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　　　　　　　　　緒　　言

　 マ ラ コ プ ラ キ ア は 病理 学的に 細菌 ， 主 とし て 大

腸菌 の慢性感染に よる肉芽腫性炎症 で あ り，そ の

原 因 は 組 織 球 に お け る c −GMP 欠 乏 に よ る

1ysosOme酵素の 放出障害に あ る と考え られ て い

る．

　マ ラ コ プ ラ キ ア の 組織学的特徴 と し て ， リ ン 酸

カ ル シ ウ ム や鉄が 沈着 した組織球 の lysosome す

なわ ち Michaelis−Gutlnann 　body （M ・G　body）を

あげる こ と が で きる．好 発部位は腎．尿路 系 ， そ

の 中で も特に膀胱 に発生す る こ と が 多 い と い わ れ

て い る．今 回わ れわ れ は ， 子宮付属器に 発生 した

極 め て 稀な マ ラ コ プラ キア の 1症例を経験 した の

で そ の 病理 組織学的所見 を中心に 報告す る ．

　　　　　　　　　症 　　例

　患者 ：A ．H ．， 62歳．

　主訴 ：下腹痛，頻尿 ， 右背部痛．

　既 往歴 ：胆 石 手術 （54歳）， 高 rf［L圧，糖尿病．

　妊 娠歴 ：G − P 二 3．

　家族歴 ：特記す べ き こ とな し。

　現 病歴 ：身長 152cm ， 体重 55kg ， 体温 36度　4 分．

1994年 1月頃 よ り下腹部不快感 ， 頻尿お よび右背

部痛が 出現 し， 3月 8 日当院泌尿 器科を受診した．

CT 上 ， 骨盤腔内腫瘤が認 め ら れ ，同日当科 を紹介

され受診した．

　入 院時 の検査所 見 は ，
WBC 　 9．3× 103／Mm3 ，

RBC 　381 × 10‘

／mnn3 ，
　 Ilb　11．3g／d1，　 Ilct　34．6％ ，

Plt　42．6× IO▽mm3 ，　 CRP 　L45mg ／dl，　 FBS 　186

mg ／dl，　 FRA 　2．86mmol ／1， 1，5−AG 　9，3μ gtiml，

HbAI 　 lO．1％ ，
　 HbA

，。 7．6％ ，
　 CA −12547U ！ml ，

尿沈渣 に て 赤血球 0 〜 1 コ ／HPF ， 白血球 6 〜69

コ ／IIPF で あ っ た ．糖尿病の 所見 と CA −125・CRP

の 軽度上 昇 ， 尿沈渣に膀胱炎 を疑わ せ る所見 を認

め た が
，

そ の ほ か に は 異常所 見は な か っ た ．内診

で ， 右付属器部位に 可動性 に 乏 し い 比 較的柔 らか

い 腫 瘤 を触知 した．

　Enhanced 　CT で は ， 子 宮体部の 右側 に 直径約5

cm の肥厚 した被膜で覆わ れ た cystic な腫 瘤 （図

1a） と軽度の 右水腎症 （図 lb）を認め た．　 CT 所

見 お よび CA −125 の 上 昇 よ り術前診断と し て 悪 性

卵巣腫瘍 をも疑 っ た ．

　手術所見 ：右卵管を中心 とした黄色の 鶏卵大の
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a ） f二宮体 部 の 右 側 に 直 径 約 5cm の 肥 厚 した 被膜 で 覆

