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で C R . 1 年後に骨髄 で再発 (F A C S で 廿ili n e a g e) .

再入 院し, 現在寛解導入療法中.

4 症例 と も骨髄系, T 細胞系, B 細胞系の 形質

が認め られ, 白血球の分化や白血病の 起源を考え

る上で興味深い症例 と考 えられたの で, 文献的考

察を加 えて報告する.

2 　 異 型 リ ン パ 球 増 加 を 伴 い 自 然 寛 解 し た A s i a n  

V a r i a n t  I n t r a v a s c u l a r  L y m p h o m a

倉 部 聡 ・ 塚 田 信 弘 ・ 藤 原 正 博

小 池 正 ・ 薄 田 浩 幸 * ・ 江 村 厳 *

長岡赤十字病院血液内科

同 病理部 *

血球会食症候群 H P S は発熱
,
血球減少, 血球合

食マ ク ロ フ ァ ー ジ の増加, L D H 高値, フ ェ リチ ン

高値などを特徴とする症候群 で , 感染 に伴うもの ,

腰原病に伴うもの , リ ン パ腫 に伴うもの などがあ

る . われわれは C D 8 優位 の 異型 リ ン パ 球の 増加

を伴 い , ミ ノ サイ ク リ ンの投与を契機と して 自然

寛解 した H P S 例を経験 したが , 本例 は 4 カ 月後

1y m p h o m a
-

a s s o ci a t e d H P S と して再発し, 剖検

所見か ら も A si a n v a ri a nt i n t r a v a s c ul a r ly m p h o m a

と確定診断された.
か か る症例は まれと考え報告

する.

症例は 7 9 歳女性. 平成 1 6 年 4 月中旬より誘因

なく 3 8 ℃ 台の 発熱 が 出現 . 近医受診 し L D H 高

値, 異型リ ン パ球 ,
血小板減少を指摘され, 精査

の た め 4 月 2 3 日当科 入院 . 入 院時体温 38 . 5
〇

c
,

胸 部聴診 上異常 な し, 表在 リ ン パ 節腫脹 な し .

C R P 2 . 3 8 m g / dl , W B C 4 800/ill , 異型1y m 2 0 % ,

H b 1 0 .6 g / dl , Plt 6 . 1 万/ill , リ ン パ 球表面抗原

C D 3 7 5 . 9 % , C D 4 2 9 .9 % , C D 8 4 2 .9 % , L D H

I O9 8I U /I , f e r riti n 6 9 7 n g / m l , sI L1 2 R 3 ,9 8 0 U / m l ,

抗核抗体陰性
,
ツ ツ ガム シ抗体 (

-

) , C M V 抗原

( - ) , E B V 既感染パ タ
ー ン

,
血液培養陰性, C T

上リ ン パ 節腫脹な し. ミ ノ サイ ク リ ン投与と とも

に解熱. 検査所見も正常化 し 5 月 6 日退院 . 本抗

生剤が有効な病原休も含め, 異型リ ンパ球増加や

H P S を来たす病原体検索はい ずれも陰性. 腰原病

を疑わせる所見な し. 約 4 カ月後, fIP S の病像が

再出現 し, 9 月 13 日 2 回目の 入院. 末梢血, 骨髄

中に リ ンパ 腫細胞 がみ られ, sIL 2 R 2 3 ,80 0 U / m l と

著明高値. L y m p h o m a - a s s o ci at e d H P S と診断 し

ス テ ロ イ ド大量投与する も肺出血 の ため 1 0 月 1

日永眠 . 剖検時 一 部の 臓器に腫癌形成がみ られた

が
, 病変の 主座 は血管内であり, 臨床像と も合わ

せ A sia n ty p e i n t r a v a s c ul a r ly m p h o m a と病型診断 .

免疫 グ ロ ブリ ン 遺伝子 v a ri a bl e r e gi o n の P C R

a s s a y は初回の H P S も剖検時と同
一

B c ell ク ロ
ー

ン の増生による1y m p b o m a - a s s o ci at e d ⅢP S であ

る こ と を示 し た . 悪性リ ン パ 腫 の 自然退縮 は

i n d ol e n t ly m p h o m a で と き に 経験さ れ る が ,

a g g r e s si v e ly m p h o m a で は稀 である . 本例 で 自然

退縮がみ られた機序の 詳細 は不明である が, 伝染

性単核球症と 同様 C D 8 優位 の異型 リ ン パ球 が増

加 して い た こ と か ら類推する と , E B V によ る B

細胞不死化を阻止する機序と 同様の機序が働 い た

可能性 が示唆される .

