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研究要旨  
 神経線維腫症 1 型（NF1）患者に発現する神経線維腫(NF)には、皮膚の神経線維腫（cNF）、
神経の神経線維腫（nNF）、びまん性神経線維腫に大別される。現在まで有効な薬物療法はな

く、外科的切除のみが唯一の治療法である。その外科的治療も様々な問題から積極的に行わ

れているとは言い難いのが現状である。前回の分担研究で、NF の治療を行なっている大学病

院皮膚科 2 施設で後向き集積研究を行ない、cNF 患者と dNF 患者では術中出血量が明らかに

後者の方が多かったにもかかわらず、得られる手術の診療報酬に有意な差がなかった、言い

換えると dNF の手術では出血量が多く、多大なる労力が強いられるが、得られる診療報酬が

少ないという現状を明らかにした。今回の 3 ヵ年では、皮膚科以外に外科的治療を行なって

いる形成外科も研究対象施設として加え、新たに dNF の腫瘍の性質や実臨床の問題点を明確

にするための研究を開始し、今年度は主に患者プロファイルを明らかにした。 
 

 
 
Ａ．研究目的 
 現在、DNF に対する新たな治療薬として MEK
阻害薬が期待されるが、腫瘍を縮小させるにとど

まり、未だ治療の主体は外科的切除である。しか

しながら本腫瘍は血流が豊富で、術中の出血量が

多く、多大なる労力を要する。また部分切除を行

っても再発することも稀ではなく、得られる診療

報酬も少くないことから積極的に手術治療が行

われているとは言い難いのが現状である。これま

でに我々は、主要な皮膚科 2 施設で後ろ向き研究

を行い、cNF 患者と dNF 患者では cNF 患者より

も明らかに術中出血量が多いにもかかわらず、得

られる手術の診療報酬に有意な差がなかった、言

い換えると dNF の手術では出血量が多く、多大な

る労力が強いられるが、得られる診療報酬が少な

いという現状を明らかにした。今回の研究では、

対象施設として皮膚科以外に dNF を診療する形

成外科の 2 施設を加え、dNF の外科的切除の治療

の現状と問題点、並びに dNF の腫瘍の性質につい

て検討し明らかにする。 
 
Ｂ．研究方法 
2005 年～2020 年 7 月までに福岡大、鳥取大の皮

膚科、形成外科および京都大学形成外科で入院し、

DNF を切除した NF1 患者を対象とし、後ろ向き

患者集積研究を行う。調査項目は、性別、手術時

の年齢、家族歴、身長、体重、腫瘍の部位、腫瘍

の大きさ、麻酔法、使用した止血機器、腫瘍重量、

術中出血量、術後のドレナージの方法、再手術の

有無、入院期間、ドレーンを抜去するまでの日数、

残存腫瘍からの再発の有無とその期間、皮膚の神

経線維腫との関連について、診療録および臨床写

真、画像所見を用いて解析を行う。 
（倫理面への配慮）各施設の倫理審査委員会にて

本研究の承認を得た。 
 

Ｃ．研究結果 
本年度は、上記の項目の一部について結果を得

た。症例数は 46 症例で男性 13 例、女性 33 例で

あった。初回の手術時年齢は 3~71 歳で、平均は

31.5 歳±17.4 であった。家族歴は、36 症例中 20
例で見られた。手術回数は 1~8 回で、平均して 2.43
回±2.22 であった。併存する cNF の腫瘍の数は、

1000 個以上と非常に多い症例が、45 症例中 4 例

で見られたが、一方、10 個未満の非常に少ない症

例が 45 例中 15 例で見られた。なお、1 例は不明

であった。 
 

Ｄ．考察 
 DNF に対して手術を行った 46 症例について後

ろ向き集積研究を行った。女性患者が 71.7%と多

かった理由は不明だが、整容面での改善を期待し

手術を希望していた可能性を考えた。初回手術年

齢は、20 代が最も多かったが、10 代や 60 歳以上

の症例も見られた。家族歴は、55%で見られ、一

般的な NF1 の家族歴と違いはなかった。手術回数
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は、1 回が多かった。この理由については今後追

跡調査予定の腫瘍の再発率と併せて次回以降に

検討したい。皮膚の神経線維腫の数が極端に少な

い症例にも DNF は発生しており、皮膚の神経線

維腫の数と DNF の発生には関連がない様に思え

た。 
 
Ｅ．結論 
DNF は NF1 患者であれば cNF の個数に関わらず

発生する。そして、整容面の改善を期待して手術

を希望している可能性が高く、10 代から 60 代ま

で幅広く手術を希望している。 
 
 
Ｆ．健康危険情報 
 後向き患者集積研究であり、患者の健康を損な
う危険性はない。 
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2. 実用新案登録 
 なし。 
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