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先天性嚢腫性リンパ管腫の一部検例
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　　　　　　リンノミ餐彗：「ソヨ皮　（end〔，theliurn　of　Iymphatic　vet　g．　e1）

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　分娩経過：分娩予定1ヨよりll『遅れで初発陣痛が発

　　　　　　　　　　緒　言　　　　　　来し6時間後に刊　属酢が出現．2塒閥争受，1撚破

　先天性嚢騰性リンパ管腫はリンパ管性起1原の内皮に　　　水し羊水は漉濁してい鵡，27時間後，排臨状態で吸

被われた襲腫であり，その発生は比較的稀なものであ　　　引し，5回1ヨに児頭を娩出したが突然児心音が緩除と

る・ガ　　　　　　　　　・　　　　「　ト　　　　　　　なり，まもなく陣lhした、、児心音停止後約10分間経過

　本症に関する報告1，Ll　1828年Rellden1〕とLcherのも　　　して児を娩出した。分娩所要時閥は27時間28分、，

のが最初であり，1843年Wemherがオ〈症をcOn霧eni－　　　　　　　　　　1　　　　　　　　　　　・

lal　cystic　hygrom三ヒと名づけたr，以来Wegneri＞，　　　　　　　　　　痛理解剖学的診断

Goe瞬h琴），　G1’‘〕ss3）4）らによって木症のJYEII？1病理に関　　　　1）先天性嚢腫l！Lリソ／e管腫（右側胸部，小児頭

して種々な意見が発表されているが，未だに統一され　　　　　　大）

た見鰍珊られていない5）、，　’　　　　　　　2）死藤児　　　　　　・
　著者は最近，腐側胸部の臣大な先ヲゼ性嚢腫性リソバ　　　　　3）肉？一水吸引　　　　　　　・．

管腫を有する死産児を剖検する機会を酷病理学的に　　　　4）脳澤腫　　　　　　・

検討Lた61　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　5）肝，脾のうっrflエ

’・　　、　　　ト　　　，・　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　6）1眼瞼結膜，球結膜の点状出血

　　　　　　　　　　症　例，　　　　　　7）卵門孔開存
　　死藤児　男

』臨床診断1右側胸部瞳瘍n，　　　　　，　　　　　　　　　　　　，　　　　　剖検所見

　　’刃親　26才　初産婦　　　　　　　　　　　　　　　　　　体格は中等大，栄撞状態やや不良c，．後頭部全体に成

　家族歴、既往歴に特記すべぎことはない、，　　　　　　　人乎掌大の餉L腫を認める。眼瞼結膜，球結膜に点状出

妊娠経過：妊娠初期，中期には異常がなく，妊娠　　　［fl1がある。右側胸部に小児頭大の腫瘤が形成されてい

第9ヵ月中頃より，体璽の急増と下肢の浮腫が出現，　　　る（図1）。腫瘤部の皮腐は全般的にほぼ尋常である

第10ヵ月に入り尿蛋白陽性となり，高lnL圧（17｛｝／80　　　が，一部が非薄化し，内部が嚢腫状で黄色液を透見で

lnin　Erg）をも生じ妊娠中毒症として入院，治療をうけ　　　きる，，腫瘤の境界はやや不明瞭。1，：下肢は騨常で浮腫

ていた、，　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　を認めない。胸水，腹水の貯溜はなIJ・u
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右f　1胸部［醗｛洋i腋鰍1乙から補lj胸ゴlll｝こかけて’【～球　又，その糸瞭蝉‘酬槌がF・・1・yらのリンパ管の基

