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lNTRODUCT10N

Letterer-SIwe's disease ypas f･lrst

reportedBLSAleukernlsche Retlculoseby
LettereTlln 19291 And ln 1938 Abcu.
Denenholヱ2namedltLetterer-SIwelsdls-

ease･ Approxlnately 50 caseshadlJeen

T.epOrtedurltl119541nnjrOpeandA'llerlca.

butlnJ叩an thecasereportedbyFtlruta3

of-HlroshlTlIaABCCln 1952Jwas the rlT･StJ
and only 且boltt20 cases4122).ayebeen

reportedtodate.

Thlsdiseaseappears tObea T･etlculo-

endothellosls that8rlsesduringlnf･ancy

andmanlrestsltselrcHnlcally-IyCutAne-

oHS emptlonsJhepato-splenomegalyJanen-1aI

hen-orrhaglcdlatheslsタgenerallzedenlArge一
mentof-lymphatic glands And osseous

changes･ The course ls rApld and the

prognosislsT)00r'h,tthe.･earelncreaslng
Tlt川･tJerSOrrepoT･tStO theef-rectthatthe

diseaseresponds ra1T･1y well to steroid
hoTTnOneaTLd8Jltlblotlcs.

ThlsreportlsacaseorLetterer･-SIwe.s

disease thatPalled to respond slgnlrl-
cantly to steT･01ds and to antltllotlc

ther叩y.

CASEREPORT

Thepatlentypasaneleven-p-ontholdbAtJy

boyyvhosechlef■CoTllPIAlntsvrereLLbdonllnal
dlstenslollandyeableSS.

PASTHISTORY WeightAtbirth vas 3kg･

There yas nothing rema7･kalJle dtlrlng

pTleglWCyOratthetlmeof-blrtJl. On the

tu rddayafterbit.th,hedevelopedseyere

dlaTT'heayphlchpT･OTTlptlysubsided. He化S

Abletorolloythingsylthhiseyes,sTTllle
andhold hlshead erect at 3nlOnths.

Dentltlon coTTlrrlenCedyrhenheyras8rnonths

old. Atthatt.1mehecouldnelthersュtnor

crayrlbyhl汀ISelfbLltLlnderstoodwellThat

hlsparentssaidtohlrn.

PRESENTILI∬ESS Accordingto theI.lOther,
thechlld'scQllplexlonwaspooT･f-ronblT･th,
btltl†AS CllI1lcallyyelltlntl16m011ths

純音

Letterer-SIwe病は.萩手刀1929年にLettererl

によってAle"ken'lscheRetlculoseとして報告さ

れ,1936年にAbtI-.Denenholz2がLette,C卜SIwe

病と命名した.欧米では1954年までI:約50例の報

告があるが,本邦では.1952年に広島ABCCの

古田等 3が報告 した症例を第1例として現在まで

に約20例 4122の報告があるに過 ぎない.

本庄は乳児期に生ずる細網内皮症であると考

えL,汁.臨床的には皮疹.肝牌艦,芥血,出血傾

向,全身淋巴腺腫脹及び冊の変化を来し,その経

過は早 く予後も不良であるが,本症がステロイド

ホルモン及び抗生物質にかなり良く反応する旨の

報告が多くなっている.

本報告では,ステロイド及び抗生物鮒 二有志

に反応 しなかったLetteT･eT-SIwe稿の1症例につ

いて報告する

症例

患者は生後11箇月の男児で.その主訴は腹部

膨隆と安弱であった.

既 往歴

生下時体重は3kgで,妊娠中或は出産時には

特記すべきことはなかった.生検3E]員(:患症下

痢を経過 したが-それは間もなく治った. 3箇月

の時には凝視.微笑及び額の頚部支持が可能であ

った.8箇月の時に乳歯の発生をみた その頃L:

は,坐ったり這ったりすることは出来なかったが,

両親の言 うことは良くわかった

現病 歴

母の言によると生来戯色のよくない子供であ

ったが,生検6箇月までは臨床的には異常がなか



arteT'I)1rth･ Watery dlar7･he8began &t

about1monthsoragetJutsl)bsldedlnAbout

onemontharterpowderedmllkyraSSl.lbstl-

tutedforbreastreedlng･ Hoyrever,fever

ofaeOcdevelopedarIdcorltlnuedかrlngmost

ofthesubsequentcourseandhebecame汀10re

pale,yaS∫-ret･nll,cr上ed81TTIOStCOnStantly,

andsleptveT'ypoorly. At.about91ITOnths

orLLgehedeveloped a set-0uS SeCretlon

fromhisexternal earsandsnlA11 tlssue

grovthswerenotedlntheexteTTlalaudltoT･y

canals. OnOctoberBD, radlcAlopeI･atlon

ortheright7111ddleearwasperfbmed. ¶1e

mAstoldprocessl化S rllledylth 且 tumOr.
ThelTTaStOldcells且ndyal上of-theextenlal

AudltoryneAtusWerepartiallydestT'oyed.

nleSurgicalpathology reportyas .tlJTT10r

5hoyl11gacute and chronlclnrlammatlon,
probably non-chronarflrlpaT'agangllonlaI

三需緊 n･e,aAlt,ztehdeeSJlnJ,g:"1.me:･t:er
lyTT･phatlcglands,mostpT-OnOtlnCed ln t･he

eervlcal T･eglon･ Persplratlon,LLbdornlna1

dlstenslon, seborTlhea or t.hehead And

vleaknessorhlslegs developed, andhe
recelvedtrArlSfllSlonsor50cc.orlJlood12

tlrnes. Second blopsles f､roTt･the right
retroaurlculAT･lnclsedyoundandtllmOrOr

leftezteTlnalauditorymeatt)SOnNovelTTtJer

ll,Weredlagnosedas■7･etlculo-endothel1-
0slsI COrnpAtlble yltI-Letterer-SIyels
:=idlrsOごea.pp'e- t∴eLFclkQl.T,ehTsh"ea:a:

