一般演題１．
骨原発SS型LCHの3症例
笠井恵美1）、神谷尚宏1）、長谷川大輔1）、小川千登世1）、稲井郁子1）、小澤美和1）、真部 淳1）、
石田也寸志1）、細谷亮太1）、中村晃子2）、平林 健2）、鈴木高祐3)
聖路加国際病院 小児科1）、小児外科2）、病理診断科3）
【はじめに】当院小児科で2007年4月から2010年2月に骨原発SS型LCHの3例を経験したため報告する。
【症例1】ネフローゼ症候群の既往のある13歳女児。1か月続く後頭部痛を契機に発見された頭蓋骨骨破壊を伴う3cm大の後頭部腫瘤に生検術を行った。S-100陽性、CD1a陽性のLangerhans細胞のびまん性増殖を認めLCHと診断した。後頭部頭蓋骨のみのSS型として無治療で経過観察を始めたところである。
【症例2】右第4-5趾合指症の既往のある2歳男児。脊柱側彎、歩行を嫌がることを契機にTh10椎体の溶骨性変化と周囲の軟部組織腫瘤が発見され、腫瘤に対し右開胸腫瘍生検術を行った。S-100陽性のLangerhans細胞のびまん性増殖を認め、LCHと診断した。脊椎のみのSS型としてコルセットを使用しながら2年3ヶ月無治療で経過観察中である。
【症例3】特に既往のない9歳女児。左側腹部痛を契機にTh10椎体の圧迫骨折と周囲の軟部組織腫瘤が発見され、腫瘤に対しCTガイド下生検を行った。S-100陰性、CD1a陽性のLangerhans細胞のびまん性増殖を認めLCHと診断した。脊椎のみのSS型としてコルセットを使用しながら6ヶ月無治療で経過観察中である。
【考察】骨原発SS型LCHの治療については無治療経過観察が原則であるが、脊椎病変に関しては治療を奨める意見もある。本症例を提示して議論を喚起したい。
一般演題２．
前縦隔腫瘤を呈したLCH乳児症例
野村明孝1）、奥野計寿人1）、加藤博文1）、多賀 崇1）、太田 茂2）、田中俊宏3）
滋賀医科大学 小児科1)、医師臨床教育センター2)、皮膚科3)
【はじめに】LCHでは通常、縦隔病変は比較的少なく、年長児に多い。今回我々は生後4か月乳児の縦隔腫瘤例を経験したので報告する。
【症例】4か月の男児。主訴は体幹の皮疹。既往、家族歴に特記すべきことなし。現病歴：生後２か月頃より、体幹に皮疹を認め、次第に増悪した。４か月時に当院皮膚科を紹介受診し皮膚生検の結果CD1a（＋）、S100、HLA－DR（＋）陽性の細胞を認め、ランゲルハンス細胞組織球症と診断され、精査加療目的で当科紹介入院となった。皮膚病変は体幹に脂漏性湿疹、小丘疹、出血性湿疹が混在しており、広域に広がっていた。胸腺が軽度腫大し石灰化がみられた。臓器障害や尿崩症を認めなかった。LCH（MM型）と診断した。可溶性IL-2レセプターは2200U/mlと高値であった。入院後経過：確定診断の後、JLSG－02プロトコールに準じた化学療法を開始した。Ara-C、VCR、PSLによる寛解導入療法を施行した。皮疹は改善傾向、胸腺も縮小傾向であったので部分寛解と判断し、維持療法を開始した。維持療法開始時に可溶性IL2レセプターは2000U/ml前後と高値であった。VCR、Ara-C、PSLの治療を１クール行った後、間もなく皮疹の増悪を認め、可溶性IL-2レセプターも2890U/mlまで上昇した。精査を行ったが胸腺病変の増大は無く、他臓器の新たな病変も見られなかった。再度、寛解導入療法を開始、今回は同プロトコールのAra-C、VCR、PSLによる寛解導入療法を減量せずに行った。しかし、皮疹は完全には消失せず、可溶性IL-2レセプターも1290U/ml以下にはならなかった。胸腺病変は若干縮小し、他部位に病変が見られないため、JLSG02プロトコール、MaintenanceAによる維持療法を行っている。依然可溶性IL-2レセプターは2000U/ml前後を推移し皮膚病変も完全には消失していない。しかし、各臓器障害は無く、発達、発育ともに明らかな遅れは認めていない。
【考案】患児のQOLを損なわず、かつ病勢をコントロールするべく比較的長期の治療を行うべきであると思われる。
一般演題３．
閉塞性黄疸を伴う難治性LCHの１男児例
