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（東女医大誌 第47巻 第9号頁1111～1125昭和52年9月）

〔症例検討会〕

セザリー症候群の1例

発言者
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中島 静香助手

実川久美子助手

（受付 昭和52年6月20日）

 肥田野：デーマになっているセザリー症候群というの

は非常に稀な疾患で，簡単にいいますとIymphomaの一

種であると考えられております．初めは皮膚に限局され

ていて，全身皮膚の発赤と落屑というような紅皮症の形

をとり，lymphomaですから予後は悪いわけです．今日

の症例は発病以来かなりの期間が経過しておりますが，

元気でいる患者さんです．それでは病歴，皮膚所見を受

持医より説明していただき，次に内科の宮崎教授より血

液学的立場からセザリー症候群についてお話しいただ

き，次に紅皮症の鑑別診断を皮膚科の中島先生から解説

していただきます．続いてこの患者が当院皮膚科に入院

してからの経過を受持よりお話しいたします．次に放射

線科の池田先生からiymphomaの放射線治療について御

説明いただき，最後に再度内科の宮崎先生からlymphoma

の治療を内科的立場からお話しいただきます．皮膚科と

内科と放射線科という3科の立体的構成をもつて症例検

討会を行ないます．それでは受持医の実川先生より経過

をお話し願います．

 実川：患者は48歳男子．初診は昭和51年7月28日．家

族歴では，父親が74歳で胃癌で死亡しました他は特記す

べきことございません．既往歴は，34歳頃十二指腸潰瘍

に罹患し，42歳の時に糖尿病を指摘されております．現

病歴ですが，昭和43年両下腿後面に療痒を伴う紅斑が出

現いたしまして，半年後には下肢全体に皮疹が拡がり，

45年頃には全身に及びました．この時人間ドックで軽い

糖尿病と白血球増多を指摘されたということです．昭和

47年近医にて副腎皮質ホルモンの全身投与を受けており

ましたが，全身の潮紅，落屑が増強し，手，足に亀裂を

生じたため，47年3月東京警察病院を受診いたしまし

た．東京警察病院受診時の皮膚所見は，全身潮紅し，皮

膚は肥厚し浸潤有り，枇二様落屑を伴っておりました．

全体に一見ちりめんじわ様の外観を呈し，紅皮症の状態

を呈していたということです．これに加えて，顔面，胸

背散こはスレート色の点状ないし網状の色素沈着が多数

認められたそうです．顔面では，眼囲，口囲がつっぱっ

て軽い兎眼の状態を呈し，口囲に放射状の浅い亀裂を生

じており，頭皮には，びっしりと枇糠様鱗屑が付着し，

頭髪はやや疎だつたということです．手，足は高度の角

化，肥厚を示し，手掌，指腹，足瞭，趾腹および足背に

は縦横に深い亀裂が認められたそうです．全身所見とい

たしましては，肝を右肋骨下3cm辺縁鋭利に触知し，

脾は触知しなかったということです。表在リンパ節は，

両側頚部および腋窩に大豆大のものを2，3コずつ，両

鼠径部に栂指頭大1，2コずつ，それぞれ孤立性に硬く

触れ，末槽血中にセザリー細胞が証明されました．セザ

リー細胞は単核の異型細胞で，この細胞は円形または楕

円形を呈し，核が大きく胞体は少なく，核はクロマチン

に富み，核小体は認められません．核には脳回転様に複

Clinico・Pathological Co㎡erence（1①7）3 S6zary，s Syndrome．
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雑に入りくんだ構造が認められます（写真1）．PAS染

