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小児 LCH 治療ガイドライン（Vr.2010） 

 

１．単一病変型に対する治療 

国内の小児を対象とした後方視的な解析では、多くの例に化学療法が行われ、再燃率は低く、死

亡例はなかった 1)。単一骨型に対する化学療法の適応率は海外の観察研究 2)に比べ高く(33% vs 8%)、

再燃率は低かった(7% vs 18%)。特に、尿崩症の発症率が高いと言われる CNS リスク型 3)では 70％

以上の例に化学療法が適応され、再燃率は 5％で尿崩症の発症はみられなかった。一方、CNS リス

ク型以外の単一骨型では、73％が無治療または局所療法のみで経過観察され、そのうち 90％以上が

再燃なく経過していた。皮膚病変型は、68％が無治療または局所療法で経過観察され、そのうち 8％

が再燃し、無治療経過観察の 10％が多臓器型に移行した。再燃に影響する因子は見いだせなかった。

これらのことより、 

注：CNS リスク型とは眼窩、側頭骨、乳突洞、蝶形骨、頬骨、篩骨、上顎骨、副鼻腔、前頭蓋窩、

中頭蓋窩に病変があり軟部組織腫瘤を伴う例をさす。 

CNS リスク型以外の単一骨型、かつ、圧迫症状や著しい疼痛がない場合：無治療経過観察、掻爬

術またはステロイド局所療法が推奨される。骨病変の完全除去を目的とした外科的処置は骨欠損を

生じるため推奨されない。ただし、頭頂骨病変などで、脳の二次的な機械的損傷の危険性がある場

合には、全摘除し人工骨を挿入することもある。 

CNS リスク型、または、圧迫症状や著しい疼痛がある場合、経過観察中に病変の拡大がある場合：

ビンクアルカロイドとステロイド剤を中心とする化学療法を６か月が推奨される。 

皮膚病変型：ステロイド外用剤で経過観察する。皮疹が拡大する場合、ビンクアルカロイドとス

テロイド剤を中心とする化学療法を 6 か月が推奨される。多臓器型に移行する可能性があり注意深

い観察を要する。 

2010 年より日本において前向き観察研究である LSG-10 観察研究が開始される。 

 

２．多発骨型に対する治療 

多発骨型は、生命予後は良好であるが、整形学的障害や尿崩症、難聴などの不可逆的病変が発現

する可能性があり、これらの発症を低下させるために全身化学療法が推奨される。 

国際臨床研究(LCH-III)では、VBL/PSL による 24 週間の治療が行われているが結果はまだ出てい

ない。日本の最初の臨床研究(JLSG-96)では、VCR/AraC/PSL、MTX/PSL を用いた 30 週間の治療

が行われ、寛解導入反応率は 97%、再燃率は 24％、死亡率は 0％、3 年無イベント生存率 68.5％±

8.3％、尿崩症の発症はなかった 5)。2 番目の臨床研究(JLSG-02)では VCR/AraC/PSL、MTX/PSL、

VBL/MTX/PSL+6MP を用いた 54 週間の治療が行われた。その中間解析では、寛解導入反応率は

91%、再燃率は 25％、死亡率は 1％、3 年無イベント生存率 65.3％±5.6％であった。全生存率、無

イベント生存率ともに JLSG-96 と同等であった。 

これらのことより、VCR/AraC/PSL または VBL/PSL による導入療法を用いた化学療法を 6-12

か月行うことが推奨される。 

2010年より日本において再燃率の低下をめざし JLSG-96/02を改変した LSG-10臨床研究が開始

される。 
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３．多臓器型に対する治療 

多臓器型は、生存率の向上と不可逆的病変の発症低下を目指し、全身化学療法が必須である。 

日本の最初の臨床研究(JLSG-96)では VCR/AraC/PSL、MTX/PSL を用いた 30 週間の治療が行わ

れた。寛解導入反応率は 76%、再燃率は 55％、死亡率は 5％、3 年無イベント生存率 28.8％±5.9％、

尿崩症の発症率 13％であった 5)。2 番目の臨床研究(JLSG-02)では VCR/AraC/PSL、MTX/PSL、

VBL/MTX/PSL+6MP を用いた 54 週間の治療が行われた。その中間解析では、寛解導入反応率は

86%、再燃率は 29％、死亡率は 5％、3 年無イベント生存率 57.6％±5.6％であった。無イベント生

存率は JLSG-96 を上回り、全生存率・無イベント生存率ともに VBL/PSL を用いた海外の臨床研究

(DAL-HX6)、LCH-I7)、LCH-II8))の結果に比べ良好であった。 

これらのことより、現在のところ多臓器型に対しては VCR/A ら C/PSL による導入療法を用いた

JLSG-02 が最も有効な治療と考えられる。治療レジメンの詳細は日本 LCH 研究グループのホーム

ページ（http://www.jlsg.jp）に掲載されている。 
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表 1．各病型の推奨治療ガイドライン 

病型 推奨治療 

単一 

病変型 

骨型 

CNS リスク型以外、かつ、圧迫症状および著しい疼痛がない場合：無治療経過

観察、掻爬術またはステロイド局所療法。骨病変の完全除去を目的とした外科的

処置は骨欠損を生じるため推奨されない。 

CNS リスク型、または、圧迫症状および著しい疼痛がある場合、経過観察中に

病変の拡大がある場合：ビンクアルカロイドとステロイド剤を中心とする化学療

法を 6 か月（LCH-III または JLSG-02 special C）。 

皮膚型 

ステロイド外用剤で経過観察。皮疹が拡大する場合、ビンクアルカロイドとステ

ロイド剤を中心とする化学療法を 6 か月（LCH-III または JLSG-02 special C）。 

多臓器型に移行する可能性があり注意深い経過観察を要する。 

多発骨型 

VCR/AraC/PSLまたはVBL/PSLによる導入療法を用いた化学療法を6-12か月。

（LCH-III、JLSG-96 または JLSG-02） 

2010 年より JLSG-96/02 を改変した LSG-10 臨床研究が開始。 

多臓器型 
VCR/AraC/PSL による導入療法を用いた化学療法を 12 か月（JLSG-02）。 

2010 年より JLSG-02 を改変した LSG-10 臨床研究が開始。 

 

CNS リスク型：眼窩、側頭骨、乳突洞、蝶形骨、頬骨、篩骨、上顎骨、副鼻腔、前頭蓋窩、中頭蓋

窩に病変があり軟部組織腫瘤を伴う例。 
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