necklbacklt'uttOCksandaxlllae. Atll

TnOnthsofAgeheyasglven T･adlunllrradl-
atlon to thecerylc81lymphnodes f-oT.10

days And t･he syelllngof■thenodesde-

creased. EdeTna叩pe8redonhls raceand

legsWhenheyrasoccaslonAllycarriedon
hisTTTOtherlsback. Tlls叩petlteremained

ralrlygoodtJuthlsdletconslstedlT'Jllnly

orpoydeT･edmllk･ HeyrASrlrstseenlllthe
cllnlcln the8thTTTOnthorhisdlsease8t

theageorllnonths･

FINDINGSATTILtEOFTIOSPITALIZATION lleyas

yerypoo7･lydeyelopedandnou7･1shed. Body

t伽per8tureYa告37･90C;pulser loo;resp1-
日ltlonI40･ TTeyBsextremelyllstlessv'1th
alrTl05tnO Spontaneous aCtlvlty orhis

extr部itles. TlecT･1edconstantlylnayle8-kl
gmntlngrrnnner･ Tllssklnyascoarse,dry

And loose･ LlghtbroynJ papular rlce

った.生後 7薗月頃に水様下痢が約 1薗月間続い

たが,母乳かL,粉乳にかえるとこの下痢は治った

しかし,その後38oCの発熱が統き.顔色は一層悪

くなり,気嫌が悪 く,絶えず泣いていて睡眠は非

常に不良であった.生後約9箇月の時に両外耳よ

り梁瀬性分泌物があり,両外耳道に小さい膝癌が

認められた.10月20日に右中耳の根治手術が行な

われ.乳様突起部には腫燐がつまっていた.乳様

輪耕及び外耳道壁の一部は破壊されていた.外科

的擦本の組綴字的検査報告は"急性及び位性炎症

を示す腫癌,恐 らく非クロム親和性芳神経節腫 "

(- )であった･同時に全身の淋巴腺腫

脹を生 じ,それは頚部で最も著明であった.発汗,

腹部膨隆.頭部脂漏及び両脚の袋弱があり50ccの

輸血 を12回受けた.右耳後方の切開痕及び左外耳

道の腫癖の第2回の生検を11月11日に実施し,そ

の結果"Lettere,-SIwe症候群に一致する細網内

皮症 "r~~ )の診断が下された(図 1)

多数の`̀櫛 "が後頭部,顕部.背部,哲郎及び腕

織部に生 じた.生後11箇月に鰍部淋巴節に対する

ラジウム照射を10日間受り,淋巴節腫脹は減少 し

た.時々母に背負われると.顔や両脚に浮腫が現

われた.食欲は引続きかなり良好であったが,令

餌は主として粉乳であった.生後11箇月の時発病

して5箇月目に当所で紳診を受けた.

入院 時 所 見

発熱 素餐共t=非常に不良である･体温37･9o
c,脈摺 100;呼吸40.全く活気がなく,四肢の

自発的活動は殆んど認められず,弱々しく泣 く･

皮借は粗雑,乾臥 弛組 し,脹軌 両手輩及び両

足底部に横側色の米粒大の皮疹を散見する 全筋

肉は柔軟で緊張を失っている 鉄郎に脂漏性湿疹

があり,大泉門は-鱗指触れる.著明な可動性無
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greLln-slzeskln eruptionswerescattered

oveT■hisI,ody' 1ncludlI1gt･hepalmsof-his
handsandsolesof-hls f-eec. All111日SCles

weresortwithouttension. Aseborrhelc

eruptlon was not.ed on hls head. The

anterlor font･ane] was palpable atone

rlngerbreadth･ ltArkedp81nless,move-ble

enlargeT71entOf､lyll-phatlcglandswere foL)nd

ln theneck,axlllary reglolland lngTllnal

reglon･ The laT'geStnodes ln hisneck
measured 2 x 4 x 4 cm. 1n slze. Both

exter71al札IdltoryT,leatuSeSYrereClosedby8

gr8･nulatlng, 1Tlf-1amed leslon or the
external canalwhich oo2:etIserollS f-1ul(I.

No abnorTllalltiesyrere fLound lTltheoral

cavity andhe had f-otlrLll)per and rouT'

loweT'teeth. ExaJIlln8tlonof､nose,throat,
hear't, lllngS and thoT･aX Was nOrrrI81･
AbdoTTTlnaldlstenslon yras T･erllar･kAbleylth

thln dilatedyelns ln theAbdomlna]wall.

ThenaveldidnotprotTllde. Clrcurnrerence

of■the8.1JdoTl'enYlaSLIβ.5crLl.,hltnOaSCltes
was detected. Perlstalucsounds weT･e

norT･181. LtaT-kedhepatosplenonega1y was

eyldent., ylt.h thellver4 crll･lJelow the

costA1margin on the rlght･side and the

sp一een felt,7 cTlI. tJeloyron the lert･

Severalpainless,movablernaSSeS, thesize

of-soy tJeanS, WeT･e palpated on rectal
examlnatlon andylere thoughtto represent

病性淋巴腺腫脹が郡部.脈禰部及び鼠径部に見ら

れる 摸部で最大の結節の大きさは2×4× 4crn

である.両外耳道は肉芽性炎症性外耳道病変によ

って閉塞され 娘液惟分泌物を認める.口腔に異

常を認めず,歯牙は上下4本宛である 臥 咽喉,

心臓,肺及び胸廓はいずれも正瀧である JIu部は

著明に膨隆し.腹壁静脈の軽度の怒張がある.勝

は突出していない 版図は48.5cmであるが,脱水

は孟忍められない.蛾劫音は正常である.著明な肝

肺肥大を認め,肝臓は右筆肋下4cm,肺臓は左李

肋下7cm触れる.直腸触診により大豆大の可動性

射TYJ性腫府 を数簡触れ,骨身基淋巴結節腫脹である

と思われる.



PelviclyTnPhnodeenlargenent･

X-RAY FINDINGS P-AlateralofLthechestl

longbones,aJldpelvisshowednoabnomalト

tyexceptftorerllargedthymusI FlatT)late

orabdomen Showedsplenop-egaly･ Skull
se†-1es And f'llrIISOr themastold areas

showedactuallossoilboneln thereglon

oilthesqu帥OUSpOrtlonortheteTnPOralAnd･
rnaStOldareasonbothsloes.

LA110RATORYFINDINGS

HeMatOlogy ligb4･4gps･多,･RBC1,GOO,000
/cu･P,m･;hem8tOCrlt16多;lfCV100.DH lCTJC
如･5; retlcltlocytes20.咽 ;llrBC6,2eD/C｡.

