

1 人 , H u n t & P u g h (1 9 6 1 )
2)

は M a y o C li n i -

c で の 観察で3 ,1 0 0 人 に 1 人 と報告 し て い る が
, 神経

症 状 を呈 す る もの は さ ら に 少 な く . C r o w e e t al .

(1 9 5 6 )
3)

は2 0 3 例 の 本病中6 例の み が 神経症 状 を 呈 し

た と述 べ て い る . ま た不全型 で は 無 症 状 の こ と が 多

く t C r o w e e t al . (1 9 5 3 )
4)

に よ れ ば , 本 病1 8 8 例

申30 例 (27 % ) は 本病 と ま っ た く無 関係 な喘息 や下痢

な どを 主訴と して 医師を訪 れ , ま た40 例 (3 7 % ) は 本

病 に 関係 は あ るが . 皮膚症 状 以外の 骨病 変を 主訴 と し

て 来院 し た と し て . 全身性疾 患で あ る本病の 診断 に つ

い て . 各科 の 医師 に注意を 促 して い る .
こ の こ と は不

全 型 の 多 い 小 児例 に お い て は t 特 に 重要 と考 え る .

本病 は T h o m s o n (1 9 0 0 )
5)

以 来 ∴ 遺伝 免 囚 の 重

要性が 指摘 さ れ , P r ei s e r & D a v e n p o r t (1 9 1 8 )
1)

や G a r d n e r & F r a z i e r (1 9 3 0)
8 )

は M e n d el 型

の 完全優性過伝 と考え た が , C r o w e e t al . ( 1 9 5 6)
3)

や鈴木 ら( 19 6 1 )
丁)
は不完全優性遺伝 と述 べ て い る, 本家

系で は ･ 未調査の 精薄者 や脳波 異常児を含めて 考慮する

と . 完全遺伝 型を示 して い るが
,

そ の 決定 に は なお 詳

細 な家系調査 や剖検 を含 め た臨床 観 察 が 必 要 と さ れ

る . し か し い ず れ に せ よ , 本病 の 診 断に は遺伝学的調

査 は重要で t 特 に そ れ は腫癖 を み な い
, 色素斑の み の

不 全型 の 発見 に は大切で あ る . ち なみ に W illi s (1
･

9 6 0 )
8)

ノ

に よ れ ば約2 5 % に . C r o w e e t al . (1 9 5 3)
4)

に よ れ ば M i c hi g a n 州 で の 詳細 な調査 で , 本病 の5O

% に 適伝負因が 認 め ら れ た と い う . ま た遺伝 負因に 関

し て は ,
B r a d y ( 1 9 6 2 )

9 )
は

一 卵性 双 生 児 で 脳 内腫

瘍 に ま で 進行 し た , 本病の 一 致例を 報告 して い る . 本

病 の 主 症 状 は , 全身 に 多発す る皮膚 腫癌と 色素異常の

皮膚 症 状 で あ る が , 皮膚腫瘡 は幼時 に は締れ で . 年長

児 ま た は思春期以 後 に 現 わ れ , 年 令 と 共 に 高 度 と な

る . ま た躯 幹や 四 肢に 多 く生 じ , 腫癌 は柔 く症状ある

い は皮 下の 小結 節と して 存在 し ,

一 般 に は圧痛や 自発

痛 は な い と さ れ て い る . 腹痛 はま た発生状 態 に よ り t

神経 末梢 に く る末梢型 , 神経根 に く る中枢型と両者の

混 合型 と に 分 け ら れ て い る . 中枢型で は述走神経が第

1 で , 次 い で 三 叉神経 , 舌下神経 , 聴神経 に 多 い . 中

枢神経 内に は そ の 他 gli o m a
,

m e n i n gi o m a , C r a ni ･

o p h a r y n g i o m a な どの 腫瘍と合併 す る こ と が 多く .

そ の 発 生部 に よ り 種 々 の 神経症状 を呈 す る と云 われて

い る . 脊髄で は胸髄 に 最 も多く ,

一 般 に は脳 内腫瘍と

合併 して み られ る こ とが 多く , R a s m u s s e n e t al .

