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骨病変 を 有 し た Langerhans Cell Histiocytosis (LCH) の

1 0 症例 の 治療経験

兵庫県立 こ ど も病院経 形外科

衣 笠 真 紀 ・ 薩 摩 員 一 ・ 小 林 大 介 ・ 蓑 田 正 也

要 旨 1986 年 1 月 か ら 2010 年 12 月 ま での 25 年間 に 当 院控 形 外 科 を 受診 し ， 骨病変部の 生検

に よ り Langerhans cell histiocytosis (LCH) と 確定診断 し た 10 症例 を も と に ， LCH の 治療 に つ い て
検討 し た 症例 は 男 児 6 名， 女児 4 名 で初診時年齢は平均 3 歳 10 か 月 (9 か 月 �10 歳 1 1 か 月 ) ， 観

察期間 は 平均 3 . 2 年 ( 10 か 月 �7 . 5 年) で あ っ た . 骨病変 は単発性が 4 例， 多発性が 6 例 で あ っ た .

症状 は 局所の終痛 が 7 例， 11副長が 3 例 で あ っ た . 全例 に病巣掻j胞 を 行 い， う ち 2 例 に は 人工骨の充

填 を 行 っ た . 6 例 に 化学療法 を 行い l 倒 に 放射線療法 を 行 っ た 再発 は 2 例 で あ っ た . 我 々 は 1996
年以降， 日 本 LCH 研究 グル ー プ (以下， JLSG) の プ ロ ト コ ー ル に 基づ、 き 治療 し て い る が， LCH の 臨

床経過 は 多彩であ り 慎重な経過観察が必要で あ る .

はじめに

Langerhans cell histiocytosis (LCH) は病変部位

や病巣の 数 に よ り ， 多彩な経過 を と る . 今 回我 々

は ， 過去 25 年間 に 当 院整形外科 を 受診 し ， 骨病変

部 の 生 検 に よ り LCH と 診断 し 加療 し た 10 症例

に つ い て 調査検討 し た .

対象 と方法

1986 年 1 月 か ら 2010 年 12 月 ま での 25 年間 に

生 検 を 行 い LC1-1 と 診断 し た 59 名 の う ち ， 初診時

よ り ， 骨病変 の み ら れ た 10 名 を 対 象 と し た . 内 訳

は 男 児 6 名 ， 女児 4 名 で年齢は平均 3 歳 10 か 月 (9

か 月 "' 10 歳 1 1 か月 ) ， 経過観察期間 は平均 3 . 2 年

( 10 か 月 "'7 . 5 年) で あ っ た . 初発症状， 病変部位，

治療内容 と 経過 な ど に つ い て 調査 を 行 っ た .

結 果

初発症状 は 終痛が 7 名 ， IJ重脹が 3 名 で あ っ た .

骨病変数 は 経過観察期 間 l:þ， 単発性が 4 名 ， 2 箇

所以 上 に 認め た も の が 6 名 で あ っ た . 骨病変部位

は， 脊椎， 骨盤， 大腿骨が各 3 名 で あ っ た ( 図 1 ) .

単 一 l臓 器 単 一 病 変 (SS 型 ; single system single 

site) は 4 名 で， 全例 に 掻胞 を 行 っ た . う ち ， 病巣

の 大 き な l 例 に の み 人工骨充填 を 行 っ た . 術後，

全例で、病変の 縮小 ま た は 消 失がみ ら れ再発 は認め

な か っ た . 単 一 臓 器 多 病 変 (SM 型 ; single sys­

tem multi site) は 5 名 で あ り 全例 に掻胞 を 行 い ，

化学療法 を {�í:行 し た . た だ し 多病 変 の 全病巣に掻

胞 を 行 う の で は な く ， 掻!間 困難な部位の病巣に つ
いて は行わ な か っ た . 病巣の大 き な l 例 に は 人工

骨充填 を 行 っ た . 再発 は l 例 に 認 め ら れ た . 多!臓

器浸i閏 (MM 型 ; multi system multi site) は l 名 で

あ り ， 3蚤j限後， 化学療法 に 加 え ， 放射線療法 も 行 っ

た が再発 を 繰 り 返 し ， 下垂体性尿崩症や要ff'聴， ス

テ ロ イ ド性大l腿骨頭壊死 な ど多 く の合併症 を 認 め
た. 1 歳か ら 18 歳 ま で経過観察 し た が， 以後， 他

|琉で加療 を 継続 さ れて い る .