天野敬史郎1)、岩本彰太郎1)、櫻井直人1)、東 英一1)、堀 浩樹1)、駒田美弘1)、小池勇樹2)、
大竹耕平2)、井上幹人2)、内田恵一2)、今井 裕3)、白石泰三3)、中川温子4)、都築豊徳5)
三重大学医学部 小児科1)、小児外科2)、腫瘍病態解明学3)、国立成育医療センター 病理部4)、
名古屋第二赤十字病院 病理部5) 

【はじめに】ランゲルハンス細胞組織球症(LCH)において、多臓器型には治療抵抗性なものがある。今回、我々は閉塞性黄疸にて発症した難治性LCHの１男児例を経験したので報告する。
【症例】２歳８カ月の男児(診断時)。２００９年８月黄疸、白色便から近医受診し、腹部CTにて胆嚢、肝内胆管および総胆管の結石を指摘され、当院小児外科へ紹介入院。入院時に頭部中心に皮膚の脂漏性湿疹様の変化を認めた。皮膚病変は乳児期から認めており脂漏性湿疹として扱われ治療されてきたが軽快しなかった。難治性であり、LCH皮膚病変が疑われ、生検施行、病理組織からLCHと診断。またPET-CTにて上顎洞に腫瘍を思わせる集積を認め、周囲に骨融解像を認めた。そこで結石除去術にくわえて肝内胆管にTチューブ留置を施行し、さらに肝生検および上顎腫瘍生検を施行した。肝生検ではLCHの浸潤を認めなかったが、上顎腫瘍生検にてLCHの浸潤を認めた。以上から多臓器型LCH(皮膚、骨(上顎))の診断からJLSG-02プロトコールにて治療開始。InductionA開始も１クールを終え、肝内胆管周囲の病変が進行し、ProgressiveDiseaseの判断からInductionB２（３クール）を施行もStableDiseaseからInductionFailureと判断。難治性LCHに対してCladribine(５mg/m2/day連日５日間を３週間毎、２クール)投与するも皮膚症状の改善は乏しく、腹部MRI上もStableDiseaseと判断。再度肝生検、肝内胆管壁の生検を施行、LCH浸潤を認めた。
現在、頻回再発性の細菌性胆管炎を認めており、今後の治療方針について検討して頂きたく症例を提示する。
一般演題４．
中枢神経病変で再燃した乳児期発症の多臓器型LCHの一例
阿部泰子、嘉数真理子、坂口公祥、小倉妙美、高嶋能文、堀越泰雄、工藤寿子
静岡県立こども病院 血液腫瘍科
【症例】8歳女児。生後5ヶ月時に発熱、皮疹、頚部リンパ節腫脹で発症し、リンパ節生検でLCHと診断した。その他に肝脾腫、骨髄浸潤、頭蓋骨に溶骨性病変を認めた。JLSG-96のプロトコルA寛解導入療法で速やかに寛解に入ったが、維持療法中の1歳1ヶ月時に発熱、皮疹で再燃した。プロトコルB寛解導入療法で再度寛解に入ったが、その後も発熱、皮疹が時に認められたため、6ヶ月間の維持療法後も少量MTXあるいは少量PSLによる治療を継続していた。最近はPSL2.5mg隔日投与中だった。7歳時に多飲多尿が出現し、数ヵ月後に中枢性尿崩症と診断、DDAVPを開始した。その際の頭部MRI検査では、下垂体病変のほか、複数の頭蓋骨溶骨性病変と、傍髄膜および脈絡叢に造影される腫瘤性病変を認めた。頭部以外には病変を認めなかった。中枢神経LCHと判断し、JLSG-02のプロトコルB1寛解導入療法を実施したところ、下垂体病変と頭蓋骨病変については反応がみられたが、腫瘤性病変は不変だった。その後B維持療法を3ヶ月間継続するも腫瘤性病変が縮小しなかったため中断し、2-CdA＋HD-AraC併用療法を2コース実施した。しかしやはり腫瘤性病変は不変で、病変による症状も無いため、その後は無治療経過観察とした。現在最終治療から7ヶ月経過し、直近のMRI検査では腫瘤性病変の軽度の縮小を認めている。脳実質の変性所見はない。今後の治療方針について検討したい。
一般演題５．
脈絡叢浸潤を含め多彩な中枢神経病変を伴い臍帯血移植を施行したLCHの1例
塩田曜子1)、鎌田 綾1)、安井直子1)、宇野光昭1)、細谷要介1)、清谷知賀子1)、森 鉄也1)、熊谷昌明1)、
宮嵜 治2)、正木英一2)、中川温子3)

国立成育医療センター 血液腫瘍科／固形腫瘍科1)、放射線科2)、病理診断科3)