状小児頭大（18・ユ2・【i、7il）で波下縄納賄祖三し，　準・・，すなわ』ら，1嘩底板の欠如8）・琴糠の｝’“iさ調

翻騨を1・鎚しているull職職麟1ω剛ll・膨入・，込　周隅船糸哉への内皮細胞の窒｝U・・1＞P・・i・yt’eの欠如

み，剰離困難である、，硬度は軟，波動性に富んでい　　　に極めて類似していることなどが指摘されている。

る、、　　　　　　　　’　　　．’　　　　　　　　　　　　元恥，リソパ管の発生に関しては，頸静脈などの・一一

　割面は黄色ないし螢褐色で，胡桃大から丁拳大まで　　　定部紘の静脈内皮から発芽したリソパ管原基がlym一

の類が散在しておりt内。llに艶透明液熔れてし・　phElti・…を形成しここから遠心的に繍へ延び

る（図2）。嚢唾の内壁に沿って，線維IY－k索状構造物　　　ていくという，　Sabinら9）10）に代炎される遠心憐発塩

が交錯して走っており，嚢腫内面は淡翼白色で滑沢で　　　説と，間葉系組織の組織閥隙がIy111pllatic　cavityな

ある。他の黄色部は11ヨ径数”躍位の・」・さな多房性蝿胞な　　　形成し，求心的に延びて二次的に静1塀に結合するとい

形成し，黄色液々多量に有している。　　　　　　　　　　う，TLIuntitisst’onら11）12）の求心M：．発盤説が対立してい

　組織学的には，多房憐嚢胞を形成している部では，　　　た。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　．

大小趣の管腔が形成され，そのドヨ面は主として一閥　　しかし忽那13）’頴川らによればリソ噌の：醗像

の扁平な紡錘形の内皮様細胞で被われている（図3），　　は胎生第2ヵ月頃に一定部位の静脈より発芽しそれ

部位によっては，この内皮様細胞の配列が不規則とな　　　乏同時に、周囲間葉系組織の組織間隙の発‘kによって

り，円形の核をもつ大形細胞が何層にも増殖し管腔　　　構成されることが家鴨胎，鶏胎について誌められると

内へ突隆しているところもある（図4），，この．ような　　　いい，いわば折衷説をとっでいる。　　』・－　tt／．

部位では，内皮様細抱は周囲結合織内に散在する線維　　　　いずれにしても，Sabinに従えば，リソパ管は次の

芽細胞と光顕的には極めて酷似している。又，明瞭な　　　5つの原基から発生するものと考えら淑る。1）p：　lred

基底膜およびpericyteは認められない。　　、・　　　　lugular　sacs　lateral　to　jugular　veins，2）unpai「ed

　周囲結禽織は全般に浮腫状で膠原線維は疎で膨化し　　　retroperitoneal　sac　at・ro。t　of　mes．　entery，3）paired

ている。結台織内にはリンパ球の浸潤が若干認めら　　　pOsterior　sacS　ill　relation　to　scin6cl　Veinsであ

れ，リンパ濾胞様構造をとっているところもある［、そ　　　る、、　　　　　　　　　　　　　　　＿燭　I

a・ほか，・酬雌・や綱辮脈継の1・ヨ径鮪するErlL　｝】牲途1・｝・鮒るこ’1・らlympha，　tic　S・Cの献と

管，さら剛1経線　陳，僻蹴繍練4・存在してL・　cy・li・hyg・・n…！発生都f立と｝よ欄麟関灘が～隔

る（図5）t，ところによっては，このような毛細lnL管，　　　ことを大多数の帳・ll押）が指摘しているが，木例もその

神総平滑筋繍陳な．どカ～管腔内に梁状にラliり1その　好発澗立の1つである刻1講部に認められた・　‘

周　Hは一　｝の内皮購II胞によって纐。れているとこノ　　病理組織学的には，　W・gner1）がリンパ管腫を〆

1、ある，これらの1幡謝了線維束1・r，ほ1柵常で，変1・il　111ymph・・gi・nia　t　ilnpl・x，2）　lymphartgi。m・c・vl一

壊死は認められないc，　　　　　　　　ern・s・m，3）lyml・hangi・m・cy・t・i・1・sに分類it”

　管腔内には，1ζにリソパ球が認められるが，…部の　　　暴本的には現在までこの分顛が踏襲されてい概この

結鰍内に舳を生じてお・），管腔内er一も赤rn隙を容　3型にはそれぞれ櫛型・合併型が存在する’こと力脂

れているところがある．、　　　　　　　　　　　　　　　　　摘されている15）が，木例においても，多〕勢性の嚢胞ド

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　1　　　　　つまり1ymphan凹i（，IIla　cystoidesの像とともに，糾

