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AngioimmunoblasticTCellLymphomaの１例

中村哲史＊山本明美＊高橋英俊＊橋本喜夫＊

中島功雄懲瀧山本晋…伊藤智雄議…飯塚一議

要約７７歳，女性。主訴は軽度のかゆみを伴う全身の浮腫性紅斑。理学

的には左頚部リンパ節腫大，好酸球増多，γグロブリンの増多，全身倦怠感が

存在。皮膚病理組織は血管周囲性リンパ球浸潤，表皮内リンパ球浸潤。浸潤細

胞はＣＤ４陽性細胞とＣＤ８陽性細胞からなり，異型性はない。頚部リンパ節は

漉胞雛造が破壊され，血管が増生，好酸球，ＣＤ３陽性の異型リンパ球と免疫

芽球，多クローン性Ｂ細胞と形質細胞が浸潤し，angioimmunoblasticTceU

lymphomaと診断した。Ｔ細胞受容体，免疫グロブリンの遮・伝子再構成は陰
性。経過中アナフィラクトイド紫斑;様皮疹も出現。血清インターロイキン５は

52.31ｐｇ/ｍＪ，抗血小板抗劒体(PAIgG）は3623,9/107血小板と高値を示した。

主訴全身の浮腫'性紅斑と全身倦怠感

家族歴特記すべきことなし。

既往歴2000年４月，肺炎にて深川市立病院内科

入院

現病歴2000年７月から特に誘因なく軽度のかゆ

みを伴う浮腫性紅斑が全身に出現した。全身精査，

皮疹の治療のため７月４日当科に入院した。

現症ほぼ全身に手掌大までの浮腫性紅斑が散

在し，一部では癒合し地図状を呈する（図１－a，

b)。付騨には掻破痕も認める（図１－c)。１ｃｍ大の左

頚部リンパ節腫脹をふれる。

入院時検査所見

末梢血液像；白血球4300/ｍｍ３，赤血球387万／

mm3，血小板16.5万/mm3，リンパ球18.5％（796

個/mm3)，好酸球37.5％（1613個/mm3）でリンパ

球が減少し好酸球が増加する。総蛋白７．３９/d/，蛋

白分画ではγグロブリン21.4％（1.69/dJ）と増加。
血液生化学的検査ではＺＴＴ１ａ５ＫＡ/Ｕ，ＬＤＨ

Ｉはじめに

angioimmunoblasticTceUlymphoma 

(AITCLyはＴ細胞からの種々のサイトカイン

の産生増多に伴い多彩な血液学的異常を示すこと

が知られている')-0。この結果，薬剤，ウイル

ス，真菌などに過敏反応を起こし，多彩な皮間症

状が引き起こされる5)。さらにサイトカイン増加

はＢ細胞の活性化と無秩序な抗体産生を引き起

こし，種々の自己抗体を産生する場合があ

るs)~7)。今回われわれは中毒疹様皮疹を伴った典

型的なＡＩＴＣＬを経験したので報告する。

IＩ症例

患者７７歳，女性

初診２０００年７月４日

＊ＳａｔｏｓｈｉＮＡＫＡＭＵＲＡ,ＡｋｅｍｉｌＳＨＩＤＡ－ＹＡＭＡＭＯＴＯ，ＨｉｄｅｔｏｓｈｉＴＡＫＡＨＡＳＨＩ，ＹｏｓｈｉｏＨＡＳＨＩＭＯＴＯ＆ 

HajimeIIZUKA,旭lil医科大学，皮膚科学教室（主任：飯塚一教授）
＊*ＩｓａｏＮＡＫＡＪＩＭＡ,深川市立病院，内科（主任：安田真也院長）

…ＳｈｉｎＹＡＭＡＭＯＴＯ,北海道大学，分子細胞病理学教室（主,任：長島和郎教授）

寒…TomooITO,同，病理部（主任：長島和郎巍受）

〔別刷諮求先〕中村哲史：旭川医科大学皮膚科（〒078-85１０旭川市緑が丘東２条1-1-1）
〔キーワード〕angioimmunoblasticTcelllymphoma,抗血小板抗体，インターロイキン５，好酸球性肺炎

－１５－ 



－皮膚科の|塙床・2002-

５ 

鰯1鱗 図１臨床像

ａ：腰部，瞥部に比較的境界明瞭，手掌大までの鮮

紅色浮腫`性紅斑。一部は融合し局面を形成

ｂ：四肢では示指頭大までの鮮紅色丘疹が散在

ｃ：背部は掻破痕を混じた丘疹，浮腫性紅斑が混在
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全身のＣＴ検査にて，脾腫，および左頚部，胸部