【はじめに】LCHの中枢神経病変としては、頭蓋骨／頭蓋内の腫瘤性病変のほか、視床下部下垂体病変、発症から数年後の小脳・基底核の変性病変が知られている。我々は、診断時からこれら全ての中枢神経病変を認めた難治性LCHの1小児例を経験した。
【症例】診断時4歳11ヵ月男児。2歳から脂漏性湿疹、中耳炎を反復した。4歳になり右前頭部腫脹、多飲多尿、難聴、体幹・四肢のふらつきが出現した。会話や動作も緩慢となり、小児科、耳鼻科受診のほか、地域の発達相談を受けていた。その後、右眼瞼腫脹、発熱、出血斑様皮疹を生じたため当院を紹介受診した。入院時、貧血、血小板減少、肝脾腫もみられた。造影CTでは頭蓋の多発性溶骨変化と軟部腫瘤、下垂体の腫大、両側脈絡叢に側脳室を充満する腫瘤を、MRIでは小脳に左右対称性のT2WI高信号域を認めた。右前頭部腫瘤および皮疹生検の結果LCHと診断した。頭蓋軟部腫瘤の表層にはCD1a陽性細胞が集簇していたが、深部はCD68陽性の組織球が占める肉芽腫性病変であった。
JLSG-02 Induction（VCR+AraC+PSL）の効果は一時的で、発熱や炎症反応を伴い頭蓋腫瘤は急速に増大した。症状はステロイド依存性で、2CDA+AraC 2コースは無効であった。VP16+HD-AraCの後、最終的にはFLU+LPAM+ TBI 5Gy の前処置でuCBTを施行した。Day55に消化管壁気腫を認め、GVHDの関与が示唆された。現在（day80）炎症反応は陰性化しており頭蓋腫瘤の再燃兆候はなく、ステロイドを漸減中である。
【考察】本症例は診断時にすでに多彩な中枢神経病変を認めており、LCHにおける中枢神経病変の病態を考える上で重要な要素を含む。頭蓋の軟部腫瘤は、CD68陽性の組織球が主体であり化学療法に抵抗性であった。臍帯血移植の効果が期待されるが、今後の長期的な観察が重要である。
一般演題６．
2-CdAによる骨髄不全に対し骨髄移植を行った、治療抵抗性中枢性unclassified LCHの1例
山田佳世1)、安井昌博1)、奥村 龍1)、木本富子1)、近藤 統1)、佐藤真穂1)、澤田明久1)、時政定雄1)、
井上雅美1)、河 敬世1)、位田 忍2)、中山雅弘3)
大坂府立母子保健総合医療センター 血液腫瘍科1)、消化器・内分泌科2)、検査科3)
【はじめに】2-CdAは治療抵抗性のLCHに対し用いられ、効果を発揮している。治療関連毒性としては、骨髄抑制や感染などがあるが、比較的安全に投与できるとされている。今回我々は、中枢性unclassified LCHの治療抵抗例に対して2-CdAを使用し、劇的な効果が得られたものの、骨髄抑制が6ヶ月以上遷延し、最終的にHLA一致同胞から骨髄移植を行い、寛解生存中の症例を経験したので報告する。
【症例】17歳男性。11歳時に頭痛と意識消失で発症し、他院で多発性脳腫瘍と診断された。
手術・γナイフ治療を行われたが再発を繰り返し、汎下垂体機能低下症も合併した。摘出した腫瘍の病理診断からunclassified LCHと診断され、当センターに転院した。
JLSGのプロトコールを用いた多剤併用化学療法を行い、部分寛解したが、再発を繰り返し、転院後2回目の再発治療目的で入院した。以前に使用した化学療法は奏功しなかったため、2-CdAを使用することとした。投与量は初回のみ3mg/m2/日×5日間で行い、明らかな合併症を認めなかったため、その後は5mg/m2/日×5日間とした。腫瘍は徐々に縮小したが、2-CdAを5コース終了したころから骨髄抑制が遷延し、輸血依存となり治療を中断した。治療中断後も腫瘍は縮小し、ほぼ消失した。しかし、輸血依存状態が続くため（赤血球輸血1回/1～2w）、HLA一致の妹からの骨髄移植をRISTで行った。移植後は、敗血症、腎不全などを併発したが、day17に生着が得られた。現在、移植後非感染性肺合併症に対して治療を行っているが、現病の再燃や、骨髄抑制は認めず、外来通院中である。
【考察】治療抵抗性のLCHに対し、2-CdAは効果的であった。しかし、治療関連毒性に関しては注意深い観察が必要であり、投与量や回数についても慎重に検討する必要があると思われた。
