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　　ICHIKAWA，　M．　M．，NAKATA，　K，，　SHIGEMATSU，　H．　and　SAITOH，　H．　An碗oヵ3ンcaseげ

Che’diale・Higashi　syndro”ze．　Shinshu　Med，　J．，29：537－548，1981

　　An　autopsy　case　of　Ch6diak－Higashi　syndrome（1　year　and　ll　months，　female）was　reported．

The　patieロt　showed　several　remissions　a且d　relapses，　and且nally　succumbed　to　mellingitis・1ike

symptoms　with　jaundice，

　　The　giant　granules（lysosomes）were　observed　in　Ieukocytes　and　macrophages　as　well　as　in

other　cell　types　such　as　melanocytes，　Paneth’s　cells，　renal　epithelial　cells　of　proximal　convolution

and　others，　indicating　the　presence　of　common　basic　abnormality　in　the　formation　and　function

of　intracytoplasmic　granules．　In丘ltration　of　cells　resembling　histiocytes（reticular　cells）and

lymphocytes　was　found　iロvarious　orgalls，　resulting　in　hepatosplenomega王y　and　swelling　of　some

organs　except　lymphnodes　and　thymus．

　　The　nature　of　this　in且ltration，　neoplastic　or　inflnammatory，　could　not　be　Cletermined　in　this

case．　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　（Received　for　publication　Apri122，1981）

Key・words；Ch6diak・Higashi症候群（C聴diak－Higashi　syndrome）

　　　　　　　白皮症（albinism）

　　　　　　　剖検例（case　report，　pathology）

　　　　　　　胞体内巨大願粒（cytoplasmic　giant　granules）

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　の細胞の胞体内に巨大穎粒の出現とときにそれらの細

　　　　　　　　　　1　緒　　　言　　　　　　　　　　胞の酵素異常，②部分的albinism，③化膿性細菌感

　Chediak－Higashi症候群は1943年にC6sar1）によ　　染に対する抵抗性の減弱をその主症候とする。

り「自血球の非定型穎粒を伴う家族性慢性悪性好中球　　　本症はまれな疾患であるが，現在までに著者の検索

減少症2）」として3症例が初めて報告された。本症は　　した範囲内で91例4）－34）の報告があり，その中に1954

常染色体劣性遺伝性疾患3）で，．①穎粒白血球及び種々　　年のHigashi35）36）の報告例以来20例37）を数える本邦
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例が含まれている。　　　　　　　　　　　　　　　　ろ初圧170mmH20・終圧120mmH20・と，やや高

　今回，本症の1例を剖検する機会を得たので，その　　値を示し，細胞数は91／3でほとんど単核細胞であった

組織像を中心に報告する。　　　　　　　　　　　　　ため，serous　meningitisと診断しステロイド大量

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　投与と抗生剤投与を行ったが，8月3日，黄疽，8月
　　　　　　　　H　症　　　例
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　4日，強直性ならびに間代性の痙攣発作を呈した。痙