　　　　　　　　　　考，　察　　　　　　　　　　　　　　　織’享：的｝こIymphangioma　caveri1‘｝Sumといえる組織

　本佛よ，」：記の如く1液窩部から側胸断1という特色の　　所肌認められる（ma　6）・　　　1

ある発生部位を取っていること，叉，大小種々の喪腫　　　　先天栓嚢1圃生リンパ管ll耳1の病理発生に関する諸説を

と微細な多房慌嚢胞から形成され，貰旭透明なリンパ　　　まとめると以下の如くにな剤

様液を容れていること，さらに嚢瞳及び嚢胞壁は，・ド　　　　　　I　r噂｛｛il腕瘍説

に一層の桶平な内皮様細胞で肢われていることから、　　　　　　　のリ1γパ管内皮由斗モ

リソパ管内皮に関速のある形成物と考えられる。　　　　　　　　2）幼若結合織由来　、　　’t／

　一・般に本腫瘤はその12子発討1位二が頸部，腋窩部，鼠径　　　　　　1［　過誤腫説

部，後腹膜の川頁であ1，J　，：と，その、醗が生下鯉i粥るい　　　・Dリソパ管内ノ支山来　　　　・／’t

は生後L2師あるものカリ多数であること・），　　　　　a）、厭的fltise奇形
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先天性嚢種性リンパ管腫の“剖検例

図1右側胸部1〕：大1庫瘤

叢

難i　ttdi　　　　　　．『張　・　ttt：

図211重瘤割面
　　　　　　　（ISxl2×6c堺）
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厩藍．艶難薦・彊蒸覇

一騨　鷺藩雛縷、　　　鍵

攣畿灘黛　“　爵辮・爆　　捌

妻＿錘嚢
げ　しげ　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　嘔　　　　　　　～

　　　嚇鷲　　　“　　　　　　一・

…1熱饗織
　　　　　　　　　　馨

曜轡嶽　、，　　　　的増殖像
N　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　×100

図5嚢腫内へのPolyp状突出部
　神経束，脂肪組織，細胞浸潤，

　細管形成などが散見される

　　　　　　　　　　x100
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先天性嚢腫性リンパ管腫の一剖検例

図7明瞭な血管（A）と裂隙状リ

　ンパ管形成像と嚢胞状リンパ

　管（L）

　　　　　　　　　　×200

No．2，1974　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　185



菅　沼　龍　夫

　　　　　　b）描，。パ轡脈系Shun・形成　織鞠に眈天的組鮪形醜つくh・ma「t°ma，よ

　　　　　　　　不全　　　　　　　磁密々・は・h・ri…maと考えられた・

，1し蝉1鷺翻騰説　　　　文献
。。e、sch2・頗髄瘍継とり，　pr・m…。・lyIn・h　1）W・gner・　M・IU・b・・L・mphangi°me・A「ch’

，acから難した鵬が，nd・・h・li・1・pr・・t・を出し　Kli・・Chi・・2°：641”7°7・’877．

て剛聯障浸潤し融自a）発融行なう・と鰍　・）・・e…h，・・：H・g・・ma　c・ll・cystlcum　and

織軸繍．よ。て帳してい・。　　　　hyg・・ma　ax・llare・Arch・S・・g・36：494一479｝

本例においてはG。etschのV・う・nd・th・li・1・P－　　1938
，。。t，を認める。とは蛛なか。たし，鵬の騨…　）・…s・・・…C…’・hyg・・ma°f　the　neck’

よ曖性壊死、．陥。た筋騨，糸、拾織、ネ　1経繍・束も　rep・・…27　ca・es・Su・g・G・・ec・°bstet－69：

認められなかった・6・．これら周囲糸【・1織は浮腫のため多　　48－60・1939　　　　　．
分、。膨化してはいるものの，ほをま禰である．従。て　・）…s・…E・e・・L・C・・vi・・m・diastina1　and

