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頚椎 Langerhans cell histiocytosisの 4 例
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要 旨 頚椎発生 Langerhans cell histiocytosis の臨床経過 を 明 ら か に す る た め 4 例 を 後方視的
に 調査 し た 発症年齢は 2 歳未満 2 例， 6 歳以上 2 例で あ っ た 性別 は女児 3 例， 男 児 l 例， 平均観
察期間 は 60 . 7 か 月 (3"'-' 132) で あ っ た . 2 歳未満発症の 2 例 は い ずれ も 多骨性で あ っ た 6 歳以 上発
症 の 2 例で は と も に推体の圧出が強 く ， Garg 分類で I1 B で あ っ た 圧出 は 1 か 月 で は 進行 し た が，
そ の後 は 進行 し な か っ た . 2 歳未満発症の 2 例で は圧訟の進行 は な か っ た . 多骨性の 2 í9tl に は 化学
療法を 行 っ た . 全例再発 な く 最終調査|時， 終痛残存お よ び、神経学的興;官所見 を 認 た 例 は な か っ た .
小児頚椎発生 LCH は圧出があ っ て も リ モ デ リ ン グが期待で き ， 保存的 に 加療可能 と 思 わ れ た .

は じめ に

頚 椎 発 症 の Langerhans cell histiocytosis 

(LCB) は 比較 的 ま れ な 病 態 で椎体圧潰 を き た し

時 に 神 経症状 を 呈 し 手術 加療 を 要 す る こ と が あ

る . し か し そ の 臨床経過の報告 は 少 な い . 今 回 そ

の|臨床経過 と 治療成績 を 明 ら か と す る た め ， 小児

頚椎発生 LCB の 4 例 を報告す る .

対象 と 方法

対 象 は 1997 年 8 月 "'-'2009 年 4 月 に 受診 し た 頚

椎 発 生 LCB の 4 例 で， 性 別 は 女 児 3 例， 男 児 l

例 ， 初診時年 齢 は平均 5 . 5 歳 ( 1 "'-'14 歳) ， 2 歳未満

が 2 例， 6 歳以 上が 2 例 で あ っ た . 平均観察期間

は 60 . 7 か 月 (3"'-'132 か 月 ) で あ っ た .

X 線評価 は Cobb 法 に よ る 局所 後 脊 角 を 計 測

し ， 椎体圧潰 を Garg ら 4) の方法 (圧演が 50% 未満

を タ イ プ I ， そ れ以 上 を タ イ プ II ， 均一圧潰 を A，

棋状圧潰 を B) に よ り 評価 し た 慌 患 部位， 術前

神経症状， 多骨お よ び 多臓器病変の有無， 血液検

査所見， X 線所見， 治療内容お よ び そ の成績 を 各症

例の カ ル テ お よ び X 線 よ り 後方視的 に 調 査 し た .

結 果

催患部位 は C3 中佐 l 例， C4 村主 2 f7tl， C5 f佐 l 例

で あ っ た . 神経症状 は 全例 に 認 め な か っ た . 多骨

病変 は 2 例 で， い ずれ も 2 歳未満例 で あ っ た . 他

臓器病変例 は な か っ た . 病理組織診断実施 は 3 例

で， 頚椎生検 1 例， 多骨病変の腰椎生検 l 例， 頭

蓋骨の 切除生検 l 例 で あ っ た . 生検 を 行 わ な か っ

た l 例 は 当 本| 初診時 す で に 終痛 が軽快 し て お り ，

画像的経過 よ り LCB と 診断 し た . 6 歳 以 上 発症

の 2 例 は と も に 圧潰が強 く ， ま た 局所後苦言角 も 大

き く ， Garg 分類で は II B で あ っ た (表 1 ) . 圧潰は

1 か 月 で さ ら に 50 以 上進行 し た が， そ の後 は進行

せ ず， 最終調査時 も 変 化 は な か っ た . 発症後 1 1

年経過観察で き た 症例 l で は 最終調査時に 局所後

脊 は 残 存 し た が頚 椎 の ア ラ イ メ ン ト は C1-C7 角
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症例 l 症例 2 症例 3 症例 4

発症年齢(成 月 ) 6. 1 1  1 . 5 1 4. 10 1 . 9 表 1.

d性別 F M F F 発症時 Garg 分類 と
頚維病巣 C3 C5 C4 C4 局所後湾角 の推移
多骨病変 + + 
生検部位 な し 頭蓋'自 頚縦 l政推
CRP (mg/dL) N/A 0 . 24 0 . 4 1  1 . 03 
sIL-2R (U/mL) N/A N/A 288 N/A 
Garg 分類 ll B  I B  ll B ll A  
局所後湾角 (単位 : 度)