わ れ た CyS 匸icな腫瘤 が 言忍め ら れ る．
b） 腫 瘤 に よ り 右尿 管 は 「「i迫 さ れ，右 腎 に 軽度 の 水 腎

症 を認 め る．

腫 瘤が 認め ら れ
， 漿膜 側か ら 子 宮体部 に 浸潤 して

お り， 隣接 した後腹膜腔 ま で 達 して い た．炎症性

病変 と判断 し ， 子宮全摘術 お よび両付属器摘 出術

を施行 した．

　摘出 し た 子 宮 は
，

そ れ 自体 に は 肉眼 的 に 著変な

く ， 重量 は 62gで あ っ た．また摘出 した右卵管 お よ

び それ と
一塊 とな っ た黄色 の 炎症 性腫 瘤の 重 量 は

36g で あ っ た ．な お
， 右卵 巣に は 腫瘤 と の 癒着や 腫

大 な ど の 異常所見 は認め られ な か っ た ．

　病理 組織 学的所 見 ：右 付属器 の ヘ マ トキ シ リ

ン ーエ オ ジ ン （H −E ）染色で は 好中球 の 細胞浸潤が

み られ ，卵管原発 の 炎症所 見を認 め た （図 2 ）．ま

た こ の 強拡像 （図 3a）で は，組織球様細胞 と リ ン

パ 球が 混在 す る病変 が認め ら れ た．組織球様細胞

図 2　 11・E 染 色 （x200 ）で は，右 卵 管 へ の 好 中球 の 細

　胞 浸 潤 が み ら れ る．

　 　 　 　 　 　 　 　 　 図 　 3
a ＞ II．E 染色 〔× 3（）O） で は ，組 織 球様 細 胞 の 細 胞 質 の

・
部 に 好 酸 性 に 淡 く 染 ま る 紂 入体 様 構 造 （矢 印 ） が 認

め ら れ る．
b）PAS 染色 （× 4〔）（））で は ，中 央 の 組 織 球 細 胞 質 内 に

PAS 強陽性 の 封 入 体 （矢印） を認 め る．

の 細 胞 質 の
一

部 に は 好 酸性 に 淡 く染 ま る封入 体様

構造 が 認 め ら れ た．な お褐色 に染 まる ヘ モ ジデ リ

ン 様 の 顆粒は 認 め ら れ な か っ た．
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　 　 　 　 　 　 　 　 　 図 　 1

