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血小板減少性紫斑病骨牌臆す組織病理,免疫組織化学,泡沫細胞

Ⅰ. は じ め に

特発性血小板減少性紫盛病 持TP)は血小板減少をき
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たす原疾患,たとえば再生不良性祷血,仁=fIL病,薬剤中

毒,謬原病.牌榛能 Jli;進症.1)IC そLl)他LTl疾患が存在

せずチ遺伝的背麻鮎認められない血小板減少症である,
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表 1 検 索 方 法

H flI,. F A S , 噛 銀 染 色

N ilPhth(llA S--I.) ehlor(1IleetateeStet･1-lSC染色

免 疫 組 織 学 的 検 索 使 用 抗 体

Ⅰ_.C A (1eucL)Cytぐ et)nlmOn ヱIntihrtln)

i.26

LTCtiL -.-I

A nti lysoZym e

A nti S トIOO i)rot(tin

A nti lrlallliehym otl･=)Sin

A nti rこlCtOr Ⅷ

l酎月Jこして肺臓において抗血小板抗体 が 産 生 され この

ため.血′ト仮しrl破壊,てIJロー)--,-･一一ごによろ貧食が行な

われている!二さか-ている1､~31.今回は摘牌をうけたIl'lJ

例の牌嬢を病理組織学的に観察し,】Iンべ装際LT)反応,

したLI)でそ(rl欄i粟を報苦する.

II.症例および検索方法

検索症例く封塩珠的に慢性型L'11〕上診断され 摘碑が

行なわ才豆二19例で.多くしり症例で術前に副腎皮質二.トJL一･･t-:

ンや人騒L7')7･･･//1L'17}りンが段Fj一されていた.手術され

fa埋.薄t孔 染色l;,組織学的に観察した.t･111:染色.

I-)AS染色.曙銀染色LJ-)ほか,各穐抗体をf甘いて(秦ll.

免疫組織学的に検討した.寸なわf-).りンぺ球系細胞亡り

動態を観察するt.1的でIpucoeyteeomn10nこInlihletl.ti

細胞を認識する目的でLL)6.T細胞に/~一,いてく･よしTCトIL-1

を用いたほか.-p､''JI-~/一七一一一ジi･ニー.ー)いてはt卜/■L+-ム,

nrlアン+キーr:卜り-JJl;ン.肝中心LJl樹枝状突起細胞し細

網細胞)やTzM1ehistiocyteに対してくまS-1()0董

丘 血小板,骨髄巨核球に-1いて(よiLilClorⅧに対する

がLl'電顕E畑I,観察した.

ⅠⅠⅠ.結 果

l)臨床所見

30代丁例.･10代17例,50代l例.60代こi例と3Oltが最も

多か--､た,男女-比いた6:l二日二女'性に多し､.臨沫的に摘押

反 応 性

リンべ球 他

pとlnlミ

M川10,Mt,lerOPhag(I,Myel()id

T-･zon(､histi｡Cさ,te

Mono.＼･ノlilCr(叩hこlgP 他

M(1LJakこIryOCyte.PliltLllL､t

が有効であー､た圭判断 された症例は15例,煉効倒したl例一

他職3例はある程度の効果が認め られた症例であった,

2) 病 理 所 見

1. 肝臓LJTl肉眼健

脚重量は lOO--2()fig. 平均 179.7gて＼ 軽度ない し

中等度tp')膝大を認ふIり二.割面は ･-1一･,i-tll性で.膨隆はな く.

灰自色(JT)小結節性病巣がF~ILl_LlII,Ifolliculこu･恒,ド(､rpldSiこl

JI三則断された症例がもい.

2. 肺臓L･'､磯と織像

陣組織像(I)概略を表 2 にまLi二人早こ.個々瑚 lLTTI例で 多

少L7)差はふ[)JlるもL･')∩. 従来L･Lr)報告し')如 く. 自陣髄

(りンぺ渦胞1し,')挿入.増生 (写真 11を示す症例が 阜

明瞭でし写真3)IL26 に対する反応性をムる上 暗殻

Lr刊f･:木.増牛を示すい･2しい.
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写菓 2 腫大し.た陸中心には S-100蛋白陽性の樹
枝伏′突起細胞が巨=1立つ い 501.

写真 3 日伸筋は三層構造が明瞭.中心部より肺中

心 (G).暗殺 (M).膿胞辺縁帯 (MG).
CA i･かIJ心動脈 い､501.

