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Abstract:Basalcellnevoidsyndromeisanautosomaldominantherediatrydisease壷thmultiplepitsonpalmar

andplantarskin,bifidrib,ocularhyperterolism,multiplejawcystsandmanyothermalformations.Mostofthe

jawcystsfoundinthissyndromeareodontogenickeratocysts,Inthispaper,ll-year-oldboywithbasalcell

nevoidsyndromewhowasfollowedupfor20yearswasreported.Clinicalexaminationshowedthathehadocular

hypertelorism,broadnasalroot,temporalandfrontalbossings,mandibularprognathism,anddiffuseswellingin

therightcheek.Hischestradiographshowedclavatelibandremainingof6thcervicallib.Panoramicradiograph

showedmanycysticlesionsinthemaxillaandmandible.Analogousfindingswerealsoobservedinhisfatherand

brother.Thecystsweretreatedbymarsupialization,enuculationandprimaryclosure,and/orenucleationand

packingopen.Recurrencesoccurredthreetimesintwocystswithbonydefectsduringthewhereasthreenew

cystsdevelopedperiodof20years.Oneofthenewcystswasdiscovered19yearsafterhisfirstvisit.Regrowth

aftermarsupializationwasencounteredintwocystswithepithelialislands.Histologically,allcystswere

odontogenickeratocystsandtherewereepithelialislandsinthecystwallsinthreecysts.Along-termobservation

isneededbecauseofthehighrateofrecurrenceanddevelopmentofnewcystsinpatientswithbasalcellnevoid

syndrome.

抄錬 :基底細胞母斑症候群は皮膚病変として掌脈の中富,二分肋骨,両眼隔離,前頭及び側頭の突乱 多発性顎襲

胞や他の様々な異常を伴 う常染色体優勢遺伝の疾患である｡本症候群で発生する顎嚢胞はほとんどが歯原性角化嚢胞

(以下OKC)である｡今回我々は20年に渡って観察した基底細胞母斑症候群の11才の男児の 1例を報告した｡初診時

現症として両眼隔離,鼻根の低下,前頭及び側頭部の突出,下顎前突を認めた｡胸部Ⅹ線で肋骨の梶棒状変化 第 6

頚肋骨の残存を認め,パノラマX線写真では上下顎に多発性の嚢胞様骨透過像を認めた｡同様の所見は患者の父親と

兄にも認められたO全ての嚢胞に対し開窓術,摘出開創術あるいは摘出-時閉鎖術を施行した020年の経過観察中に

こっの嚢胞に3回の再発と3回の新たな嚢胞の形成を認め,そのうち1つは初診から19年目に発見されたものもあっ

た｡病理組織診断はいずれも歯原性角化嚢胞であった｡開創後の増大は上皮島の認められた二つの嚢胞で認められた｡

病理組織学的にはすべての嚢胞は歯原性角化嚢胞で3個の嚢胞の襲胸壁に上皮島が認められた｡基底細胞母斑症候群
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の患者においては,顎嚢胞の再発率が高いこと,新たな嚢胞の形成が認められることなどから長期に渡る経過観察が