'nTM･, Wlth SegS8叩; St･ab rorp･s I.5多;
】y叩hs13･5プ岩;n･onocytesl10%.;eoslnophlls

O･5%;nyelocytesOlSB;onenoT･moblast/loo
WT)Cwereseell0n thesnleaT･. Platelets

80,000/C"mm･,bleedjng tlme2-主p'ln.;
coagll18tlon time (Lee-Whlte) 4mlI1.;

prothroT,･bln tine14.6seconds. Erythro-

cyteosp10tlc rraglllty noTW･al (begin

O･48釆sallneandcolnT)ユeteO･38声sallne)･

Erythrocyten-echanlc81f-rELglllty5･5570

SerurnVtt･B12115･5JUJ'g/.nl(norml)･
SeT･Urnlron 48Jug/nl yithunsatLlrated

Ironblndlngcapacityor123′lg/pll.

BloodChemistry NPN 16.2n･g･多;glucose
92mg･%o;totalprotein6･2g11多wlth 3･8

伊一･楚allJUrnlnAnd214gp-1声glollllin;senln,
cholester01118･3rng･3g;blllrubln76,ng･

系 seT'tU-ICalclup-10･On一g･多serunphospho-

rus4109Mg･声;senlndlkallneT)hoSPhatELSe
Jl1.89ShlT10WarA-JonestmlI.S.

Urlnalysis Negative･

Bacter10logy CulttlreOrretrOaurlcular

dlscharge reyealedproteLIS bacilli,
staphylococcusaureus,andnon-hemolytlc

stI.eptOCOCCl. Aurlneculturerevealed

T:lebsl.ellapneUTllOnlaeandproteltSl凪Cllll

lnTTIOderLltenlln-beT (7000 colonle5/Tnl).

CulCure or an lnrected skin lesion

revealed a staphylococcus auretlSI
coagltlase posltlve･ AggllltlT11ns to

typhold, paratyphold,brucel18 and
proteuswerenegatlve･ Skln teststo

hlstol)1asnln and coccldloldlI1YPere

negatlye･

X線検査所見 背腹プチ向及び側dJj方向IIL'･J)部

X線検査,良乍jX線検査および骨盤X線柏査ては

胸腺肥大を除いてはいずれも輿常を認めない.脂

部単純投影棟では肺胞を認める 97i歪X線検査及

び乳様突起部X線検査では.両側頭鱗部及び乳様

突起部の骨が欠損 しているのを認める

砧束検査所見

血液学的検壬 血色葉虫4.4g%･.赤血球数

1,600,000 /mm3;ヘマ トクリッ ト16%;平均血

球容i-dlOO.0JL3;平均血球血色素濃度27.5L)/a;

網状赤血球 20.3%;白血球数6250/mm3で分棄核

球83%,梯状核球1.5%; 淋巴球13.5%; 単球

1.0%;好酸球 0.5%;骨髄細胞も.5%;塗棟検

査 で白血球100につき常赤芽縦州包1を認める.血

小板数 80,000/mm3,出血時間2･5分,凝血時間

(Lee-1lblte法)4分;~プロトロンビン時間14.6秒;

赤血球の港透圧に対すろ抵抗は正常.(溶血開始は

食塩水0.48%,溶血完結は,食塩水0.38%),赤血

球の機械的作用に対する抵抗は5.55%.血消 ビタ

ミンB12は115.5JLJJg/mD(正常)･血消鉄は48

F'g/100mPで不飽和鉄結合能は123/∫g/100加A.

血液化学的横壬 残余窒素16.2mg%,血糖

92mg%,空白総出62g%で.7ルプミンは3･8

g%;グロブリンは2.4g% ;血清コレステロール

118.3n一g%,ビリルビン76mg%;血渦カルシューム

10.Otng%;血消燐409mg%;血消アルか)性フォス

フアター ゼ4.89 Shlnowara-Jones 恥位.

検 尿 陰性

柵′蘭学的検査 耳介後部の分泌物培餐検査

では変形菌,恭色軸 筒状球菌及び非L'&血性連動1状

球菌を認めろ 尿培餐検査では中等故の肺炎倖菌

及び変形菌を認める (1'nQにつき7000姓蕗)p感

染を生じている皮備病変部の増車検査では,凝血

促進酵素陽性の黄色術帯状球菌を認める.チフス.

パラチフス,ブルセラ菌及び変形菌に対する凝ILE一

業をいずれも認めない ヒス トプラスミン及びコ



BoneMarroy ltarroyL･YraS Cellularyrlt.h

son'eincreaseln eT･ythroldelements (M/E

T'atlo l･2). many largecellssuggestlng
retlculup.cellswereseen lntJoneplarrOY

aspIT'8te･ (Figure 2)

クチ シオイテ ィンに対す る皮膚検査はいずれも陰

性 である

骨 髄 検 査 骨髄は抑胞 (:古み赤血球系細胞

が若干増加 している (M/Eは12).細網細胞 を

FlgUrB2 Bonemarr- smcaT(Oll事mersl0n) Foeuso†proHleraLDd
reLICUlarcells. MLrlElJdylthnoTmhlasLs(61BmSaStaJn)

Eg)2 竹髄塗馴染(Lll伯 ) 相補糾綱細胞鵜 とJF.赤芽球 を所々F.聖める (ギーム1f姓色)

CLIhTIĈL COURSE A thlrd surglcal blopsy

specLrnen was taken rT･OTTlthe skin of■the

lef-icheston DecembeT･12andd⊥agnosedAS

"TletlcL.lELT'Cell 1nvaslonorskin, compELtl-

blewithLetterer-SIwe.s dlsease･ (■ ■ l
- ･

Durlng hosplta112:atlon, the fever

rluct･uatedbetween 36.7 and 38.doc dally.

