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小児LCHの長期フォローアップガイドライン（Vr.2012） 

 

1．はじめに 

LCHはさまざまな部位に発症することから、症例ごとに適切な方法と頻度での評価を必要とする。小

児期発症のLCH症例においては、初期に適切な治療が行われても、多くの症例で何らかの晩期合併症

が認められる（Haupt R 2004, Lau LM 2008）。多臓器病変例での頻度が高いが、単一病変型におい

ても機能障害を残すことがある。代表的な晩期合併症としては、尿崩症（Shioda Y 2011）を代表と

する視床下部-下垂体障害（Donadieu J 2004）、難聴（Nanduri V 2010）、小脳・基底核の変性病

変に伴う運動障害や認知障害（Vrijmoet-Wiersma CM 2009, Imashuku S 2008, Grois N 2010）、整

形外科的障害（Garg S 2004）や各浸潤臓器の障害、二次がんなど、さまざまな病態が挙げられる。

これらの合併症は、LCH診断後から数年経過後に明らかとなることが多く、10年以上経過して現れる

場合もある。また、再燃は診断後3年以内に多いが、再燃例には合併症の頻度が高い（Minkov M 2008, 

Morimoto A 2008）。このように、LCHはほかの小児がんとは異なる性質を持っており、すべてのLCH

症例は、長期的なフォローアップを要する。 

 

2．病変ごとのフォローアップ計画（表） 

LCHの経過は様々であり、標準的なフォローアップ計画を基として、各症例によって適切な評価を適

宜加えて行う必要がある。 

初期に炎症所見が明らかであった例は、CRPや血沈値などの血液検査の推移がLCH再燃の指標になる

ことがある。 

骨病変は、部位を変えて再燃することがあり注意を要するが、骨痛や局所の腫脹などの症状が参考

となる。中耳炎・外耳道炎（側頭骨病変）をともなう症例は、耳鼻科医による定期的な診察、聴力

検査を受けることが望ましい（Nanduri V 2010）。上顎・下顎骨、口腔内病変症例は、歯科での定

期的な検診を行う。椎体や大腿骨の骨病変など骨の変形をともなう症例は、成長とともに整形外科

的な問題が明らかとなることがあり（Haupt R 2004）、年1回程度の整形外科受診が望まれる。 

CNSリスク部位（頭蓋冠以外の眼窩・側頭骨・頭蓋底・上顎などを含む部位）に病変のある例におい

ては、尿崩症やその他の中枢神経病変を合併する頻度が高いことが知られている（Grois N 2006）。

LCHの診断時にすでに尿崩症を発症している例もあるが、LCHの治療終了から数年後に尿崩症を生じ

ることもある。尿崩症発症後、さらに数年経過し成長ホルモンをはじめとする下垂体前葉ホルモン

異常を合併することがあり（Donadieu J 2004）、長期の内分泌的フォローが必要である。具体的に

は、定期的な診療の中で、多飲多尿の有無の確認、成長曲線・二次性徴についての評価、血液検査

でのホルモン基礎値の評価などを続ける。成長率の低下や二次性徴の遅延（女児；12歳を過ぎても

乳房腫大なし、14歳を過ぎても初潮なし、男児；14歳を過ぎても二次性徴の発現なし）、肥満など

を認めた場合には、早期に内分泌専門医による評価が必要となる。 

中枢神経変性病変として知られる小脳や基底核の異常は、神経症状出現の数年前からMRI画像の変化

を認めるため（Prosch H 2007）、定期的な頭部MRIフォローが必要である。また、画像変化の有無

にかかわらず認知障害が問題となる例もあり（Nanduri VR 2003）、精神神経学的評価も重要である。

多臓器型あるいはCNSリスク部位に浸潤のあるLCH症例においては、頭部MRI評価（年1回）および精

神神経学的評価（就学などにあわせて1-3年ごと）を10年以上の長期にわたって行う必要がある。中

枢神経変性病変を認めた場合には、6か月毎に神経学的評価と頭部MRI評価を続ける。 
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このほかに、過去に行われた治療内容により、免疫機能回復の評価、心機能評価などが必要となる

場合がある。 
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表 治療終了後の検査計画 

 多臓器型 
多発骨型 

リスク臓器浸潤あり リスク臓器浸潤なし 

治療終了 1年まで 

身体所見 1 か月ごと 1-2 か月ごと 2-3 か月ごと 

血液・尿検査 1-2 か月ごと 2-3 か月ごと 3-6 か月ごと 

身体計測・二次性徴 6 か月ごと 6 か月ごと 6 か月ごと 

骨放射線検査 所見の改善傾向まで 3-6 か月毎、以降は病変が疑われるとき 

リスク臓器評価 肝エコー・肺 CT など所見にあわせて 3-6 か月ごと 

頭部 MRI 
頭蓋内・視床下部-下垂体病変陽性例：NAD となるまで 3-6 か月ごと 

多臓器型の全例および CNS リスク病変陽性例：年 1回 

精神学的検査 多臓器型の全例および CNS リスク病変陽性例：年 1回 

内分泌評価 異常が疑われるとき。 

治療終了1年～2年まで 

身体所見 3 か月ごと 3-6 か月ごと 3-6 か月ごと 

血液・尿検査 3-6 か月ごと 3-6 か月ごと 6 か月ごと 

身体計測・二次性徴 6 か月ごと 6 か月ごと 6 か月ごと 

骨放射線検査 病変が疑われるとき 

リスク臓器評価 肝エコー・肺 CT など所見にあわせて 6か月ごと 

聴力・視力検査 CNS リスク病変陽性例：年 1回 

頭部 MRI 多臓器型の全例および CNS リスク病変陽性例：年 1回 

精神学的検査 頭蓋内病変・視床下部下垂体病変・異常が疑わしい例：年 1回 

内分泌評価 異常が疑われるとき 

 
多臓器型 

多発骨型 
リスク臓器浸潤あり リスク臓器浸潤あり 

治療終了 2年以降 10 年以上 

身体所見 6-12 か月ごと 6-12 か月ごと 6-12 か月ごと 

血液・尿検査 6-12 か月ごと 6-12 か月ごと 6-12 か月ごと 

身体計測・二次性徴 6-12 か月ごと 6-12 か月ごと 6-12 か月ごと 

骨放射線検査 病変が疑われるとき 

リスク臓器評価 肝エコー・肺 CT など所見にあわせて適宜 

聴力・視力検査 CNS リスク病変陽性例：3年に 1回 

頭部 MRI 多臓器型の全例および CNS リスク病変陽性例：2年に 1回 

精神学的検査 頭蓋内病変・視床下部下垂体病変・異常が疑わしい例：1-3 年ごと 

内分泌評価 異常が疑われるとき 

 