3 　 3 年 の i n d o l e n t な 経 過 を 経 て ， 臓 器 浸 潤 が 顕

在 化 し た T - P L L の 1 例

古 川 香 子 ・ 鈴 木 訓 充 ・ 永 井 孝 一

阿 部 惇 ・ 酒 井 剛 * ・ 関 谷 政 雄 *

県立中央病院内科

同 病理検査部
*

T -

c ell p r oly m p h o cy ti c l e u k e m i a ( T
-

P L L) は

憎 性 リ ン パ 性増殖 性疾患 の うち比較 的 ま れ で ,

s m all c ell v a ri a n t は C L L と の異同が問題とな っ て

い る . 今回, 特異に経過 した T
- P L L s m all c ell

v a ri a Jlt の
一 例を経験 したの で報告する .

症例は 50 歳, 女性. 2 0 0 1 年8 月 13 日 (4 7 歳) ,

白血球増 多 ( W B C 1 5 ,5 0 0 /〃1) を指摘され , 末

血 ･ 骨髄所見, 細胞性免疫学的検査より T - P L L

と診断された . 外来経過観察中
,
徐々 に白血球 ･

リ ン パ球数は増加 . 2 00 4 年1 0 月 ( 5 0 歳)
,
W B C

6 7
,
7 0 0/

,

u l
,
H b 1 3 .6 g/ dl , Plt 1 7 .8 万/

,
” 1

,
牌腫, 義

在リ ン パ節腫大, 全身浮腫, 皮疹等の症状 が急速

に 出現 し, 増悪 した . 表面 マ ー

カ
ー

は C D 4 ( ＋)

8 ( ＋) 3 ( ＋) 2 5 ( ＋) 5 ( ＋) 7 ( ＋) 3 8 (＋)

2 ( ＋) , T C R α /β ( ＋) , tll A - D R (
- ) , B 細胞
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系 マ ー

カ
ー

は陰性. T C R β鋳 C β 1 遺伝子, T C R

γ鎮J γ遺伝子 に再構成あり. フ ル ダ ラ ビ ン 5 日

間投与による治療を 2 コ ー ス施行 したが効果は
一

時的で, 全身状態 は悪化 . 肺野 の び慢性 ･ 小結節

状の浸潤影, 腎機能低下, 蛋白尿
･ 血尿等の 臓器

浸潤も顕在化した . C H O P 療法を開始 した後, 逮

や かな白血球減少と全身状態の 改善を認め, 外来

にて C H O P 療法を継続中である .

T - P L L は
, 多く は急激な経過をとり, 5 0 % 生

存 は平均 1 年以内と予後不良である . 本例は, 諺

断か ら 3 年を経て緩慢に進行 した . 今回
,
病態の

急速な進行をみ たが
,
それに伴う細胞形態の 変化

は認められず
,
病態変化の 原因は明確にで きなか

っ た.

4 　 若 年 発 症 の A n g i o i m m u n o b l a s t i c  T - c e l l  

l y m p h o m a  ( A I L T ) の 1 例

関 義 信 ・ 岩 永 明 人 ・ 大 塚 富 雄

関 根 輝 夫 ・ 若 木 邦 彦 * ・ 青 木 定 夫 * *

県立新発田病院内科

同 病理検査料
*

新潟大学保健管理セ ン タ ー
* *

【現病歴】 症例は 2 7 歳女性 . 主婦 .
20 04 年 2 月

初め頃より, 発熱 37 度台の 熟発を認めた . 近医を

受診 したと ころ, 腹部 C T にて リ ン パ節腫大を指

摘された. 当院を紹介され, A S T/ A u
､

- 82/ 1 6 4

(2 / 2 5) , 伝染性単核球症を疑われ経過観察されて

い た. 同年 4 月初め噴か ら
,
発熱, リ ン パ節腫大

が増悪 し
,
皮疹 も生 じてき た. また

,
4 月 2 0 日噴

か ら, 腹部膨満を自覚するように な っ た . 同年 5

月 10 日, 精査加療目的にて 当科に入院した .

【既往歴】 ア ト ピ
ー

性皮膚炎 . 常用内服薬 : な

し
,
ア レル ギ ー : ク ラリ ス ロ マ イ シ ン で皮疹 ?

【家族歴】 特記すべ き こ とな し.

【社会歴】 タ バ コ : 20 本/ 日だ っ たが最近や め

た
. 飲酒 : 機会飲酒.