Treatment vras started wit.h pT･ednlsone,
20 mlg/Oar; JntT･amtJSCLl1aT･)nJectlo†10r

200,000 unlts of､pentclllln At 12 hour

Intervals; lntraL"uSCUlarlnjectlon or0.4

gTTl･ OrChlol,OTl･yCetln at8 hoL)rIntervals
andoraladT)lnlstrationorlT.OnPT･epAratlon

t･hT.ee tlnes a day･ Calanlne lotlon VELS

applied t･o theskin andpolyTnyXln solution

was placed lnto the external 8udltory

TneLLtuSa一terCleanslng･ Ihrlng thlst】ne,
blood transf-uslonsor 150 ce vreT'e glven

tyrlce, resultinglnaslldden improvementOr

thegeneI■alphyslcalcondltlon･ Hestarted

t･o r.love his hands and legs actlvely･

EnlfLrgernent Of-the cervlcA1 1yrnphatlc

glands decreased･ tle seeT..ed geneT'ally

思 わせ る多数の大 きい細胞が骨髄穿刺液に認め ら

れ る.(図2)

経過

12月12Elに左胸部の皮J削 こついて第 3回の外

科的標本の病理的検査 を実施 し,"細網細胞の皮

膚佼鋲があ J),これはLettereT-SIv'e病 に一致す

ち " し_ ~~~,と診断 した

入院中36.7'138.4oCの間を上下すろ熱が毎 El

掛 ､た･治療 としては 1日20mgのプレ ドニソンの

投与,20万単位のペニシリンの12時間置 きの筋注

クロロマイセチ ン0.4gの 8時間Ia きの筋注.及び

鉄剤の lE13回の経口投与が始め られた.又皮膚

にはカラマイン液 を塗布 し.外耳道(:は沼掃綾ポ

リミキシン掩 を点滴 した その間150ccの輸血 を

2回与 えたところ.急に全身状態の改善を見て手

足 を活発に動 かすようになり.又舛郎淋巴腺腫脹

も減 じた 全般的な軽快が認め L,れたように思 わ



Improvedandl化SdLschaT-芭edafLt.eT.2weeks
ortT･eatment.

Prednlsone.chloporTlyCetlnandironsyrllP
admlnlstratlonwascontinuedart.erdisI

chargerron･t･hehospltal･bHt･tLboLlt3weeks

arterdlschaT.ge.herlevelopedanOT'eXla.

nasaldlscharge.highflever'andgenel'allzed

henorrhtlglcskiner'uptlonsand was r-e-

hospltallzed.

Atthe timeof､thef､1naladnIIsslon.his

fbcewascompletelydullandedenlatOuS･

Runpe1-LeedephenonlenOnWasqlleStlonably

present･ RIcegraln-Sizesklnet-uptlons

scatteredoveT'theentirebody.developed

intoecchymosesandthegar-terrTIarksAround

the legs became ClrcLLlarecchymoses･

(Flgure 3) Thespleenhad lncpeased tn
size, 10 cTTl･. but the l上ver and the

cel･VLcallynlPhatlcglandswereorthes8･me
slzeasberolte treatrTIent, Theotlttshad

Improvedand reddeningorthebllateTlal
eardrulllSl…SSeen. Auscultatlon revealed

noabnorlTlalltlesof-the lungandheart

れたので治療2週間後に退院 した.

退院後プレドニソン,クロロマイセチン及び

鉄シロノブを授与 し続けたが,退院後約3週間 し

てから食思不振,舟汁,高熱及び全身の出血性皮

膚発疹を来 し,再入院した.

再入院時顔貌は全 く鈍で浮腫を言忍めた ルン

ベル ･レ-デ現象は疑陽性であった 全身の米粒

大丘疹は./&血斑 となっており,靴下用のゴムバン

ドの痕跡も円形の溢血斑となって脚に認められた.

(図3) 肺臓は10cmで増大していたが肝臓及び

顕部淋巴腺はいずれも治蝶を受ける前と大きさは

同 じであった.中耳炎は軽くなり両鼓膜の発赤が

見 L,れた.聴診上肺及び心臓に異常はなかった.



AdTT.InistratlonorpT･ednisonewas8･galn

increased to20mg/dayand215n.g.lntr8-

nusct118rlnjectlonorkanar.lyCITlat12houTl

1ntervalsyrassta71tedJtrHtFeverOr400c

contlnued･ Cyanoslsof-rlngersand toes

developed;hewasT)lacedln8T10Xygentent,
buthedュedon thesixthdayaf-terhospl-
tallzatlon.

AUTOPSY FINDINGS Although a cornplete

autopsy wasperf-oT.ned, only peT･tlnent

rlndlngsarerecordedhere.

GROSSFINDrNGS TYlebodylengthwas71cm･

andthewelght7650gT"･ M且nySnall,daT.k

redT)apulesLIP tO0.3cm.lnd18meterlVere

scattered on the skln or the chest,
abdoTllen, back and proxlr'lal lower eX-
tT･ell-1ties.

TheabdolnlnalcavitycorltAlned20 cc.of-

sl191tly tlll◆bldpaleI-T'OWn f-1L11d. Nl】ne7-0tlS

STT.a]1darkredpapuleswerepT'eSentOn the
lntestlnalserosa.

The lymphnodeswereconslderably en-

一arged,T.･eaSUrlng=p to6cp･･1r･greatest

dlmenslon, 1n the cervlcal and lntra-

abdomlnal reglons･ SomeI10desyreresort

anddarkvioletwithyelloyIdots･ Othel.S

vlere rluctuant,grayishyellowan(Iexuded

yellow, pus-l∫ke rltl1d ol1SeCtlonlng･

ThespleenwasgT･eatlyenlarged.welglllng
380 gT.･･ (40 gTn･T)redlcted roT･age)･ Its

surf-acewasdark red and t.heorgan was

ftlrt一･eT･thanusual･ On SeCtlonlng there

weT･eT.un･erOLIS1rpegulargray-whitenodules

slightly larger t･hAnlta1plghlan bodles･

¶1ethyTl.uSWasOrnOn"alslZeandweighed

28 gT"･ ItscELpSUlewas thickened. The
organyrasdlvldedintolobulesbygT'8ylsh

rJbroustlssue, theparenChymabeingsort

andgray]sh-yellow･

The lュverwelghed 500 gm･ (360 gnl･

predicted). TherewasSllghtly lncreased

consistency and theloblllararchltectLlre

yas accentuate()by thepresence ora

graylsh-yellovrnet≠･ork. A f-ew lntr8-

hepatlcbl)ed"ctswereslightlydllated･

再びプレドニソンを1日20mgに増血し,カナ

マイシン 215mgを12時間毎に筋注 したが40oCの熟

が続 き手指及び足比にチ7ノーゼが生 じた.転業

テントを用いたが,入院後6EI目に鬼籍に入った

剖検所見 ･

完全な剖検を行なったが,ここには関係のあ

る戸斤見のみを記録する.