　症例：1才11ヵ月，女児。　　　　　　　　　　　　　攣発作は抗痙攣剤および，ステロイドにより消失した

　家族歴：特記事項なく血族結婚もなし。　　　　　　　が，意識レベルは低下し嗜眠傾向が出現した。8月5

　既往歴：分娩経過第1期遷延があったが仮死はなく，　日呼吸困難となり，酸素テントによる管理を必要とす

また，新生児黄疽は軽度に経過した。　　　　　　　　　るようになった。

　現病歴：1977年11月，発熱，下肢，背部の発疹を主　　　その後，一一時意識レベルの改善をみるも黄疸と浮腫

訴とし近医を受診したところ，肝脾腫，貧血を指摘さ　　は増強し出血傾向が出現するに至った。8月10日，肝

れ，信大病院小児科に入院した。入院時，皮膚は白く　　障害および溶血にもとつくと考えられる黄痕の増強，

毛髪は灰色で限瞼結膜は貧血性，眼底には色素脱出が　　低アルブミン血症，尿量減少，浮唾，腹水の出現をみ

認められた。肝臓は右季肋下3横指，脾は左季肋下で　　た。また，血小板は減少し出血傾向が強まった。8月

2横指触知された。血液検査ではR．B，C．308×104／　　11日，眼球固定等のconvulsionが出現したが，マニ

mms，　Hb．9．69／dl，　Ht．28，5％，　W．　B．C．16，　OOO／　　トール投与にて一時改善した。8月12日夜，再び眼球

mmS，血小板数e’k　60，　OOO／mm3，と貧血，血小板減少　　固定が起こり抗痙攣剤を使用するも症状は改善されず，

と白血球増多症の所見を呈した。骨髄有核細胞数は　　　8月13日早朝，呼吸窮迫状態に陥り，午前6時30分，

24，500／mms，であった。末梢血と腸骨骨髄で白血球　　下顎1乎吸が始まり間もなく呼吸停止，心停止となった。

内にperoxidase反応およびギムザ染色陽性の巨大　　ただちに人工蘇生術を試みたが効果なく死亡した。

穎粒が認められ，とくにpromyelocyteに多数認め　　　最終的に発生したmeningitisの原因はserous

られた（写真1，2）。好酸球やリンパ球にも巨大願粒　　meningitisが想定された（経過中の検査成績を

を有するものがみられた。　　　　　　　　　　　　　Table．1～3に示す）。

　これらの所見よりCh6diak－Higashi症候群と診
断された．Vi・．　Cの大搬駄どにより麻症状は　　　　皿離学的所見

一i梃y快し1978年3月に退院したが，同年6月，高熱，　　剖検所見：（S－3959）死後2時間で解剖。

肝脾腫，白血球減少症，血小板減少症，貧血をもって　　　身長79cm，体重9．5kg。

再発し，一時C．R．P．4＋．を呈するなど臨床的に　　　体格は中等大，栄養状態良好，皮膚は黄疸色で湿性，

D．1．C，を思わせる所見も合併した。細菌培養は陰性　　顔面，外陰部，左大腿に浮腫を認める。表在リソパ節

であったが抗生剤投与により症状は軽減し同年6月29　　は触知せず，頭髪は薄く灰白色調を呈する。眼瞼結膜

日退院した。しかし，7月10日に再び高熱，肝脾腫，　　は貧血性，眼球結膜は黄疸性，角膜は透明，瞳孔は散

赤沈充進，C，R，P．2＋．汎血球減少症を呈した。こ　　大し，左右同大正円形である。鼻，口唇に異常を認め

れはCh色diak－Higashi　syndromeの増悪期の症状　　ない。腹部は膨隆している。出血斑が左腰部，外陰唇，

と考えられた。9月26日に寛解退院したが1979年3月　　鼠径部，両側肘窩，顔面，胸腹部に認められる。

12目，肝脾腫（肝；3横指，脾；4横指）腹部膨満，　　　肉眼所見：（）内は年令椙当児の臓器標準重量38）。

高熱（38．5～40．5°C）C．R，P，3＋．で入院した。療法　　　骨髄（胸骨，腰椎）：赤色髄で細胞性である。

としてVit．　C．の大量投与，抗生物質，プレドニソ，　　脾臓：230　g（50　g），著しく腫大している。表面は

ビンクリスチソの併用療法を行ったが奏効せず，3週　　平滑で赤褐色を呈し硬度は尋常。割面は暗赤色で膨隆

間周期で発熱は繰り返され，赤血球数，白血球数，血　　している。脾粥は中等度認められ，濾胞，脾材は不明

小板数の減少が周期的に出現した。皮下には点状出血　　瞭。

が散見された。これらの諸症状から網内系の機能異常　　　肝臓：750g（400　g），腫大しており辺縁は鈍。表

が予想された。同年7月27日になると，意識障害，発　　面は平滑で硬度は尋常，割面は福色で膨隆する。血量

熱（38°C～39°C）嘔吐を主症状とする脳炎様症状お　　は中等度で小葉構造明瞭。

よび蛋白尿の出現をみたため，腰椎穿刺を行ったとこ　　　金身のリンパ組織：胸腺，リンパ節，扁診』パイェル
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Table　1，　Laboratory　data