色では核周辺に輪状に穎粒状の染色を示し，ジアスター

ゼによる消化を行なってもPAS染色性は変化しないの

がセザリー細胞の特微ですが，この症例ではPAS染色

陰性でした． （写真2）は，Blood， Vo1・31，1968年よ

り引用したセザリー細胞の電顕像です．核は極めて不規

則な形態を示し，インド蛇木様で陥凹分葉を示し，核膜

の近くで染色質が濃縮されて存在し，異染色質性が著明

です．セザリー細胞は末梢血中の他に，皮膚及びリンパ

節中にも出現しますが，骨髄中には認めることはありま

せん．警察病院入院中の皮膚病理組織所見では，不規則

な表皮肥厚，表皮の浮腫，円形細胞のexocytosis，表皮

乳頭層から真皮上，中層に密な円形細胞，組織球，形質

細胞の帯状浸潤と，色素失調，織色細胞，ヘモジデリン

も認められたということです．

 肥田野：今までのところで，発病以来の経過と入院時

に紅皮症を呈していたということがお解りいただけたと

思います．セザリー症候群というのは紅皮症の状態を呈

し，末梢血中に細胞が出現するのが非常に特微的で，こ

れが無いと他の紅皮症との区別がつかないわけです．セ

ザリー細胞の電顕像で非常に特微的な切れ込みがあるも

のをLutzner cellといいますが，これは血液学者である

Lutznerが見付けたものです．その他， mycosis fungoides

でもLutzner ce11が認められますが， mycosis cellと

S6zary cellとの関係がここで問題となるわけです．

mycosis fungoidesの場合には末楕血中にはこの細胞は

出現しませんが，S6zary’s syndr・meでは末血中に出現

するわけです．それでは続けてお願いします．

 実川：セザリー症候群の診断のもとに昭和47年6月ま

で外用療法およびプレドニン内服による入院治療を受け

ました．この間血中のセザリー細胞は最高21．5劣から2

％まで減少し，プレドニン投与後皮膚の浸潤はやや減少

しましたが，枇糠様落屑および発赤は不変で，褐色調が

増強し，一見黒人様の外観を呈するようになったという

ことです．退院後：丸山ワクチンを週1回2A，計38A注

射しましたが，特に効果は見られず，退院後2ヵ月で全

身の落屑，発赤も徐々に増加し，下腿に扁平または硬い

丘疹が多発し，手掌に亀裂を生じ，爪が剥離脱落，下肢

に浮腫を生ずるようになったため，昭和47年11月10日よ

り48年4月5日まで東京警察病院に再入蒔いたしまし

た，その時セザリー細胞は16．5％と増加しておりまし

た．入院後間もなく右胸背部の帯状庖疹に罹患しまし

た なお帯状庖疹には種々の誘因が存在いたしますが，

特に悪性リンパ腫や白血病との合併や，ステロイド剤，

抗腫瘍剤の投与，レ線治療が誘因となることがしばしぼ

あります．帯状庖疹治癒後，BEMP療法をブレオマィ

シン15mg，エンドキサン100mg，6MP，50mgプレドニ

ン五2，5mgで2クール受けましたが，皮膚症状の軽快は

みませんでした．この間，手掌，背部，腰瞥部，下肢の

小部分にデルモパンStep皿1回220 R～300 Rを週1

回から2回，総董750R～1500Rの照射を受けたとこ

ろ，皮膚の浸潤は著明に減少したということです．続い

てエンドキサンをキ巨サイト60mg静注に変えて2クー

ル受けたところ，皮膚症状は著明に軽快し，セザリー細

胞も3．5％以下となりました．そのため，維持療法とし

てプレドニン1日10mgを週4日間内服，ブレオマイシ

ン15mg筋注およびオンコビン1mg静注を7日から8

日に1回受けたところ，昭和48年3月頃には爪も正常と

なり，全身の軽度の発赤と枇糠様落屑のみとなり，足背

は一見黒色表皮症様外観を呈するようになったそうで

す．これに対しては抗腫瘍剤である5－FUの軟膏の塗布

を受け軽快したということです．昭和48年4月5日退院
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しましたが，オンコビンで全身倦怠感，ブレオマイシン

で発熱をみるようになり，それぞれ総量13mg，315mg

で投与を中止し，ロイヶラン（クロラムブチール）1日

2mg，プレドニン2．5mg～7．5mgの投与を受けまし

た．ロイケランに変更後セザリー細胞はわずかに増加

しましたが，皮疹は著明に改善し，退院後家業の木工業

を今まで通りに続け，すっかり正常皮膚色になっていた

ということですが，昨年1月頃より両腋窩部にあせも様

の皮疹が出現し，落屑，治癒を反復していたそうです．

昨年6月2日より7月24日目でメソトレキセート1日

2．5mg，ベタメサゾン1日lmgの投与を受けておりま

したが，6月25日，口唇の麻痺および下顎部の激痛があ

り，39℃の発熱をみ，近医外科にて三叉神経痛との診断

を受け治療を受けました．7月20日頃より微熱が続き，

7月24日全身潮紅，顔面，特に眼周囲，手背に著しい浮

腫が出現したため当科を受診し，入院となりました．

 肥田野＝当科を受診するまでに何年位経過しておりま

すか．

 実川：昭和43年両下腿後面に癌痒を伴う紅斑が出現い

たしました時を発病と考えますと，大体8年を経過して

おります．

 肥田野＝それでは続いてお願いします．

 実川；入院時現症は，体格，栄養中等度．眼険結膜は

充血し，きよう膜はやや黄染．舌には白苔が付着してお

りました．願部左側に知覚鈍麻を認めました．胸部打聴

診上異常はなく，肝，脾は触知しませんでした．表在リ

ンパ節は頚部に左右小指頭大各1コ，腋窩では右に掴指

頭大2コ，左に雀卵大1コ，鼠径部では左に雀卵大1コ

を硬く触れました．皮膚所見は（写真3） （写真4）の

ごとく，全身潮紅，皮膚肥厚，浸潤あり，枇今様落屑を

伴っておりました．顔面では鼻尖部は正常皮膚色を呈

し，その他の部分は著しく潮紅し，口囲および口唇に半

米粒大の硬い丘疹を多数認め，口唇は乾燥しておりまし

た．頚部，胸部，背部，上肢，下腿にも同様な丘疹およ

び点状出血を認めました．両手掌は高度に角化肥厚し，

葉状に落屑し，手，足の爪は黄灰白色に混濁肥厚し，光

沢なく褐色の縦線が多数認められました．入院時検査所

見では，cRP陽性， Hb 12．79／d1， Ht 37．1％，赤血球

数364万，白血球数13，400で，異型リンパ球が認められ

た他は，異常所見はありませんでした．細胞免疫能検査

では，ツベルクリン反応（陰性），レプロミン反応（陰

性），DNCBは，入院中全身潮紅が持続したため，施行い

たしませんでしたが，警察病院入院中は2％DNCBによ

写真3

写真4

る感作不成立でした．胃内視鏡検査で，胃潰瘍および萎

縮性胃炎が認められました．リンパ管造影およびGaシ

ンチグラフィーも試みましたが，結果は判定不能でし

た．100g GTTで血糖値が糖尿病型を呈しましたの

で，1680ca1で食事療法を行ない，コントロール良好で

した．末梢血中のセザリー細胞は全経過を通じて1％前

後でした．胸骨骨髄穿刺の結果，リンパ球系に異型が認

められ，リンパ球減少を認めました．当科入院中皮膚組

織は背部および腋窩部の潮紅，落屑，浸潤ある部分より
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写真5

