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症例

“Hand-Schiiller-Chistiart;s disease ”のー症例
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A Case Report of “Hand-Schuller-Christian's disease" 

by 

HIROSHI KAJIKA w A and MAsAO MoTOMOCHI 

From the Department of Neurosurgery, Kyoto University Medical School 

(Director : Prof. Dr. HAJIME HANOA) 

A two-year-old boy was admitted with the complaints of !orig-standing otorrh畑，

edematous swelling of face and gait disturbance (Fig. 1). Systemic bone survey revealed 

disseminated osteolytic lesions in the skull, iliac bone, ribs and scapula (Fig. 2, 3, 4, 5). 

Chronic disseminated histiocytosis X (Hand-Schuller-Christian’s disease) was differentiated 
from leukemia or other ty戸sof histiocytosis X by bone biopsy (Fig. 9, 10), bone marrow 

(Table 2) and other laboratory findings. 

Combinated therapy of Co-irradiation, steroids and antibiotics improved both clinical 

symptoms and laboratory findings significantly. 

緒

1893年， Handが“Hypopituitarism”のー裂として

報告して以来， Rowland等ICよってPGaucher’s disea~e, 

Niemann-Piel山 di担a田と共lζprimarylipoid metabolic 

disordersとして一括されていた時代もあったが，その

後，大部分の症例IChypercholesterinemia の認められ

ないこと，及び reticuloendotheliaI syste川の細胞の明

殖が主体をなす乙と等から lipoiddepositは granuloma

形成後の intracellularmetabolic disorder による斑co-

daryのものであるとされるに至り，他l乙類似せる臨床

痕状及び病理像をRする Eosinophilicgranuloma及び

A bt-Letterer-Siwぜsdi田a目を総指して Reticul明 ndo-

theli附 isという引ilit）が付された（Wallgren). また

最近ではζれら 3疾患は，同じ pathogenesisを有し，

単に stageの遠いもしくは variationであり，移行型

もあるとされ，そのい疾患を特徴づける細胞が，疑

いもなく reticuloendotheliumk由>Iぐするものであるけ

れども，明らかに differentiateした Histiocyteである

ことから， Histiocyt川、 xという名称が一般的になっ
てきている．最近，孜々の教室で広汎な頭蓋骨欠損，

軽度の眼球突出，慢性，，，耳炎を主体とし，全身的骨欠

損を認める Histi叫 ytosisXのうちで chronictypeであ

る Hand-Schii Iler-Christian’s di配a留の症例を経験した

ので報告する．

Case 

K. K.，合 2--{"3ヵ）J.

約 I年前 （I{" 3ヵ月）， 左華宇都が少し隠れて痛が
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る綴 （－であったが入；きくなる傾l何がない（））で放同され

ていた． I 1,y 9 今月しでも一 人歩きできないので伊，，~

外科受診の結以， 左覧’~｝＇ OJ ＇ま lま 1-jl心部l乙 radiolucent

areaを‘指摘され，昨年12月（半年前），同部の curett・

mentをうけ組織a診断の車内！札 Xanthomato＇、トを疑われ

た．

同II与にその頃より左側の otalgiaと otnrrh冊aを＊

し始め耳卯科的治療を続けていたが難治性で，；！（｝［＇・』

月頃1r.限周開，倶u頭部lζ著明なl間服と発赤を米し；1cute

tnastoidit.is with ~inuド thro111h問、の疑いで本；＂＇＇ 5 }], 

本院耳1;..1科lζ人1:;,;. Ma,tnid鋒禽と外耳道との閥IC:

fistula.が証明され， 治療により急性症状は消砲した

が， X-ray検査で Skull811留を中心lζ広I凡な骨欠損

を見い出し，円stemi1:di回 rderの疑いがもたれ，脳M1

経外科lζて更に精査すべく送られてきた．

家族歴：特記すべきζとなし．

既往歴・正常M.t主下時体重3-!00g・ 1 "" 3ヵ月麻

疹lζ擢患．

現症及び経過 ．体重JOkg，身長8!.5cm，頭開47.5cm,

胸囲47cmで平均よりやや下まわる程度で，独歩不能を

のぞいて特1ζ発育F害警は認められないが， Fig.I lζ示

す如lく，耳鼻科治療で著明lζ腫脹は減退しているがな

お両側の前頭，円側草互にかけて浮腫状である・. II艮球は

exoph,tl;ialmos様で，特に左限周囲は膨隆し，資総色の

惨出液貯溜あり，それまで隔日lζ穿刺をくり返してい

た．性状は耳漏のそれと同質で菌検査でも共lζGram

negative ba<;illiである Rettgelleraを検出している．

皮腐はIi：疹著明であるが， 5宅状所見を認めず，自主簡及

び両側そけい部lζ米F長大のリンパ腺を 2～3個触れ

る．腹部膨降なく肝牌も触知し得ず．神経学的には，

脳圧冗進症状なく運動知覚異常なし．

正常範閲，独歩は不能であるが股関節lζ閃排制限な

Fig. I Before therapy. Note the edematous face 

and ""nphthamic swelling. 