肉 眼 的所 見 身長71cTn.体重7650g 胸腔

部t背部及び両下肢の上半部の伎隅に多数の暗赤

色の直径0.3cm迄の小隆起が散在 している

腹腔には軽度に混濁した淡褐色の20ccの椎を

いれる.腸管の嬰馴袋面に多数の小崎赤色91が散在

する

淋巴節は,相当腫大 し,瓢部及び11馴空内部に

おいては.最大6mに及んでいる. あるものは軟

く,暗紫色で,黄色斑点を有する 他のものは披

敵性,式族色で.割面より黄色の腿梯物が流出す

ら.

肺臓は380g (この年令では退縮4Ogである)

で.非常に腫大 している.被月掛ま暗赤色で.硬度

は普通より硬い.創面ではマルビギー小体よりや

や大 きい不整形の伏白色の小結節を多数認める

胸腺は正･:L;1･な大きさで128gである･被膜は

肥厚し,器官は灰色挽祉組織によって小感に分割
され,実質は灰黄色にして軟い

肝臓は500.g (通常360gである) 硬度は

軽度に増す 創面小葉f糾よ釈多‡色の網工により顕

著となっている,小数の肝内胆管は経度に拡大す



E8eh lung y･eighed 100 gpl. (60 grn･

predicted)･ SeveralhemorrhagjcsT)OtSWere
pT.eSent ln the pleuTa･ The pulmonary

Parenchym8-WaS daT'k I.ed, ]TICr･eaSed ln

consistency and contained l旭ny Small

grELylsh-yelloypspots close together.

Thegastrolntestlnal tractwaschaT･aCteT-

1ZerIby theI)reSenCeOrTnany d8.rknodLlles

ln the tonsils and lower esopllaguS･

Others'sllTlllarto thesklnpapules,were

present]n theTnUCOSa rrOrTlthelleurnto the

T'eCturrIJn T)laces yrhere lynrlhold tissue

rnldltbeexpected.

htaT'rOW Or ribs, steT･nupIAnd lur''bar

vertebraewasdaT･k red. In the relHUr 1t

wasT)ELle･ Nogrosslyunusua】featureswel･e

noted ln the heflrtJ aOrtaJ panCreaS】

kldneysJ pttl)ltLlry】 thyrold oT･adrenal

glands.

MJCROSCOPrC FTNDINGS On mlcroscoplc

e7;Ar'･lnatlon there VAS good corre18tlon

betweengrosstLlteT･Atlon and thepresence

of､II岨T･1{edcellularlnf'Lltratlon.

Theskinp叩Uleswet.eComposedornodular

aggT'egateSOrnOnOTluClear cells,accornp8-
711ed I)v sol,le heTl10rrhage, IrITmediat･ely

benetlth theepLden"ls･ m lsAppearanceWAS

shnllarto thatorthesurglcA1specITT.en･

In the lyp･Ph nodes, rolllcleshadalrnost

dlsAppeared･ netlculLLrCellswithabndaTlt

dLlrk, acldoT)hlllc or l=leaTICytOplELSl･T,
sITTll18r.tO thoseln theskin,werewidely

dlstrlbuted,dHtfbse】yorlnnodL)1es･ nle

centersorsoTTle rlOdLlles were necT'Otlc,
contalnlngneutrophl]esandbact･eT'lalrocl･
THbercle bac1111 were not ftound htstO-

loglcally oT'On CUltuTle･ MIcroscoplcally

thespleen vlaSSlnlllar tO thelyrnphnodes

LLnd ln the thylTluS reいcu】arce]1swjthout

strI_Atlon werenuTTlerOuSbetyreenI)Llndlesor

cor'TleCtlvetlssue･ (Figure4)

ThebonemaT･rOVrChanges yrere soTTleVrhat

TnOre COrnPlex. ST.1all nodular roclor

retlcll18.rCellswerepresentandeT'ythro-

poleslswasmarkedly l'educed･ Meg8kELT'yO~

cytesyre.･ealsoredl.CedlnnuTnberELndthetr

nLIClel vrere I.vkT10tlc. In the lateT'al

T)OrtlonorthelerttemporaltnnetJlereYraS

両肺とも 100g (通常60gである).肺肋膜
には数個の出血斑 を認む.肺の実質は暗赤色,硬

度を増 し,多数の哉灰色の小斑点の密集をみる.

消化器系では扇桃脱及び食道下部には多数の

暗赤色の′｣､結節が認められる.他に回腸以下直腸

までの枯臓には,淋巴装置に一致 して皮膚に認め

られたと同様の′ト隆起が認められる.

肋骨,胸骨及び腰椎の骨髄は暗赤色,大腿骨

におい丁は淡赤色である.心臓,大跡 派,肺臓,

剛 軌 脳下垂体,甲状腺及び副腎には肉眼tl'l)(二着

変を認めない.

顕徴鼻所見 組識字的な著 しい細網細胞の

出現と肉眼的変化 との間に平行関係を認める.

皮膚の′ト隆起は表皮直下における紫核細胞の

鵜紙よりなり-若干の出血を伴 う.この様相は外

科標本のそれと同様である.淋巴節では,捌 包は

殆んど消失 している 皮膚に認められると同様の,

盟窓な.エオジンに濃淡する,或は透明な原形質

を有する細網細胞が淵油性に,戒は結節状に広 く

分布 Lrいる.ある結節の中央は壊死に陥ちいり,

好中球及び細菌病並を有す.結核菌は組織学的検

査においでも.培餐検査においでも認めない･顕

微銃検査では,肺臓の所見は,淋巴節と同様であ

り,胸月釦こおいでは線条のない細網細胞を多数結

合線東関に認める.(図4)

骨髄の変化は更に複雑で細網細胞の結節様病

炎を認め,赤血球生成は著 しく減退 している.骨

肌巨核細胞 も減少 し,その核は濃縮 している.左

側鎖骨の外側部では骨梁は破壊 され,細網刺朋白で

荘換えられている 外科標本 (_ _ 二 二 ~ ･

とは対照的に,好酸球浸潤は殆んどない.



destructionorsplculesand l･ePlacerFlent.by

T'etlculal●cells. EoslnophHlcln｢11tration

was allHOSt absent ln contrast to the

surglcAIspecimen (- _ )･

HIstochell.lca1st.udles35we,ealso,madeor

the cytoplflSm Of■the retlcular Cells.