( 1 9 4 0 )
川)

は55 7 例 の 本病中163 例 (29 % ) に 脊 椎内腫

瘡 の 観 察を報告 し て い る . 末梢型腫癌 は無症状で 経過

す る もの が 多く , 頸部 , 躯幹お よ び尺骨 , 憧骨神経な

ど 四肢 に 多い と い う . ま た 神経幹 か ら そ の 金枝 に及ぶ

叢状 神経腫 が 増殖す ると , 結合織 の 過剰成長 を 生 じ ,

本報告第 1 症例 の 会陰部 に み られ た よう な象皮病棟の

巨 大 な皮膚腫 癒 を生 じ る こ と も あ る .

皮膚症状 の もう 1 つ の 特徴 で あ る色素斑 に つ い て 川

村 ( 1 95 7 )
11)

は 雀斑状 の 小 R e c k li n g h a u s e n 斑と ,

よ り大 き い 大 R e c k li n g h a u s e n 斑 と に 分け たが C ･

r o w e e t al . (1 9 5 3 )
4)

に より コ
ー ヒ ー 牛乳様 の 褐色

斑 ( C af e a u l ai t s p o t
,

M il c h k a ff e e月
.

e c k e) の 診

断 的重要性 が唱 え ら れ て い る . す なわ ち彼 らの 詳細な

統計学的研 究に よ り t 神経線維腫症 の な い 一 般人6856

人中 . 褐色斑を 有す る 人 は693 人 (1 0 . 1 % ) に す ぎず ,

し か もそ の 中で 5 コ 以 上 の 色素斑を も つ 人は 3 人に す

ぎな か っ た の に 対 し て , 本病曜患の 149 人中の94 % 1 40

人 に は褐色斑 が認 め ら れ , さ ら に140 人中 の7 8 % はそ

の 数が 6 コ 以 上 あ っ た と し て t 神 経 線 維 腫 症 の 診 断

上 , 褐 色斑の 意義を 重視 し て ∴ 遺伝歴 と共 に . 最大直

径1 . 5 c m 以 上の もの で
,

そ の 数 が6 コ 以 上 あ れ ば . 本

病 の 疑 い が 十分と 述 べ て い る . 同様の こ と は W h te ･

h o u s e ( 1 9 6 6 )
12)

に よ っ て も強調さ れ , 5 才以 下の 正

常児 に み ら れ る褐色斑 は 1 % 以 下で あ り , 5 コ 以 上の

色素斑 の み ら れ る時 は本病 を疑う べ き と述 べ て い る ･

そ の 他 C h a o (1 9 5 9)
13)

は正 常人 で は こ の 色素 斑 は

躯幹部 に は 認 め ･ら れ な い の に . 本病 で は躯幹部に 出現

す る の が 特徴で あ ると 報告し て い る .
コ ー ヒ ー 牛乳様

の 褐 色王凱こ関 す る こ の よう な 報告 は, 皮膚腰痛の 出現

前の 小児 期 に お け る本症 の 診断に 意義を 有す る もの と
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思 わ れ る . C r o w e (1 9 6 4)
t り

はま た l 腋 商 都 に み

られ る雀斑 (f r e c k i n g) も 早期診 断 に 有 用 と 述 べ て

い る .

本報告 の 症 例 4 ( 7 才) お よ び症例 6 ( 3 才) も観

察時 に は皮膚腫癌 は認 め ら
､
れ ず , 特記 す べ き 精神 t 身

体症 状を 示し て い な い が
. 上述の 褐色 色素斑が胸 , 腹

部に 最大径5 c m 内外 の も の が 6 コ 以 上存在し ,
V O n

R e c k li n g h a u s e n 病 不全型 と考え られ た .

本病 に は種 々 の 精神 . 神経症状 を伴う こ と が 古くか

ら知られ て お り . C h a r p e n ti e r (1 9 1 0 )
1 5)

は本病 の 6

5 % に . な ん らか の 精神症状 が み ら れ る と述 べ て い る .