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　（19794．　3）

Protein（total）　　　　　　　　g／dl　　　　　　　　　　　　4．8

　　Alubumin　　　　　　　　　％　　　　　　　　　　　　64．5

　　Globulin　α1　　　　　　　　％　　　　　　　　　　　　　4．1

　　　　　　　　　　α2　　　　　　％　　　　　　　　　　　8，0

　　　　　　　　　　β　　　　　　　％　　　　　　　　　　17．0

　　　　　　　　　　γ　　　　　　　％　　　　　　　　　　　6．2

Cholesterol（tota1）　　　　　mg／dl　　　　　　　　349．

Triglycerides　　　　　　　　　mg／d1　　　　　　　　　　390

Bilirubin（total）　　　　　　mg／dl　　　　　　　　　2．8

GOT　　　　　　　　　　　　Karumen　U　　　　　　140

GPT　　　　　　　　　　　　　Karumen　U　　　　．154

LDH　　　　　　　　　　　　mlU　　　　　　　　　542

1mmunoglobuli且　　　　　　　　　　　　　　　　（19797，23）

　Ig　G　　　　　　　　　　　mg／dl　　　　　　　　787

　1gM　　　　　　　mg／d1　　　　　128
　1gA　　　　　　　　mg／dl　　　　　　58
CRP　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　十

ASLO　　　　　　　　　　　　　Todd　U　　　　　　　　　40

Cerebrospina1且uid　　　　　　　（19798．3）　　　（19798．10）　Lumbar　puロcture（19798．3）

　Cell　count　　　　　　　　　　　　91／3（mono）　134／3（mono）　　initiaI　pressure　equivalent

　Nonne．Apelt　　　　　　　　　　＿＿　　　　　　十ト　　　　　　mmH20　　　　　　　　170
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　puncture且uid　m1　　　　3

　Pandy　　　　　　　　　　　　　　　　　　十什　　　　　　　　　十汁　　　　　　　　final　pressure　equivalent

T。t・1　P・。t・i・　mg／d1　　410　　　　　　mmH・0　　　　120

Glucose　　　　　mg／d1　　　　66

Bacterial　cultures（pharynx）　　（19796．25）　　　　（19798．10）

　Candida　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　十～十←　　　　　　　　十～十ト

　Gram　Negative　Rods　　　　　　　冊

　Staphylococcus　Epidermidis　　　　　　　　　　十～十ト

Table　2．　Laboratory　data

Examination　of　the　urine　　　　　　　　　　　　Kidney　function　tests
　　　　　　　　　　　　　　　　　　（19794．　6）　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　（19794．　3）

pH　　　　　　　　　　　　　　7　　　　　　　　BUN　　　　　　　　　13　mg／dI

Speci丘c　gravity　　　　　1，030　　　　　　　　Creat．　　　　　　　0．4mg／dl

protein　　　　　　　　　　　十　　　　　　　　　Uric　A．　　　　　　　3．4mg／dI

Glucose　　　　　　　　　　　　　－－

Urobilinogen　　　　　　　　　十

Sediment　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　・．

　RBC　　　　　　　　　　　　5～6／f

　WBC　　　　　　　　　1～2／f
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Table　3．　Blood　picture

Peripheral　Blood　　　　　　　　　　　　　Marrow（iliac　bone）
　　　　　　　　　　（19794．　3）　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　（19794．19）　　（19797．13）

Hgb　　　　　　　　g／dl　　　7．1　　　　　　　Nucleated　cells　／mm3　　58，000　　　16，000

Ht　　　　　　　％　　　　21。7　　　　　　Mgk　　　　　　％　　　15

RBC　　　　　　／mm8　235　　　　　　Mgbl　　　　　％　　　　1
WBC　　　　　　／mm3　4，500　　　　　Promyelo　　　　％　　　　2

Myeloblasts　　％　　　　O　　　　　　　Neutro

　Promylocytes　％　　　　O　　　　　　　　　Myel　　　　　％　　　　1

　Neutrophils　　　　　　　　　　　　　　　　　Metamye1　　　％　　　　1

　　Myelocytes　％　　　　O　　　　　　　　　Stab　　　　　％　　　　1’

　Metamylocytes％　　　　1　　　　　　　　Seg　　　　　　％　　　　1
　Stab　　　　　　％　　　　　5　　　　　　　　　　Eosino　　　　　　　％　　　　　O