There Was a )110derate atll0UntOilred oT･

yellow-redplatel-LAlb.vSudELnHTStain,l'ut

a slT･811 aT,lOunt･Of､puT･pllShpinkorpal七･

bluematerial I)y Nlle BILle SUIT-ate and

blackor g7'且y-COlored with osrHIc acld･

Uslng thesulfbrlcacidmethodof-ok肘10tO,
shlmamotoandSonoda135cholesterlnwasnot

fLound butcholesterln ratwaspreSent･

Employing ulephosphatldstdlnlngmeulOdor

Okamoto, ShjrrTaT,10tO, Ueda,KusllmOt.0 and

s一､1batL1135 there was a spTELll 帥 OUntOr
blue-violetstainedMateT181jn retlcu】ar

cellsof､t･hespleen;arteT'aCetOneWEIShlng,
this test.WasStlllposltlve･ ByP.A.S.

st･aIT11ng,asp･Allamountorposltlvest)tr-

stance "･8S PT･eSentln the same Cells ITl

lyTnphnodes. MLlterlalstalnlngwlth SudaT1

1日 arteraCetOneStalnlng WEISLnCOll,lnOn.

These stains suggest the llreSellCe Of-

neutT.al f一at,Cho】esterin ratand a srnaH

amoLmtOf､Hp01dJ thatlS}PhosT}hatLd and
eerebroslde.

細網細胞の原形質について組織化学的検査35

も実施 した.これL?の糾胞の原形Ti内には,スダ

ンm染色でかなりの延の伯奴は赤 呈々色,ナイルプ

リュー硫酸塩法でyi紅色或は少虫の淡青色,オス

ミウム酸によって黒色或は少鬼の秋色に染色する

物紫を認める,岡本 ･島本 ･園田35の既較法を用

いてコレステリンは記._).めL,れないがコレステリン

脂JlJJが認めL,れる 岡本 ･島本 ･上田 ･楠元 ･芝

田35の蟻脂質一般染色法によJl_ば月利臓の細網細胞

中に少丑の青紫色に染色した物質があり,7七 ト

ン処近接も削 易性に見られる P.A.S紋色[:よれ

ば,淋巴節の細網斜lHrB内に,少最の陽性物‡耳があ

る アセ トン処置後のスダンul染色では樹JE物 門

は少ない.これt,の染色は中性脂IJJJ.コレステリ

ン脂肪及び少並の削 岩臥 すなわち捌 汽質及び糖

脂質が組舶細胞中に存在することを暗示する

FtBUreA ThyqusaLautopsy (1lDD)NOrrm l arChiLectLHeOT the thymustSCOnPletoly
deslroyed. NoduLarhyperplasH of retlCUlar ceH s andnayloTnaLIOnOI
rlbrDUSllSSuB (ThelDUrlhsta8e) (H.E Slarn)

同 4 別棟にわける伽 ･it 的服のJt侶/E.川辺は全 く破蛾 されている 細網前川包結示市性過形成 と線[]套ill

純の群生を比める (荊4糊) (ヘマトキシリ/ エ 寸./I/浪色)

9



PA¶10LDGlCI)TAGNOSIS

l･ Letterer-SIwels dlse8-Se,1nvolvlng
generEtllze()lyTTlph nodes; thymus,
dlaphragTr･, Sp一een, liver, bone

maT･rOl†' Skin,nucosa of､各ast..0-
1nt･est･iTlal tT'aCt,lungsandTTledla-
stlnalpleUra,pet.rOUSPOrtlon or

terrlpOralI)one且ndso一-ttissueaT-Ound

theexteT¶alaudltoTT CanalL

2･ Pet.echlal hemorrhage. pleura,
perltoneum,T)erladrenal ratty uSSUe
Andlntestlnalmucosa.

3･ Fatty liver,unlfLorTnlyperlpherAl,
SeVere●

4' Intrahepatlcblllaryobstructionylith

chronlcT)erlcholaTlgltls,T)rObably
congenltall

5. AbscessyHth chroniclnterstlf,1al

lTlrlaLrT.TTlatlon,tallof-pancpeas･

6. hIlld,chTl0nlctl'aCheobronchltls･

7. T)ecre8SeOrf'attysubstanceOf一之onEL

rASCjculAtaoradrena1.

8･ Fatty degeneration,heartnlUSCle'
Mllld.

9. Mlldnephrosls･

10. Ascltes.

ll. Oldopera･tlon yoLlnd) T']ghtretro~

atlrlclllarreglon･

12. FreshsmallhoT･OrrhaglcfLocl,splnal･

tHSCUSSION

TheeltologyorLett･erer-SIwelsdisease

lsILnknown. SIweJCoronlnlandRlsak23;

vancreveldand teT･Porten24;Green and

Farber25; And Farber26 advocated an

lnrectlousetlologyJandltlzunoI4BleTWan27
and Aronson28 report thatAntlblotJcs

provederrectjvel 0kada14andArLt89have

reported thatthisdlseaSelsacconlpanled

ylth otltlsmedia and SherTnanI29 wlth

病理診断

1.全身の淋巴腺,胸腺.横隔膜.肺臓一肝

臓,骨髄.皮l凱 胃腸管粘膜.肺,及び縦隔胸帆

側頭骨の岩様部及び外耳道軟部組純に及んでいる

Lett.erer-SIye病

2.肋膜,腹膜,副腎同島脂肪組織及び腸粘

膜の点状出血

3.強度の周辺性脂肪肝

4.おそらく先天的の悼性胆管同盟炎を伴 う

肝内胆管閉塞

5 脚尾のT劉生間質性炎症を伴 う牌砺

6.軽度の恨性気管,気管支炎

7.副腎束状帯の脂肪性物堅Eの減少

8 軽度の心筋脂肪変性

9.軽度のネフローゼ

10.版木

11.右耳介後部の古い手術創

12.脊髄の新 し い小出血鵜

考按

Lett.ereT-Sll-e病の原因は不明であろ.SIyIe,

C｡ronlnlとRIsak23;vancreveldとterporten24,･

G,eenとFarber25,FArtJer26等は.感染説を唱え,

水野さBleman27, Aronson28等は.抗生物質が

よく効いたと述べている.岡田14や有田 9 は中耳

10



septlceHlla; and thjs case seeTTTS tO be

slM111ar to OkfldA LLnd Arltals cases.