写実 4 リンパ液胞における L26陽惟細胞 (B細
抱1の分布を示す.液胞辺縁帯で強陽性

し＼50l.

625

写菓 5 UCHL-1陽性細胞 (T細胞)の分布を示
す.動脈周糊IJン′ヾ鞘に一致して認め｢_,れ

写実 6 ITP例の血小板 (68)と未治療の CML
例の血小板 (6b)を示す.前者でよ E/)小
型 し＼200).

写実 7 赤牌髄iこおける泡沫細胞の増生 (矢印)
し＼200).
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表 2 肺 組 織 像 り'rP)
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cT)細胞に比し,膿胞辺縁帯細胞でより強い反応性を示 し

少数ながLL-降車し､にも存在した.血小板は全例で確認さ

れたが,妊娠を合併し,末治療cT)まま死亡した慢性骨髄

性白血病 (CML)の血小板に比較する上 血小板C')人

ききは ITP例で′ト型のも(7)が多か--'た (写真 61L,b).

成書で記載さitている泡沫細胞は19例中11例で観察され

赤碑髄の陣索や滴胸辺縁帯に小集狭性あるいはぴまん性

に出現 しており (写真 7),4例で特に目立った.この

ほか泡沫化していないがてウ[,フ7----ジの増生を認めた

症例が3例,細胞質内にセロ(ドを伴った細胞LT)増生例

が1例存在 した.また,ほほ全例で好中球増生がム()わ

たほか,好酸球の出現は6例あり, 3例で中等度の埴生

を認めた.骨髄巨核球出現は5例,赤芽球は3例でみち

川

上

廿

i

T

細

胞

好

中

球

什

廿

L

≠

i;

i

≠

T
.

+

+

+

j
;

S

j;

+

S

j
;

血

小

板

ユ

十

十

+

廿

十

九,ttl什

M¢輔
免疫甘球船

木牙球十

九,lL,Iく+

MgK +

免疫芽球+†

OnionSkhll(､sioTl

()TliLlnSkin1(､sioTI

Mgl{+

赤芽球+

M¢ 什

赤芽球,MgK +

九rrTgK +

泡
沫
細
胞

+

⊥

≠

れ 赤 芽球 は症 例iこよI),卜鮭族性に出現しており.この

よ･-17Ll症例は髄外造Inl巣と判断された.また.大型で核

小体の明瞭た免疫芽球(L_判断される細胞J)増牛が特に2

なお,3例の中心動脈iこはいわゆるonion-skinlesions

を認めた.

摘牌無効倒 し症例7)について :肺重畳は 150g.組

織学的にりソバ液胞の【Lf】等度の増生を認めるものの,陣

大はごく軽度で.旺中心はムJ.)れず.細網細胞も確認さ

れなかった.泡沫細胞は少数赤騨髄をこ認められたをこすぎ

なか-,たが,マクロ7I.r一･一ジや免疫芽球の増生を伴--_､て

いた.

症例18について :肺臓における泡沫細胞は少数観察さ

れたをこすぎなかったが,同時をこ掃出されたリソバ節を組

織学的iこ検索 したとこ7'. りソバ洞を中心に泡沫細胞が
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散在性あるいは中敷簸性をこ噌生 していた.

IV.考 接

騨膝は血液の貯留9血球の破壊汐艶物の蔑食芦蝕理な
I-:L'Jつ網内系臓器としての役割上 1Iンべ節と_r司様, りン
べ装置として〔'~)機能を有している.ITl)例では肺臓に

おいて.抗血小板拭休が産生され 抗休上結合した血小

板は破壊 され,これをマクロファ-ジが夜食することが

知1､-かているい :1､.軒 だ , 摘牌は慢性型 ITl)LI'1有力な

治療法とされている.奪回の著者らの検索結果をこおいて

ち,従来の報告のごとく郎, Tjソバ膿胞の感光,増生が

多 くの症例で認められ" さらに匪中心の腰太を伴った症

例も多 く,率に免疫応答の際霊薬な役割を演ずるS-100

蛋白陽性の樹枝状突起細胞も目立ったこと,B細胞が分

布している暗殻や滴胞辺練′帯が明瞭で.拡大を伴い, ど

吊こ免疫芽球上考えたい大型 rJン,1球の出現や.中心動

脈にいわゆる ollion-skinlLISi川1Sを認めた症例LTj存在

などは,横線的免疫反応の形態学的衰現と考えられる.