　Segmented　　％　　　　3　　　　　　　　　BasQ　　　　　　　％　　　　　O

Eosinophils　　％　　　　O　　　　　　　Mono　　　　　　％　　　　3

Basophils　　　％　　　　O　　　　　　　　Lymph　　　　　　％　　　　59

Monocytes　　％0　　　4　　　　　　　　ErythrQ

Lymphocytes　％　　　　76　　　　　　　　　Baso　　　　　　％　　　　3

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　Poly　　　　　％　　　　7

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　0rt　　　　　％0　　　21

Coagulation　test

　　　　　　　　（1979　8。　7）

platelets　　　　　　　　　　　　　　　×104／mm8　　　　1，2

Prothrombine　time　　　　　　　　　seconds　　　　　34．5

Partial　thromboplastine　time　　　　seconds　　　　　　57，2

Fibrinogen　　　　　　　　　　　　mg／dl　　　　　25

板等いずれも萎縮傾向にあった。　　　　　　　1、　　である。腎孟の拡張はなく，腎動脈にも著変を認めな

　腎蔵：左65g（30g），右70g（30g），左右ともに　　い。

やや腫大し，表面は平滑，褐色調で被膜下に多数の出　　　肺臓：大きさ，形は尋常。表面は平滑で桃赤色を畢

血斑が認められる。線維被膜の剥離は容易である。割　　し，全面にわたり点状出血が散在する。肺門部リンパ

面はやや貧血性で，皮髄境界および皮質模様は不明瞭　　節に腫脹はない。

　　　　　　　　　　　　　　　　　細胞内に出現した巨大穎粒像

写真　1　骨髄塗抹像。多形核白血球内に巨大願粒が散在性に認められる。　（矢印）　（ギムザ染色）

写真　2　骨髄塗抹像。多形核白血球内にperoxidase反応陽性所見を呈する巨大穎粒を認める。（矢印）

　　　　　（peroxidase反応）

写真　3　皮膚。メラニン細胞に現れたメラユン巨大願粒の像。　（矢印）（ジアスターゼ消化後PAS染色）

写真　4　肝。Kupffer星細胞及び類洞内に出現した単核球のジアスターゼ消化後PAS反応陽性所見を呈す

　　　　　る巨大穎粒像。　（矢印）　（ジアスターゼ消化後PAS染色）

写真　5　肝。Kupffer星細胞内に認められたGiant　Lysosomeの電顕像（L）と核Φりおよびミトコソドリア幟

　　　　　（×10，500）

写真　6　腎。近位尿細管上皮細胞内に出現したジアスターゼ消化後PAS反応陽性の巨大願粒。（矢印）（ジ

　　　　　アスターゼ消化後PAS染色）

写真　7　小腸。バネート細胞に出現した巨大穎粒像。　（矢印）。（ジアスターゼ消化後PAS染色）
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套韓　一　　郡

