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Although Castleman disease may occur in any lymph node of the body， it is the most commonly 
found in the thoracic cavity. Castleman disease rarely occurs in the pelvic cavity and only 8 such cases 

have been reported previously inJapan. In this report， we describe a case ofCastleman disease in the 
pelvic cavity. A 36・・year-oldman complained of fever. Both serum ひreactiveprotein (CRP) and 

serum interleukin-6 (IL・6)were elevated. Computed tomography and magnetic resonance imaging 

showed a solid mass with calcification in the pelvic cavity. The pelvic mass was surgically excised. 

The removed mass was solid and 75 X 45 X 30 mm  in size. The histological diagnosis was the plasma 

cell type ofCastleman disease. Fever subsided and both serum CRP and serum IL-6 were normalized 

after the operation. No evidence of disease was detected one year post operation. 
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緒ョ

Castleman disease は1954年に Castlemanらが胸

腺腫に類似した縦隔リンパ節の過形成として初めて報

告した良性疾患である.病変は胸腔内，特に縦隔に発

生することが知られているが，われわれはきわめて稀

なCastlemandiseaseの骨盤内発生例を経験したので

若干の文献的考察を加え報告する.

症 例

患者:36歳，男性

主訴:不明熱

既往歴:特記すべき事項なし

現病歴:2001年12月に 37SC前後の発熱が持続す

るため近医受診.CRP 12.0 mg/dlと高値を指摘され

るも， NSAID投与にて症状軽快したため放置してし通

た.2002年10月に 380C以上の発熱が持続するように

なり，不明熱精査のため当院免疫内科入院.精査にて

骨盤内腫療を指摘され当科紹介となった.

入院時現症:身長 165cm ，体重 56.9kg，意識清

明，体温 38SC，血圧 110/60mmHg，脈拍 102/

min，整.左下腹部に表面平滑，弾性硬，可動性のあ

る腫癒を触知.表在リンパ節触知せず

入院時検査所見:検血 生化学において軽度の貧血

(Hb 10.2 g/d1， Ht 34.3%)，血小板増加 (59.5X 

(Hinyokika Kiyo 51: 49-52， 2005) 

104/mm3)， IgG 2，660 mg/dl (正常値:870-1，700)， 

IgM 244 mg/dl (正常値:35-220)， IgA 518mg/dl 

(正常値:110-410) と高 yグロプリン血症を認め，

CRPは 12.9mg/dlと上昇していた.また， sIL-2R 

が 1，430U/ml (正常値:188-570)， IL-6が 58.4

pg/ml (正常値:4.0以下)と上昇していた.

画像診断・腹部 CTでは小骨盤左壁腹側に径 66X

42mmの境界明瞭，辺縁平滑な腫癒を認め，内部は

単純 CTで筋肉とほぼ等濃度を示し，腫痛上縁に粗

な石灰化を伴っていた.造影 CTでは均ーな軽度の

造影効果を認めた (Fig.1).腹部 MRIでは内部は

Tl強調像で筋肉とほぼ等信号， T2強調像で高信号

を呈し，ほほ均一な造影効果を認めた 腫癌の周囲に

径 1-2cm程度のリンパ節が多発し，腫癌と同様の

造影効果がみられた (Fig.2). MRアンギオグラ

フィーでは，栄養動脈は左内腸骨動脈で，動脈相から

濃染する所見があり充実性腫癌と考えられた.

治療経過:2002年11月20日，全身麻酔下に骨盤内腫

蕩摘除術施行.左傍腹車筋切開にて腹膜外的に骨盤腔

に到り，左外腸骨静脈の内側に手拳大，弾性硬，可動

性のある腫癒を認めた.周囲との剥離は容易で腫癒を

一塊として摘除しえた.また左閉鎖リンパ節，内・外

腸骨リンパ節が径 1-2cm程度腫大していたため，

これらも摘除した 摘除した腫癌は大きさは 75X45

X30mmで弾性硬，表面平滑な白色被膜に包まれ
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Fig. 1. (a) Plain computed tomographic scan 
showed calcified homogeneous pelvic 
mass. (b) The mass was slightly en-
hanced. Arrows indicate the pelvic 
tumor. 