採取いたしました．組織学的所見は，表皮はほぼ正常

で，表皮内のexocytosisは認められません． Pautrier’s

microabscessになりかかっているところが認、められま

す．真皮上層に帯状細胞浸潤が認められますが，浸潤細

胞は主としてリンパ球で，macrophage， melanophageが

増加していますが，好酸球は殆んど認められません．浸

潤細胞に核分裂像や大小不同は認められません（写真

5）．この皮膚組織所見はmalignantという所見ではあり

ません．リンパ節は大きく腫大して，全般的にリンパ組

織の萎縮が認められました，Leed－Stemberg cellは認め

られませんからホジキン病とはいえません．はっきりと

悪性リンパ腫とはいえない所見でしたが，全身的な腫瘍

性疾患を疑わせる所見でした．

 肥田野：それでは宮崎先生，宜しく御願いいたしま

す．

 宮崎＝case presentationでお解りになったと思います

が，この症例は皮膚の変化を伴って白血球増多がみら

れ，しかもその白血球の中にはS6zaryl，が指摘したよう

な異常な細胞，‘‘Cellules monstreuses”が認められたと

いうのが特徴で，内科の病気というよりも，皮膚科の病

気といった方が良いのかもしれません．私は今までこの

症例を自分で診て，自分で治療したという経験はありま

せんが，肥田野先生の御好意で診させていただき，非常

に有難いと思います．S6zary’s syndromeをどのように

定i難したら良いかを結論からいいますと，恐らくT－cell

型の慢性リンパ性白血病の皮膚親和性のある疾患であ

ろうと，現在では考えられています．例えば，従来，報

告されているC工しの中に2％位，S6zaryが指摘した

ような細胞を示した，皮膚の浸潤を伴う症例があると

いうこと2），3），Dameshekなど4｝は明らかにこの疾患は

a‘‘conditioned”neoplasm of the lympho耳d systemだと

写真6

いうことを指摘しています．もうひとつは，セザリー症

候群とmycosis fungoidesの関連も非常に難しいのです

が，おそらく同一のclinical entityであろうという意見

が強くなってきています．mycosis flmgoidesというの

はセザリー症候群の非白血化のものである5｝，のという考

えがありますので，これもT－cell CUのひとつのタイ

プであると考えられます．血液細胞学的には末梢血の白

血球が2万から多い時には10万位におよび，その中に数

％から数十弩のs6zary細胞が認められるということで

す．これは（写真1）某医大から相談を受けまして，

S6zary細胞だと思うが本当かどうか同定してほしいと

ゆうことでしたが，リンパ球に間違いないと思われる細

胞で，しかも核の凹凸があり，一見脳回転様，あるいは

cerebrifQrmといわれるような特殊な構造のある細胞で，

おそらくS6zary細胞と思われます．このような細胞が

この症例で多くみられるかといいますと，そうではな

く，切れ込みが1つしかなく，正常のリンパ球とあまり

変りのないような細胞で，しかしクロマチンの構造が違

う細胞の方が多く認められます．染色質のむらはありま

すが核の切れ込みがはっきりしないものは，C肌とか

lymphosarcomaの白血化した細胞と，光顕レベルでは非

常に区別が難しくなります．このような細胞はリンパ

球なのか，あるいはS6zaryが1938年に指摘したように

mahgnant reticulemicな変化といっていいのか，すなわ

ち皮膚にある組織球が腫瘍化して血中に現れたものか，

あるいは細網細胞が白血化して出てきたものか，あるい

はリンパ球なのかということが問題になります．現在で

も教科書7》によってはreticulosisして記載してあるもの

もありますし，MFにいたっては明らかにmalignant

reticulemicの一疾患であると書かれており，非常に混

乱を感ずるわけです．これらはLutznerら8）が1975年の
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写真7 写真9
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Annals of Internal Medicineに載せた写真ですが，こ

の細胞は明らかに大型の細胞で，大体好中球位の大きさ

があり，脳回転様構造を有し，明らかにセザリー細胞に

似ています．細胞にはmonotonousというよりheterog－

eneousな色々のタイプの細胞があるということが判っ

て来ています．これらの細胞が同じものなのか，それと

も別々のものなのかの判断は非常に難しいのですが，セ

ザリー細胞の特徴はPAS反応が陽性に出ることで，

PAS反応は核の周囲に丁度spot状に陽性に染まります

が，正常リンパ球ではPAS陽性の物質があってもジア

スターゼで170C30分の処理をすると消滅してしまいま

す．PAS反応というのは細胞中のグリコーゲンを染め

ているのですから，グリコーゲンがジアスターゼにより

消化されたというわけです．セザリー細胞では同様の処

理をしても消滅しない，すなわち，このPAS陽性物

質はnon・glycogenicなneutralのpolysaccharideであ

り，正常リンパ球とはそういった意味で少し異るという

ことが長い間信じられていたわけです．その意味ではこ

れらの細胞はリンパ球というより細網細胞，あるいは組

織球といってしまった方が良いような細胞と考えられ

てもいました．昭和45年に現秋田大学第三内科の柴田教

授10｝が，御自分の症例をもとにしてこの細胞のhistoch－

emica1な所見（表1）を記載しております．リンパ球

と比較して異る点は，ジアスターゼによって消化されな

いこと，トルイジンブルーによるmetachromas量aは両

者ともないこと，ペルオキシダーゼ反応も陰性であるこ

とにより穎粒球系であることは否定できます．酸性ホス

ファターゼ反応，アルカリホスファターゼ反応，β一グル

クロニダーゼ反応などは，リンパ球とこの異常な細胞と

は似ていますが，PAS反応だけは明らかに異っていま

す．これらの所見から，histochemica1にはreticulum

cellやhistiocyteよりはlymphocyteに近いものではな

いかと推察しています．電子顕微鏡的検索（写真10）で

は11〕非常に核の凹凸が多く，しかも核周囲にchromatin

の分布が多いということで正常リンパ球とは考えにくい
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表1 組織化学的所見