一･万,1'rl'に出現する泡沫細胞は,破壊 した血′ト板を

マクロファ-ジが愈食することにより出現するとされて

いる,今回の検索では予想に反 して泡沫細胞が確認 され

た症例は19例や11例と少なかった . しかし,泡沫楯胞以

外のマクロファ--ジが増生 している症例 も認められ,血

小板食食が直ぐ泡線維胸化に結びつかない可能性がある,

特に七u f卜を保有 したて クrl~71.･-∵ごL(J')増生例が 1例

存在 したことが注 目される.Lasserら5)は救ロイ ド保

有細胞あるし､は St-_廿bluehistiocylLIS (r)出現を認めた

ITt)例を報質 し.-tr_tコ(ド保有細胞かZ､_､泡沫細胞-∩

移行,および両者し7)中間的細胞を観察 している.泡沫細

胞LT)出現およびそLT)鼠と摘牌効果について神山は.泡沫

細胞が争い程摘陣効果に乏 しいと報告 している6㌧ 自験

例では症例数が少ないためか,一定の傾向を指摘出来な

かった.自験例の摘鮮無効例は1例と少なかったが,秦

症例と他の摘牌有効例恒.r)l抑こ明瞭た組織学的差鞄は払

い出せなかった.摘騨無効例の存在の解釈をこあたり考え

られる可能性は次の3感であろう.すなわちチ① 副碑

LT)存在.しか 陣醸以外の網内系昧器(こおける抗血′上板抗

体の露盤,血小板の破壊,③ 抗血小板抗体とは異なる

血小板破壊の機序の存在などである.事実,骨髄におい

ても抗血小板抗体の産生,血小板の蔑食,破壊がみられ

たとの報告がある7).著者らは骨髄をこおける泡沫細胞の

著明な増牛例LJ:)経験はないが,今回J)検索例で,陣練に

比較 して,l司時に採取されたリンパ節CT)洞内で泡沫細胞

がE]正一､た症例が存在したことが注しlされる.治療の問

627

越を含め.今後検討すべき重要左課題と,E思われる.

V.結 語

1.摘牌を･r)けた慢性型ITl~〕19例LT澗!,臓封海曹組織
学的に検索 した.

2. リンべ滴胞のR重大.増牛,陀中心LJltljj瞭†L 暗殻.

滴胞辺縁帯(:')拡大.免疫甘球L7)出現,onioll-SkinlぐナSi川1S

の形成など, リンパ装置の過形成および活発な免疫応答

と考えたい像などが観察 された,

3. 泡沫細胞は19例申11例で確認 されたが. T･,酢 二反

し低率であった. しかし,泡沫化 していないマグ田ファ-

ジ増盤例 もみられれた.

4, i例で静臓よりも同時に採取された リンパ節で泡

沫細胞がtJ立-lた.

5. 泡沫細胞の出現,その多寡と摘騨効果の相関は認

められなかった.

最後をこ,廉重な症例の検索を許された本学ヲ新潟

商病院および鼎立車乗病院の内科,外科の諸発生に

深謝致 します.また,本学第-内科㍉ 成田美和子先

生,県立中東病院内翻き阿部 惇先生の臨床的御助

言に感謝致 します.
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bilitiesofinvivoorexvivoproteolysis. The relativeamountoflargemult･imers

inpatientswithCh/IPD was signiGeantly decreasedinrelat′iont､oplat･eletcountas

conlparedwitllnOrrTlalsubjects. Itcorrelated negat.ively＼lrithplate一etcount,andpos-

itivelywiththerist,ocetincofact′(:)r/vWfantigenratio. AllpatJientswith primary

myelofibrosiswhohadnormalorsubnormalplateletcountsshowedanalmostnormal

mult･imericpattern. ThevWfabnormalitiesnormalizedwithdecreasingplateletcounts

afterstarting chelnOtherapy or when blastcrisisoccurred with decreasedplat･elet

counts,Theseabnormalitieswouldbecausedbyinvivoprot,polysis,becausetheywere

notcorrected evenwhenblood wasobtained inthepresenceofproteaseinhibitors .

The relative alnOuntノOflargemult′imersofvWfdidnot･correlatewit･hplasmaconcen-

tration of plasm in orelast･as･P. Thusneitlherplasminnorelastaseappeartotx)t･he
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