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Abstract

25］

ThediagnostlccriteriaofVONRECKＬＩＮＧＨＡＵＳＥＮ'ｓdisease（neurofibro‐

matosis）aremultiplemacularpigmentationｏｆｔｈｅｓｋｉｎ，ｋｎｏｗｎａｓｃａ提aulait

spotsandcutaneousand/orsubcutaneousneurofibromas，usuallymultiplelf

complicatedbyintracranialtumors，wediagnoseitascentralneurofibromatosis・

Theauthorsexamined，especiallyforepidemiolｏｇｉｃｓｔａｎｄｐｏｉｎｔｏｆｖｉｅｗ，２１

casesofcentralneurofibromatosisinourdepartmentofneurosurgery，
ＴｈｅｒｅｓｕｌｔｓａｒｅａｓＦｏｌｌｏｗｓ：

①Centralneurofibromatosisisahereditarydiseaseanditspatternisautosomal
dominant．

②Halfofthepatients（48％）thathadnooccurrenceofthediseaseintheir

familyweresporadiccasescausedbynaturalmutation

③ManypatientsoccurredintheSatsunanislands・Ｓａｔｓｕｎａｎｉｓｌａｎｄｓｉｓｏｎｅ

ｏｆｔｈｅｃｏｎｄｅnsedoccurreneregionofcentralneurofibromatosis，

ＩｎｔｈｅｓｅｒｕｍｓｆｍｍｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈＶＯＮＲＥＣＫＬＩＮＧＨＡＵＳＥＮ，ｓｄｉsease，ａｎｉｎｃｒｅａｓｅ

ｏｆ“nerve-growthfactor（ＮＧＦ)”wasdemonstratedWithapopularizaｔｉｏｎｏｆ

ｒａｄｉｏｉｍｍｕｎｏａｓｓａｙｏｆＮＧＦ，ｔｈｅｇｅｎｅｔｉｃｓｔｕｄｙｏｆＶＯＮＲＥＣＫＬＩＮＧＨＡＵＳＥＮ，ｓｄｉｓｅａｓｅ

ｗｉｌｌｂｅｃｏｍｅｍｏｒｅdeveloped．

Ｋｅｙｗｏｒｄｓ：ＶＯＮＲＥＣＫＬＩＮＧＨＡＵＳＥＮ，sdisease，Ｂｒａｉｎｔｕｍｏｒ，Acousticneurlnoma，

Ｅｐｉｄｅｍｉｏｌｏｇｙ．
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する全身の系統的な疾患でもある(新村,1973)｡常染色体優性遺

伝とされ,半数は突然変異による散発発生例ともいわれている。

今回，著者らは当脳神経外科学教室において経験した症例す

なわち南九州地方での症例とその家族追跡例も含めた２１例につ

いて，主に疫学的な検討を行った結果を報告する。
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Ｉはじめに

VoNREcKLINGHAusEN病は皮層のｃａｆ６ａｕｌａｉｔｓｐｏｔと皮層に発生する神経線維腫を特

徴とする疾患であるが(西木ほか,1984),一方中枢神経系病変などを初め多彩な臨床症状を呈

表１症例のリスト
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表２頭蓋内腫傷の合併

１１対象および結果

１

３

当教室において経験した症例は１５例で表１に示す通りである。これを確診例としその家族

内発生例を疑診例とした。

男性７例で女性８例,平均年令は男性28.0才で女性27.1才全体で､27.5才であった｡全例が

ｃａｆ６ａｕｌａｉｔｓｐｏｔを合併しており，皮層の末梢神経腫傷は２例のみに合併していた｡頭蓋内
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(CaSel2）
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．：男，○：女，■：確診男性，〃：疑診女性
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疑診1ﾀﾘまで含めた２１１ﾀﾘのうち，家族発生例は１１例(５２％)でその家系図を図ｌに示す。遺

伝形式は常染色体優性遺伝と考えられる。残りの１０例は自然突然変異と考えられた。

確診例１５例の出生地(不明の症例は本籍地をとった）を図２に示す｡沖永良部島より薩南諸

島添いに鹿児島県本土まで分布している。
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図１．家族発生の家系図

腫傷を合併した症例は１２例で，このうち１０例は両側の聴神経腫傷であった。

疑診例まで､含めた２１例のうち，家族発生例は１１例(５２％)で､その家系阿券
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Ⅲ 考案

今回の対象例は当教室にて経験した症例という特徴から，当然なんらかの中枢神経症状を

有する。このことは一般的にVoNREcKLINGHAusEN病においてなんらかの脳腫傷を合併す

る頻度が１０％とされるのに対し(HusoN,Ｓ,Ｍ,andTHRusH,，.Ｃ・’1985),対象例は８０％

とかなり高頻度である点でも明白である｡即ちＨＵＳＯＮらの言うcentraltypeのneurofibrom

atosisを今回の対象としたことになる｡centraltypeの特徴としてHusoNらによればperipheral

typeの３％で，ｃａｆ６ａｕｌａｉｔｓｐｏｔの頻度が半数程度とされる。聴神経腫傷の合併頻度は９６

％でほかの中枢神経の腫傷の合併頻度が１８％とされる。遺伝は常染色体優性で同形式とい

う。

今回対象例も常染色体優1生遺伝と考えられる。ただし他の報告者と同様(西木ほか，１９８４；

新村，1973)，遺伝的発生が証明されたのは半数であった。

VoNREcKLINGHAusEN病は３０００人の出生に対し１人とされ(新村,1973)，本邦・欧米と

も差はないようである｡性差は女性が６２％と多かったが,これはcentralｔｙｐｅの特徴の一つ

と考えられる。これは皮層科領域の統計(新村，1973)でも女性に多く，施設および報告者に

よりかなり異なるようであるが，全体からみるとほとんど性差はないようである。

一般に人種および地域の差もないとされるが，黒人には少ないと言う報告もある(WEIss，

1921)。また遺伝性と言う性質上，若干の地域差も推定され，高瀬ら(1969)は信州と〈に伊･奈

地区に濃縮されたと述べている。今回対象例も人口を考慮すれば薩南諸島に多発していると

考えられ，鹿児島県本土の症例のうちでも祖先が薩南諸島である症例が存在する事は注目さ

れ,少なくともcentralneurofibromatosisにおいては薩南諸島は濃厚発生地域と考えられる。

VoNREcKLINGHAusEN病の患者血清よりＮＧＦ(nerve-growthfactor)なるものが抽出さ

れ，これの上昇が病因の一つとも報告されているが(SIGGERs,ＤＣｅｔａ1.,1975)，これは交

感神経およびある種の知覚神経線維の成長および必要なポリペプチドである(HusoN,Ｓ,Ｍ・

andTHRusH,ＤＣ,1985)｡subunitによりcentralおよびperipheraltypeのREcKLINGHAusEN

病が発現するともいわれ，最近注目されている。同一家系内の無症状例で高値が証明された

り，散発例の家族で高値が証明される可能性もある｡残念ながらまだこのＮＧＦの測定は一般

化してないが,薩南諸島でも高濃度に証明される可能性がある。なおこのＮＧＦの測定は今後

の遺伝を考慮したカウンセリングにも応用できると思われる。
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