必要と思われる｡

緒 看

基底細胞母斑症候群は基底細胞母斑,掌脈の中富等の

皮膚症状,前頭及び側頭の突出,両眼隔離などの顔貌の

変化,多発性の顎嚢胞,二分肋骨等の骨症状,大脳鎌の

石灰化等の内分泌系の異常など様々な症状を伴 う常染色

体優勢遺伝疾患である｡顎顔面領域ではしばしば顎骨に

多発性の歯原性角化嚢胞が発生することが知られてい

る｡歯原性角化嚢胞は再発率が高いため,長期に渡る観

察が必要とされているが,本症を10年以上の長期間経過

観察を行った報告は少ない｡今回我々は20年に渡って経

過観察し得た基底細胞母斑症候群の1例を経験したので

報告する｡

症 例

患 者 :11歳,男性｡

初 診 :1975年9月｡

写真1 初診時顔貌写真

家族歴 :父に基底細胞上皮腫,側頭部の突出,両眼隔

顔,下顎前突と多発性歯原性角化嚢胞,また兄に足底部

の中富,前頭側頭部の突出,下顎前突と多発性歯原性角

化嚢胞などを認め,基底細胞母斑症候群と診断された｡

現病歴 :1975年 1月に前頭部の不快感を主訴に耳鼻科

受診｡蓄膿症と診断され投薬を受け症状軽減した｡その

後症状なく経過していたが,同年8月右頼部の腫脹に気

づき,腫脹は徐々に増大してきたため同年 9月当科初診｡

現 症 :全身所見では体幹部皮膚に径1-2mmの黒色

斑や腫癌を数個,また足底部には数個の中富を認めた｡

口腔外所見では右頻部にびまん性の腫脹がみられ,両眼

隔離,前頭及び側頭の突出,鼻背の低下,幅広い鼻翼,

下顎前突などを認めた(写真1).口腔内所見では三二』部

歯肉頬移行部から頬側歯肉にかけて骨膨隆を伴ったびま

ん性の腫脹がみられ,また卓二』の頬側根尖相当部および

且 の頬側,歯槽頂部には骨欠損を認めた｡下顎では前歯

部および右小臼歯部の歯肉頬移行部に軽度の骨膨隆を認

めた｡また75321357,テ有情亨は未萌出で,校合は切端唆

写真2 初診時口腔内写真

写真3 初診時パノラマⅩ線写真｡上顎に2個,下顎に4個の

嚢胞様骨透過像認める｡
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写真4 1978年時パノラマⅩ線写真｡右上顎に新たな嚢胞7

の形成を認める｡

写真5 1980年時/り ラマⅩ線写真｡』 根尖部に嚢胞2の再

発を認める｡

合であった (写真 2)｡

Ⅹ線所見 :胸部Ⅹ線写真では右第 6頚肋骨の痕跡的残

存と左第 3肋骨前方が梶棒状に広がっているのをを認め

た｡頭部Ⅹ線写真およびパノラマⅩ線写真で上顎に2個

(1,2),下顎に4個 (3,4,5,6)の単胞性,煩円形の

Ⅹ線透過像を認めた.また埋伏しているL351,~5和 ま単純
な未萌出であったが,ほかの埋休歯であるlaBBJ,テ詔1ほ
嚢胞のため位置異常が認められた (写真3)0

25

写真6 1986年時パノラマⅩ線写真｡嚢胞1と3の増大を認

める｡

写真7 1988年時パノラマⅩ線写真｡嚢胞1の再発と,且 遠

心部に新たな嚢胞8の形成を認める｡

臨床検査所見 :特に異常はなかった｡

臨床診断 :基底細胞母瑳E症候群

処置及び経過 :初診時に認められた1-6すべての嚢

胞に対し1975年10月から1977年 3月にかけて1-2回の開

窓術を行い,あわせて矯正治療も行った｡その結果,秦

胞 6ほ完全に消失し,嚢胞 1-5も縮小した｡また埋伏し

ていた望｣,吉和 ま口腔内に萌出した｡しかし,1978年 8

月には上顎に新たに嚢胞 7が形成され,そのほかの開窓

写真8 1994年のCT写真｡右頬骨弓基部の嚢胞の再発とLz_遠心の上顎洞
内に新たな嚢胞9の形成を認める｡
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写真9 摘出物の病理組織像｡(左 ;H-E染色,×100,右 ;H-E染色,×100)