大動脈周囲，骨盤内のリンパ節腫脹を認め，Ｇａシン

チでも左頚部，胸部大動脈周囲，骨盤内のリンパ節

への取り込みを認めた。

皮膚病理組織学的所見表皮内にリンパ球が浸潤

し基底細胞は液状変性を起こしている。真皮血管周

囲にリンパ球が浸潤する（図２)。リンパ球に異型,性

はなく，マーカーの検討ではＣＤ4陽性細胞が30％，

CD8陽性細胞が60％であった。蛍光抗体法で基底膜

部に線状のIgMの沈着をみた。

リンパ節病理組織学的所見リンパ滅胞構造が破

壊され（図3-a)，血管成分が増生する（図3-b)。強

拡大では多数の好酸球のほか，大小さまざまな異型

リンパ球，形質細胞と免疫芽球が存在（図3-c)。細

胞間には好酸I性無;構造物質も認める。特殊染色では

CD3が多数の異型細胞に陽性であったほか（図3-

.)，ＣＤ20陽性細胞も多数存在し，免疫グロブリンの

兀鎖と入鎖は陽性細胞数が同程度であった（図３－

e)。Epstain-Barrvirus（EBV)encodednuclear

RNAs（EBER）のinsituhybridization（ISH）は

陰性。Ｔ細胞受容体β鎖と免疫グロブリン重鎖の遺

伝子再１１哩成は陰性。血中チミジンキナーゼ活性は１１０

図２皮闘病理組織学的所見：真皮，血管周囲にリンパ

球が浸潤。表皮では一部に基底細胞腐の液状変

性，表皮内リンパ球浸潤が存在

5201Ｕ//，ALP6171U〃と上昇。電解質には異常所

見なし。リウマチ因子，抗核抗体，ＡＴＬＡ抗体は陰

性。ＩｇＥは２０Ｕ/ｍ／と正常。血中ＣＥＡ，ＡＦＰ，

SCC，CA19-9は陰性。握力は両手ともに１０ｋｇまで

低下。右榛骨手根伸筋筋電図で筋原性の変化を認め

た。
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図３リンパ節病理組織学的所見

ａ：弱拡大；リンパ濾胞構造は破壊されており，胚
中心は消失

ｂ：一部には血管成分が増生

ｃ：強拡大：好酸球のほか，大小さまざまな異型リ

ンパ球，形質細胞と免疫芽球が存在。細胞間に

好酸性無榊造物質もみる。

。：ＣＤ３が多数の異型細胞に陽性

ｅ：免疫グロブリンの兀鎖と入鎖の陽`性細胞数は同

程度で，浸潤するＢ細胞は多クローン性である。

単位，血中可溶性インターロイキン（IL)-2受容体は

8910単位，血清IL-5は52.31ｐｇ/ｍノと高値を示し
た（表])。

診断ＲＥＡＬ分類のＡｴＴＣＬと診断し，皮疹は

非特異疹と考えた。皮疹に関しては遺伝子再構成の
検索はしていない。

治療と経過皮疹はフマル酸ケトチフェン内服，

フルオシノニド外用にて７月１６日にはほぼ消失し

た。全身;検索中に肺炎を併発し，補液，セファゾリ

ンナトリウムの点滴を開始するも発熱が続き，また

好酸球増多も改善しないこと，肺Ｘ線像と胸部ＣＴ

での末梢浸潤陰影，４月の肺炎の既往など臨床的所見

から好酸球`性肺炎の診断のもと７月３１日からプレド

ニゾロンを30ｍｇの内服を併用した。徐々に解熱し，

肺炎の陰影も消失し，好酸球数も減少したため抗生

物質をセフォクラルの内服へと変更した。セフォク

ラル内服４日目から全身に栂指頭大の紫斑が出現し

(図4-a，ｂ)，病理組織学的に壊死性血管炎の像であ

った（図４－c)。浸潤細胞はIeukocytecommon

antigen（LCA）陽性，ＣＤ４，ＣＤ８は陰性であった。

セブォクラルの内服を中止し，さらに８月１０日

AIＴＣＬの診断が確定したl涛点でＣＨＯＰ変法（塩酸

－１７－． 
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図４ａ，ｂ：体幹，四肢に栂指頭大までの崎赤色，