ていた.割面は黄白色均一で，わずかに頼粒状を示す

充実性組織で満たされていた (Fig.3). 

病理組織学的所見:摘除された組織は腫大したリン

パ節で， リンパ節内に大小不規則なリンパ潟、胞の過形

成を認め，それらの減胞聞に形質細胞の著明な浸潤を

認めた (Fig.4). これらの特徴的な所見より Castle-

man diseaseの p1asmacell typeとの病理診断を得た.

経過:術後，熱発は消失し体温は 36.0-36SCで

経過した.貧血，血小板増加，高 yグロプリンも正

常化し， CRPも陰性化した. sIL-2Rおよび IL-6も

510 U/m1， 0.7 pg/m1と正常化した.術後 l年を経

過した時点では再発を認めていない.

考 察

Castleman diseaseは胸腺腫に類似した縦隔リンパ

節の過形成として1954にCastlemanらにより最初に

報告された1) さらに Castlemanらは本疾患の特徴

として，組織学的にはリンパ滅胞の過形成， ~包胞内へ
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Fig. 2. Magnetic resonance imaging (MRI) 
(a) T1-weighted image. (b) T2-
weighted image. Arrows indicate the 
pelvic tumor. 

Fig. 3. The macroscopic appearance of the re-
sected specimen. The tumor was 
solid and 7.5X5.5X4.0 cm in size. 
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Fig. 4. Histopathological findings revealed the 
pelvic mass to be plasma cell type of 
Castleman disease (HE stain (a) X 4D， 
(b) X刊0).

の血管侵入と増生，語、胞聞の形質細胞の増殖などがあ

るが悪性所見はないこと，原因は不明であり病変が胸

腔内，特に縦隔に発生することなどを挙げている2)

その後， Kellerらは病理組織学的に hyalinevas-

cular type (以下 HV型)と plasmacell type (以下

PC型)に分類し，胸腔内だけでなく，頚部や腹腔内

にも発生することを報告した3) HV型はリンパi慮、胞

の増生と，液胞問およびむを胞内に著明な毛細血管の増

生と硝子化が特徴で，リンパ液胞，匹中心が小さ く，

様々な細胞浸潤を認める. HV型は，臨床症状，血

液学的検査とも異常を認めないことが多く，偶然発見

されることがほとんどである.一方， PC型はリンパ

減胞，匹中心が大きく，波胞聞に硝子化した毛細血管

の増生を認め，著明な成熟形質細胞の浸潤を認めるの

が特徴である.臨床的には全身倦怠感，発熱，発汗が

多くの症例で認められる.検査成績では貧血，白血球

増加，血小板増加， ALP上昇， CRP上昇，高 yグ

ロプリン血症などの異常を示すことがある.

Castleman diseaseは大多数が限局性であるが，な

かには全身性のリンパ節腫脹を呈し，発熱，貧血，体

重減少などの全身症状を伴う Castlemandiseaseの全

身型といえる症例が報告されるようになり mul-

ticentric Castleman disease (以下 MCD)という疾

患名が提唱されたり

現在では Castlemandiseaseはその組織型により

HV型， PC型とその混合型 (mixedtype)の3つに

分類され，臨床型により病変が限局しているもの

Oocalized type)と上記の MCDとの 2つに分類され

ている.本症例は localizedtype， PC型に分類され

る.Localized typeは外科的切除により完治を得るこ

とができるのに対し， MCDは化学療法，ステロイド

療法などの治療が必要となることが多い5)

Castleman diseaseの原因として，以前は腫蕩説と

炎症説に分けられたが. B， Tリンパ球の subsetの

検索では，リンパ球の clonalな増殖は観察されず，

現在，腫蕩説は否定的である.炎症説としてウイルス

感染，免疫異常などが挙げられている.ウイルス感染

としてHBウイルス， HIV EBウイルスなどが報告

されているが6) 本症例においてはこれらのウイルス

の先行感染は認めらなかった.また最近 Castleman

diseaseの匹中心に IL-6の存在が証明され， IL-6産

生異常が考えられている. MCDに対して，抗 IL-6

レセプター抗体を用いた治療も試みられている7) 本

症例においても術前 IL-6は異常高値を示し，腫蕩摘

出後は正常値まで低下し 病勢と平行していたと考え

られる. しかし， Castleman disease全例において

IL-6が上昇しているわけではなく今後さらなる検討

が必要と思われる.

