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Araペコにより地固め療法施行し 発症3ケ月,初回寛

解を維持.

以上,4症例において ATRA による発熱,頭痛,

心電図異常等,多様な副作用が出現した.ATRA授与

時を封ま,注意深い観察が必要である.

3)Stem cellfactor(SCF)+GICSF に よ

る末植皮幹細胞採取
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(はじめに)Stem Cellfactor(SCF)は1987年に発

見された因子で,主をこceu旦imea宮e-方向付けされて

いない造血細胞に倖周することが知られておりラ未分化

細胞および造血前駆細胞に対して髄のコロニ-刺激因子

との併用により,その効果を増幅するため造血幹細胞の

動員効果が期待されている.現在,SCFと G宣二SFの

併周による菜摘血幹細胞動農法の前期第打相試験を実施

中であるが,当科での経験を報告する.

(症例と方法)48歳,男性,NHL はiffuse,mixed,即,

CSⅣB.bi-WeeklyCHOP 8コ-又と hi宮h-dose風ra-

c lコ-スで CR.その後 SCF:lOllg/k宮と G-{SF:

20013琵/m2を6日間皮下注して末櫓血幹細胞 (P拡C)杏

動員した.皮下注射 5,6日目の3日間に PBSC を

採取 (ASI04を使鳳 6,9潮ml/day処理)Lた.
(結果)SCF,G-CSF皮下注開始後末櫓血由血球数

は最高78,600/fdまで増加し 皮下注車は 30,0㈲/l31以

上を維持していた.皮下注に伴う有害事象は SCF皮下

注部位の軽度発赤のみであった.末梢血中の CD34陽

性細胞数は51_｣日か∴存意に増加し,6日日が Ⅰ肌lkで

あった.末杓血中の CFu-GM,BFU-E,CF汀-Mi又数

は5日目が peakであったが,PBSC採取検体車の CD34

陽性細胞数,造血幹細胞コロニ-数は共に6日目が peak

であった,また,実際の造血幹細胞移植十分畳の PBSC

(CFU-GM>1×105/kg)が採取され凍結保存可能であっ

た.

(考察)SCFとG-CSF餅欄による末嫡血幹細胞動

員法は重箱な有害事象無く実施可能であり,かつ移植十

分量の PBSCが採取可能であった.現在,G宣二SF単

独での PBSC動員法との無作為化比較試験を実施中で

あり,SCF併用の安全性の確認と SCF+G宣慧Fによっ

て動員される PBSCの質的,麓的な特徴について詳細

に検討する予定である.

射 中枢神経症状が発行 し,自然軽快 した血球

貧食症候群梶似の 1例
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E症例】8カ月の男児,持続する発熱を主訴に97年3
月6月前医に入院した.入院当日に左側の片側性痩撃を

釆たし 髄液検査にて好中球優位の細胞噌多を認めた.

化膿性髄膜炎として加療され,脳保護目的で dexametha-

someを併用し解熱した,髄液培養は陰性で経過良好で

あったが約2週間後に再び発熱∴ 下腿重しに不定型の発

疹が出現し貧血 ･血小板減少を示した.精査加療目的で

4月 1日当科に転院,入院時の骨髄検査で単芽球様の細

胞と各分化段階の単球系細胞が観察された.蜜た骨髄細

胞のサザンブロット解析にて TCR-r鎖の遺伝子再構

成を認めた.無治療にて症状は軽快 し,経過中に高フェ

リチン血症, 高 いjグリセリド血症が一過性に出現し,

血清 S弓 L -2receptor活性が高儀を示 した.骨髄穿刺

再検にて単芽球様の細胞は消退したが,明らかな血球貴

触像は観察されなかった.HLHstudy酢OuPの診断

基準により血球蔑食症候群と診断し経過観察を続けてい

るが,現在まで再燃傾向を見ていない.

E考案】血球蔑食症候群 (HLH)に中枢神経系の症状

が合併することは知られており,近年の報告によるとそ

の頻度は32-85%とされている,今回の症例は発症時に

髄液細胞増多に加え末梢血の萄粒球増多を伴っていたが,

-旦症状の軽快をみた後に HLH としての症状を豊 し

てきた. 先行症状が化膿性髄膜炎とは考えにくく,また

ステロイド併用後軽快傾向を示していることからも,こ

の中枢神経症状は HLH のま症状と考えることが妥当

であろう.まれではあるが中枢神経症状のみが発行する

症例も報告されており,本症候群の発症機転を考えるう

えで興味深い.

5)国際プロトコ-ル (HLH-94)にて良好な

経過 をとっている EB ウイルス閑適血球

蔑食症候群 (EBV-盈HS)の 2例

一･.I. ､:･ ･･ 一 ･ I

国際プロトコール (HLH194)にて良好な経過をとっ

ている EB ウイルス関連血球真食症候群 (EBV-AfiS)

を2例経験 したので報告する.