           異型細胞  リンパ球

・AS反応消化試験 続謝ず消男山、

ズダン黒 B

    pHZ4   二」一一二一
トルイジ
    pH 4．1
ンフルー

一．一⊥鯉一一⊥一．エ   ｝

弼キ・ダー・ @．二4一二
オスファターゼ 十

一～ ¥
リ性フォスファターゼ

一 一

一・ Oルクロニダーゼ
一「「一一
¥ 一～¥

 一 一         一     －  ー

Aーゼ 一 一

ラ
十

   ．       一      一

鼈黶` ¥
  ASD

齣Yテート
一 一

十 十

十 十

＿＿＿ 一一一．一．↓＿＿＿．＿．一．．一．＿．
十     十

表2 ヒトT・B細胞の表面の表面マーカー

ATPアーゼ

エスアフ
ーゼ

写真10

異常細胞であることから，正常リンパ球とセザリー細胞

のoriginが同じかということが問題になるわけです．

この核の凹凸は光顕レベルでは見えないのですが，電

顕ではインド蛇木下，あるいは．脳回転様にみられると

記載されています．一方mycosis fungoidesとS6zary’s

Syndromeとの関係が良く判らなかったのですが，mycosis

cellがS6zary cellと違うとすれば，それは核の切れ

込みの数が少く，またその程度がやや少い，核の中の

chromatin分布がS6zary ce11よりもより強く，しかも偏

在している，というようなことで電子顕微鏡的に異った

細胞だと言われておりましたが，良く調べるとmycosis

cellにも電顕的にはS6zary ce11と全く区別のつかない

surface markers TcelI B㏄ll

E－receptor 十 一

C3・祀ceptor 一
十

Fc一【e㏄ptor 一
十

surface Ig
｝

十

anti． T記ra 十 一

anti－B記ra 一
十

adherence to nylon fiber
一 十

細胞もあります．こういったことから，皿ycosis fungoi・

desに見られる異常細胞とS6zary cellとは同じもので

はないかといわれております．現在ではリンパ球は単一

の細胞ではなく，種々のsubpQpulat量onが有るという

ことで，少なくともthym囎derivedのT・ce11とbone

marrow derivedのB－cellがあり，これらを鑑別する

技術が非常に進歩してきました．T・cellはcell media－

ted immmity， B－cellはhumoral i㎜mity lご関係して

いるといわれていますが，それだけにいずれの細胞系に

腫瘍性病変が起つたかによってその病気の性質，予後，

治療方針が変ってまいります．その同定のし方には色々

ありますが（表2），例えば，ヒツジ赤血球を付着させる

能力はT－ce11にはありますがB・ce11には無く，補体

の第3成分とか，免疫グロブリンのFc fragmentとの

付着，あるいはreceptorの関係では， B・cellにはある

がT－cellには無い，細胞表面にある免疫グロブリンは

にT－ce11は無いが， B・ce11にはある．勿論この間にも

overlapするものはあるのですが，教科書的にはこのよ

うな差があります．Tリンパ球に対する抗血清でT・ce11

は非常にdamageを受けますが， B・ce11は受けない．

逆にBリンパ球に対する抗血清では，T－cellは全く影

響を受けませせんが，B－cellは受けることが判りまし

た．その他走査電顕で見るとT－cellは表面が平滑です

が，B－cellは非常に沢山のvilli，すなわち突起を有し

ています．S6zary症候群と成人のT－cell型白血病との

関係を，京都大学の高月先生12）が調べていらっしゃいま

すが（表3の右の2例がS6zary症候群），皮膚の変化

はT－cell白血病でもかなり見られます． S6zary症候

群で見られるS6zary細胞はT－ce11白血病には見られ

ず，これがT－ce11型白血病の診断基準でしたが，リン

パ節は白血病では触れるものもありますが，S6zary症

候群ではあまりはっきりしません．肝，脾腫はS6zaワ

一1116一



49

表3 成人のT細胞白血病10例と．S6zary症候群2例

Patient M．Nal．

T0F ．

Y，

euru．37）

@56M

．亭6，。．鋤1・Y… 60F

65M．

M，

lori，39）

@47F
KAra．
U8F

H．

maka．401

@46F

K．

maga．4η

@47M

M．K：ai．

U1M

Y．

jaclli．

R3F

H．Kona．

@76M

K．

jats血．

T5F

Ihstitute 京 大
P 内

長崎大
ｴ 研

大 阪
?血

京 大
P 内

神 字
ｫ．院

大 阪
?赤

東 大皿 内 国 立
ｼ古屋

県 立
?崎

岐阜大
P 内

京 大1 内 大 阪
?央

Birthpla¢e 沖永良
?島

長 崎 枕 崎
鹿児島

ｧ川辺
福岡県
R 田

松 山 鹿児島 人 吉
大分県

蝟?S
鹿児島

ｧ出水
静岡県
?田

大 阪

『Duration of

@disea鐙．
over  ．

TY 6M 4M 3M 3M
1．5Y
i2M）
3Y 6M 10M

i2M）
9M over
P7Y 5Y

．．Skin aff6ction
一 一 一→十 皿 十 十 十 十 十 一 十 十．

．ノ              ℃rezary bells ＿  ．

一 一 一 一 皿 『 士 一 一 十～一 十

．エymphadeno－

@pathy．
± 十 十 一 一

十 ±  十  ± ±

lH・pat・m・ga玉y
一 十 十 十． 十 十 一 十 十  一 一

．．Splen・m・琴・1y 一皿
十 一ト

一
十 十

一 一 十 一  一

WBC 39，200 310，000 28，000 85，000 101，700 37，000 116，100 ユ36，400 193，200 27，000 34，100 33，200

     ．@mphoid ce11％
?ﾈ。1ce1D ．

96 91 92 80 90 66 92 86．5 90 4a7 91‘ 71

Marrow infi1・．㌃ration％．．

40 ．75．2． 52 N．D． 39 十 71 60．4 0 9 0．4 0

．ATS％killed 98 93 89 62．5 85 73．3 64 84 75．8 64．7 ユ00 93

E一．rQsette．％． 74 66 43 782 67 87．8 52 3 81．3 63．3 8G 56

．ABS％kilied N．D． N．D． 25．6 32．4 54 4．5 N．D． 15 5．1 36ご3 1 ．N．D．

S血一Ig％ 2．6 1．3 2．2 19．8 8 4．0 2．8 1 0．5 9ごQ 2 210

EAC rosette．％ N．D， N．D． 2．0 5．9 2 5．3 N．D． 1 1 3．01 N．D． N．D．

．PHA pesp・n記 10w ［OW 10W N．D． N．D、 N．D、 10W 10w N．D． bW bw bW
S6anning EM smooth smoo出 N．D， N．D． N．D． N．D， smooth N．D． N．D． N．D． smooth smooth

症候群では見られませんが，白血病では見られます．白

血球数はこのS6zary症候群の一例では3万以上あり，

異常なものの大部分がリンパ球系であると思われます．

．しかし，骨髄にはこの異常細胞は殆んど見られません．

とれら細胞がT－ce11抗血清により障害を非常に強く

うけると駆うことは，増加している細胞は二一ce11であ

る訂能性を示竣します．T．rose士teの形成も非常に著明

で，こめT－c6111e嘘emiaも同様な．． patternを増してお

ります．とい．うことで，結局S62ary細胞はT6cenリ

ンパ球であろうということになってきま．した．では，な

ぜ．s6zary細胞の核はあのような凹凸を有するのか，と

いうことは，まだはっきり判りませんが，Crossenら13）

やLutze血rら14）．がこの細胞に． PHAでchallengeしたと

ごろ，．PHAにより分裂を．起こすということが判明い

たしました．このよう1こtransformするということは

T－cdlめ特徴なのですが，分裂したリンパ球あ中1こ非常

に小さなリンパ球で，CLLのリンパ球を区別のつかな

い小さなタイプの．ttansf・rmしたもの，これ．は染色体

を．見ると46で正常人のものと同じです．核酸も正常で

すがもう1つのtransformした大きなタイプの細胞があ

り，これには2種類があるということが判りました．

chromosomeが76あり，それにmarker chromosome

を持つものと，chromoso皿eが98から99あり，やはり

marker．モ?秩Em・s・meを持つものとがあります．先に述

べたchromosome 76の細胞がS6zary症候群では一番多

いとCrossenら13），工utznerら14）は報告しています．こ

のような腫瘍細胞は原因は不明ですが，何らかの原因で

増殖して来る過程で，おそらく分裂する時に異常を起こ

したために，染色体も多いままで，当然のことですが核

酸量：も多いことから，インド蛇木様の異常な核の形態を

有し，しかも大型の細胞になるものと思われます．しか

し，小さいものはギムザ染色ではCL■の白血病細胞と

全く区別がつかないことが判りました．

 最後にも．う一度結論を申し．あげますと，S6zary症候

群はリンパ球系の腫瘍性疾患で，主として皮膚病変を

前徴，とするものでありましよう．リンパ球の分化から

考えますと（図1），リンパ球系の非常に未熟なstem

cellからある程度分化した，しかしながらまだT－ce11
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T細胞白血病とB細胞白血病・

