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Gd 旨

Lymphomatoid papulosis様皮疹が出没を繰

返す, 62歳女性の症例を報告した.皮疹は丘疹

から始まり,中心勝寓を形成し,やがて皮疹の

中央が壊死に陥り,その後軽度の色素沈着を残

して治癒した.末棉血ではいわゆるflowercell

の出現もみられ, OKT4低値, OKT8高値を

示し,抗ATLA抗体陽性, ATLassociated

antigen陽性などよりatypicalなATLと思われ

るが,特異疹への皮膚浸潤細胞の表面形質が,

典型的なATLのそれと異なり,末棺血と同様表

皮・真皮の腫癌細胞がLeu l陰性, Leu3a陰性,

Leu 4陽性, Leu 2a陽性, Leu HLA-DR陽性

を示した.

は　じ　め　に

典型的なATL (Adult T cell leukemia)の臨

床的特徴として,高月ら1)は1)患者の出身地の

大半は九州・沖縄で, 2)皮膚浸潤が高率にみ

られ, 3)肝肺臓,リンパ節腫大があり, 4)

貧血はないか,あっても軽度である. 5)骨髄

への浸潤は著明でないことが多く, 6)血清免

疫グロブリンはほぼ正常範囲内にある. 7)末

期には肝機能障害が著明で, 8)高カルシウム

血症を伴う症例も少なくない. 9)経過は1か

月から6年以上に及び,50%生存率は4.4か月と

短い. 10)白血病,W胞の特徴は切れ込みの強い

いわゆるflower cellがみられ, helper/inducer

Tcellの表面マーカーを示すと述べている.今

回我々は上記の昧床といささか異なる,非典型

的なATLと思われる症例を経験したので,若干

の文献的考察を加えて報告する.

症例

患　者;上○輝○, 62歳女,沖縄県糸満市出

身在住.

初　診;昭和60年6月27日

家族歴;既往歴に特記することはない.

現病歴;昭和59年8月頃より,躯幹・四肢に

軽度痛棒を伴う皮疹出現.近医で治療を受けて

いたが,完治せず.昭和60年3月外陰部にも同

様な皮疹が出現したため,当院産婦人科を受診

し,生検の結果皮膚科的疾患と言われたと言う.

その後数か所の皮膚科医で治療を受けていたが,

皮疹の新生があったため,当科を受診した.

初診時現症;前胸部・両前腕部・外陰部・左

膝寓に紅色丘疹ないし中央陥PgJ性丘疹がみられ

た.

検査成績;主な検査成績を表1に示す.白血

球数は正常範囲内であったが,異型リンパ球は

最高14%まで占め,いわゆるflowercellも認め

られた(図1). LDHは532IU/1とやや高値,

ppD皮内テストは陰性であった.抗ATLA抗

体は320倍と陽性であった. GIN14に2)に対する

蛍光抗体間接法の検査では, ATL関連抗原は,

末棺血リンパ球の短期培養4日目の培養細胞に

おいては陰性, 65日目のそれでは約10%に陽性

細胞が認められた.末梢血リンパ球表面マーカ
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図1　末棺血の核異型リンパ球を示す.
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-は,昭和61年2月13日, 5月20日, 7月3日

の検査結果ではOKT4の低値, OKT8の高値

およびOKT 4/OKT 8比の減少がみられた.

病理組織学的所見;昭和61年3月18日にみら

れた腹部の中央陥凹性丘疹を生検した.中央陥

凹怪壊死性丘疹の組織像は,壊死の部位に一致

して表皮のnecrosis,痴皮形成,表皮への異型

リンパ球の浸入がみられ,真皮では,表皮の

necrosis直下の腿原線経の変性,一部好酸球・

末柑血リンパ球表面マーカー

昭和61年　2月13日　3月8日　5月20E】 7月3日　(正常参考値)
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表1　主な検査成績
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好中球を混ずる異型リンパ球を主とする滞慢性・

島峡状の細胞浸潤がみられた.異型リンパ球は

核辺緑にくびれをもつ,クロマチンに富む細胞

と胞体の明るい比較的大型の核を有する細胞か

らなっていた. mitosisも散見された.辺綾部で

はいわゆるPautrier's microabscessがみられ,

また表皮へのexocytosisが強い部分の直上では

表皮のnecrosisの初期を思わせる所見が認めら

れた(図2, 3, 4).
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図2　下腹部の中央陥凹憧丘疹の組織像を示す(HE染色　3.3× 2倍).