本邦における Castlemandiseaseの集計では，発症

年齢は1O-4D歳の若年者に多く ，男女比はほぽ1:I 

であり，組織型は HV型68.3%，PC型13.3%，

mixed type 7.3 %と HV型が7割を占めている.発

生部位では胸部45.4%，頭頚部24.8%，後腹膜

11.0%， MCD 5.0%，骨盤内1.4%と骨盤内発生例は

非常に稀である8)

われわれが調べた限りでは，本邦における Castle-

man diseaseの骨盤内発生例は8例報告さ.れてお

り9、16) 自験例が本邦9例目にあたる (Table1).年

齢は23-54歳(平均33.7歳)と若年者に多く，男女比

は4:5と性差はなかった.自験例は Castlemandis-

easeの典型的な症状である発熱を認めたが，他の症

例においては無症状もしくは周囲臓器の圧迫による症

状を認めるのみであった自験例を含め 3例で，術前

の検査で CRPの上昇など炎症所見を認めた.治療は

全例手術が施行されており，予後の記載のある 7例で

は0.5-7年(中央値2年)の観察期間で再発，転移
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Table 1. Cases of Castleman disease in the pelvic cavity reported in ]apan 

No. 著者 発表年年齢性別 症状 検査所見 大きさ (cm) 病理 予後

Tanaka9) 1976 36 女 下腹部痛 異常なし 記載なし HV 不明

2 TsukamotolO) 1980 26 女 なし 異常なし 8.0X4.5X4.0 HV 再発なし(7年)

3 飯泉11) 1983 27 女 頻尿 赤沈↑， Plt↓，膝質反応↑ 14.0X8.0X7.0 HV 再発なし(2年)

4 武田12) 1990 41 男 顕微鏡的血尿赤沈↑， CRP↑， a-glb 4.0X3.0X2.。PC 再発なし (3年)
5 中川13) 1995 54 女 腰下痢痛感，下腹部 異常なし 7.0X4.0 HV 再発なし (2年)

6 Kiguchi14) 1995 23 男 なし 異常なし 6.0X6.0X5.。HV 再発なし (2年)
7 言同T曲q官目15) 1999 20 女 左下腹部痛 異常なし 7.0X7.0X6.0 HV 不明

8 渡辺16) 2001 41 男 なし 異常なし 6.0X6.3 HV 再発なし (0.5年)

9 自験例 2002 36 男 発熱 貧血， Plt↑， CRP↑， 7.0X4.5X3.。PC 再発なし(I年)
y-glb↑， IL-6↑ 

HV : hyaline vascular type， PC : plasma cell type 

を認めない.腫蕩の大きさは最大径で 4.0-14.0cm 

(平均 7.4cm)と比較的大きいが画像診断上に特徴的

な所見はなく，治療前に診断がついた症例は報告され

ていない.確定診断は病理学的検索により得られ，

HV型が7例. PC型が2例である.本症は良性疾患

であり. localized typeであれば手術により根治が得

られる.無症状もしくは発熱などの全身症状を伴う骨

盤内腫療を若年者に認めたとき，鑑別診断の lつに

Castleman diseaseを考えるべきであると思われる.

自験例では腫蕩摘除により IL-6，CRPが正常化し，

熱発も消失したが，本疾患における IL-6の役割およ

び診断上の有用性については，今後症例を蓄積し検討

をすすめる必要があると考えられる.

結 語

非常に稀な Castlemandiseaseの骨盤内発生例を経

験し，文献的考察を加え報告した.本症例は本邦9例

目の報告である.

本論文の要旨は第183回日本泌尿器科学会関西地方会にて

発表した.
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