T(och30 Eidvocatedaviruscat)satlonbecatISe

therapeLltlcally,aureorFlyClnreportedt.olle

ef'f-ectlveroylLLrge-SizedvirlISd]seLISe,is
solnethlleS efLftectlve ln Lettere7.-SIwels

rHseasewheT'eれSpenlclllln,streptornyctn
an()suprOna1arenOt･ Althoughlthasbeen

said thatthisdiseaselsnotheredltJlry,
1r･Blerrnan-scase, theprocessappeared]n

monozygotlctwlns･ SherTnan29andFtlrutA3

also T'epOT'ted a congenital case･ The

dlseaseusuallyoccursaroundtheageof-1,
h tDennlset･all31havereportedacase

that･occuT'red凡tule8-geOr30･

SIwe 一lnd SyT,mer (1951) recognized
dlrrerencesbet.∨een the tTlreedlseASeS:

Hand-Schuller-ChrJstlan-sdlsease,eoslno-

phH Ic gT'8nu】oI,･a and LetteT'er-SIwe■s
dlsease. ThesedlfLrerencesweT･ebasedon

theclinlcalplcture,prognosls,Andon
T-thologlcalobserv8tlons･ WallgrenJ32

FarberandJarre33ATldL】Chtenstetn37 relt

that these three dlseaseshad the same

et]ologyandwereclosely T'elated･ They

consldeT'edthediseasetoI)eeoslnophlllc

grAnulornawheI1thelesionsyereloc81lzed

ln thebone,HaTId-Schiiller-Ch.･1stlan's

d】seasewheT1llpoldlsaccthlulatedln the

prollf､erated retLculoendothellllm, and
Letterel･-SIwelsdiseasewhen theT･elsno

accunul(ltlonof一日T)01d･

SIwegives the rollowLngeightAS the
chflraCterlstlc Featuresof-LettereトーSIwels

dlse且se:

1･ fb18rge一日entOrliver8-ndsT)leen!

2･ PurpuraI

.3. Loca1lZedmasseslnlカne,

4. Secondaryanernla,

5･ Enlargementorlyl.lphnodesJ

6･ ST)leenpllnCt=reShowingT10n-1lpld

contalnjngphagocytesI

炎を, shen''an29は敗血症を合併 した例を述べて

いる点を考え合せると本症例は岡田や有田の症例

に類似 Lているようである.7(och30は治蝶上ペニ

シリン.ス トレプ トマイシン,スプロナールは効

果なく,大型のビールス疾患(:よく効 くと云われ

るオーレオマイシンが時々本症に有効なことより.

ビールス説を唱えていろ.又,本症は過伝的でな

いと言われてきたが,BleTWanの症例は一卵性双

生児の二子に本症が現われている.又,Sher."an29

及び古田 等 3は先天的にきた症例を報告 している.

好発年令は1才前後であるが,Dennls等31は30才

の症例を報告 している

slweとSymne.I(1951)は臨床経過.予後及び

病理学的に見て, Hand-Schi111】er-Chrlstlan 病,

好酸球性肉芽腫,Lettere一一SIwe病の三者rlj】に相

迫を認めているのに対 し,ll■811g1-C.i32,Fa.･I.e.･と

Jarre33,LIchtensteln37等は,こJJLら三者は同

一病因により,密接な関係があるとしている 即

ち.病変が骨に限局 したものが好献酬 Jj三肉芽椛で

あり.上EI触 した細網内皮細胞にリポイ ドを笛梯 し

たものが. Hand-Schiiller-Chrlst18T.病であり,

リポイ ドの苗紙のないものがI.et.t,eT･er-SllVe病で

あると考えた.

slweはLetterer-SIwe病の特徴として次の8

項Elを掲げている

1. 肝牌旺

2. 紫斑病

3. 骨の限局性腫癖

4. 二次的貧血

5. 淋巴腺腫脹

6. 肺穿刺で頬脂肪を持たか ､食 食細胞

を認める



7･ CasesoccurrlngnlOStly帥-Onglnrants)
wlth LLCOurSeVarylng rrop-several

weeks toseveralyears.

R･ ru stologlcal rlndlngs show,lng

PT-011fLeT･ation of-large phagocytes

wlth0-1tllpoldIWlth spleenJ llverl

lyn'ph nodes!I,0neJhmsandskin as
rr[ajorsitesof'1nvolvement.

fJAnd-SchGller･-ChrlstlAn･s dlsease

Presents PlttJltaT.y Symptoms; mtlltlple

defectsof-bonesespecially ln theshll;

exophth81mLIS; d18betes lnslpldus; dis-

turbanceorgT･OWth andadlposlt･y･ Itcan

be dlf､rel･entlated rroruLetterer-SIwe■s

dlseaseby roT¶atlonorskln granulo一帖ta

contalnlTlghlstocytesand floan'cellsland

especially by the chronic coLIrSe Or
thedisease.

EosIJ10PhlLIcgr'anulor,.a LSCharacteI､Lzed

by slngte or I,Iultlple loca112:ed bone

leslons･hflSa goodprognosts･and canhe

diagnosedbyTladlogllaPhlcappearanceorthe

bone lesionsandbyexplorato一･y punctLLre･

Upoldosls･suchasGaucheT､'sdiseaseAnd

.NlenFLnn-Ptck-sdisease.T･eSembleLetteT･el･-

SIwe'sdlseASeln thattheypresent,with

hepELt･OSPlenoITlegAly, enlaT.gen･entOf-1yrnph

nodes,AndtlyperSPlenlsrrI･ Hoyrever, they

developdlsturb且nCeS ITlgrowth,1n skin

colorlI1g, And ctLn I)e dlrf-erlentlated by
dernonstm tlng cellsT)eCullar to then･by