く持却にn：州もないようである．江i;,1科的！UH以初認

めたような多喜~(i）惨ti＼放はごく少量となり Fi~t11la も

granulationでふさがりつつあり，｜眼科的l乙！1.llNJま異常

なく角膜もE常，｛Fl.し左限におそらく外転神経不全麻

婦のためと思われる軽度の情在性斜視を認める．

一般検血では Tablelの如くで，鉄欠乏性担貧血の

傾向を認めるが特lζ異常所見なく，出血傾向もない．

｜士｜血球数の多いのは前述の炎症のためと思われる．腸

骨陵より採取せる骨髄像は Table2 tζ示す如く Ery-

th.midが少しく hypoplasticである以外は特に児常な

く，leukemiaの所見はないがまた積械的lζhis印刷to・

川を支持する所見も認め得ない． ℃の他の検企では

’fable 3の如くで，血r:l1cholesterolの高値を除いて異

常なし肝徽能， alkalinephosphatase, acid phosphatase 

も正常範囲である．また，尿量尿比重ともに Diabetes

insipid usの所見なし.{8.し， 脊髄圧は挿T守全身麻僻ド

lζ行われたが明らかに，：＇： jt入

X-ray検査では Fig.:2, 3. 4 tζ示す如く， トルコ鞍

を小心に服潟及び前Fj1後説室長禽殆ー・・ど全体と両側側頭

部にかけて広汎な骨磁波像と，右第2～第4肋骨，左

肩甲骨，左寛骨』ζosteo,lyticな変化を認める（Fig.5 ). 

寛骨の所見は半年前と比べ殆；ど変化を認めたEい．

脳血管写 （Fig.6, 7）及び！悩気脳写（Fig. 8）で

は脳圧冗進及び Hydr眠 phalusの所見なし．左側頭で

行った biopsyでは， 骨は正常の硬さ及び厚さを火い

！段様綴痕線7で容易にメスで切り取れPdura はほぼ111tnct

であったが柔い黄赤褐色の組織が約 1佃の厚さにわた

って extraduralspaceを占め，乙れの組織所見は（Fig.

9) ＇ζ示す如く著明な eosinophilicreaction及び h以io・

cyteの僧殖を認め， と乙ろどころに giant，ぽu及び
Sudan Eによる脂肪染色陽性の foamcell状の細胞を

認めた． ζの所見は，整形外科lζて半年前覚骨の cu-

rettmentを行ったときの組織像（Fig.10）と全く同ー

であった． 以仁臨床像及び病理｛象を総合して Histio-

cvto,is X，しカ〉も chronicdisseminated ty1耳目日ち Hand-

~·chiilb ChtiHian's discaeeと診断し直ちにトルコ鞍を

I'll心lζ1日！OOr.相当のCo照射と steroid療法を開始し

山乙 antibotics投与を強化した．頭部の腫脹は照射3

～4 I］目l乙早くも著rimζ減退し始め骨欠損の輪廓が明

瞭lζ判明するほどになった rFig.II). 2週間後小児

科に転科し，前記治療を続けると共lζCo照射線量総

量 2500rーを終わり． 約 1ヵ月後軽快退院して以米，

steroidの維持量を外米投薬して観察しているが3ヵ月

後の現夜．独歩可能となり，炎1在所見も完全に消飽し
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Table 1 Hematological Findings 

8/Dec，’65 16/May’66 4/Junc’66 29/June’66 

411 478 554 

52 90 

32 38 

16000 18100 8700 

2 8 13 

40 32 43 

7 3 14 

51 54 26 

64 52 
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7 5.5 4 

9 10.5 11 

17.6 15.2 17.9 
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Lymphocyte 

large 

small 

Plasma cell 

Reticul田 ndothelialcell 

Megakaryocyte 

Mitosis 

Vasuole 

Nucl白rSchadow 

Toxic granule 

Nucleated cells 31x104/mm3 

E/M ratio Ca. 3/20 

2.8 

1.0-2.0 1.2 

10.0-15.0 

1.2 

25.6 

18.8 

6.8 

1.2 0 5-2.0 

1.0-2.0 

0.1-1.0 

12/500 

Table 3 Other Laboratory Findings on 
Admission 

Cholesterol 270 mg/dl 

13.2 Tota I protein 6.8 g/dl 

0.4 A/G ratio. 1.16 
CRP （＋＋＋） 
Na 139 36.0 
K 4.8 

30.4 
Ca 4.8 

4.8 Cl 100 
0.8 Alkaline phosphtase 11.3 

Acid phosphatase 2.73 

0.8 GOT 23 
GPT 13 
Co-r白ction 2 
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Cd-reaction 、 8

BSP 0% /30 min. 

