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2 中 枢神経病変 を 有する成 人 ラ ン ゲルハ ン ス 細
胞組織球症のI剖検例
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【 は じ めに］ ランゲルハンス細胞組織球症(LCH)
は小児の組 織 球増殖性疾患である． 少数例にお
いて中枢神経病変の合併が知られており， その実
態として L C H 肉芽腫の形成の他に， 神経変性病
変と記述 される病態不明な病変の存在がごく少
数ながら報告 されている． 成人 発症の L C H は極
めて少なく， 脳内病変を有する成人例の剖 検報
告は肉芽腫性病変を呈する少数例に限られてい
る (J Neural  Neurosurg Psychi atry, 1993; 56: 

1 008 - 1 0 1 2) . 今回， 神経変性病変を有する成人
発症 LCH 剖検例を経験したので提示する．

［ 症例 ］ 死亡時 77 歳， 女性． 家族歴なし . 74 
歳時， 背 ． 腹部に皮 疹が出現し， 皮 膚生検にて
LCH と診断された 同時期から多弁， 歩行時の
ふらつき，記憶力低下，めまい，構語障害が出現．
頭部画像で， 橋背側部， 小脳歯状核周 囲に斑状の
病変を認めた． 免疫 グロ ブリン静注療 法などが行
われたが効果は乏しく，肺炎で死亡された．

【病理所見 】 一般内臓器では， 原 発部位の皮膚
以 外 に LC H 病変 は 認 め ら れ な か っ た． 脳 重
1 , 0 10 g. 肉眼的に， 境界不鮮明で灰白色調の病変
が両側の基底核およびその近傍， 小脳歯状核周 囲
に認められ， 髄鞘染色では， 橋にも多発性， 融合
性の病変が観察 された． 組織学的にこれらの病変
では， 反応性アス トロ サイ トと活性化 ミ ク ロ グリ
アの著明な増生がみられ， マク ロフ ァ ー ジの浸潤
を 伴 う 組 織 破 壊 が 認 め ら れ た． 病 変 部 に は
Rosentha l 線維の出現 ヘ モ ジデリン沈着が観察
され， 血管周 囲性に主として CDS 陽性の T リン
パ球浸潤が軽度ながら認められた． こうした粗大

病変に加え， 同性状の微小病変が大脳皮質 ・ 白質，
海馬， 扁桃体， 視床， 小脳皮質 ・ 白質等に多発し
ており， 近傍の神経細胞脱落， 組織障害を伴って
いた． 脳内のいずれの病変にも C Dla 陽性組織球
は認められなかった． 一方， 硬膜内面には結合織
の増生を示す肉芽腫性小結節病変が散見され， こ
れらには少数ながら CDla 陽性細胞が認められた．

【問題点 ） 本例の 脳 病変は， 小 児 L C H 報 告
(Brain, 2005; 1 28:  829 - 838) の症例 1 2 に酷似し
ている． 脳内病変には C Dla 陽性細胞が観察 され
ないことから， これら は L C H 本来の病変（肉芽
腫性病変）ではなく， サイ トカイ ン や抗体の関与
など傍腫瘍性に形成 された炎症性病変の可能性が
考慮 される．病変はアス トロ サイ トの反応が強く，
硬化性とも表現可能な特徴を有しているが， その
形成機序は不明である．
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【臨床経過] 51 歳， 男性． 頭痛， 吐き気， ふら
つきで発症し， 1 ヶ月後に左顔面の感覚障害， 軽度
の小 脳失調が出現した． 頭部 M R I では左小脳橋
角部に腹側へ突出する境界明瞭な腫瘤性病変を認
め， 同部位は Tl低信号， T2低信号， 拡散制限お
よび造影効果を認めた． 開頭腫瘍摘出術施行予定
であったが術中腫瘍内出血を生じ，生検で終了した．
術後放射線を施行したが， 全身状態は悪化し術後
66 日Hに死亡した．

【病理所見】 壊死組織や出血を背景に， N/C 比
の高い未分化な腫瘍細胞が高密度でびまん性に増
殖している． 核はクロマチンに富み， 類円形， 楕 円
形， 角張ったものなどが見られ， 大きさは比較的均
ーだが， 多核や大型核を有する腫瘍細胞が散見さ