Null・Aしし T・ALL   Addt T・cel【loukemia、Sεzal・y syn｛lromo

I ！
⑦ Lymphocyte

    ／

St⑪→N⑰

    ＼

      ⑧      PI・・m・・eロ
       i i l l
      B・Cしし   CLL   Macrog！・ Myeloma
         with M・  obuhnemia
           protei既
      Nodu！ar ly皿P卜oma      （
      LymphOS議rcoma
      Burkitt lymphoma

 図1 T，B細胞系の分化の各段階とその腫瘍化と
  の関係（このような位置づけが，どこまで通用す

  るか疑わしいが一応の試みである）．

かB－ce11かはっきりしない， null cellまで来て，

この段階で腫瘍化すれぽnull cell型のエしになりま

す．T－cellとB－cellに分かれた段階で白血化すると，

T－cell Lしということで， Lしの25％がこれでありま

す．Tリンパ球として成熟する過程において，かなり分

化，成熟した段階で白血化，腫瘍化したものがS‘zary

細胞ではないかというのが現在の結論のようです．その

過程中にこのTリンパ球はBリンパ球に対してhelper

あるいはSuppressorという形で種々の影響を与え，体

液免疫の異常を来たします．時間が足りなくて，あまり

良く纒め得ませんでしたが，S首zary症候群とは，どう

いう病気かということと，S6zary細胞のor三ginはどう

いうものなのか，それが何処まで解っているのか，とい

うことをこの機会に御理解いただければ幸いです．

 肥田野：どうも有難うございました．血液学からのお

話しでしたが，皮膚科でもこの病気に対する考え方は全

く同じで，ただ面白く思いましたのは，皮膚科ではセザ

リー症候群というのは菌状息肉症のvariantであろうと

考えるのが普通ですが，宮崎先生のお話しですと，逆

に，菌状息肉症はセザリー症候群の一種の型であるとい

うこと，また皮膚科ではIymphomaと考えまして， CLL

の1種としてこれを見るというのも我々にとって面白い

見方だと思います．それでは皮膚科の中島先生に，紅皮

症患者を見たらどんなことを考えたら良いのかというこ

とを話していただきます．

 申島：erアthroderma，紅皮症は，全身の皮膚が潮紅

し，持続的に落屑をきたす慢性皮膚炎と定義されていま

す．紅皮症は症候名であり，全身汎発性の潮紅と落屑と

があればこのcriter三aに入るわけで，病名をつけるとい

う点では，殆んど問題になることはありません．むしろ

ここで重要なことは，紅皮症には色々の原因によるもの

があり，一見同じような外観を呈するので，これが何に

由来する紅皮症であるかを鑑別しなけれぽなりません．

紅皮症の臨床症状は，まず原疾患を根本にして，他に全

身倦怠感などを伴い，斑状の紅斑が急速に全身に及びま

す．潮紅は滲出傾向の強いものもあり，赤味の強さは数

日の間隔で変動し，激しい時は数時間で変動します．落

屑は全身が潮紅してから2日目ら6日目に現れ始め，落

葉状から枇野幌まで色々あります．長期間経過すると褐

色調の色素沈着が加わり，末期には皮膚の萎縮，色素沈

着，色素脱失，毛細血管拡張などを混じてきたならしく

なり，いわゆる多彩皮膚，p・iki1・dem・a，の状態となっ

てきます。また，しばしば毛髪の脱落，爪の変形，表在

リンパ節腫脹などを伴ってきます．従来より臨床像，病

因などから種々の分類が試みられ，古くは原発性と続発

性に分類されていましたが，現在ではすべて続発性であ

るとされています．紅皮症をきたす疾患にはどんなもの

があるか頻度から見ますと，一番多いのが湿疹群です．

つまり接触皮膚炎，アトピー性皮膚炎，脂漏性皮膚炎な

どから続発して紅皮症となったもので，全体の40％を占

めています．次に乾癬が25％，r・ticul・sis，1eukemi翫が

15％，薬疹10％，先天性皮膚疾患である魚鱗癬が1％，

原因不明8％となっています．一般的にいって，その経

過，組織学的所見，および全身的検査所見によって原疾

患が何であるかを明らかにするわけですが，ここで簡単

におのおのの特徴について説明したいと思います．まず

初めに湿疹続発性のものですが，これは先程述べました

ように，紅皮症の中で最も多く見られます．急性湿疹

慢1生湿疹，脂漏性湿疹，アトピー性皮膚炎などに続発す

るも．ので，紅皮症の皮膚症状のどこかに湿疹性病変，例

えば丘疹，漿液性丘疹，苔癬化などが混在することもあ

ります．また，経過の初期においては限局性の湿疹局面

の存在していたことが明らかであれぽ，湿疹に続発した

紅皮症であることが一層確実になります．表在リンパ節

の腫脹が著明に認められます．結局この湿疹続発型の特

徴は，主に男性，老人に比較的多いこと，全身に汎発し

た湿疹に続発すること，従来までステロイドの内服など

の治療を慢然と長く受けてきて増悪してしまったという

既往が多いこと，などがあげられます．次に乾癬から来

るものですが，これはステロイドの乱用により汎発化し
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て紅皮症に移行することが多いとされています。落屑が