周蹄L織蝦蝕する獅性の鵬i生増魁認わ紘　　m・di・・tina1・y・ti・hyg・・m・s・Su「g・Gynec’

いD　　　　　　　　　　　・b・・・…87：599－61°・1948　．
内皮細胞の，．．・管触か，、血管触かという踊　・）A・der…，W・・・…P・・h・1・9・（S’xth　ed：）・

については，、，mangi。m。を・みられる馳好鮒の　　P・・1664－1665・　C・　V・　M・・b・C°・・　S‘・　L°uls・

基底膜構造は明瞭でなく（図7），hemangiomaと同　　　　　1971
＿礁と購え、．くい謀・・Rlesにおけるlymph・－　6）W・・…，W・Le・・1・：B1°°d　and　lymph　ves『

、i，。－v，。。us　shu。t’　O．つ、、ては解剖学繍・おいて　　…el　・・u・m・・s，・・eP・…f1，°56　caseg．・Su「g’

もまだ定説がli倣されてはいな・・が，梅・おいて形　　Gynec・・b・・…71：569－588，194°

成されてい硝腔内e。リ．，腋と混ざ。て赦球力・存　7）森堅志・リ・パ管の髄・躰酬・28：2一

在することが多数の症例で認められており，それが必　　　　　12，1970

ずしも、囎原性のみを齢していない・との根勲・　8）C・・五・y－Smi・h，　J・R・…1・：The　st「uctu「e°f

の、hun、｝．求めている・』のも・・る・7）18・．さら｝・本例　　…n・a1…mall・　1・inphati…Qua「t・J・exP’

1。おいては分娩時のieeXtr：よるものと思われる出【fnが　　Phy・i・1・・461101－1｛〕6・1961

加わ。ている。ともあ・：・，管1控1肋赦球の献畷　 9）S・bi・，　F・R・・Th・1・m・h・ti・・ystem　in　human

。しく｝1・ll定できないし，又．・の所兇から触糸lll胞の　　e・・ry・…i・h　a　c・n・ide「ati°n　lf　the　m°「糟

性髄碇する根拠と・』・．難い。　　　　ph・1・9・・f・・he　sy・t・・…sawh°le・Ame「・J’

従って，禰撫、k　primiti・e　lymph・acから生じ　　Anat・・9：43－91・19°9

たリン噌職の一部がffi：」んらかの駆により正常リ　1・）S・bin・　F・　R・・The・・igi・　and　d・vel°pment°f

。パ管系と醐しもともと鮪鋼謙勧鮪してい　　・he　lympha・i・・y・・em・J・hn・H°pkins　H°sp’

るのであるから，異所性に発育し，嚢腫状構造を呈す　　　　　Rep．，17：347－440，1916

るのは，管翻脳液蝋大1．た糸繍こよるもa・拷　11）G。・lar・・S・：Emb・y・1・gica［・ig”ificnnce°f

えるの堰当である．擶19・ら・）先天　勺購奇形腕　　1・mphangi・ma・A・ch・Di・・　Childh・・　41：2°4一

わちhamai・t。m、，より厳密には・h・・iStoma・）概念　　　206・1966　・

に一致すると1肺泌。　　　　　　12）K・mPmei・r，　O・　F・・U・sl－・・nd　E”twick一

　本症はその組織学的所見が示すように悪性像は全く　　　　　1ungs禦schichte　des　Ductしls　th。racicus　nebst

認められないが，従来の報告例中ではただ一例のみに　　　　　Saccus　lylnphaticus　jugularis　und　Cysterna

悪性化が結されている…。　　　　　　・hyli・b・im　M・…hen・NI・・ph・Jb・，67：157一

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　234，　1931

　　　　　　　　　　結　　語　　　　　　　　　　　　　13）忽那将愛：日本人のリンパ系解剖学・1）1）・21一

　死産児において右側胸部に発生した巨大なcon－　　　　22，金原出版，1968
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