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眼球内に孤発した histiocytosis Xの 1症例
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Abstract
A solitary massive tumor developed in the left eye of a 61-year-old female who had a history of

insulin-independent diabetes mellitus for 20 years and whose left eye had become blind due to repeated

anterior uveitis in the recent several years. The eyeball was enucleated and used for further examina-

tions. lntraocular tissues were widely infiltrated by histiocytes, though no extraocular invasion or
further metastasis was found. Histological examination including a,-anti-chymotrypsin and 5100

staining revealed the features characteristic of histiocytosis X. This is probably a case of intraocular
histiocytosis X with no evidence of systemic symptoms. (J Jpn Ophthalmol Soc 97 : 649-654, 1993)
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I緒  言

好酸球性肉芽腫,Hand‐ Schuller‐ Christian病 および

Letterer― Siwe病 は,いずれも組織球の増殖を特徴と

する疾患群で,互いに組織学的類似性や臨床上の移行

型が存在することから,Lichtensteinl)に より同一概念

の疾患群 として histiocytosis Xと 総称す ることが提

唱された。その後,Bassetら 2),Nezelofら 3),Elema
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要  約

一眼に発症 した腫瘍性病変が進行 したため眼球摘出を行い,病理組織学的検索の結果 histiocytosお Xと 診

断された 1症例を報告 した。症例は 61歳女性で,左眼ぶどう膜炎の再発を繰 り返 した後に失明に陥ったが,そ

の後鼻側角膜輪部付近に腫瘍が発生 したものである。初診時,左眼の腫瘍はすでに眼球全体 を占める状態 と

なっていたが,眼球外への浸潤には至っておらず,全身的にも悪性腫瘍を示唆する所見はみられなかった。左

眼球摘出を施行 し組織学的に検索 したところ,少数の腫瘍細胞 と,多数の形質細胞ならびに少数の好酸球の浸

潤がみ られ,そ の腫瘍細胞が αl‐ antiⅢ chymotrypsin染 色および S100染色に陽性 で,電子顕微鏡的に his‐

tiocytosis X小体が確認 された。術後 1年 6か月を経過 した現在 も再発を認めていない.眼球内に限局 した

histiocytosお Xの報告は現在 までなく,非常に稀な 1例である。 (日 眼会誌 97:649-654,1993)
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図 1 入院時左眼前眼部写真.

混濁した角膜に隣接して腫瘍が認められる

図3 摘出眼球の実体顕微鏡写真 (水平断面).

一部脈絡膜を残 し,ほぼ全体が腫瘍組織で占拠されて

いる。中心部に網膜と思われる組織がみられる.

図 5 腫瘍組織光顕写真 (S100染 色)

腫瘍細胞は陽性所見を示している.

図2 眼寓CT写真.

左眼球内全体が実質性の組織で置換されている
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図 4 腫瘍組織光顕写真 (H‐ E染色)。

著明な形質細胞の浸潤の中に少数の腫瘍細胞が認めら

れる.

ら4)に より,増殖する細胞の起源が Langerhans細 胞

であることが超微形態学的ならびに細胞化学的に確定

され, この概念は肯定されたといえる。他方,急性び

まん型 (Letterer‐Siwe病 )と 慢性型 (好酸球性肉芽腫 ,

Hand‐Schuner‐ Chrttian病 )の生命予後が全く異なる

点からこれらの三疾患が同一のものであるとは考え難

いとする主張 もなお多く,現在 も疫学,診断基準など,

臨床的には依然曖昧な点が残る事実は否めない.