精神症 状 の 中 で は知的発達の 遅 れが 最 も多く . B o ト

b e r g ( 1 9 5 1 )
16)

は7 1 人 の 本病 のIQ 検査 で
, 平均85

～

9 0

の もの が多 か っ た と報告 し , C r o w e e t al . (1 9 5 6 )
3 )

も大 部分が 正常 の 下限 か魯鈍 程度 で あ り , 痴愚 また は

白痴の 重症精薄者 は締 れ で あ る と述 べ て い る . わ が国

の 鈴木ら(1 96 1 )
7)

. 竹 内ら( 19 6 6)
1 7)の 報告も はぼ同様 で

ある . P e n r o s e (1 9 6 3 )
18)

は 本病 の 知能障 害 の 程 度 と

疾患 の 重症度 と の 間 に は明ら か な関係 は な い と 述 べ
,

知的発達 の 遅れ の 原因と し て , 大脳皮質 の 神経細胞 構

築の 乱 れ や . 晃 所性神経細胞な ど の 先天 性 脳 障 害 の

他, 脳 内腫瘍 の 増大 , け い れ ん 発作 の 影響 や本病 に 時

に み られ る 甲状腺機能障害 な どの 内分泌 障害 の 結果 と

も考え られ る と い う . 知能 の 発達遅 滞の 他 に は構普障

害や落着き ない 行動 な ど . 微細脳障害児様 の 行動異常

や, 神経症様状 態 , う つ 状態 な どの 精神症 状も報告 さ

れて い る .

本報告 の 成人 例 , 症例 1 , 2 , 3 は い ず れ も知的能

力の 障害が み られ . そ の 程度 は症例3 で 最 も 高 度 で
,

社会生活困難 な痴愚 級知能を呈 し て い た . 症 例1 の 本

院入院の 契機 と な っ た種 々 の 問題行動 は生来性 の 知能

低下 に 加う る に 老 令 に よる痴 呆 が加 重さ れ て 生 じた 症

状と考え ら れ る ,

本報告で は症例 3 , 5 , 6 に 脳 波 異常 が 観 察 さ れ

た . そ の 内容は , 不 塊 則性徐波 , 振巾の 左右非 対 称 ,

発 作性律 動異常 な ど , 器質性ま たは 機能性脳 障害 を反

映し て い ると お も わ れ る も の で ,

一 定の 異常傾向は認

めら れ な い . ま た 各症 例 ごと の 基礎律動 も種々 で . 高

度の 知的障害を 示す症 例3 の 脳波 は 巨 頭頂那か ら前頭

取 こか けて , 過 同期傾向の α活動が み られ る な ど , 家

系内の 脳 波 に 頬似性 は認 め ら れ な い
. 従来 の 報告で も

本病 に は し ば しば け い れ ん 発作が み ら れ . Y a k o vl e
-

V & G u th ri e (1 9 3 1 )
r9)

は州立病院受診 の 男 性 て ん

かん 患 者の10 % に 本病 を認 め , C a n al e e t al . ( 1 9 6-

4 )
Z8)

も 本病 の12 % に て ん か ん 発 作 を 報告 し て い る .

中川 ら (19 6 4 )
2】

･

)
は成人例 8 例 の 脳波検査 で . 精 神 神

651

軽 症状 ( う ちて ん か ん 発作 1 例) を 有す る 4 例の 全例

に . ま た皮膚症 状の み の 4 例 中3 例 に も , 綿疲 . 鋭波

ま た は辣徐墟結合や 左右非対称 な ど を 認 め . 竹 内 ら

( 19 6 6 )
17)

も本病小児例10 例に つ い て 汎 性鰊波 , 棟 徐

波結 合, h y p s a r h y th mi a の 異常脳波が 7 例 に 認 め

ら れ . う ち 4 例 は臨床発作を 有し て い たと 報告 し て い

る . し か し . 鈴 木ら ( 19 6 1)
7)
は本病児 8 例 の 脳 波 検

査で . 臨床上 精神運 動発作 を認 め る症例を 含め て
. 全

例 に 脳波 異 常を 観察 し て い な い .