・愚轟　　 　瓢撫鞍難謬耀騒繰．篠
一葦灘難　　　　　難難轟灘講・髪鷺 難盤　 難鰍

購騨舗　 ．融醗謹　 劉灘f監
雛幽醸　 灘騨灘盤纏鐡一鰭難「鑓繕曜

542　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　信州医誌Vol．29



Chediak・Higashi症候群

　脳：830g（1，000　g），硬膜，軟II莫に著変はない。　　　を認めなかった。

髄膜炎を示唆する所見は肉眼的に観察されない。また，　　リンパ節は系統的に萎縮性であったが，リンパ濾胞

脳血管系の異常もない。　　　　　　　　　　　　　　は消失し，基質および洞内への巨大瓢粒含有細胞の出

　病埋組織学的所見：　　　　　　　　　　　　　　　　現をみる。

　骨髄は細胞性で細網細胞の増生とリソパ球および巨　　　肺臓は両側とも肺胞壁に瀾漫性の組織球様細胞およ

大願粒含有細胞の浸潤が著明であり，細網細胞には著　　びリンパ球浸潤がみられる。また，肺胞腔内には踵大

しい赤血球貧食像が見られる（写真8）。　　　　　　　したマクロファージの集積，食食像が薯明であった。

　脾臓はリンパ濾胞の萎縮と赤脾髄の増大を認める。　　呼吸細気管支，細気管支周囲にもリンパ球様および組

髄索細網細胞は増殖腫大し，著しい赤血球食食像を呈　　織球1条細胞の浸潤を認める。一・…部には巣状の出血巣が

する（写真9）。白血球，リンパ球も食食されている。　　あり，同部ではマクロファージ内に著しいヘモジデリ

これらの細網細胞内には巨大頼粒が観察され，ジァス　　ン色素がみられた。肺胞マクPファージ内および肺胞

ターゼ消化後PAS染色陽性＊所見を呈した。　　　　　壁の組織球様細胞内にも他臓器に見られたと同様の巨

　肝臓は門脈域に組織球様細胞，リンパ球様細胞の浸　　　大穎粒が観察された。

潤と肝細胞の大滴性脂肪変性および中心静脈域を中心　　　皮膚には上皮基底層に巨大メラノゾームをもったメ

とする肝細胞の散在性壊死巣をみる。類洞ではKup一　　ラニン細胞が散見された（写真3）。

ffer星荊ll胞の腫大増生が著明で，その胞体内には空胞，　　小腸では，バネート細胞に巨大頼粒が散見された

赤血球および他の有核細胞の食食像をみる。また類洞　　　（写真7）。

内にもジアスターゼ消化後PAS染色で陽性の巨大穎　　　血管内皮細胞，血管外膜細胞等には巨大穎粒を認め

粒を持った多核白血球，マ舛ファージの集積像を認　なかった。

める（写真4）。　　　　　　　　　　　　　　　　　　その他，ごくわずかであるが，下垂体，卵巣，副腎

　腎臓は糸球体および尿細管周囲の間質に多数の巨大　　にも巨大穎粒が散見された。

穎粒含有細胞，組織球様細胞，およびリンパ球様細胞　　　組織学的に検索された巨大穎粒含有細胞の分布は，

が巣状に白血病様浸潤を呈して認められた（写真11）。　　ほぼ全身性であった。

また，尿細管の管腔内には蛋白円柱が散見された。巨　　　これらの細胞内巨大穎粒は肝Kupffer星細胞なら

大順粒含有細胞は，肝，脾と1司様に赤血球等を含有す　　びに脾の細網細胞の電顕的観察より巨大なLysosome

るものがみられた。尿細管上皮細胞内にも同様の巨大　　であることが証明された（写真5）。

穎粒をみ（写真6）糸球体細胞の一部にも巨大願粒を　　　病理解剖学的診断

認めた・　　　　　　　　　　A．Chedi。1，．Hig。，hi、ynd，。m。
　脳は脳底部の軟模下およびウィルヒョウーロバン腔　　1　肝脾腫を伴う巨大Lysosome含有穎粒細胞の浸

に巨大頼粒含有細胞，リソパ球・組織球様細胞が出現　　　潤。　（肝，脾，腎，脳，髄膜，肺，骨髄，ほか）

しており，一部ではウ・ルヒ・ウー・・ミン腔より噸　2赤血球餓像．（脇骨m，脾，月干）

に細包漫潤が拡がっていた（写真1・）・　　　　3組織球様細胞，リンパ球様細胞の浸1閏．（肝，脾，

神経細胞1こはごくまれに，リポフスチン様の巨大頼　腎，脇靴管，脳，髄膜，リン・櫛滑髄ほか）

粒を認めなかったが・シュワン細胞，その他には著変　　　4　白皮症。　（頭髪，眼底，皮慮）

柵胞内の巨大穎粒の証明に安定した成績を示すとい　　　5　実質細胞内の巨大顯粒の存在。　（腎近位尿細管上

　われている39）。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　皮細胞，バネート細胞，聲糸球体細胞，神経細胞）

細網細胞の増生像および細胞浸潤像

写真　8　骨髄。細網細胞の増生と赤血球食食像。（H－E染色）

写真　9　脾。リンパ球の浸潤と細網細胞の増生および赤1血球貧食像。　（H－E染色）

写真　10大脳。脳底部髄膜およびウィルヒョウロバソ腔への巨大穎粒含有細胞，リンパ球，組織球様細胞浸

　　　　　潤像。　（ジアスターゼ消化後PAS染色）

写真　11賢。間質へのリンパ球および組織球様細胞の巣状浸潤所見。（H－E染色）
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Chεdiak－Higashi症候群