一般に,本症が眼寓に単発した場合,その進行は緩

徐で,手術的摘出およびステロイ ド治療,放射線治療

の対象とな り,生命予後は良好である5)●が,こ れに対

し眼球内への浸潤をみた場合は,極めて予後不良であ

る。しかし今回我々は,片眼性の前部ぶどう膜炎を初

発症状とし,約 6年を経過した後, 眼球内全体を占拠

する腫瘍性病変 となった症例の眼球摘出を行い,病理
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経および眼嵩壁に腫瘍の浸潤を思わせる所見は認めら

れなかった (図 2).MRIでは Tlお よびT2強調像

でいずれもmoderate intensityを 示し,一部に high

intensity rimを 伴 う10W intenSity areaがみられ,こ
れに関しては古い出血巣が疑われたが,いずれの結果

からも腫瘍の質的診断は困難であった。

転移性腫瘍 も考慮し,各種腫瘍マーカー,頭部,胸
腹部 CT,腹部エコー,Gaシ ンチグラムによる全身検

索も施行したが,原疾患 と考えられる病変は検出され

ず,血液生化学および尿検査にても,表 1に示す如 く,

糖尿病以外には特記すべき異常はみられなかった。

以上,病変が一眼球に限局 している事を十分に確認

した上で,excisiOnal biopsyの 目的で 7月 13日 全麻

下に左眼球摘出術を施行した。なお,術中の観察では

眼球 と眼嵩内組織 との癒着はなく,摘出は通常の如 く

行われた。

実体顕微鏡所見 :摘 出眼球の水平断面では,強膜内

側の約半周にわた り,色素を有する脈絡膜組織の遺残

構造が認められたが,そ の他のほぼ全体が腫瘍組織で

置換され,一部強膜を穿破 し増殖 していた.腫瘍の中

心部には,微細な血管構造が観察され,その侵入部位

は視神経の走行部位 と一致していた (図 3)。

組織所見 :光学顕微鏡的には,多数の形質細胞, リ

ンパ球,少数の好酸球の浸潤がみられ,そ の間に,明
調な胞体を有する。単核ないし多核の大型細胞の増殖

が認められた(図 4)。 この大型細胞は,腫瘍細胞 もし

くは Langerhans細 胞の可能性を推測せしめたが,細

表 1 入院時検査所見

組織学的に検討 した結果,hiStiocytosis Xの 慢性単発

型 と考えられる 1例を経験した。我々の検索した限 り,

本症の眼球に限局 した症例についての報告は現在まで

になく,非常に稀な症例 と考えられたので報告する。

II 症  例

症例 :61歳,女性。

主訴 :左眼球腫瘤 .

既往歴 :昭和 41年 よリインス リン非依存型糖尿病 .

現病歴 :昭和 59年 10月 ,左眼視豪感,異物感を自

覚し,某総合病院眼科を受診.左眼視力は 0.5(矯正視

力不明)であった.左角膜裏面には微細な沈着物が,

前房には細胞の浮遊が認められたが,眼底には特に異

常を認めなかった。以上の結果,本症例は,当時左前

部ぶどう膜炎と診断され,抗生剤点眼およびステロイ

ド剤点眼の持続により症状は一時的に軽快 していた .

ところが 61年 1月 ,左眼痛を自覚 し,再度同院を受診 .

その時点での左眼視力は 0.06(矯正不能)で ,虹彩の

炎症が再燃してお り,眼底は硝子体混濁のため透見が

困難であった。眼圧は 30 mmHg前 後に上昇していた.

続発性緑内障の診断にてβ‐b10cker点 眼,炭酸脱水素

酵素阻害剤内服を加え治療を再開したが,次第に症状

が悪化 し,約 7か月後には失明に至った。再発時の血

液生化学検査,胸部 X線写真では特に異常は認められ

なかった。その後 もなお眼痛が持続 したため,転医し,

入院治療にて自覚症状は軽快したとい う。しかし,眼
痛が消失した約 1年後から左眼角膜輪部付近に腫瘤が

出現 し,徐々に増大傾向を示した。平成元年 9月 再度

初診医を受診,左前部ぶどう腫の診断にて翌年 2月 24

日当科紹介, 6月 14日 入院となった。

入院時現症 :右眼視力は 0.5(矯 正不能)。 左眼視力

0。 右眼前眼部は正常で,水晶体には周辺部の皮質の

混濁 と,瞳孔領の後嚢下皮質の淡い混濁がみられた.