a ）大腸菌 に 対す る免 疫 染 色 （K ：IOO）で は，　 PAS 染色

強陽性で あ っ た 細胞質内封 入体 は 茶 色 く強陽性 に 染色

され た （矢印）．
b） Berlin　blue染色 （× 5〔，O）で は ，組 織 球 細 胞 質 内封

人 体 は fiく 染色 さ れ ，鉄 を 含 ん で い る こ と が 小 さ れ た ．

　PAS 染色 （図 3b）で は ，
　 PAS 強陽性の封入 体

を観察 し，ム コ 多糖類 の 染色が認 め られ た．

　ム コ 多糖類の 由来 を検索す るた め に，大腸菌 に

対す る 免疫染色 を施行 し た 結果 ， PAS 染色強陽性

で あ っ た細胞質内封人体 が茶色 く強陽性に 染色 さ

れ た （図 4a）．こ の こ とか ら本症例 は大腸菌 の慢性

感染 に よ る子宮付属器 （卵管）に発生 した マ ラ コ プ

ラ キ ア と同定 さ れ た ．

　Berlin　blue染色 （図 4b）では，組織球細胞質内

封人体 は 陽性 に 染色 され，鉄 を含ん で い る 封 入 体

で あ る こ と が 示 さ れ た ．したが っ て こ の 封入体 は，

マ ラ コ プ ラ キ ア に 特徴 的 な M −Gbody と 同定 さ

れ た．しか しなが ら本封入体 は von 　Kossa 染色陰

性で ，
マ ラ コ プラキ ア に 特徴的な も う

一
つ の 所 見

で あ る カ ル シ ウ ム 沈着 に 乏 し い こ とが判明 した、

こ れ ら の こ と か ら わ れわ れ の 経験 した本症例 の 病

変は ，
マ ラ コ プラ キア の 中で も初期病変で あ っ た

と推測 された．

　 こ の 患者 は順 調 に 回復 し術 後 14日 目で 退 院 と

な っ た．な お 術後使用 した 抗生剤は硫 酸セ ブ ピ ロ

ム （Keiten 鋤 4g／5day で あ っ た ．

　　　　　　　　　 考　 察

　 マ ラ コ プ ラ キ ア は 1902年 に Michaelis　 and

Gutmannt ）
に よ り初 め て 報告 され，／903年 に von

Hansemann2 ｝
に よ っ て命名 さ れ た疾患で あ る ．マ

ラ コ プ
．
ラ キ ア は腎

一一
尿路系そ の 中で も特 に 膀 胱 に

発生 す る こ とが多 く， わ れ わ れ の 知 る限 り に お い

て は ， 女性生殖器 に 原発 し た マ ラ コ プ ラ キ ア は今

まで に 世界で 27例 し か 報告 され て い な い ．そ の 内

訳で は ， 腟が 1〔〕例 ， 子宮内膜 8 例 ， 子 宮頚部 7例 ，

子 宮体部 2例 とな っ て お り，卵管 を原発 と した本

症 は世 界で 初の 症例 と思 われ る．

　 マ ラ コ プ ラ キ ア の 成因に つ い て は ，
い まだ に定

説 は な い ．Bleisch　and 　Konikov3 ｝C，S　76％の 症例 に

大腸菌属 の 細菌 の 存在 を報告 し，Angelow ‘♪

，
　Gib−

son 　 et　 al．m ，
　 McDonald 　 and 　 Sewel16｝は ，

こ の 大

腸菌に よ る感染が
， 成因 に 最 も関与 し て い る と考

察 した．わ れ われ の 症例 に お い て も大腸菌 に対す

る免疫染色 に お い て ，組織球細胞質 内封入体 は強

陽性 に 染色 され ， そ の 存在が示 さ れ て い る．
一

方

Abdou 　et　a1．7 〕

は，マ ラ コ プ ラ キ ア の 発症 の 成因は

組織球 の c−GMP の 低 下 に よ り 1ysosome の 機能

が障害 され 殺菌能が 低 ドす るた め と して ， 何 ら か

の 免疫能の 異 常が 本症 の 発症 に 関連 し て い る と報

告 し て い る．実際，マ ラ コ プ ラ キア症 例の 多 くは ，

ス テ ロ イ ド服用 ， あ る い は AIDS ，糖尿病 ， リ ウ マ

チ性疾患 ， 癌な ど の 合併痒 と して 報告 さ れ て い る．

わ れわ れ の 症例に お い て もそ の 後の 検討で 糖尿病

の 合併が 確認 さ れ た．

　 本症 と同様に ，
lysosome の 機能障害に よ り免疫

不 全症 と な る疾患 に Chediak−H ｛gashi 　 syndrome

（Clls）が あ る．CHs に お い て は好 中球の 遊走能 と

殺菌能 の 両機能 に 障害が あ り ， 殺 菌能低下 の
一

因

とし て ， lysosome 酵素 の 放出障害が 考え ら れ て い
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る．CHs 患者 の 好中球 に は c−AMP が 正常 の 約 14

倍 に ま で増加 して い る こ とが 証 明さ れ て お り ， ．L

記 の 機 能異常 は こ の c−AMP ／c −GMP 濃度比 の 増

加 に よ る microtubulus の 集合障害 ， ある い は膜

と microtubulus の 相互 作用 の 異常が 原因 で あ ろ

うと推定 され て い る
s）9 ）．CHs お よびマ ラ コ プ ラ キ

ア で は 共 に宿 主側 の c −GMP が 低下 し て い る が
，

CHs は全 身性の 免疫不 全痒 で あ る の に対 し て ，
マ

ラ コ プ ラ キ ア は局所的な免疫不 全症で あ り， そ の

相違が 出現す る理 由は 明確で は な い ．

　鑑別診 断 と して は ， 本症 と同様 に 肉芽腫性 炎症

性病変 を伴 う黄 色肉芽腫や 結核性病変が考 え ら れ

る．し か し， こ れ ら は病理組織学的 に M −Gbody

を伴わ な い こ とよ り本症 と鑑別 す る こ と が容 易で

あ る．

　Kawai　 et 　 al．10）は マ ラ コ プ ラ キ ア に 特徴 的 な

M −Gbody の 形成 に は 4 段階が存在す る と報 告 し

て い る．ご く初期 の 段階で は ， 細 菌 （主 に 大腸 菌），

細 胞 質体 の 濃 縮 物 質 が phagolysosOine を 形 成

し ，
こ れ らは集合 して giant　phag （）lysosoineと な

る． こ れ が M −Gb 。dy の 前駆体 と考 え られ て い

る ．次 の 段階 で こ の phago 】ysosome 内 で 石灰化

が 起 こ る．石灰化 し た 位置 を中心 に 均
一

な light

zone が形 成 され る．こ れ が M −G　 body の target

shaped 構造 で あ る．最終段階 として ， 同心 円状 の

laminated　 M −G 　body と呼ば れ る 石灰 化像が 明 瞭

とな る．今同わ れ われ が経験 した症例 に お い て は，

大腸 菌 に対す る免疫染色が 陽性 で ，
Berlin　blue染

色で 鉄沈着 を認 め ， von 　Kossa 染色で 陰性す な わ

ち カ ル シ ウ ム 沈着の な か っ た こ とよ り， ご く初期

の マ ラ コ プ ラ キ ア病 変であ っ た と考え られ る．

　本症 の 治療 と し て ，AbdOu 　 et　 al，7 〕
は細胞質内

cGMP 濃度 を 1：昇 さ せ る cholinergic 　agonist で

あ る bethanechol　chloride が 有効 で あ る と し て

い る．彼 らは bethanech（｝l　chl （，ride 　401コ g を 1 カ

月間投与 して 病状の 著明な 改善 を認 め た と報告 し

て い る．また最近 van 　 Furth　ct　 a1 ．Ll ）
は組織球内

に 移行 し や す い ciprofloxacin 投与 が 有効で あ っ

た と して い る．

　　　　　　　　　結 　 　語

　今 回わ れ われ は世 界最初 の 報告 と思われ る右卵

管原発の マ ラ コ プ ラ キア の 1症例 を経験 した ．本

病変 を構成す る主な細胞は ， 泡沫状細胞質 をもつ

大型 の 組織球 で あ り，PAS 染色強陽性 の 細胞 質内

の封入 体を伴 う こ とが特徴で あ る．本症例の 封入

体 は，鉄染色強陽性・カ ル シ ウム 染色陰性 を示 し ，

マ ラ コ プ ラ キ ア の 初期病変 と考え ら れ た．

　本論文の 主 旨は，第 74回 北 海 道 医 学大 会 産 婦人 科分科会

（1994年 10丿］30H ） に お い て 発表 した．
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