TTT 3 
Blood sugar 103四1g/dl

Urine 

gened within normal limits 

Amount 300-600 ml/day 

S. G. 1010-1016 

17 KS 1.0田g/day

17 OHCち（free) 0.16 mg/day 

(lotal) 0.93田g/day

Spinal tap (under gencrul ane-.thesia) 

pressure 270-250 (mmH20) 

（ーlOcc)

mJcroscop1c 

Pandy 

Nonne-Appclt 

Protein 

Sugar 

Cl 

Watery clear 

（＋〕

（ー）

105田g/dl

65 mg/di 

123 mEq/I 

Fig. 2 Plain skull film. P-A view. 

Osteolytic d~truction of orbits. 

Fig. 3 Plain skull film. Lateral 

view. same finding on both sides. 

F』g.7 CAG & PEG. Latt!ral view. 

Within normal limits. 

99 
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Fig. 4 Pbin skull film. Axial 
view. Note the osteolytic change 
of almost entire basis. 

Fig. 5 Systemic bone survey. Note 
the osteolytic lesion in left iliac 
bone, right U -IV ribs and left 
店apub. 

Fig. 6 CAG & PEG. A-P view. 
Within normal limits. 

Fig. 8 PEG. P-A view. No alト
normal fin:lings. 
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Fig. 9 Histological picture of extradural tissue. 

Note the ,eosinophific reaction, giant cell and 

lipid (Sudan III stain positive) lading“foam 
cell" 

Fig. 10 Histological picture of "xanthomatous” 

tissue of left iliac bone. Note the same fi口d-

ings as demonstrated in Fig. 9. 

ている．なお，体温は全経過を通じて無熱状態であっ
ート，

考 案

現在 HistiocytosisXという pathologicalentityの下

に， 3つの疾患が含まれているが，乙こに至るまで多

くの病名が付されてきた．主なものは lipoidmetabolic.: 

disorderという考えから， Xanthomatosisまた腫蕩と

の鑑別を主体とした Reticulo-endotheliosis(systemic, 

aleukemic）とが主なものであった．前者は以前同類疾

患と見なされていた Gaucher’sdis田町， Niemann-Pick’s

di目aseとは明らかに pathogenesisを異にすることか

らXanthomatosisという名はむしろ不適当だとされる

ようになり，後者も緒言において述べたような理由か

ら次第に HistiocytosisXという名称が一般的になって

きている． いずれにしても， pathogen白isは腫楊より

も infectionorigin による inflammatorygranulation 

Fig. 11 One week after starting therapy. Note 

the marked deer回世mentof edematous swelling. 

(histiocytosiのであるとされpathologyも， eosinophilic

reactionを伴なう乙とも伴なわないとともあるが gra-

nu!omaであるという見解を支持するものである．組

織像は 1)teticulo-histiocyteの増殖を認める増殖期，

2）それに eosinophilic目11及び multinucleatedgiant 

cellの出現と血管及び結合織の増殖を来す肉芽腫期，

3) foam cellの出現をみる Xanthoma期， 4)fibrosis 

の著明な治癒期の4段階にわけると Eosinophilicgra-

nulomaは 1)2) Iζ，Hand-Schuller-Christian’s di配a配
は 3)4) Iζ相当し， Aht-Letterer-Si we’s di盟aseは主

として 1）わであるが， もっとも重篤で急性もしく

は亜急性に経過し prognosisが悪いといわれる．しか

し各期は厳密にわける ζとは実際には無理で，多くの

症例lζ各期が混在し種々の移行型が認められる．三者

とも遺伝関係は認められないが，主として， 10才まで

の小児lζ好発するが，かなりの頻度lζ青少年及び成人

にもみられる．以下個々について簡単にまとめてみる

と，

I ) Eosinophilic granuloma of bone (Histioc、tosisX 
localized in bone) 
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最も mildで prognosisの良い型でありとの件にも