B　全身のリソバ装置の萎縮一リンパ球の減少。　（胸　　の形成に至る過程の障害が示唆される。

　腺，リンパ節，脾濾胞，バイエル板）　　　　　　　　実際，マウスのCli色diak－Higashi氏病での観察45）

C　中毒性肝炎。　　　　　　　　　　　　　　　　　46）から本症ではゴルジ装置が組織学白切こ強く賦活さ

D　出血傾向。（肺，腎，皮麿，消化管）　　　　　　　れていることがわかっており，巨大穎粒の形成がゴル

E　肺カンディダ感染症。　（軽度）　　　　　　　　　　ジ野の負荷過剰あるいはゴルジ野からの1ySOSQmeの

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　不分離にあるのではないか，との説も出されている45）。
　　　　　　　　IV　考　　　察
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　本症候群は免疫不全症候群の中で免疫機構不全とし

　Chediak－Higashi症候群の症例報告は著者が調査　　てではなく，その他の感染防衛不全症候群の原発性遺

した範囲では1943年のC6sarらによる第1例以来現　　伝性群47）に組み入れられている。本症では食食能に異

在までに91例4）－34）がありそのうち剖検例は11例4）一ユ5）　　常をまないが，貧食lysosomeの形成抑制，　microtub一

である。以下に本症候群に特徴的な，（1）胞体内巨大穎　　uleがcolchicineに作用されたような状態でのlyso・

粒。（2）リソパ球および細網細胞ないし組織球様細胞の　　some膜と細胞膜との癒合不全などにより，1ysosome

組織浸潤。の2点について比較し考察を試みる。また，　内酵素の食胞内放出が薯しく遅延するために殺菌能障

本例を含めた12例の剖検例について諸臓器における細　　害が出現すると考えられ48），これにより貧食した抗原

胞浸潤の比較をTable　4・に示した。　　　　　　　　処理ができずantigen　presenting　cellとしての機

　（1）胞体内巨大穎粒について　　　　　　　　　　　　能が発揮できないことから免疫学的には酵素異常症と

　Chediak－Higashi癌候群ウ歌白血球奇形と白児症と　　同様の結果を招くことになると考えられる。

から成る症候群2）であるが両者の関係は興味のある問　　　（2）組織への細胞浸潤について

題である。好中球における巨大穎粒の存在35）36）は本　　　本症候群はまた「乳幼児期に急性感染症様（または

症の発見の出発点ともなったものであるが，毛根のメ　　白血病様）症候を塁して死亡する49）」という臨床的特

ラニン細胞内のメラニン色素願粒がやはり巨大な塊と　　徴が記載されている。本症例においても末期には白血

して存在することが発見され37）39）－42），上記の2症候　　球減少症を伴う脳炎様症状が前面に出ており，剖検時

の病因が共通の基盤にもとつくことが判明するに至っ　　の組織学的検索によりクモ膜およびウィルヒョウーP

た43）。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　バソ腔内への組織球様細胞，リソパ球の浸潤集積を認