左 ;嚢胞2の増大したもの (1980年)｡錯角化した上皮に被覆された嚢胞で嚢胞壁に

炎症は認められない｡

右 ;嚢胞2｡嚢胞壁の上皮に上皮島を認める｡

を行っていた嚢胞 1-5も増大してきた(写真4)｡そこ

で1979年 3月に嚢胞1,3,7には開窓術,2,4,5には摘

出開創術を施行した｡この際嚢胞 2,3頬側に骨欠損が認

められ,また嚢胞1,3の腔内には埋伏歯の歯冠が含まれ

ていた｡この結果,Ⅹ線上はすべての嚢胞はほぼ消失し

た｡しかし,1980年3月 (初診から5年目)には』 根尖

部に嚢胞2の再発を認めたため,摘出開創術を施行し,

この嚢胞は消失した (写真5)｡さらに1986年4月 (初診

から11年目)には且 頬側根尖相当部から排膿を恵め,パ

ノラマⅩ線写真で旦副根尖上方部と右顎角部にそれぞれ

嚢胞1,3の増大と思われる像を認めた (写真6).堕｣根

尖上方部の嚢胞には摘出一次閉鎖術,右顎角部の嚢胞に

は摘出開創術を施行したが,右上顎の嚢胞は術後 1年

3ヶ月で再発し,また1988年12月には且 遠心に新たな嚢

胞8の形成を認めたため(写真7),1989年10月に両嚢胞

の摘出閉鎖術を施行した｡その後1994年(初診から19年

冒)のCTで右側頭骨頬骨弓基部に2度目の再発を認め,

Liの遠心の上顎洞内に新たな嚢胞 9の形成を認めたた
め(写真8),1995年5月にいずれも摘出一次閉鎖術を施

行した｡その1年8ヶ月後のパノラマⅩ線写真では再発

や新たな嚢胞の形成は認められていない｡以上の結果を

まとめると,現在までの経過観察中開窓のみで治癒した

嚢胞は2個(嚢胞6,7),再発した嚢胞は2個 (嚢胞 1,

2)で,20年間の経過観察中に計3度の再発を認めた｡ま

た開窓後増大した嚢胞3,4,5はその後の摘出術で,秦

胞8,9は摘出術のみで治癒した｡また埋伏歯は嚢胞1,

嚢胞 1が増大したもの,および2,3に,骨欠損は嚢胞 1,

2,3の初回開窓時および再発,増大したものにいずれも

認められた (表 1,表2)0

病理組織学的所見 :病理組織診断はいずれも歯原性角

化嚢胞であった(写真9)｡上皮島が見られるものや嚢胞

壁の上皮に核分裂像の見られるものもあった｡上皮島は

嚢胞 1,2,3の初回開窓時に認められたが,増大,再発

時にはいずれにも認められなかった (表2)0

考 察

基底細胞母斑症候群は様々な症状を伴 う症候群で,

1960年にGorlinらが初めて症候群として報告している｡

特に口腔外科領域からの報告ではほとんどの症例で多発

性の顎嚢胞がみられる｡本症例でも初診時に多発性の嚢

胞を認め,体幹部皮膚の黒色斑や腫癌,足底部の中富,

両眼隔離,肋骨前方の梶棒状変化,残存頚肋骨,前頭お

よび側頭の突出,鼻背の低下,幅広い鼻翼,下顎前突な

どの所見から基底細胞母斑症候群と診断した｡また本症

例では父親と兄に同疾患を認め,家族性に発生している

ことが示唆された｡これに関しては横林ら1)がすでに報

告している｡本症候群の顎嚢胞はほぼすべてがOKCで,

OKCは再発率が20-40%と他の顎骨嚢胞に比して高い

ことから,長期に渡る経過観察が必要とされている｡一

般には術後 4-5年で再発する事が多いとされている

が2,3),中には術後37年間に2回再発したという報告もあ

る4)｡特に症候群症例では初発年齢が非症候群より有意

に低いため5),初診後にも新たな嚢胞の形成がみられる

ことがあるので長期的な経過観察が必要である｡

OKCの再発率をみると,星名 ら5)の報告によれば

OKC単独症例と症候群症例では再発率に差はみられて

いない｡しかし,Branonn6)やForssel17)は本症候群症例

のほうが再発率が高いとしている｡その理由としては本

症候群に発生したものはOKC単独症例より病理組織学

的に上皮島や核分裂像が多いことをあげている8,9)｡ま

た,前者では免疫組織学的にPCNA(Proliferatingcell

nuclearantigen)やKi67抗原に陽性の細胞がOKC単独

症例より多く,上皮の活性がより高いため,再発率が高

いとする報告もある10･11)｡その一方で,再発率はそのよう

な病理組織学的所見や,症候群か単独症例かに関係なく,

摘出時に一塊として摘出できなかったものや,骨欠損が

あったものに多いとする報告も多い 8･12･13,14,15)｡その理由
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表 1. 初診時からの経過

27

襲 胞 1975-77 I1978 [1979 I1980 [1986 11988 F1989 [1994 Ⅰ1995 1997T

1,旦適～頬骨弓基部 開窓(2回)縮小 増大l開窓 転ば消失 短大,摘出閉鎖 転売 嫡出閉鎖 海発 嫡出閉鎖 ⊥ - 消失
(1度日) (2度目)

2.旦｣｣部 開窓(2回)縮小 増大摘出開削 再発､摘出開創 一一.- - 消失

3.零有粛=可部 開窓 縮小 増大開窓 ほぼ消失 増大､摘出開創 , 消失

4.可部 開窓 縮小 増大摘出開創 一一- - 消失

5_許す部 開窓 縮小 増大摘出開削 柵 - 消失

6.｢東部 開窓 - 消失

7,追懐尖部 新藤胞 開窓 - } 消失

8,血道心部轟胞 新薬胞､摘出閉鎖 - - 消失

表2.嚢胞のⅩ線,手術,病理組織学的所見

部 位 埋伏歯 骨欠損 上皮島

吐血-頬骨弓基部

3

4

5

6

7

8

9

1′1の増大 (1986)

1〝1の再発 (1988)

1′′′1′′の再発(1994)

2′2の増大 (1979)

2′′2の再発 (1980)

3′3の増大 (1986)