図3　下腹部の中央陥凹性丘疹の組織の拡大像,表皮へのexocytosis

および表皮内のPautrier's microabscessを示す(HE染色,

3.3×10倍).
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図4　下腹部の中央陥凹倣丘疹の電顕像を示す.

免疫組織学的所見;昭和61年3月18日の皮膚

生検の一部の凍結切片を用い, Leu 1, Leu 2a,

Leu 3a, Leu 4, Leu 14, Leu HLA-DR (Beckton

Dickinson社)の各monoclonal抗体を反応・染

色した.その結果は表皮および真皮への浸潤細

胞はLeu 2a陽性, Leu 4陽性, Leu HLA-DR

が陽性であり, Leul・Leu14は陰性であった.

Leu 3aは真皮の一部の浸潤細胞に陽性であった

のみで,ほとんどの浸潤細胞は陰性であった(図

5, 6, 7, 8).その他パラフィンブロックよ

図5　下腹部の中央陥野性丘疹の免疫組織像, Leu4陽性細胞を示す

(ABC法3.3×10倍).
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図6　下腹部の中央陥凹性丘疹の免疫組織像, LeuHLA-DR陽憧細胞

を示す(ABC法, 3.×10倍).

図7　下腹部の中央陥凹性丘疹の免疫組織像,.表皮内および真皮の

Leu2a陽性細胞を示す(ABC法　3.3×10倍).
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図8　下腹部の中央陥凹性丘疹の免疫組織像,表皮内および真皮へ

の浸潤細胞のほとんどがLeu3a陰性(ABC法　3.3×10倍).

りの　S-100,リゾチーム, IgG,IgA,IgM,第　　患者末棺血リンパ球培養細胞の電顕所見;

Vm因子関連抗原を用いた酵素抗体法による染色　　GIN 14が陽性であった培養細胞(65日目)の電

では各抗体とも腰癌細胞は染色されず,陰性と　　顕的検索では,細胞外にvirusparticlesを思わ

せる所見が得られた(図9).
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治療および経過;当初四肢,躯幹,外陰部な

どに結節状を呈する皮疹が散在性にみられたた

め　prungoとしてCelestaminの投与,非ステ

ロイド剤の外用,また手白癖の合併もあったた

め,抗真菌剤の外用をおこなった. Celestamin

は7月4日より4錠を1週間,引き続き3錠を

1週間投与した.皮疹は投与後1週目より肩平

化の傾向を認め∴2週間目にはほぼ消裡した.

しかし7月30日頃より皮疹が再燃したため, 8

月1日よりCelestamin4錠を投与したが,効果

がないと判定し, 1週間で中止した.しかし皮

疹は同剤の中止1週間後には消擬した.また8

月下旬頃より同様な皮疹が出現したが,ステロ

イド剤の内服を行わずに,止痔剤およびステロ

イド外用剤のみで10月下旬には皮疹は消擬した

(図10).その後昭和61年2月上旬より皮疹の再

図10　皮疹が消擬した腹部を示す(昭和60年11月21日).

図11右前腕のLymphomatoid papulosis様の皮疹を示す(昭和61年2月18日).
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燃がみられ(図11), 3月13日より1週間Pred一　　月20日には軽い疲痕を残して治癒した(図13).

nisolone 20m g/2日を投与したが,steroid投与　　しかし6月下旬より皮疹の再燃がみられ,現在

中および中止後も,皮疹の増悪がみられたが(図　経過観察中である(図14).

12), 4月中旬頃より皮疹は消裡傾向を示し, 5

図12　腹部の再燃・増悪した皮疹を示す(昭和61年4月8日).
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図13　軽度の色素沈着を残して治癒した腹部の皮疹を示す(昭和61年5月20日).
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図14　治療および経過

考　　　　　按

1976年高月3)により提唱されたATL (Adult T

cell Leukemia)の臨床には多様性があることが

指摘され4,5,6)症例の集積によりATLの末梢血

の腫癌細胞の表面形質にも多様性があるとの報

告がみられる7,8,9)すなわち典型的なATLの腫

癌細胞の表面マーカーはOKT l+, 3+, 4+, 5-,

6-,8-,9+/-, ll+,Ia+/-,Tac+を示し,

helper/inducer T細胞の表面形質を示すと言わ

れているが10,ll)典型的な腫癌細胞の表面形質を

示す症例以外にOKT 4・OKT 8陽性を示した

症例やi2,i3,i4)OKT 4. OKT 8陰憶の症例および

OKT　8陽性の症例があると報告されてい

る7,8,9,15)自験例では末梢血のリンパ球の表面形

質はOKT4低値, OKT8高値, OKT4/OKT

8比低値を示し,皮膚に浸潤した腫癌細胞も

Leu4・Leu2a・LeuHLA-DR陽性を示し, Leu

l・Leu3a・Leu 14は陰性であった.

