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1．組織球症は 2つに分けられる 
組織球症（histiocytosis）は、組織球という⽩⾎球の⼀種が異常に臓器に蓄積する病気の総称
です。組織球にはマクロファージや樹状細胞などいくつかの種類がありますが、体内に侵⼊
してきた異物や病原体・死んだ細胞を貪⾷（⾷べて分解除去）したり、リンパ球に抗原提⽰
（異物や病原体の情報を伝達）したりするのが本来の役割です。組織球症には⼤きく 2つに
分けられます（図 1）。遺伝⼦に変異（設計図に傷）が⼊った組織球、つまり腫瘍性の組織
球がたまって、他の好中球や好酸球などの炎症細胞と相まって臓器を傷める「組織球性/樹
状細胞性腫瘍」（histiocytic/dendritic cell neoplasms）と、Tリンパ球の異常などに伴って炎症
性サイトカイン（免疫細胞を刺激するホルモンのようなもの：インターフェロンやインター
ロイキンなど）が過剰に出ることにとってマクロファージが異常に活性化（暴れまわる）し
て様々なものを貪⾷し臓器を傷つける⾎球貪⾷性リンパ組織球症（Hemophagocytic 
LymphoHistiocytosis: HLH）があります。ここで取り扱うのは、「組織球性/樹状細胞性腫瘍」
のほうです。 
⾻髄（⾻の中）にいる造⾎前駆細胞（⽩⾎球や⾚⾎球、⾎⼩板の元になる細胞）に遺伝⼦変
異が⼊り、本来の働きをしない組織球、つまり腫瘍の性質をもった組織球が作られ、臓器に
たまり、好中球や好酸球などと伴に炎症を起こして臓器を傷めるので、「炎症性⾻髄腫瘍」
とも呼ばれます。 

 
2．「組織球性/樹状細胞性腫瘍」にはいくつかの疾患が含まれる 
組織球性/樹状細胞性腫瘍の中で最も頻度が⾼いのは、乳幼児に多いランゲルハンス細胞組
織球症（Langerhans Cell Histiocytosis：LCH）。次いで、乳児に多い⻩⾊⾁芽腫（Juvenile 

XanthoGranuloma：JXG）、中⾼年に多いエルドハイム・チェスター病（Erdheim-Chester Disease：
ECD）、若年成⼈に多いロサイ・ドルフマン・デトン病（Rosai-Dorfman-Destombes：RDD）、
他の⾎液腫瘍を合併することが多い不確定樹状細胞組織球症（Indeterminate Dendritic Cell 

Histiocytosis ： IDCH）、⾮常に死亡率が⾼い悪性組織球性腫瘍（Malignant Histiocytic 

Neoplasms：MHN）、２つ以上の組織球症を合併する混合性組織球症（Mixed Histiocytosis：
MH）、などがあります。LCH以外の組織球性/樹状細胞性腫瘍をまとめて non-LCHと呼ぶこ
とがあります（表 1）。 

これらの組織球性/樹状細胞性腫瘍のほとんどで、CSF1R などのチロシンキナーゼ受容体、
RASや SYKといった下流の細胞質内蛋⽩、さらに下流の MAPK経路や PI3K経路の遺伝⼦
に変異がみられます（図 2）。MAPK経路や PI3K経路とは、細胞が外から受けた信号を核に
伝える仕組みです。細胞外からの信号が核に伝わることによって、細胞は増えたり、死にに
くくなったり、性質を変えたり、信号を発したりします。MAPKや PI3Kの Kはキナーゼの
頭⽂字で、キナーゼはリン酸をくっ付ける酵素のことです。チロシンというアミノ酸にリン
酸がくっ付くことによって、核に向かって次々に信号が伝わっていきます。遺伝⼦に変異が
⼊っていると、この経路が常にスイッチオンになり、それによって細胞は腫瘍化してしまい
ます。 
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表 1. 主な組織球性/樹状細胞性腫瘍の特徴 

疾患名 好発年齢 病変/症状・特徴 

ランゲルハンス細胞組織球症 
(Langerhans Cell Histiocytosis: LCH) 

主に乳幼児 
（成⼈にも） 溶⾻、⽪疹、リンパ節腫脹、肝脾腫、尿崩症など 

⻩⾊⾁芽腫 
(XanthoGranuloma: XG) 

乳児 
（成⼈にも） ⽪疹、眼・肺・肝臓・頭蓋内病変など 

エルドハイム・チェスター病 
(Erdheim-Chester Disease: ECD) 

中⾼年 両側脛の⾻硬化、⼼臓・⼤⾎管・腎周囲の線維化病変など 

ロサイ・ドルフマン・デトン病 
(Rosai-Dorfman-Destombes Disease: RDD) 

主に若年成⼈ 両側頸部のリンパ節腫脹、⽪膚・⾻・副⿐腔・眼窩病変など 

不確定樹状細胞組織球症 
(Indeterminate Dendritic Cell Histiocytosis: IDCH) 

中⾼年 ⽪疹病変が主、他の⾎液腫瘍を合併することが多い 

悪性組織球性腫瘍 
(Malignant Histiocytic Neoplasms: MHN) 

主に成⼈ リンパ節腫脹、脾腫、⽪膚・肺・肝臓病変など、死亡率⾼い 

混合性組織球症 
(Mixed Histiocytosis: MH) 主に成⼈ LCH+ECDが最も多く、次いで ECD+RDD 


