
はじめに

原発性浸出液リンパ腫 primary effusion lymphoma

（PEL）は心嚢液，腹水などの体腔液に原発し，明ら

かな腫瘤形成を伴わない，稀な B細胞型悪性リンパ

腫である．

Human herpesvirus８（HHV‐８）感染と関連がある

とされ，欧米での報告によれば Human immunodefi-

ciency virus（HIV），Epstein-Barr virus（EBV）陽

性の症例が多いとされているが，地域によっては HIV，

EBV，HHV‐８が陰性の例もあり，しばしば PEL-like

lymphomaと呼ばれる．今回我々は HIV，HHV‐８，

EBVがともに陰性である症例を経験したので報告す

る．

症 例

患 者：７０歳代 男性

主 訴：動作時の息切れ，胸の苦しさ

既往歴：９年前に大腸癌

現病歴：約半年前より近医で心膜炎を指摘され，通院

加療していた．動作時の息切れ，胸の苦しさ，心エ

コーにて心不全の悪化と著明な心嚢液の貯留で近医よ

り紹介され，心嚢液穿刺が行われた．約５００mlの血性

心嚢液が採取され，細胞診にて悪性リンパ腫と診断さ

れた．心嚢液の LD：８，３３３U/Lと高値であった．抗

HIV抗体陰性，HHV‐８DNA陰性であった．CT，Ga

シンチによる全身検索を行ったところ肝臓に腫瘤が認

められ，穿刺吸引細胞診が行われたが，髄外造血が疑

われたのみであった．骨髄穿刺液の染色体検査にて性

染色体の消失４５，X，‐Y［１２］／４６，XY［８］が認められた．

その他に腫瘤は認められなかった．

初診時検査所見：（表１）

細胞診（心嚢液）：心嚢液細胞診の Papanicolaou（PAP）

染色では，大型類円形で N/C比の高い異型細胞が孤

立散在性に出現していた（図１）．核には切れ込みが

見られ，明瞭な核小体を１～数個認めた．また，さら

に大型の２～５葉に分葉した核を有するmultilobated

cellが少数見られ，核分裂像も見られた（図２，３）．

腫瘍細胞のMay-Giemsa染色では，細胞質は弱好塩基

性で小空胞を認め，核は不整形，クロマチンは細網状
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であった．PAP染色同様，明瞭な核小体や核の切れ

込みが見られた（図４）．

細胞診（肝穿刺吸引）：血性背景に赤芽球や巨核球を

認めた（図５，６）．

心嚢液検体より作成したセルブロックを用いた検討：

腫瘍細胞は免疫組織化学的に CD２０，bcl‐２，CD７９α，
MUM‐１が陽性で，CD４５，CD１３８，CD１０は一部陽性，

CD３，CD５，CD３０は陰性，HHV‐８ latent nuclear an-

tigen（LNA）陰性，EBER-ISH陰性，重鎖再構成検

査はなされていないが，免疫染色から B細胞性リン

パ腫が示唆された（図７）．

Pap 染色×２０（心嚢液）

表１

血液検査

Ht ３７．２％ sIL２R ７１２ U/dL

Hb １２．２ g/dL TSH １．１ μU/dL
RBC ３８７×１０４ ／μL CEA ３．５ ng/dL

WBC ３，９８０ ／μL CA１９‐９ ＜２ U/dL

PLT １９．８×１０４ ／μL SCC ０．９ ng/dL

MCHC ３２．８％ FT３ １．７ pg/dL

MCH ３１．５ pg FT４ １．３ ng/dL

Neut ７２．３％

Lymph １８．６％ 抗 HIV抗体 （－）

Mono ７．０％ HHV‐８DNA
２．０×１０１＞ コピー
［１００万個あたりの
コピー数］

Eosino １．８％

Baso ０．３％

生化学 心嚢液

BUN ２５mg/dL 蛋白 ５．６ g/dL

Cre １．６６mg/dL 比重 １．０３８

LD １６０ U/L リバルタ （－）

TP ６．６ g/dL 糖 ０mg/dL

抗酸菌培養 （－）

抗酸菌群 PCR （－）

LD ８，３３３ U/L

図１ Pap 染色×４０（心嚢液）

図２ Pap 染色×１００（心嚢液）

図３ Pap 染色×１００（心嚢液）

図４ May-Giemsa 染色×１００（心嚢液）
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考 察