　本症における細胞奇形は単に白血球とメラニン細胞　　めている。このように本症候群では異常穎粒含有顎粒

のみに止まらず，より広汎に分布していることが示唆　　細胞の浸潤に加えて，諸臓器へのリンパ球様細胞浸潤

され，実際，腎尿細管上皮細胞，シュワン細胞，神経　　　を伴った網内糸の系統的増殖過程についての解釈には

細胞，肝細胞などに認められている39）。本例において　　一種の悪性リソパ腫とみなすものから4）39）44）50）51），敗

も，多核白血球，マクPファージの著明な巨大穎粒の　　血症性ないし全身感染性の炎症性反応像とみなすもの

存在に加え，肝Kupffer細胞，肺胞vクロファージ　　まである5）39）。

にも認められ，また実質細胞では皮膚のメラニン細胞　　　剖検例の報告を比較検討してみると，細網内皮系の

の巨大メラノゾーム，近位尿細管上皮細胞，バネート　　諸臓器の反応は次のごとく要約される。多くの症例で

細胞，聲糸球体細胞にも巨大穎粒を認めた。神経細胞　　（9／11）で肝脾腫が認められており，リンパ装i置につ

にはごくまれにリポフスチソ様の巨大願粒をみたが，　　いても10例が腫大を報告している（10／11）。しかし本

血管内皮細胞，ミュワン細胞，血管外膜細胞等には認　　　例では肝脾腫の存在はあったが，リソバ装置は胸腺を

めなかった。この異常大型穎粒がしばしば酸フォスフ　　含め萎縮性であった，これはリソバ実質の減少にもと

アターゼ陽性であることから，一種のライソゾーム病　　つくものであり，残余の組織中には組織球様細胞ない

と考える説44）もあるが，本症では必ずしもライソゾ　　し細網細胞の増生が軽度ながら認められた。報告例を

一ム酵素に異常があるわけではなく，顯粒の形成障害，　みると，このような網内系細胞の増生により，リンパ

貧食空胞の形成障害といった面が今後問題になると思　　節と脾ではリンパ濾胞が，骨髄では穎粒球系赤芽球系，

われる。本例においては，マクロファージに著明な食　　栓球系細胞の減少する傾向がうかがえる5）39）。肝では

作用が認められており，ゴルジ野からprimary　lyso一　　グリソン鞘，脾は赤脾髄，骨髄では瀦漫｛生に細網細胞

someが形成される過程での異常とprimary　Iyso一　　ないし組織球様細胞とリソパ球の浸潤を認め，この浸

someが貧食空胞と融合しsecondary　Iysosome　　潤綿1胞中に異常顯粒を有した細胞を混在するという所
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見が一般的である39）。本症例でも同様の所見であった。　られていることからも，本症候群のこの増殖性39）病変

　その他の実質臓雛については，肺では間質性肺炎を　　が前腫瘍状態としてとらえることが可能かも知れない。

思わせる肺胞隔壁の組織球様細胞，リンパ球の浸潤に　　本症候群のより長期の観察により，この点もやがてよ

よる肥厚が，また，血管周囲からその周辺にもわたっ　　り明確にされるものと考えられる。

てみられる同様の細胞浸潤が，心，腎，胃腸管壁，脳，

髄激ど嘲められている39）．本鰍。おいては，腎，　　　　V結　語

大脳，および髄膜に著明なこれらの細胞浸潤をみた。　　　　1才11ヵ月女児，全経過約1年10ヵ月のCh6diak・

すなわち，腎には巣状であるが尿細管周囲間質に，髄　　Higashi症候群の1症例を報告し，細胞質内区大穎

膜では，クモ膜およびウィルヒョウーロバン腔により　　粒と網内系細胞『増生について考察を試みた。

強く，リンパ球，組織球様細胞の集積を認めた。これ　　　巨大穎粒を含有する細胞は全身に分布しており，そ

らの細胞増生状態は単純な炎症性細胞反応に比べると，　れらは願粒球系細胞以外にも網内系貧食細胞およびメ

確かに浸潤細胞がリソパ球と細網細胞ないし組織球様　　ラニγ細胞，尿細管上皮，バネート細胞などの実質細

細胞に集中し，ほかの白血球，形質細胞などの混在も　　胞の穎粒にも認められた。

なく，また肉芽腫の形成傾向のない点でItoら5）のみ　　　ホ症例では肝脾腫をみたが，リンパ系組織はむしろ

た炎症反応の方にかたよった組織像と趣を異にしてい　　萎縮性であった。諸臓器にみられた細網細胞ないし組

る。しかしながら，いずれの臓器においても破壊漫潤　　織球様細胞および，リンパ球の浸潤増生の様式は，に

性の増生をみない点は，これを腫瘍性増生と断定する　　わかに炎症性とも腫瘍性とも即断できなかった。

こともできない。小島と高橋39）も，これらの病巣を炎　　　本論文の要旨は第31回長野県医学会総会（1980年10

症性変化と判断するのにはll真重な態度をとっている。　　月，伊那）および，第11圓松本歯学会総会（1980年11

免疫不全症候群の患者には優位に悪性腫瘍の発生が知　　月，塩尻）において発表された。
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