著明な時期には，乾癬の典型的な皮疹は消失してしまい

ますが，紅皮症が軽快してくると，乾癬様皮疹が再現さ

れてきます．湿疹型に比べ落屑，潮紅，浸出性傾向も強

くみられます。薬疹による場合は，通常原因薬剤摂取工

数時聞ないし一両日で発生することが多く，また，長期

投与中に生じてくる場合もあります．一般に潮紅が強く

て落屑も大きく，浮腫が高度で小水庖を混ずることもあ

ります．その急激で高度なものがtoxic epidermal necr－

olysisに相当します．紅皮症型薬疹の場合は全身症状を

伴って重症のものが多く，肝，腎障害等を伴うことも少

なくありません．’次に腫瘍からくる紅皮症ですが，これ

は悪性間葉系腫瘍の際に生ずるもので，そこに腫瘍細胞

浸潤を有する特異疹と原病に対する反応として生じた特

異疹とがあります．まず鑑別すべきものとしては，菌状

息肉症．セザリー症候群，白血症，ポジキン病があげら

れます．まず二二息肉症の場合には，前息肉期，扁平浸

潤期，腫瘍期に分かれますが，そのいずれの時期におい

ても紅皮症症状を呈することがあります．白血病の皮膚

変化は，特異疹と非特異疹とに分かれ，紅皮症はその両

方共に見られます．ポジキン病では，その約半数に皮疹

を生じ，多くは小結節，潰瘍，痒疹などですが，時とし

て落屑の著しい紅皮症の型をとることがあります．セザ

リー症候群の場合には，リンパ節の腫大，血中にセザリ

ー細胞を見ることを特徴としています．以上この4者の

鑑別は，最終的には皮膚の生検，細胞診などによるわけ

です．ですから紅皮症の状態を呈する患者では，血液疾

患を含む，悪性腫瘍の二時に入るものか，皮膚疾患に起

因しないものなのか，そして皮膚疾患としては何によっ

たのかを鑑別してゆくことが大切です．以上この症例

は，紅皮症に加うるにリンパ節の腫大，セザリー細胞の

証明により，セザリー症候群としてよいと思われます．

 肥田野：どうも有難うございました．今お聞きのよう

に，紅皮症は一見状態は同じですが，その原因は非常に

異るので鑑別が大切です．常に造血器系の腫瘍を忘れて

はなりません．では受持医より入院後の経過と治療を説

明していただきます．

 実川：外用療法といたしましては，全経過を通じて顔

面にはフルコート軟膏，二皮にはフルコートスプレー，

躯幹，四肢には白色ワセリンの塗布を行いました．7月

28日から8月7日まではホモクロミン3錠とビタミンB2

を投与いたしました．その他，リンデロン，イムラン等

を投与いたしましたが，イムラン投与開始2日目より．39

℃台の発熱をみ，全身倦怠感，高度の全身の浮腫，食欲

減退，嘔吐が出現したため，イムランの副作用と考え，

投与を中止しました．その後メドロールメドウルス8

mgに変えましたところ，皮疹は軽快してきましたが，

色素沈着が増強してきました。皮疹の軽快に伴いメドロ

ールメドウルスを4mgに減量し経過をみていましたと

ころ，全身皮膚は黒人様皮膚色を呈するようになりま

した．8月17日よりメソトレキセート1日2．5mgを週

5日投与，2日休薬の方法で3グール投与．メソトレキ

セート単独投与にしましてからは，全身潮紅は益々増強

し，全身の葉状葉屑，背部の浸潤が増強し，療痒も高度

となりました．頭髪，腋毛も疎となり，微熱が持続しま

したので，9月6日よりメドロールメドウルス8mg，

ロイケラン2mgの投与に切り変えました．この状態で

経過をみておりましたが，昨年12月末よりロイケラン2

mg単二投与のみとし，全身状態良好，潮紅，廣痒共に

軽快しており．ます．10月4日デルモパン300Rを全身に

遠隔照射後，廣痒および皮膚の浸潤は著明に軽快し，10

月8日退院時には，顔面は黒色調を呈するも潮紅なく，

全身廣痒も消失，躯幹の潮紅，落屑も軽快し，リンパ節

は頚部，右腋窩部，両鼠径部に触知いたしました．胃

潰瘍および萎縮性胃炎に対しては抗潰瘍剤を強力に投与

し，潜血反応は陰性でした．

 肥田野：今のお話しのように，当科入院後，種々の治

療を行ないましたが，結局ロイケラン（Chlorambucil）

がこの症例の場合，副作用も少なく，よいように思われ

ます．では放射線科の立場からのお話しを池田先生にお

願いいたします．、

 池田：放射線科で扱っておりますmalignant lympho・

ma一般についてお話しいたします．放射線科では頭頚

部原発の皿alignant lymphomaが放射線療法の適応にな

ることが比較的多いので，それについてお話しいたしま

す．リンパ山内系の悪性腫翻こはどういうものが有るか

といいますと，一般には，リンパ肉腫，細網肉腫，ポジ

キン病，大濾胞性リンパ腫（あるいは濾胞性リンパ芽

腫）があるわけですが，．どの位の頻度であるかと申しま

すと，日本では一番多いのが細網肉腫で，悪性リンパ腫

の中の大体70％位を占め，その他リンパ肉腫，ホジキン

病が残りの30％の半々位の割になっており，濾胞性リン

パ腫は非常に少ないということになっています．欧米で

は，報告者により少し変りますが，reticulum cell sarc・

om鋤は20％前後です．一番多いのはポジキン病で40％三
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図 2