ATLの確定診断にはAdult or Human T cell

leukemia/lymphoma virus (ATLV/HTLV-

I )のproviral DNAを腰痛細胞内に存在するこ

とを証明しなければならないが,自験例では末

梢血リンパ球の培養細胞に,蛍光抗体法および

電顕的にvirous particlesを認めたのみで,

proviral DNAの腫癌細胞内へのintegrationの

証明が未施行のため,確診にはいたってない.

しかし抗ATLA抗体が340倍であり,末梢血リ

ンパ球短期培養ではGIN 14に対する抗原は陰

性であったが, 65日目では陽性であったこと,

また培養細胞の電顕所見でvirous particlesを

認め,組織学的にも表友の壊死の辺緑にいわゆ

るPautrier's microabscessが認められたことな

どより,非典型的ではあるが,自験例をATLと

診断した.

ATLの皮膚症状は非常に多彩であるが,柚木

ら16)や飯島ら17)によると紅斑,丘疹ないし結節が

ほとんどを占め,また皮疹の自然消裡・再燃を

繰り返した症例の報告もみられる18)自験例でも

steroid剤投与に一致して皮疹の消祖がみられた

時期もあったが,steroid剤中止中にも皮疹の再

燃・自然消極がみられた.その個疹は,最初粟

粒大の丘疹から始まり,丘疹が増大すると共に

中央にdglleが認められ,次第に中心磨寓が壊死

に陥り,噴火口状を呈し,やがて軽い色素沈着

を残して治癒する過程をとるという特徴があっ

た.

ところで皮疹の病理組織学的所見は悪性の像

を呈しながら,臨床的には全身症状を伴わず,

皮疹の自然消祖がみられ,良性の経過をたどる

リンパ増殖性疾患に, Lymphomatoid papulosis

がある19)自験例では,個疹は躯幹特に腹部では

集簾する傾向にあったが,四肢では散在性にみ

られ,また自然消礎もみられたことなどより,
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Lymphomatoid papulosisに類似すると思われ

た. Ralfkiaerら20)やWillemzeら21)によると

Lymphomatoid papulosisの皮疹に浸潤するリ

ンパ球のphenotypeはhelper T cellが多くを

占めると報告している.自験例での浸潤細胞は

helper T cellではなく　suppresser/cytotoxic

T cellの表面形質を示し, Lymphomatoid

papulosisとは異なっていると思われた.浸潤細

胞の表面マーカーのみからみると,白験例は

Caputoら22)の報告したA verrucoid epider-

motropic OKT 8 positive lymphomaにも類似

すると思われた.

ATLV/HTLV- 1はT4 (helper/inducer T

cell)への親和性があり,T4の腫癌化に深く関わ

っているとされている.しかしその後Bcellへ

の感染もあり得ると報告され23,24,25)またATL

と診断された症例が剖検時にB cell lymphoma

が認められた報告もある26)ことなどより,ATLV/

HTLV-Iが感染・歴癌化の対象とする細胞は単

一ではなく, T4 malignant lymphoma以外の

malignant lymphomaへの関与も考えられる.

自験例においては腰癌細胞がT8 (suppresser /

cytotoxic T cell)の表面マーカーを持ちmono-

clonalな増殖をしており,かつATLV/HTLV-I

が陽性であるため,ATLV/HTLV- 1がT8に感

染し,その腰癌化に関与している可能性もある

のではないかと考えられる.

請

lymphomatoid papulosis様皮疹が出没を繰

返し, T8陽性, T4陰性のatypicalなATLと

思われる症例を報告した.

本症例の要旨は第5回皮膚リンホ-マ研究会

で報告した.
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A case of lymphomatoid papulosis-like atypical ATL
(Adult T-cell leukemia)
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Summary
A case of lymphomatoid papulosis-like skin eruption repeatedly appeared in a 62-years-old

female was reported. Skin eruption first appeared as papules, forming central concavity on the
top, then cured in the end with some pigmentation. It would suggest that it could be an atypical
ATL from the appearance so called "flower cell" in the peripheral blood as well as low OKT
4, high OKT 8, positive anti-ATLA antibody and positive ATL antigen on one hand, but cells

infiltrating to epidermis and dermis of the specific skin eruption showed negative Leu 1,
negative Leu 3a, positive Leu 4, positive Leu 2a, and positive Leu HLA-DR by immuno-chemical

stain method as in the peripheral blood on the other hand.