眼底には後極部を中心 として点状,斑状出血および硬

性自斑が散在する単純性糖尿病網膜症を認めた。左眼

には,図 1の如 く鼻側角膜輪部に接 して,15× 15 mm

の境界鮮明,表面平滑な弾性硬の腫瘤が前方に突出し

てみられた。角膜は混濁 し,前房は黄色の腫瘍組織で

充満 されてお り,それより後方は観察不能であった.

入院後検査および経過 :単純 X線検査では眼嵩壁

の欠損像,眼内の石灰化はみられなかった。眼嵩 CTで
は水晶体の存在は明らかでなく,眼球内はやや不均一

で,筋組織 とほぼ同程度の密度を示す実質性の組織で

置換 されており,中等度に増強された。外眼筋,視神

生化学

TP
ALB
Na
K
CI

BUN
Creat.

GOT
CPT
G‐ GPT
LDH
ALP
T.Bil.

T.Chol

TG
Glu.

6.5g/dl

3.8 g/dl

131 mEq/ノ

4.5 nlEq/′

107 nlEq/J

15 ■lg/dl

O.7 nlg/dl

20U/′

25U/′

24U/′

137U/ノ

66U/′

0.3 mg/dl

221 mg/dl

127 mg/dl

233 mg/dl

末槍血

RBC  386× 104/Πm13

Hb     ll.8g/dl
Ht     35.5%
WBC   6400/mm3
Seg.    37%
Band.    1%
Lymph.  56%
Mono.   6%
EosinO.  0%
Baso.   0%

Plt.  17.8× 104/mm3
腫瘍マーカー

AFP      5 ng/ml
CEA      2.3 ng/1nl

SCC     O.2 ng/ml
CA 19‐9     7U/′

心電図,頭・胸腹部CT,全身Gaシ ンチグラム :異常なし
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胞分裂像は認められず,配列は疎であった。また,赤

血球などを貪食 し,成熟型組織球系の細胞 との類似性

を有 してお り,S100(図 5)お よび αranti‐chymo

trypsin(α rACT)染色に陽性であった。術前 MRIで

疑われた古い出血巣については, これを確認できず ,

残存した血管構造の関与が示唆された。切断した視神

経の断端には腫瘍細胞の浸潤は認めなかった。一方 ,

形質細胞の各種免疫グロブリンに対する表面形質を,

perOxidase_antiperOxidase(PAP)染色にて調べたと

ころ,α‐,γ―,μ‐,χ‐および λ‐各鎖に陽性であること

が確認された。

電子顕微鏡的には,大型の細胞は,類 円形の核を有

し,豊富な細胞質 と多数の細胞質突起を有していた。

細胞質には脂肪滴,小胞体, ミトコンドリアの他,数

個の明瞭な histiocytosis X(HX)小 体が確認 された

(図 6).HX小体は長さ0.2～ 0.3μ mで ,小管状であ

日眼会誌 97巻  5号

り,中間板を有し,中心部が周期性を示す層板構造を

呈していた (図 6).

III 考  按

眼球内に孤発し,慢性の経過を辿った histiocytosis

Xの 1症例を報告した。本症において眼球内浸潤をき

たした症例の報告は表 2の如 くで,そ のほとんどが若

年者である7)～ 16)が
,成人例も 2例報告がある17)18)。 五十

嵐ら17)は ,傍鞍部に発症 し,眼内に明らかな腫瘍性病変

がないにも拘らずぶどう膜炎や視神経萎縮,類嚢胞様

黄斑部浮腫をみた 40歳女性につき本症を想定,特異な

経過をとった 1症例 として報告,MacCumberら 18)は

43歳の男性例を報告している。また,中高年に発症す

るぶどう膜炎の原因の一つ として報告されている悪性

組織球症は,同 じ組織球の増殖性疾患であるが,全身

性で予後不良の疾患である19)20).我 々の症例は 61歳の

ｔ
ｒ
・
・‘　
・
〓
象
ヽ
・

図 6 腫瘍組織電顕写真 .