発症l侍 24 1 1  18 2 
最大後萄l時 31  1 1  32 b 
最終調査l時 29 14 30 - 9 

治療
化学療法 な し あ り な し あ り
装具 カ ラ ー カ ラ ー フ ィ ラ デル フ ィ ア フ ィ ラ デル フ ィ ア
装周期11&1 ( 月 ) 33 63 

が 400 と 前 膏 が形成 さ れて い た . 2 歳未満発症の

2 例 は Garg 分類 ll A お よ び I B で\ 経過中圧演

の進行 は な か っ た . J血液生化学検査 は 3 例 に 施行

し ， 残 り I 例 で は前医で施行 さ れて い た た め詳細

は 不 明 で あ っ た . C R P は 平 均 0 . 72 m g/d l 

(0 . 24'" 1 . 03 mg/ dl) で あ り ， 軽度高値 を 4 例全例

に 認 め た . Soluble interleukin-2 receptor (s1L 

2R) は l 例 で測定 し た が， 正常値で あ っ た . そ の

他， 生化学検査で は 異常値 は 認 め な か っ た

治療で は， 化学療法 は 多 骨例 の 2 例 に 行・ っ た.

2 例 と も ]LSG (Japan LCH study group) 一 02 プ

ロ ト コ ー ル に 基づ、 き AraC， VCR， PSL に よ る 導

入お よ び MTX， 6MP を 加 え た 維持療法 を 施行 し

た . 全 4 例 に 装具療法 を 行い ， フ ィ ラ デル フ ィ ア

装具 3 例， ソ フ ト カ ラ ー l 例 で， 装周期 間 は 外出

時 の み使用 を 含 め 6 か 月 か ら 5 年 (平均 2 年 8 か

月 ) で あ っ た .

全例 に 再発 は認 め ず， 最終調査時に終痛残存 も

し く は 神経 学 的 異常所 見 を 認 め た 症例 は な か っ

た .

症 例

症例 1 ・ 6 歳 1 1 か 月 の 女 児. 主 訴 は 頚 部痛で

あ っ た . 7 か 月 前 に 他院 に て 入院， Glisson 牽引 に

て 終痛軽快後， 当 セ ン タ 一初診 と な っ た . 初診時

C3 椎の病変を 認 め ， 局所後湾角 は 240 で Garg 分

類 ll B で あ っ た (図 1-a， b ) . 発症 1 か月 で は 310
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ま で進行 し た が， 発症後 1 1 年 で頭尾側頚椎 と 癒

合 し ， 局所後膏 は 残存す る も ， 頚椎 ア ラ イ メ ン ト

は Cl-7 角 400 で良好 と な っ た (図 1-c) . 

症例 2 : 1 歳 5 か 月 の 男 児. 不機嫌で， 首 を 持 ち

上 げ な く な り 食 事摂取困 難 と な っ た た め 初診 し

た. 初診時 X 線側面像 で は C5 推 が棋 状 に 圧 潰

し ， 局所後膏 は 1 10 で， Garg 分類 1 B で あ っ た (図

2-a) . ま た MR1 に て 椎体前方 お よ び後方 に 骨外

病変 を 認 め た (図 2-b) . 頭葦骨 を 含 む 多 骨病変 を

認め， 頭蓋骨 切 除 生 検 に て LCH と 診断 し ( 図 2-

c) ， 化学療法 を 施行 し た 2 か 月 後 の MR1 で は 脊

柱管内病変 は 消 失 し て い た (図 2-d) . 5 年後 の 最

終調査時で は 椎体高 は 回復 し ， 局所は 前湾位 と な

り ア ラ イ メ ン ト は 良好 と な っ た ( 図 2-e) . 