発生し， 1：～数個の特有な d悶 rete, oval-roundな

osteolytic lesion (punched out）を作る．若年者lζ多い

が特lζagξincidenceはない． 症状はあったとしても

local lesion に関連したもので， extraskeletalには障害

を及ぼさず cu閃ttmentあるいは照射療法がしばしば

奏効する．

Il) Abt-Letterer-Siwe’s disease (acute or subacute 

disseminat＇吋 histi配ytosisX, non-lipid reticul-

目 ndotheliosis)

Si weが記載した時は pathological entityではなく

clinical ~yndrome としてであって， ζれはこの疾患に

よってでもまた neoplasticreticulosis によってでも生

じるとし， Lettererの報告でも aleukemicreticulosisの

ー型としてであった．実際lζneoplasticとの鑑別は臨

床症状からは殆んど不可能で softti盟国あるいは bone

lesionの biopsyが必要で，例えば mucocutaneousle・

sionや，腫大したリンパ腺組織が histi但 ytosisの像を

示し， bonemarrowでも neoplasticgrowthを示さな

いという乙とがあればとの疾患であるといえる．大部

分は幼少年lζ発生し，消耗性疾患で肝牌の腫大，及び

全身のリンパ腺腫張，出血傾向，進行性貧血，皮膚粘

膜症状即ち明瞭な黄褐色の丘斑で赤色軍と黄色中心を

有するもの等々が揃えば診断は確実である．特lζma-

lignantという言葉が用いられるが， これは経過が早

くprognosisが悪いととからで neoplasticであるとい

う意味ではない． また non-lipidといわれるのも経過

が早く lipoid depositを来す前lζ死亡する症例が多い

故であるといわれている．

llf) Hand-Schiiller-Christian’disease (chronic d1sse・

minated histiocytosis X) 

緒言で述べたように primarydisorder of lipid meta 

bolismという考えは現在では棄てられている．好発年

令はやはり幼．少年であるが， 70才の老人の報告例もあ

る．膜様骨の中心部の欠損，特lζskullではトルコ微を

中心lζ特有な geographicpattern の欠損を楽し， Dia-

betes insipidus, Exophthalmosと共lζTrias といわれ

ているが，その他 reticul田ndothelialsystemの組織の

肥大に加えて，どの organをも侵しうるとされるが症

例によって臨床絞状も著しく異なり，前記 Tna~ でも

完全に揃うのは10%もないといわれている.Pituitary-

hypothalamu> systemが浸されると， Diabetesinsipidus 

以外lζ額身の dysfunctionの症状が表われる．眼球突

出は限街骨及び retroorbitalfatが侵されるためで強度

になると，娃限（tetede grenouille）といわれる状態

となる． 内耳及び中耳の破療に感染が加わって otor-

rheaを来たすが，極めて難治性で発見の糸口になる

ことが多い. Initial pathological picture は本質自%：：，;t

inflammatory granulomaであり， fibrosisや lipophage

cell (cholesterin-lading foam cell）は二次的な現象であ

るといわれる.Prognosisは以前lζ考えられていたほ

ど悪くはないが，】rradiation,ACTH, steroid, antibiotics, 

antineoplastic agent等々のうち，治療法もまだ確立さ

れたものがなく症例によっては，これらのうちどれか

があるいは combinedでかなり奏効するものがあると

いう状態である．

本症例は最初歩行障害で整形外科で，次いで慢性中

耳炎で耳鼻科で治療を受けていたが急性症状を欠き，

しかも難治性であることから systemicbone su同町を

行うに及んで，著明な頭蓋骨欠損を始め，寛骨，肋

骨，肩甲骨lζ同様に osteolyticl白ionを見い出し，直

ちに bonemarrow及び skullの biopsyを行い組織学

的lζ検索した結果 histiocytosisの診断をなし得，しか

も以前行った寛骨の組織と全く同一所見であるζとか

らdisseminatedtypeであることが判明した． Chole-

sterolか否かは決定し得なかったがSudanEによる脂

肪染色陽性ということ及び臨床症状から chronictype 

即ち Hand-Schiiller-Christian'sd目白認を診断し，トル

コ鞍を中心lζCo照射療法と全身的lζsteroid及び an・

tibioticsを投与し経過を追ったが，頭部の腫張は照射

数回にして早くも著明lζ減退し，次いで炎症も消槌

し，独歩も可能となった．現在 steroidの維持量を投

与中であるが特変なく prognosisは悪いとは思えない

がなお外来にて経過観察中である．

結 語

慢性中耳炎及び歩行障害を主訴とした2才の男児に

みられた著明な頭蓋骨欠損を始めとした全身的骨破痩

像lζ程度の眼球突出及び貧血像を呈した Ha刈ふhiil・

!er-Christian’t diseaseの症例を報告し，合わせてHist叶

cyt品 isxについて文献的考察を試みた．
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