【入院時身体所見】 身長 16 1 c m , 体重 62k g , 体

温 3 8 . 0 ℃
, 脈 拍 1 1 0 / m i n , r e g , 血圧 1 1 0 / 8 0

m m H g , 結膜に貧血,
黄痘な し

,
咽頭, 扇桃は異

常な し, 頚部に L N s s w elli n g , 右下肺の 呼吸音低

下, 心異常なし, 腹部は著明に膨満, 波動を触れ

る, 四肢 に皮疹あり, 浮腫 はな し, 神経学的に異

常所見を認め ない .

【入院時検査成績】 胸部 Ⅹ 線 : m a s si v e pl e lユr al

e 凪1 Si o n ( R L L) , 1 2 誘導心電図 : 心拍数 1 1 0t)p m

の 洞調律, 頚一骨盤部 C T : 頚部
一

版窟, 縦隔, 腹

部大動脈一腸間膜, 両鼠径部 に無数 の リ ンパ 節腫

大を認 め る , 肝牌腫 ( ＋) , 右胸 水お よび腹水

( ＋) . 血算 : W B C l l ,6 0 0/i ll ( st 2 .0 % , s e g
r

/ 8 .5 ,

1 y m 7 . 5 , m o 3 . 5 , e o 8 .5) , R B C 4 4 2 × 1 0
4
/ill , H b

1 2 ･7 g / dl , H t 38 ･7 % , Plt 3 0 .7 × 1 0 4// Ll , r et 18 %o o ,

生化学 : N a 1 3 9 m E q /1 , K 4 .2 m E q /1 , C1 1 0 2 m E q/1 ,

C a 8 .O m g / dl , P 3 . 7 m g / dl , B U N 5 .8 m g / dl , C r e

O ･

'
6 1 m g / dl , A S T 1 3 I U /1 , A L T 5 I U /1 , y - G T P

1 3I U /1 , A L P 1 83I U /1 , L D H 2 8 2I U /1 ( L D H l 1 4 % ,

L D H 2 3 7 % , L D H 3 3 3 % , L D H 4 1 2 % , L I) H 5

4 % ) , T
-

Bil 0 .5 2 m g / dl , D
-

Bil 0 .1 9 m g / dl , T P

6 . 1 g / dl . 検尿 : 蛋白 (＋ 1) , 糖 (
-

) , 血糖 (
- )

そ の 他 : E B V
-

V C
-

G 6 4 0 倍, - M IO 倍,
- A 2 0

倍, E B V
- E A - G 1 6 0 倍, E B V

- E A - A I O 倍,

E B V - E B N A I O 倍
,
H T I 〃 - Ⅰ抗体Ⅰ ( -

) , H Ⅳ

抗体( - ) , β2
- M G 2 . 4 1 m g/1 , SIL

-

2 R 8 ,880 U ′
/ m l

,

腹水生化学 : T P 4 .O g / d .1 , Ⅰ♪ Ⅲ 2 0 1I U /1 , 腹水細

胞診 Cl a s s V
,
N / C 比大の 1y m p h o cyt e s 多数認め

る . 腹水 c h r o m o s o m e : 1 8 細胞中 6 細胞に異常

[ A : 4 7 , Ⅹ , ＋ 5 ( 細胞数 5) , B : 4 6 Ⅹ , d el (6)

(q ? ) (細胞数 1)] 腹水 F C M : C D 2 , 4 , 4 , 5 , 7

と T c ell 系の マ ー カ ー が ( ＋) , 腹水 E B V I) N A

s o ut h e r n : E B V を認め な い , T C R - c β再構成 バ ン

ド陽性, 骨髄像 : N C C 1 5 .9 万/ill , M g K 1 5 6 . 2/F L1 ,

a b n o r o m al ly m p h o c yt e s の 浸潤を認めない . リ ン

パ節生検 : 背景に血管が豊富 で, 分岐状高円柱細

静脈を認める, Cl e ar c ell の 集族業, 異常 丁 細胞の

増 生 と 漉 胞 樹 状細 胞 の ネ ッ ト ワ ー ク の 存在 ,

E B E R - 1 p r o b e による i n si 山 hy b ridi z atio n (
-

) ,

皮膚生検 : p e ri v a s c ul a r i n filt r ati o n of T c ell .

【入院後経過】 以上から AJI:T と診断 し, 5 月 1 4

日より, T C O P 療法 ( T H P 8 0 m g , C P A 1 ,2 0() m g ,

V C R 2 m g , 以上 d a y l , P S L 6 0 m g d ay 1 - 5) を 6

コ ー

ス 施行 し た. 6 コ ー ス終了時 C R . 現在, 発症

か ら 1 年経過 し た が再発兆候な し . SIL
-

2 R は


