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因は不明であるLangerhans細胞は主に表皮

に分布する骨髄由来の抗原提示細胞で,ＣＤ１ａ

Ｓ１００蛋白陽性，電子顕微鏡でBirbeck頼粒が

認められる．わが国の小児の発生頻度は年間１０

万人当り０．１５とまれである．約８０％に骨病変

を有し，多くは頭蓋骨に骨融解像を認める．皮

膚病変は約60％にみられ,脂漏性湿疹様皮疹が

主として体幹，頭部に認められる．発疹はしば

しば結節性で赤褐色を呈する．その他肺病変，

肝脾腫，中枢神経系合併症として尿崩症などが

みられる．浸潤部位の生検がもっとも大切な検

査であり，これにより診断を確定する．病変部

位の広がりを知るために骨髄穿刺，Ｘ線検査，

ＣＴなどが必要である．限局住のものでは掻爬

や局所の放射線照射，全身性のものでは化学療

法，免疫療法，インターフェロン療法，骨髄移

植などの治療が試みられている．Osbandらの

病期分類では，年齢，病変臓器の数，臓器不全

の有無によって病期(Stage)を決定し，予後も

この３つの因子により決められる'>・本症例は

生後８カ月と低年齢であり，骨，皮膚，縦隔，

軟口蓋，肝など病変は多臓器にわたり，入院後

に呼吸障害を呈したため，StagelVに分類され

予後不良である．難治性ＬＣＨに対する確立し

た治療法がないのが現状であり，今後の病因解

明と治療法確立が待たれる.・

文献

１）OsbandMetal：Histiocytosis-XNEnglJ 

Med304：146-153,1981 

Ｌ症例

［症例］８カ月，女児

現病歴：約１週間微熱と咳嗽が続き，食欲低

下および右頬部腫脹が出現したため精査加療目

的で入院した．約１カ月前より硬口蓋右後方よ

り乳臼歯の萌出を認めていた．

家族歴。既往歴：特記すべきことなし

入院時現症：身長67cｍ（－０．６ｓD)，体重

8,2659(肥満度十7％)．右頬部の腫脹，硬口蓋

右後方腫瘤および同部より乳臼歯の萌出（写真

1）を認め，後頭部正中に直径３ｃｍ，高さ１ｃｍ

の半球状腫瘤を触知した．頭皮に脂漏性湿疹，

体幹に暗赤色小発疹を認めた．右季肋下に肝を

3.5ｃｍ触知した．

入院時検査所見：血液検査ではＷＢＣ

14,900小/,Hb9.39/d/,P1t63.9×101ルノと

白1,球，血小板増力ｌＪとⅢ遥度の貧血を認め，ＣＲＰ

5.1ｍｇ/ｄｊと高値であった.肝･腎機能異常はな

かった．Ｘ線検査では上縦隔陰影の拡大と左第

４肋骨の骨融解像を認め，頭蓋骨のpunched-

0utlesionを認めた．頭部ＣＴでは骨融解像を

伴う後頭部の腫瘍を認めた（写真2)．以上の所

見よりLangerhanscellhistiocytosis（LCH）

を疑い,皮膚および口腔内腫瘤の生検を行った．

組織球;様細胞のmonotonousな増殖を認め，免

疫組織染色にてＳ-100蛋白陽'性(写真3)である

ことから本症例をＬＣＨと診断した．

互考察

ＬＣＨは組織球増殖症候群の一つで，その病
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