J(ey wOl'ds : Lang巴rbans Cell I-listiocytosis， bone lesion (骨病変) ， children (小児)
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図 1. 擢Jæt部位の分布

図 3. 骨盤 Xp (初診11寺)

右Jj易骨に骨透亮{象 を 認 め る .

症例 を 提示す る .

症例提示

下顎骨 1

胸骨 1

脊椎 3

大腿骨 3

腔骨 2

足根骨 1

初診時年齢 l 歳 1 1 か 月 の 男 児. 1 か 月 ほ ど前か

ら 右側腹部痛 を 認 め ， 単純 X 線像 に て 第 10 胸椎

の 扇平化 を 認 め た ( 区1 2) . 全身検索 を 行 っ た と こ
ろ ， 右腸骨に も 骨透 亮像 を 認 め た (図 3) . 右腸骨

の 生 検 を 行 い 病理組織学 的 に LCH と 診断 さ れ た
(図 4) . JLSG の プ ロ ト コ ー ル に 従 い ， 化学療法を

開始 し ， 右腸骨の病変 は 縮小 し た (区1 5) . ま た 第

10 胸椎の繭平化の進行 は 認 め ずや や軽快 し た ( 図

6) . し か し ， 化学療法終了後 10 か 月 で左下顎骨に
病変が出現 し た た め 2 回 目 の 佑学療法 を 行い病変

f"�-二Fh a 片

図 2. 脊椛 Xp (初診11寺)

a 第 10 胸椎の肩平化 と 脊椴後脊 を 認 め る .
b : 第 10 胸椎 は肩平化 し て い る .

の縮小 を 認 め た . 1 年後， あ ら た に 胸 骨 お よ び側
頭骨 に 病変が出現 し た た め 生 検 を 行 い LCH と 診

断 さ れた 維持療法 の プ ロ ト コ ー ル C を 用 い て 再

寛解 を 目 指 し ， 病変 は 縮小 し た . 3 回 目 の 化 学療

法終 了 後， 2 年 4 か 月 経過 し 再発 は 認め て い な い .

考 察

Howarth ら の報告 に よ る と 病理学的に LCH と

診断 さ れた 314 名 中 ， 骨病変 を 認め た の は 188 名

(60% ) で あ り 擢患部位 は 頭蓋骨が最 多 で 94 名 ，

続 い て 大腿骨 39 名， 肋骨 35 名 で あ っ た と し て い

る 2)

ま た 擢患部位で特に 予後 が悪 い と さ れ る の は ，

リ ス ク 臓器 ( 肝臓， 牌l胤， 肺， 骨髄) へ の 浸i閏で あ
る 4)

LCH の 治療 は 原 則， SS 型 に 対 し て は 経過観察

の み で よ い と さ れ て い る SS 型 の 自 然経過 に つ

い て Ghanem ら は 26 名 中， 平均 4 年 の 観察 期 間

中 に 再発 は な か っ た と し て い る 1) ま た 大 久保 ら

は SS 型 の 29 名 中 ， 再 発 は 21 % に み と め た も の

の そ れ ら は 全例 l 年 以 内 で あ っ た と し て い る 4)

ま た 生存率 は 100 % と 予後 良後 で あ っ た と 記 し て

い る .