後です．一口に悪性リンパ腫といいましても，欧米と日

本では病気の頻度が違うといえます．欧米ではmalign－

ant lymphomaというと，すぐにポジキン病と考えるわ

けですが，日本では，即，細網肉腫と考えるわけです．

従って，欧米ではポジキン病の治療体系が非常に進んで

いるわけですが，病気の進行程度を国際的に決める必要

があるわけです．

 1971年Michigan大学のあるAnn Arborでの国際会議

で，Stage分類を決めています．1期からIV期まであ

り，1期というのは，1つのリ．ンパ領域，あるいはリン

パ．領域以外の臓器1．ヵ所に病気が有るもの．Stage Iと

いったり．，臓器にあるものはIeと書いたりするわけで

す．．．・Stag6．Hlは，『2カ所に病気があるもの・と考えれば良

いわけです．．1この場合横隔膜を境に．して，横隔膜より．も．

上に病変があるものと下に病変のあるものがあるわけで

す．．S‡age皿は，横隔膜を界にして上下両方に病変があ

るもの．Stage IVは，．リンパ領域以外あるいはその他の

臓器，例えば肺，肝臓，皮膚などに浸潤している場合で

す．リγパ領域というのは，図一2のごとく頚部，腋

窩，脾臓とか，斜線で囲まれた一つの領域のことを解剖

学的リンパ領域と申します．これが1つの場合には1

期，2つあると∬期，横隔膜を境にして．，上下にあれば

皿期になります．ヒれは臨床分類ですが，種．々の検査を

行なってStage分類を決めるめですが，例えば， malig一

nant lymphomaでは67Gaが良く取り込まれまして，ご

存知のように67Gaによる腫瘍scanningがroutineに

行なわれ，これにより診断率が高くなっております．そ．

の他に．，リンパ管造影を行なって臨床病期を決めるわけ

ですが，その他，欧米では，．とい．うよりアメリカでは，

積極的に開腹して脾臓を別出する，肝臓の生検を行な

う，などということまで行ない，病変の有無を確めてお

ります．PS， pathological stageといいますが，このよ

うにして得られた情報も同時比付け加えようということ

になり，臨床病期十病理学的病期によ．りSta自eを決めで

おります．CS clinical stageのIAとか， pathological．

stageのIs－H－M一とかありますが，脾易Uにより脾臓（S）．

が陰性，肝臓（H）．が‘biopsナにより（一），骨髄（M）．．・

は（一）の．とき，このような符号を付けます．A，8乙

申しますのは，悪性リンパ腫に全身症状を伴うものを

B，伴わないものをA，というわけです．治療，予後共に

全身症状の有無が大いに関係してくるわけです．UICC

で種々の悪性腫瘍についてのTNM分類を決めています

が（表4）．malignant lymphomaではあまり確立され

ておりません．原発巣がリンパ同系の疾患の場合には》

Nのと．ころが1，皿，皿．，に変って来るわけです．原発

巣が臓器系の疾患の場合，Tが1からIVに変わるわけで

す．ポジキン病を主体とした放射線治療が確立してい．ま

すが，鎖骨上窩に病変がある場合，全頚部に照射し，腋
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表4 原発性リンパ節系疾患

 原発性リンパ節系疾患

 ToNIMo：単一リンパ領域のみにあるもの

 ToN2Mo：2個以上のリンパ領域にわたるが横隔膜

の上方または下方に限るもの

 ToN3Mo：横隔膜上方および下方にわたるもの

 原発性臓器系疾患

 TI NoMo：単一の臓器のみにあるもの

 TINIMo：単一臓器とその局所リンパ領域とが犯さ

れているもの

 TI N2Mo：単一臓器と横隔膜の上方または下方の2

つ以上のリンパ領域とにあるもの

 TI N3Mo：単一臓器と横隔膜の上方および下方のリ

ンパ領域にわたって侵されているもの

 M1：2つの臓器が侵されたときは一方を臓器転移と

してM1で表わす

 M2：肝臓肺臓骨髄などはM2で表わす

 AおよびB：発熱その他の臨床症状のないものωと

あるもの〔B）と記号も併記する

病期分類

臓器 ToMo TIMo M1－2

No
一

IE IV

Nl 1 皿E IV

N2 H 皿E IV

｝N3 皿 皿E IV

（Eはリンパ節外原発のもの）

窩，鎖骨上窩のリンパ領域を含めて左右から照射しま

す．この照射野を拡大照射野といいますが，通常この方

法で照射を行ないます．原発巣が腸骨内にある場合，腸

骨内のリンパ領域は勿論ですが，inguinal， femora1のリ

ンパ領域，paraaorticのリンパ領域まで照射します．縦

隔に病気がある場合は，隣接部位のみでなくparaaorta

まで照射します．このような照射をすることが多いので

すが，最近では病変の有無こかかわらず，全身のリンパ

領域にかけ，これをtotal nodal irradiationといいます

が，アメリカでは積極的なこのような照射方法が優勢に

なっているのが現状です．横隔膜を境にして上方の照射

範囲は，mantle technic，マントル型照射野，横隔膜よ

り下部は逆Y照射野といいます．この全野を照射するこ

とにより，所属リンパ節領域および隣接部位のみの照射

に比べて治療成績が良くなっているという報告があるの

で，この方法が優勢になっているのですが，ヨーロッパ

や日本では開腹して積極的に脾別まで行なって調べる必

要があるかどうか，という議論がないわけではありませ

ん．日本では細網肉腫が圧倒的に多いわけですが，放射

線科でfresh caseとして扱うmalignant lymphomaは

写真11

大部分が頭頚部原発で，上中咽頭原発のものが多く，お

見せする一例は扁桃がこのように腫大し（写真11），これ

のbiopsyを行なうと細網肉腫の像を呈しております．

この場合，原発巣を含めて，それを取りまく頚部全体

を照射するのが通常の照射方法ですが，私共は，whole

neckを左右から照射することが多く，それが出来ない時

には，下頚部は手前から照射します．病変が扁桃の部分

に限局していても，少なくともこれだけは照射します．

アメリカで行なっているような全身のリンパ領域にかけ

る必要があるかどうかということで，ポジキン病と細網

肉腫， （少なくとも頭頚部原発の限局した細網肉腫の場

合）は進展の仕方が違うようですので，リンパ領域をか

けるとしても，縦隔や腹部にまで照射する必要はないの

ではないかと考えております．線量はポジキン病の場

合，大体4000radを4週間に照射する方法がスタンダー

ドなやり方で，日本に多い細網肉腫は，4000radでは少

し足りなくて，4000から5000rad照射します．この患者

さんの場合，tum・rは1000radも照射しない内に消失し

ましたが，結局4500rad照射しました（写真12）．もう少

写真12
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しで5年を経過するところでしたが，最近肺炎を起こし