6A 部

顎角部～7圃

:13:部

.'1Ti部
β互部

4A 根尖部

_g遠心部
左側上顎洞内

十
十

一
l
+

t

としては,OKCの場合,嚢胞壁が他の顎骨嚢胞に比べて

薄く,しかも骨髄に沿って長軸方向に成長し,しばしば

多胞性で埋伏歯や骨欠損がある事から一塊として摘出し

づらく,嚢胞上皮を取 り残しやすい事が挙げられてい

る5)0

本症例では多数の嚢胞が存在し,しかも治療法も開窓,

摘出と異なっていたため,経過途中に出現した嚢胞が再

発か,新たに形成されたものかは判定が困難なものも

あった｡特に治療途中で患者が遠方に引っ越したため,

定期的な観察ができなくなり,新たな嚢胞の出現をその

初期に発見できなかった事が判定を困難にした一因で

あった.そこで今回は-度摘出した後に同じ部位に形成

されたもののみを再発とすることとした｡この基準で判

定すると再発が見られたのは嚢胞1,2のみであった｡

嚢胞1についてみると,1988年の第 1回目の再発は1986

年の摘出一次閉鎖した嚢胞に起因しており,この嚢胞に

は埋伏歯,骨欠損はみられたが,上皮島は見られなかっ

た｡第1回目の再発の原因となった1988年の嚢胞には骨

欠損は認められたが,埋伏歯,上皮島は認められなかっ

た｡また嚢胞2ではその再発の原因となった1979年の嚢

胞には骨欠損はみられたが,埋伏歯,上皮島は認められ

ていない｡従って本症例の場合,上皮島の存在が再発に

関係したとは言えなかった｡再発の原因となった嚢胞に

はすべて骨欠損があり,一方再発しなかった嚢胞には

1986年に摘出した嚢胞 3以外にはすべて骨欠損が認めら

れなかったので,骨欠損の有無が再発を左右する重大な

因子であると思われた｡なお嚢胞 1では,1986年の摘出

の際埋伏歯の抜歯も行っており,これも嚢胞を一塊とし

て摘出するのを困難にし,その嚢胞上皮を取り残す原因

となった可能性がある｡さらに,再発を繰り返すとその

過程で周囲組織の線維化が起こり,これが嚢胞壁の周囲

からの剥離を困難にし,再発の誘因となったとも考えら

れるOまた上皮島のみられた嚢胞1,2,3は開窓後一時

縮小したものの再度増大していた0-万上皮島のなかっ

た嚢胞4,5,6,7のうち6,7は開窓のみで消失した｡

従って上皮島のある嚢胞に開窓を行った後は特に注意深

い経過観察が必要であると思われた｡

以上のようにOKCの再発,増大には治療法が大きく
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関与していると考えられる｡OKCの治療には開窓術,摘

出開創術,摘出閉鎖術などが行われている｡本症例は若

年者であること,多くの嚢胞を併発していたこと,個々

の嚢胞が大きかったことから初めの治療法としては開窓

術を選択した｡これにより大部分の埋伏歯の萌出を誘導

することができた｡しかし,前述のとおり本症例では定

期的な経過観察ができなかったため開窓後の嚢胞の増大

を繰 り返す結果となってしまった｡

また,本症例では経過観察中に3つの新薬胞の形成が

みられている｡その判定基準としては,まったく新しい

部位での発生か,以前に嚢胞がみられた部位であっても

前の嚢胞以外に嚢胞が新たに発生したものとした｡本症

例での新薬胸のうち,ひとつは初診から19年 目に認めら

れた｡過去に20年以上の経過観察を行っている報告は少

なく,今回我々が検索したところ経過観察中に初診から

19年後に新たな嚢胞が形成されたという報告はない｡本

症例に関しては今後さらに長期に渡る経過観察が必要と

思われた｡

結 請

20年に渡って経過観察し得た基底細胞母斑症候群の一

例を報告した｡

初診時に6個の轟胞が認められ,経過観察中にさらに

3個の新たな嚢胞の形成が認められた｡そのうち開窓の

みで治癒した褒胞は2個で,再発した嚢胞は2個であっ

た｡

再発した嚢胞にはいずれも骨欠損が認められ,本症例

では骨欠損が再発を左右する重大な因子であることが示

唆されたoまた開窓後一時縮小したものの再度増大が見

られた嚢胞はいずれも上皮島が認められ,上皮島が認め

られた嚢胞の開窓後は注意深い経過観察が必要であると

思われた｡

経過観察中に新たに形成された嚢胞のうち1個は初診

から19年目に形成されおり,過去にそのような報告はな

いことから今後さらに長期に渡る経過観察が必要である

と思われた｡
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