本病 は遺 伝性か つ 器質性 の 全身疾 患で あり , 脳 波異

常 を も っ て 直 ち に脳 内腫瘍 や そのイ也の 脳病変の 存在を

仮 定す る もの で は な い が
. 本報告 の症例 5 の よ う に ,

皮膚症 状や 精神神経症状 の 認 め な い 健康児 に 脳波異常

が存在す る こ と も あ り , 特 に 同胞 に 本痛 が疑 わ れ る際

に は , 予後判定 の た め に も脳波検 査は必 ず行 う べ き も

の と 考え る .

そ の 他 , 症 例 1 の 脊椎前轡症 は 老令者の 骨病変 と同

時に , 本病 に 固有な骨格異常併発の 可能性も 考え ら れ

る . M a y o Cli n i c の ILI u n t & P u gh (1 9 6 1 )
2)

の 統計で は本病の39 % に , 脊椎変形 , 二 分脊椎 , 偽関

節症 , 骨 格肥 大 な ど の骨格異常を 報告して い る .

本報告の 症 例 2 , 3 はい ず れ も胃潰瘍の 手術歴 を 有

して い るが . 本病 に は腹 部症 状 と して l 腸管 の 位置の

異 常 や回転異 常 や 胃 , 腸 管壁 の 腫瘍形成 に よ る狭窄が

生 じ や す い と さ れ , 本報告例 の 胃潰瘍 もそ れ ら が
一

因

を な L て い る と も 考え られ る .

要 約

3 世代 に わ た り 5 名 の 発 症 を み た 神 経 線維 腫症

(V O n R e c kli n g h a u s e n 病) の 1 家系を報告 し た . 本

家系 は い と こ 同志 の 近 親結婚家系 で
. 第1 世代 に は発

端者以 外 . 本病曜患 者を み な い . ただ し 発端者 と近似

の 遺伝免囚 を有 す ると 考え ら れ る他家系 ( 発端者の 兄

の 磨は . 発 端者 の 真の 姉) 内に 精 薄者 が 2 名 存 在 す

る .

第2 L酎t 4 名中 ∴〕名 の 精薄者が確認 さ れ . そ の う

ち 2 名が 本病 に 曜 患し て い る ( 症 例2 ∴】) . 以 上 の

症 例 1 . 2 ∴i の 成人例 は , 多発性の 腫癒と 色素斑 の

皮 膚症 状 を有す る定型 神経線維腫症症 例で あ る . 3 症

例 い ず れ も知能障害を 伴 っ て い るが , そ の 程度 は症 例

3 が 最 も 重く 痴愚 程度を 示し . 社 会 生活 不 能 者 で あ

る .

そ のイ也発 端者 に 脊椎前攣症 , 症 例 2 . 3 に 胃潰瘍の

手術歴 が あ り , 神経線維腫症 に 伴う 骨 格の 異常 , 腹部

症 状 の 合併 が疑 わ れ た .

3 世代 の 症 例 4 , 6 は , 小児 例で 発 端者の 孫 に あ た
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り , 症例 2 の 子供で あ る . い ず れ も知能遅滞 や神経症

状 を伴 わず , 皮膚腰痛も認 め られ な い が .
い わ ゆ る

コ
ー ヒ ー

牛乳様 の 褐色斑 (C a f 6 a u la i t s p o t) が 認

め られ , 不全型 神経線絶腫症 と診断 さ れ た ･

各症 例 に 行 っ た脳波検査 で は , 発端者 お よ び症例 4

に , 不 規則 性徐披 , 振巾の 左右非 対称 , 徐波 性律 動異

常 な ど の 異 常所見 が認 め られ た ･ そ の 他臨床的 に 正常

児 の 症例 5 に も不規 則性辣徐波結合 が 出現 し ･ 異常脳

波 を呈 して い た . ま た 本家系構成員 の 脳波 の 基礎律動

に は
一 定 の 傾向 や . 類似 性は観 察さ れ な か っ た ･

本報告 の 各症 例 に み られ た 皮膚症 帆 精神症状 ･ 脳

波所見 に つ い て , 若干 の 文献的考察 を加え , 本病診断

に 際 して の 褐色色素斑や脳波検査 の 重 要 性 を 強 調 し

た .
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