一方 SM 型 お よ び MM 型 に 対 し て は JLSG の

プ ロ ト コ ー ル に 基づ、 い た 化学療法を 行 う . プ ロ ト

コ ー ル JLSG-96 を 新規症例 に 適 用 し た 治療成績

は SM 型 33 例 に お い て ， 寛解率は 97 % ， 再発率

は 30 % ， MM 型 45 例 に お い て ， 寛解率 は 51 % ，  

再発率は 22 % で あ っ た と 報告 さ れ て い る 3)
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図 4. 右 JI若骨生検部位の病理組織像
(HE 染色， x 200) 

肉芽組織 に は 好酸性の 比較的広 い胞体
と 三 日 月 形の く びれを 有 す る 核 を 持つ
比較的大型の細胞が集族 し て い る .

a 片

図 6 第 10 胸i惟病変の治療後 Xp
a 脊椎後脊の増悪は 認 め な い .
b : 第 10 胸椛の扇平化はやや軽快 し て い る .

LCI-I の 経過 に お い て 問題 と な る の は， ( 1 ) リ ス

ク 臓器への催患， (2) 不可逆的な後遺症 (尿崩症や

難聴な ど) の合併， (3) 再発 を 繰 り 返す症例， な ど

で あ る .

( 1 ) と (2) に つ い て は早期発見お よ び当 該科 と 血

液!陸揚科 の 連携 に よ る 治療が不可欠 で あ る . (3) 
に つ い て は 再 々 発 時 の 治療 プ ロ ト コ ー ル は確立 さ

れ て お ら ず， 今後 の 進展が期 待 さ れ る と こ ろ で あ

る .
ま た J LSG プ ロ ト コ ー ル は 2002 年 に も 改訂 さ

れて お り こ れ ら の プ ロ ト コ ー ル に 従 っ た 治療成績

は 今後， 報告が待 た れ る .
LCI-I で は 特 に 多病変 を 認 め る 場合 に は 複数科
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図 5. 骨盤 Xp (治療後)
右!路'自- の病変は縮小 し て い る .

での連携が不 可 欠 で あ る . 当 院 で は LCH が疑わ

れた場合は ま ず血液腫蕩科での 全身検索 を 行 い ，

そ れ ら の結果 を 当該科， 1血液腫蕩科， 放射線科読

影医， 病理医 がカ ン フ ァ レ ン ス を 行 い ， 治j京方針

の検討 を 行 っ た う え で 生検 に よ る 確定 診 断 を 行

う . そ の 後 は 化学療法が必要 で あ れ ば血液腫蕩科

が中心 に 加療 を 行 い ， 病変部位の あ る 当該科 も そ
の経過 を 追 っ て い く と い う シ ス テ ム を 構築 し 治療

に 万 全 を 期 し て い る .

:t士 圭五中ロ ロロ

1 )  LCI-Il O 症例 に つ い て 報告 し た .

2 ) 治療法 に つ い て は プ ロ ト コ ー ルが確立 さ れ

て い る 反面， 再発 を 繰 り 返す難治例 に お け る 治療

法 は な お 模索 さ れて お り ， 今後の進展が期待 さ れ
る .

3 )  SM 型， MM 型 に お い て は集学的治療が不

可欠 で あ る .
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| Abs加ct l
Musculoskeletal Langerhans Cell Histiocytosis : Report of Ten Cases 

Maki Kinugasa， M.D.， et al. 

Department of Orthopaedic Surgery. Kobe Children's Hospital 

We report the treatment for musculoskeletal Langerhans Cell histiocytosis (LCH ) .  confirmed by 
biopsy findings. in 10 cases s巴巴n in our institution between 1986 and 2010. Th巴 patients involv巴d 6
boys and 4 girls. with a mean age at diagnosis of 3 y巴ars 10 mon ths (rang巴 from 9 months to 10 
years 11  months) . The mean follow-up duration was 3 . 2  years (range from 10 months to 7 . 5  
years) . There were 4 patients with si暗le lesion LCH. and 6 patients with multiple lesions. The 
chief presenting symptom was pain in 7 patients. and swelling in the oth巴r 3 patients. Treatment 
included intra-Iesion curettage in all 10  patients. and hydroxyapatite grafting in 2 cases. 
Chemotherapy was administered to 6 patients. and radiotherapy to one (巴arly) patient. Sinc巴 1996.
all patients have been treated according to けle protocol recommended by the J apan LC1-1 Study 
Group. The clinical courses vary considerably. and clos巴 follow-up is recommended. 
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