２００８年のWHO分類で定義されている PELは，大

細胞型 B細胞性リンパ腫であり，腫瘤を形成せずに

体腔液内で増殖し，漿液性滲出液を伴う稀な悪性リン

パ腫である．高度の免疫不全状態，HIV感染陽性者

で発生することが多く，また HHV‐８感染陽性が必須

であり，EBVにも同時に感染が見られる．HIV感染

陽性の若年～中年の同性愛者の男性や，臓器移植を受

けた患者，HHV‐８感染者の多い地域では男女を問わ

ず免疫不全のない高齢者に発症する１）．

本邦の報告例では，HIV，HHV‐８，EBVともに陰

性の症例が多く，これらの症例では，６０歳以上の高齢

者であった２），３）．

本症例は HIV，HHV‐８，EBVともに陰性の高齢者

であり，本邦報告に近い結果であった．

PELの細胞形態は，WHO分類では豊富な細胞質に

強好塩基性細胞質を持ち，immunoblast様，plasmab-

last様細胞，未分化な細胞や，Reed-Sternberg様細

胞が見られるとの記載がある．本邦では N/C比が高

く，弱好塩基性の細胞質にくびれや切れ込みが見られ

る細網状クロマチンを持つ centroblast様細胞が見ら

れ，Burkittリンパ腫様細胞や，大型で多核のmultilo-

bated cellも見られるとの報告がある４），５）．本症例は

これに類似していた．

PELの免疫表現型はWHO分類では CD３０陽性で，

CD１９，CD２０，CD７９αなどの B細胞表面抗原は陰性
であると記載されている．本邦の PEL症例では CD２０

などの B細胞表面抗原が陽性との報告が多く，本症

例でも CD２０，bcl‐２，CD７９α，MUM‐１が陽性であっ
た．

なお，MUM‐１はウイルス感染の有無に関わらず

PEL症例で陽性となり，体腔液中に播種したリンパ

腫では陰性であることから PELの診断に役立つとの

報告もあり４），本症例でも陽性であった．

また，PELでは生命期間中央値が６か月未満と予後

が極めて悪いとの記載があるが，CD２０陽性，HHV‐８

陰性の PELではドレナージにより消褪した例もあり

予後が良く，リツキサンを含む化学療法が奏功したと

の報告もある６），７）．

本症例でもリツキサンを含む化学療法が行われ，治

療より６年経過後の現在も再発を認めていない．

以上より，本症例は本邦の多くの症例と類似してい

るが，WHO分類の PELとは異なっている（表２）．

WHO分類の PELと本邦の PELは生物学的な発生機

序が異なると考えられ，日本ではPEL like lymphoma２）

と報告している症例も散見され，本症例もこちらに属

すると考えた．

また，本症例で見られた髄外造血は，骨髄の染色体

の消失が見られたことが原因ではと考えた．ただし，

性染色体の消失は加齢による生理的な現象による場合

と，造血器腫瘍に起因する染色体異常の二次的変化と

して認められる場合がある．本症例では他の染色体異

常は検出されていないため，加齢によるものと考え

図５ May-Giemsa 染色×１００（肝）

図６ May-Giemsa 染色×１００（肝）

図７ CD２０染色×４０（心嚢液）
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た．しかし，腫瘍細胞の染色体検査が行われていない

ため直接 PELと関連があるとは断定できなかった．

なお，PELでは共通した染色体異常は明らかにされ

ていないが，１２番および X染色体領域の増幅が示さ

れている１）．

以上のことより，当院では心嚢液が採取されること

は比較的多いが，心タンポナーデの心嚢液は捨てずに

複数回細胞診に提出することや，免疫組織化学的検索

が必要となるためセルブロック作成を行うこと，PEL

（like lymphoma）が疑われたときには HIV，HHV‐８

の検索を依頼することが重要である．また，本症例の

骨髄液で染色体異常が見られていたことから今後はで

きれば染色体検査も提出したいと考える．
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A case of primary effusion lymphoma detected in the pericardial effusion of
a HIV and HHV-８ negative patient

Yuko MATSUDA１）, Akiyo ONO１）, Kazuyo NAKANISHI１）, Satoru HATAYAMA１）,

Yuri MASUDA１）, Yoshiyuki FUJII１）, Michiko YAMASHITA２）

１）Division of Diagnostic Pathology, Tokushima Red Cross Hospital

２）Department of Clinical Laboratory, Tokushima Red Cross Hospital

Primary effusion lymphoma（PEL）is a rare B-cell lymphoma presenting effusions without detectable tumor

masses. Here, we report a rare case of PEL in a７６-year-old Japanese man, who was admitted to our hospital

with prominent pericardial effusion. The patient was human immunodeficiency virus（HIV）negative, Kaposi’s

sarcoma-associated herpes virus（HHV-８）negative, and Epstein-Barr virus negative. A pericardial drainage was

performed.

Cytological analysis of the pericardial effusion revealed many scattered atypically large lymphocytes with ir-

regular nuclei and mitosis was detected with Papanicolau staining. The atypical cells had cleaved nuclei and

distinct nucleoli. The cytoplasm was slightly basophilic, and Giemsa staining revealed the presence of small

vacuoles in some cells. Immunohistochemical analysis on cell-blocks prepared from the pericardial effusion indi-

cated that the atypical cells were positive for CD２０, bcl-２, CD７９α, and multiple myeloma oncogene１, and nega-

tive for Epstein-Barr encoding region in situ hybridization. Serological findings were negative for anti-HIV anti-

bodies and HHV-８ DNA. Systemic computed tomography confirmed the absence of tumorous lesions, and PEL

was diagnosed. Cell-blocks of plural effusions are an useful tool for the diagnosis of PEL, or PEL-like lymphoma.

Key words : PEL, HHV-８, cell-block
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