紫紅色の紫斑が散在

ｃ：病理組織学的所見ｉ血管周囲`性に好中

球，リンパ球が浸潤し，血管内皮が肥

ｌＬｉする。核塵もあぉ。

表１各菰血清学的異常(iiYの変動

治.療後

(2000年１１月）

治療前

(2000年８月）
単位

IL-5念ｐｇ/ｍノ

正鴬値

8.09±２８０(n＝3） 

（参考値脾

９．０～25.0 

220～550 

＜５ 

5２３１ ３－鵬

､g/lO7cell 

U/ｍ,ｌ 

Ｕ/１ｍ 

239.7 

2810 

ＨＪ） 

PAIgG 

slL-2R 

TK 

3623.8 

8910 

１１０ 

IL-5；インターロイキン５，ＰＡＩｇＧ；血小板表面IgG，slL-2R；可溶性

インターロイキン２レセプター，ＴＫ；チミジンキナーゼ活性，瀞ERISA

法（イムノテック社）による，＊＄健常人コントロール，Ｎｐ.；測定せず

ピラルビシン３０ｍｇ，シクロフォスフアミド５００

ｍｇ，硫酸ビンクリスチン１ｍｇ，プレドニゾロン４０

mg）による化学療法を施行。紫斑は急速に消失し，

また表在リンパ節の腫脹も消失した。化学療法前か

ら血小板が徐々に減少し，抗血小板抗体を測定した

ところＰＡＩｇＧが3623119（/1071m小阪）と高値を示

した（表1)。化学療法後は抗血小板抗体産生抑制の

ためメチルプレドニゾロン1000ｍｇ/日によるパルス

療法や大量血小板輸血などを併用した。ＰＡＩｇＧは

239.7,9まで減少したが，消化管出血，ＤＩＣのため
１１月１５日永眠された。

I、考案

ＡＩＴＣＬは，ＲＥＡＬ分類，ＷＨＯ分類で採用さ

れた病名であるが，以前からangioimmuno･

blasticlymphadenopathywithdysproteinemia， 

immunoblasticlymphadenopathyliｋｅＴｃｅｌｌ 

ｌｙｍｐｈｏｍａなどという名称で報告されているs)。

本症は腫瘍化したＴ細胞が種々のサイトカイン

を放出し，好酸球増多に加え免疫芽球や形質細胞

増多により，無秩序に抗体産生が起こることが特

－１８－ 
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細胞の異型'性は強いものの，明細胞や免疫芽球の

集合は目立たず，中村らの示すＢ型（ＡＩＴＣＬに

おける中等度悪性群）と考えられた。一般に明細

胞や免疫芽球の割合が多いほどＴ細胞受容体の

遺伝子再構成発現頻度が高く，予後が悪いことが

いわれている。

治療法は多くは化学療法が選択されるが'7)，そ

の他，免疫抑制剤'3)，プレドニゾロン，〆トトレ

キセート，局所の放射線'')などでコントロール

可能な症例も散見される。本症は早期の化学療法

を施行したが，不幸な転帰をとった。

徴の１つとされている'-5)。その結果，クームス

試験陽性例，薬疹，ウイルス性発疹症の合併，膠

原病やリウマチ6)との合併例などが報告されてい

る。皮疹は約50％にみられ5)，通常は中毒疹を思

わせる非特異疹である。自験例も入院時は多形紅

斑様皮疹であったが，経過中アナフィラクトイド

紫斑様皮疹を伴い，抗血小板抗体が検出された。

このほか血清IL-5も上昇し，各種血清学的異常

(表1)，自己抗体とサイトカインの異常産生が認

められた。

ＡＩＴＣＬはBcellrichTcelllymphomaとでも

いうべき病態を示し，リンパ節においても反応性

多クローン性Ｂ細胞の増殖を示すが，自験例に

おいてもそれに合致する所見が得られた。Ｔ細

胞受容体の遺伝子再織成は通常陽性であるが，腫

瘍細胞以外の多数の反応性の細胞浸潤を反映して

陰性例もまれならずみうけられる9)。経過中に疑

われた好酸球性肺炎は皮膚Ｔ細胞性リンパ腿と

の合併例報告が散見され､)，免疫学的にはIL-5

などのTh2型サイトカインの関与が好酸球の増

殖，活性化，ＩｇＥの増加，肺への好酸球浸潤の原

因と考えられている'１)。自験.例でも血清IL-5は

増加しており，肺炎もＡＩＴＣＬに伴うものであっ

た可能性が高い。本症ではＥＢＶの関与が報告さ

れているが'2)-14)，関与はまれとする報告もあ

り5)，自験螂例でもＥＢＥＲのISHは陰性であった。

EBVに関しては本症発症の直接の原因というよ

り併発する免疫不全による二次的感染または潜在．

ゲノムの活性化との考えが強い。ＥＢＶは本病変

で発症する二次的Ｂ細胞性リンパ腫への関与が

示唆されている'5)。

本症の予後はさまざまであり，その差が大きい

ことからＡＩＴＣＬを３グループに分ける案が須

知，中村らより提案されている１６)。自験例は浸潤

本症例は日皮学会第344回北海道地方会にて報告した。

（2001年５月３１日受理）
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