bonernarl･OWpunCtuI●C. I)1rFerentlatlonof-

Letterer-SIwelsdlse凡Se rT･0日 dlsseTnlnated

hlstoT)18SIl･OSIs ls dlrFIclllt･ When

Letterer-SIwe■sdjseASelspT.eSentWlthoLlt

skinerLlptlonsorbonesymptorTlS, theT-e Ls
dlflrlct)1ty ln dlrrerentlaい on unless

hlstoplasrna capsulatuTTICan be cultuT'ed･

SeptlcelTIla 8nd syphllls should also be

considered ln dlrf'eT'entlAl d18gnOSIs･

Wlth 7.egard topT.OgT.eSS且ndT)T･OgnOSIs,
accordlTlg tOOrchard-s statlstlcs)34 the

yollTlger the age, the T.lore aCllte the

pT'OgT'eSSand thehigherthedeath T･ate･ As

f'oT.tl･eLltrllent,1tlsreporltedbynlany that

aul､eOnyCLn, penlclllln, streptoTTlyCln,

chloromycetln and steroidhoT.rnOrleS are

7. 乳幼児に多く.致週から数年の撞過

を有する

8･ 組織学的所見より, リポイ ドを含ま

ぬ食喰細胞の増殖があり脚臓,肝臓,

淋巴晩 骨. 帆 皮l苗が主として侵

される

lTLLnd-SchulleT.-ChT･1stlan病は骨.梓に頭

蓋骨の多発性欠損,眼球突出,尿崩症.発育障害,

脂肪過多等の下垂体症状 を呈 し,組織球及び泡沫

細胞を含む肉芽腫が伎店に生 Ll,特にその恨性経

過等によりLettereーSIwe病と区別される.

好酸球性肉芽腫は単発性或は多発生の限局性

骨病変が特徴で,予後良好,骨のX線像と試験穿

刺により診断される.

681■Cher病,NleT-一ann-PIck 病等の リ'ボイ ド

代謝障害は肝肺瞳,淋巴腺腫脹,肺臓機能冗進を

呈する点でLet.tereT･-Sjye病に類似するが,発育

障害,皮借着色を来 し且つ骨髄穿刺により夫々特

有な細胞 を証明すれば鑑別される DIssemlnated

hlstoplasn-oslsとLetterer-SIwe病との鑑別が困

難で,LettereT-SIwe柄に発疹,骨症状がない槻

合はhlstoplasplaCapSulatumを培軌 こより証明す

る以外は鑑別は困錐である その外,敗血症,棉

毒等も鑑別すべきであろ

経過及び予綾については,orchaT･dの統計34

によれば,年令が幼者であればある程急性に経過

し,死亡率が高いと言っている 治蝶として一般

的にはオーレオマイシン,ペニシリンース トレプ

トマイシン,クロロマイセチン,ステロイ ドホル

モン等が効果があると報告 していろ人が多い.袷



errectlve･ ThevaT･iety orI,reatTT.entS

of-reredand thealnTOStUnlrormly ratdl

outcomeorthediseaseservetoemphasize

thegeneral1nef､f-lcacyortherapy.

Th】scaseCertainlydldnotT･eST)Ondwell

to tT'eatment,and thepT･OgreSSOf'the

dlseasewasunrelentlng･

FT.OT,･thehlstopathologlcalstandpoint)
someatlthors(Rotter)DungleT･,Engell)reth-
Tiolp.,etc.38)havedlvldedLettere,-SIwe.s

syndT.OneIntof-ourstagesasf､ollows:

1.･ Dlf､fllSeOrnOdulaT･prOllreratlonor

T.etlclllolendotJlellalcells,

2･ SevereeoslnophlllcandplasTnaCytlc

lnrlltratlon,ortenaccompanledby

lymphocytlcandneutT-OPhlllcln-

rlltrAtlo11Withllpolddeposltlonln

retlculO-endothellalcells,

〇･ Xanthom80rllpogrAnulon-a,

4. GIrEInll】of-1brosls.

In thlscase, the f､lTIStand second

surgicalsT)eCITTlenSShowprollfteratlonor
retlcLllO-endothellAI cells IYlth sever.e

eoslnoph111clnr11tratloI1andArecoTTIpatl

HJlewlth thesecondstage･ Butatthe

tlmeorAutopsy,theselnrlaplnlatOT.yCells

yrerealmost8bsentandlarge ftoaTTICells

weT･eT)T'Omlnent. Thlslscopt)Atlblewlth

thethll.ast･age･ Only lnthethyrrLuSare

collagen i-1bersandarglnaflrlne rlbers

T7-Odel'8telyTlrOducedandthisorganlsseen

tobecornpatlblewith the roLlrthstage･

FroITlbothcllnlcalandpLLthologlcalstand-

T)01nt,ら,however,Letterer-S上wersdlseASe
appeaT･StObethemost凱11tat'1ed18gTIOSIs･

SUMARY

ThecHnlcalcourseandpathologlcEtl

rlndlngsoranllmontholdInfanty】th

progressive)FatalLett･ereT･-SIypelsdisease
havebeendescrlbed.

蝶が多種に亘 り,結果が殆んど一様に致命的であ

ることは治蝶が一般に効果がないことを強調する

ものである.

本症例は確かに治療により反応を示 さず,経

過は一途に悪化 した

組織病理学的立場からある著者 (Rotter,

73ungler,Ehgell汀eth-1101.-■等)36は,Letterer

-slwe症候群を次の4段階に区分 している

1. 細網内皮細胞の朝過性又は結節梯増

殖

2. 細網内皮細胞内リポイド灘桃を伴 う

淋巴球性,好中球性浸潤を屡々合併

する強度の好酸球性,形拭糾脂性浸

潤

3. カ‡色価或は脂肪肉芽腫

4. 肉弊線維 化

本症例にもいては,第 1匝lと第2回の外科的

標本の組織検査では.高度の好酸球性浸Z陀】を有す

る細網内皮細胞の増殖を呈 し,第2糊に一致する

しかし,剖検暗にはこれら炎症性細胞は殆んどな

く,大泡沫細胞が耕芋であった.これは第3期に

一致する.腿原線雛.哨銀線継が中等度に生成 さ

れているのは胸腺のみで.この臓掛 よ第 4期に一

致するものと認められる. しかしながら,臨床的

及び病理学的立場からLetteT･eT･-SIwe病 と診断す

るのが至当のようである.

維 持

生後11箇月の男児の進行性Lettere卜SIye病

の死亡例の臨床経過及び病理学的所見を報告 した
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