HX小体(矢 印)は長さ 0.2～ 0.3μ mで小管状であり,中心部が周期性を示す層板構造を呈する(n

核).
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表 2 眼内浸潤を認めたhistiocytosis Xの報告例
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症 例
報  告  者

年  齢 眼  症  状 分  類

HeathT)

Zimmermans)

lヽozziconacciら 9' 1966

Fran9oisら 1。

'    1967
Ruppら 11)     1970

宇山ら12)    1970

4ヽittelman lら 13)   1973

Lahavら 14)      1974

乳頭浮腫

脈絡膜細胞浸潤

脈絡膜病変

黄斑部網膜変性

前房内腫瘍組織の充満

視神経網膜炎,ぶ どう膜炎

網脈絡膜病変

虹彩腫瘤 ,

脈絡膜・視神経輸細胞浸潤

前房内細胞浮遊,続発性緑内障

黄斑部脈絡膜病変

虹彩炎,黄斑部腫

強膜・脈絡膜 。視神経病変

片眼性眼内腫瘍

Letterer‐ Siwe病

Letterer― Siwe病

Letterer‐ Siwe病

Letterer‐ Siwe:病

Letterer‐ Siwe病

Letterer‐ Siwel病

Letterer‐ Siwel病

Letterer‐ Siweソ丙

Letterer‐ Siwe病

Letterer‐ Siwe病

IIistiocytosis X

IIistiocytosis X

IIistiocytosis X

Epsteinら 15)

Angellら 16)

五十嵐ら17)

MiacCunも erら
'3)

成田ら

16か月

3症例
(年齢不明)

2歳

1歳

3か月

21歳

17歳

新生児

2歳

3か月

40歳

43歳

61歳

1977

1978

1989

1990

1992

女性で,前部ぶどう膜炎 として発症 してお り,そ の後

約 6年を経過した当科入院時には,眼球内全体を占め

る巨大な腫瘍 となっていた。CT,MRIに よっても腫瘍

の質的診断は不能であ り, しかも全身的には異常がみ

られず,臨床的には診断が困難で,最終的には病理組

織学的検討を要 した21)～ 24).こ の結果,一見 して腫瘍性

の増殖 とも疑われた形質細胞の浸潤は,免疫組織化学

的に polyclonaHtyが 確認されたため二次的な増生で

あると考えられ,別に大型細胞が S100,α l‐ACT各染

色に陽性で,電子顕微鏡的に HX小体が確認されたこ

とから本症と診断された.1981年 Murphyら 25)は,正

常人の表皮で,胸腺細胞に特異的で,し かも末槍 T細

胞 とは 反 応 せ ず, Langerhans細 胞 :お よ び his‐

tiocytosis Xの 増殖細胞に陽性である抗 T6抗体につ

いて報告している。残念ながら我々の症例ではそれを

検索することができなかったが, この方法によりさら

に確実な病理診断が可能 と思われる。

Langerhans細 胞は正常表皮,真皮,リ ンパ節,角膜

輪部および結膜などに存在するとされている22)26)～ 28)

が,本症例の経過から推測するに,初発部位はぶどう

膜である可能性が高い。ぶどう膜は血管が豊富で,胎

児期には髄外造血を行っている組織でもあ り, リンパ

組織や造血組織系腫瘍 もしくはその類縁疾患が発症し

ても矛盾はない12)。 しかし,眼球のみに限局 した本症の

報告は過去にない。非常に稀な部位 に単発 した his‐

tiocytosis Xで 特異な臨床経過を辿っている 1例 とし

て報告した.更なる経過観察が必須であるとともに今

後 の報告例 が待 たれ る ところで あ る。

稿を終えるにあた り,御指導,御校閲を賜 りました弘前大

学第一病理学教室の永井一徳教授に深謝致 します。
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