考 察
小児組織球増殖性疾患 は そ の細胞 と 増殖の性状

よ り Class 1 か ら 皿 に 分類 さ れ， Class 1 は 一般

に 予後良好 と い わ れ る 好酸球性 肉 芽腫 を 含 め ， 予

後 の 不 良 な Hand-Schül ler-Christian 病 や Let

terer-Siwe 病 と い っ た 疾 患群 も 含 ま れ る . し か

し ， 中 間型や移行型が あ り 2)， 必 ず し も 境界 は 明

瞭 で は な く ， 現在 で は Langerhans cell histiocy

tosis に 統ー さ れて い る 6) 頚椎発生 LCH は ， 小

児で は成 人例 に 比 し ま れ と す る 報告 も あ る が9) ，

一方 で は 1 1"'45 % で 認 め ら れ る と 報告 さ れ1)へ

小児頚椎骨腫壌の鍛別 と し て 考慮すべ き 疾患 と 思



a 同F 図 1. 症例 l
a . 他 院 で の 初診|時 X 線 Garg 分類 type rr B. 圧潰 し た 椎 体

(→) を 認 め る .
b : MRI， T2 強調像. 稚体周 囲 お よ び硬膜外l匝熔 を 伴 う 陰影 を

認 め る ( → ) .
c 発症後 11 年

制τ

図 2 . 症例 2
a 発症時， Garg 分類 type 1 B 圧治 し た 椎体 (→) を 認 め る .
b : MRI， T2 強調像. 椴体周 囲 お よ び硬膜外腫痛 を 伴 う 陰影 を 認め る (→) .
c 頭蓋骨切除検体の HE 染 色像 多核巨細胞 ( * ) と 核小体がIy� I僚 な LCH 細胞 (Â) を 認 め ，

好酸球浸j閏 を 伴 っ て い た .
d : 発症後 2 か 月 MRI， 11車協影 は 消失 し て い る .
e 発症後 5 年
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わ れ る . LCH は 通常 は 予後良好な疾患で あ る が，

低年齢発症 (2 歳以下) ， 臓器浸潤が予後不 良因子

と さ れ て い る 7) そ の 他 尿崩症や 中 枢神経浸潤

を 伴 う も の は QOL 低 下 に つ な が る と さ れ る 11)

我 々 の 2 歳未満発症の 2 例 に 他臓器浸潤 は な か っ

た が， 多骨病変で あ っ た た め 化学療法 を 行 っ た .

他の 2 例 は いずれ も 単骨性で， 化学療法や病巣切

除 な ど手術療法 を 行わ ず に 装具療法のみで症状は

軽快 し ， 再発 を 認 め な か っ た . 頚椎発生 の LCH

は胸腰椎発生 と 同様， 高齢発症， 単発性で神経症

状 を 伴わ な い症例 は保存療法で よ い と 思 わ れ た .

外固定 と し て ， ソ フ ト ネ ッ ク カ ラ ー9)や フ ィ ラ

デ ル フ ィ ア 装具 の ほ か5) ， ハ ロ ー ベ ス ト を 使用 し

た 報告 も あ り へ ま た 装 周 期 間 も 2 か 月 か ら 半年

と 一定 し た 見解 は な い3)81 我 々 の 例 で は 局所後

湾の進行 を 危慎 し 外出 時 の みで は あ る が最長 5 年

間装具 を 継続 し た . 今回の後方視的調査では頚椎

圧 演 は 発症後 1 か 月 で ほ ぼ完成 し そ れ以降の圧潰

す る 例 は な か っ た . ま た 同 時期 よ り 終痛 も 軽減

し ， 装具装周 期 間 は 短縮で き る と 思 わ れ た 他の

報告 と 同様， 2 歳未満発症例 で は圧潰椎体の リ モ

デ リ ン グ と 局所後寄 の 改善 が認 め ら れ た 10) 6 歳

以 上発症例で は長期経過観察可能で、 あ っ た l 例 で

局所後膏 は 残存 す る も の の Cl-7 角 は正常範囲 と

な っ た . 発症初期 に 圧潰進行 を 認め て も 神経脱落

症状や神経根症状の発現が な け れ ば， 装具療法で

対応可能 と 思 わ れ た .

ま と め

頚椎発症 の LCH の 4 例 を 調査 し た . 6 歳 以 上

発症例 は と も に Garg 分類 II B で， 圧潰が進行 し

た . 2 歳未満発症例 は 多発性で あ っ た . す べ て の
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症例で再燃は な く ， 予 後 は 良好で あ っ た .
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l Abs加ct l
Langerhans Cell Histiocytosis in the Cervical Spine : Report of Four Cases 

Masaaki Uesugi， M. D.， et al. 

Department of Orthopaedic Surgery. Kanagawa Children's Medical Cent巴r

We report four cases of Langerhans cell histiocytosis in the cervicaJ spine in young children. Two 
cases were younger than 2 years. and the other two cases were older than 6 years. There were 3 
girls and one boy. The two younger cases presented a polyostotic lesion. While the two older cases 
presented severe vertebraJ collapse classified as Garg type Il B. and this collapse progressed for one 
month after onset. and th巴n remain巴d steady. The collapse of vertebrae did not occur under 2 years 
of age in 出巴 2 cases. The younger two cases showed no finding of collapse. and wer巴 treated with 
ch巴moth巴rapy. The mean follow-up duration was 60 . 7  months (range from 2 to 1 32 ) . At most 
recent follow-up. aJl cases presented no recurrence. no neurological deficit. and no pain. The 
cervical LCH seems to be treated conservativ巴ly 巴ven with vertebral collapse since remodeling was 
occurred. 
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