【症例1】1歳3九月男児.平成8年7月ほ日発熱,
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汎血球減少を主訴に当科入院.身体所見で貧血,黄痘,

リンパ節腫大,著明な肝鮮度を認めた書検査所鬼で汎血

球減少,DiC,肝機能障害,高 TG血症,高フェリチ

ソ血症を認め,EBV 抗体は VCAJgG が購倍,その

他は10倍未満であった.王NF-㌢昌L一旦 S王L12R,TNF-

α などのサイ トカインは増加 しNK 活性は低下 してい

た,骨髄では大型異型細胞を12,5%認め,組織球の増

多や明らかな血球露食像の所見を認めなかった.染色体

は46,ⅩY,表面て-カ州に特異所見はなかった,PCR

法にて骨髄液 より EB ウイルス DNA を検出 した.

HLH-94(Dexa,VP-16)を開始 し反応良好なため8

遇で治療を中止 したが,約 1年後の現在まで良好な経過

をとっている.

E症例 2】1歳4カ月女児.平成 9年2月24E3発熱,
汎血球減少を主訴に当科入院.身体所見で軽度の貧血と

黄痘,著明な肝牌膿を認めた.検査所見で汎血球減少,

DIC,肝機能障害,低 TC 血症,高フェリチン血症を

認め,EBV抗体は VCA-1gG が80倍,その他は10倍

未満であった,IL11勘 IL-6,SIL-2R,TNT-仔 などの

サイ トカインは増加 LNK 活性は低下 していた.骨髄

では大型異型細胞を9.2%認軌 組織球が5.0%で軽度

の血球貴食像U)所見を認めた.染色体は46,ⅩX,表面

マ-カ-に特異所見はなく,T,Bcellの遺伝子再構

成は認めなかった.Sou軌ern法にて骨髄液よりEB ウ

イルス DNA を検出した.HLH-94(Dexa,VP-16)を

開始 し反応良好なため8遇で治療を中止 したが,約半年

後の現在まで良好な経過をとっている.

【まとめ】EBV-AHSの多くが盛症で死亡率約30%と

報告されているが,2症例とも HLH-94に反応 し8遇

で治療を中止後,現在まで寛解を維持 している,

6)凝固異常で発症 し,皮疹の生検で peripheral

T celllymphomaと診断された hemopha-

gocyticsyrldromeの1例
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急速な汎血球減少症と出血症状にて発症 した hemopha一

宮OCyticsyndromeを経験 した.症例は25才,男性 1996

年7月より汎血球減少あり.発症時検査所見 (LDH予fer-

ritin,S-IL2R の上昇)より上記が強く疑われたものの,

骨髄所見は phagocyteの増加は認められず,また経過
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を通 して発熱の既往なく,また各種ウイルス検索も陰性

であった.臨床所見の増悪より化学療法を決断 し,劇的

な改善をみた.化学療法の間隔をあげたことにより1997

年1月より,汎血球減少の再出現,このとき骨髄中の血

球寛食像の存在,下腿に皮疹が出現をみた.生検により,

peripheralTcelliymphoma(sutx:utaneuspannicu馳c

TcelHymphoma)が疑われ,WeekiyTCOP療法を

行うことにより,症状,臨床所見の再改革が認められた.

本症例は,lymphomaassociatedhemophagocytic

syndrome(LA‖S)と考えられた.

7)リンパ系陸揚に合併した血球蔑食症候群 の
5例

高井 和江 ･加賀谷美里
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血球菜食症候群 (HPS)で発症 した リンパ系疲療 5

例につき,その特徴と多様性について報告する.症例 ュ

は71歳男性,発熱,肝碑鷹,汎血球減少,凝固異常など

HPSの症状で発症,骨髄に血球貴食性組織球の増加と

少数の異型 リソバ球を認め,表面マ-め-,T細胞受容

体遺伝子再構成の存在より初めて CD8+末梢性T細胞

リンパ腫と診断.CHOP開始後敗血症で 1ケ月で死亡.

従来 MalignantHistiocytosisとされた病態と考えら

れる,症例 2は59歳男性,症例 3は壇9歳男性,共に鼻腔

原発 リンパ鷹で CD3MCD56十 より NK 細胞由来が示

唆された.EBV抗体 EA-DRI琵G が各々壇0倍,320倍

陽性で,症例3では鷹癌細胞の横内に EBVRNA を証

覗,症例 2は DIC,敗血症で2週間,症例 3は治療抵

抗性で5か月で死亡中症例4は20歳女性で末血,骨髄に

CD2+cD3仰CD56+の NK 細胞型額粒 リンパ球増加を

認めた.EBEA一一DRⅠgG320倍,EBV-TR をプロ-

ブとLたサザン解析で単クローン性を証明 し NK 細胞

性白血病と診断,VP-16,ステロイド無効で10ケ月で死

亡.症例 5は高度肝弾涯,骨髄浸潤あり, リンパ節生検

でぴまん健太細胞型B細胞性 リンパ腫と診断.DIC併

発 したが PCOMET療法で寛解にいたる. 1年後脳内

藤感形成で再発,照射で軽快しヲ外来で化学療法継続中.

[考察]5例中4例が T/NK 細胞腫轟であり, うち3

例に EBV の関与を認め,EBV関連 T/NK 細胞腫癌

と HPSとの強い関連が確認された.HPS合併 リンパ

腰の予後は不良で,BI)ソバ藤の 1例のみが 1年以上生

存中であり,基礎疾患の治療反応性が予後に最も重要と