て死亡してしまいました．この方は，初診が75歳ですの

で，高齢の方は病気が抑えられても死亡することがあ

り，なかなか難しいわけです．

 纒めますと，色々な人が，色々なStage．の悪性リンパ

腫の放射線治療を行なっておりますが，どの位の治療成

績を得ているかと申しますと，5年治癒率で細網肉腫で

は，種々のStageが二っていますが，20％位，ポジキン

病では40％位，全部を合わせてどの位かと申しますと，

延べ4600例位の中で28％位の5年治癒の報告がありまし

たので，参考までに申しあげました．Stage I～IVまで

と，A， Bがあるわけですが， Stage I，1の限局した

もののAは，放射線治療で治療を行なう・．Bで全身症状

が現れているものは化学療法を併用する．皿期になると

化学療法を主にする．．固形腫瘍がある場合は，放射線照

射も行なう．IV期になると化学療法で行なったらいい¢）

．ではないとし｝うよ．う．なご1とを，大体の治療方針としてい

ます．尚私共は経験がありませんが，mycosis fungoide3

は電子線治療の良い適応疾患で時々case reportがみら

れます．

 肥田野．1どうもありがとうございました．それでは

最後に宮崎先生セこ，hemaζolρgyからのlymphomaの治

療，特に化学療法になると思いますが，これを伺ってこ

のシンポジウムを終りたいと思います．

 宮崎二ただ今，．池田先生より．1nalignant lymphomaの

放射線療法のお話しがあったのですが，原則的には，早

期りもの，しかも限局しているものには放射線療法が有

効であるということです．．しかし全身に病変が拡がって

いる非常にadvanced． s⑫ge．のものには放射線を全身に

照射するわけにはいき冒せんし，もし照射し得たとして

も副作用が強くみられますので，化学療法を行なわざる

を認ません．まずmalignant lymphomaの化学療法の原

則を申しあげ，本日の症例のごときものに対する治療法

を述べましよう．内科側から行なう悪性リンパ腫の化学

療法の重要なことは，clinical stageを決あるというこ

とです．ホジキン病ではそれに対するAnn Arbor， Ryeの

分類に従うわけですが，その他reticlum cell sarc・ma，

lymphosarcoma， Bur琴i‡t ly卑p恥甲aなどについても，そ

れに準じて，臨床病期を決めております．日本とアメリ

カでは，その決め方に程度の差があり，アメリカでは，

Stageを決めるために開腹し，腹部のリンパ節の腫脹，

あるいは二二をして脾臓の中の腫瘍細胞の有無を検索す

るというような，非常に厳しい判断を行なっております

が，日本では理学的に，リンパ管造影，β7Gaシンチな

どにより決めますが，臨床病期の豆bあるいは皿になる

と，chemotherapyが良いであろうといわれておりま

す．化学療法を行なって最後に腫瘤のみが残り，それが

1ヵ所のみの場合には，その後，放射線療法を行なう方

法も，勿論，あると思います．この化学療法の主体とな

るのは多剤併用です．多剤併用を行なうということは，

1種類の抗腫瘍剤でも十分効果を表わすわけですが，多

数の抗腫瘍剤を使用することで副作用を少なくし，相乗

効果を期待するのですが，治療効果をできるだけ高める

ことを目的としております．その中心となる抗腫瘍剤

としては，分裂抑制剤としてのVinca．Alkaloidとして

Vincristine，アルキル化剤としてCyclophosphamideなど

があります．それらに加えて代謝拮抗剤としての．pur三ne

antagonistである6MP，それに副腎皮質ホルモン等を使

用します．副腎皮質ホルモンがなぜリンパ増殖性痴患に

効くのかはいろいろ説がありますが，1つには，リンパ

球に対して直接，cytolyticに働らく作用がin vitr6でみ

られるということ，もう1つは，全身状態をある程度良

くすることができるので，好んで用いられます．副腎皮

質ホルモンは，かなりTリンパ球に対してsuppressive

に働く作用が有るようです．表5のごとく，日本では

表5 悪性リンパ腫に歎ずる化学療法

臨床病期（clinical stagi㎎）：病変のひろがりと関係する

多剤併用
1．

2．

3．

4，

VEMP（1クール10～12週）
VCRO．02mg／kg×1／W， EX lmg／㎏／日

6－MP l mg／㎏／日， PPedonine O，6～0．8mg／㎏／日

BEMP（1クール 6～10～12週）
BM O．3mg／kg×1／W， EX lmg／㎏／臼

6－MP l mg／kg／日， Predonine O，6～0．8㎎／㎏／日

VENP（1・クール10～12週）
VCR O．02mg／㎏×1／W， EX lmg乙kg拍

Natulan 2．㎎／㎏／日， PPe40nine O．6～0．8mg／㎏／日

BONP（in USA）

VE珂P，あるいはVincristinを日本で開発されたBleomy－

cinに変えて0．3mg／kgで週1回使用するBEMP療法，

その他6MPの代りにProcarbasineとしてのNaturanな

どが使われています．VEMP．が最もpopularで，最大

効果を得るためには，最：低10週から12週の治療が必要と

考えられております．このような疾患では白血病の時よ

りも副作用としての骨髄の抑制作用があまり強くないの

で，症例によっては，特に造血の障害の少ない場合に

は，外来でも治療できる利点があります．アメ．リカでは
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表 6

1．寛解導入療法一や交代維持療法→

   EX lmg／kg／日×4W

   6－MP lmg／kg／日×4W

  Predonine O．6mg／kg／日×4W

 →強化療法 VEMP or BEMP or VEMP（2～4週）

 →交代維持療法一

2．再発→寛解再導入療法→交代維持療法→強化療法

   白血化
       一MTX（5～10mg）髄腔内注入
  髄膜肉腫症

※進行せるRCSに対して
  BACOP
           day  1 8 15 2128

EX 650㎎／M2 i．肌 ↓
Ad．M．25㎎ノM2 i．v． ↓

 VCR 1．4mg／M2 i．v．  ↓

 BM  5mg／M2 i．v．   ↓↓↓
 P【ed． 60 mg／M2 P．0．

S6zary症候群
Mycosls Fungoides

交互に iMechloretham隻ne＊
EX

Mechlorethamine

MTX

＊10mg／50ml water局所に週1回（早期）

ポジキン病が多いためか，BONP療法が行なわれて

おります．BCNUのB， Oncobinの0， NaturanのNと

PredonineのPです．表6のごとく，治療の要点は臨床

期を決めることですが，治療を開始したら，まず寛解に

もって行くために，寛解導入療法を行ない，これが今話

しましたように6週から12週間にわたり，これで治療を

中止してしまうと，3ヵ月位のintervalで再発し，悪化

するということが判っていますので，現在では引き続き

維持療法を行ないます．これにも種々の方法があり，比

較的多く使われている方法はEndoxan l mg／kgで4週，

6MP l n19／kgで4週，恥edonine o．6mg／kgで4週で，

大体3ヵ月間これらの薬を1つずつ順々に使用する

cyρlic maintenance therapyを行ない，これを止めると

relapseが多いということで，次にintens量丘cationを行

塗います．．腫瘍細胞はゼロにはならないわけですから，

少しでも腫蕩細胞の増殖する前にsuppressするわけで

す．強力療法として，寛解導入に使用した薬剤を使う方

法と，別の薬剤を使用する方法とがあります，intensi丘。－

ationが終れば，再：発がなけれぽまたcycl三。 maintenance

を行なう．これをくり返して行くうちに治癒してしまえ

ば問題はないのですが，かなりの例で再発しますので，

その時には寛解再導入を行ないます．日本での予後は，

ホジキン病，1ymphosarcomaでは5年近くの生存になる

ものが10％，reticulum cell sarcomaで3年で，長く生存

する人が増えてきました．新しい問題として，抗腫瘍剤

は催奇形性を有するが，あるいは発癌剤として働くとい

われています．例えば，5年位使用したら中止した方が

良いのでは，という意見がありますが，まだ見解の一致

を見るところまではいっていません．1ymphosarcomaの

白血化の問題T－cellの場創こは髄膜肉腫症（meningeal

sarcomatosis）が合併症として見られ，これが治療効果

を非常に阻害しています．髄膜肉症ではメソトレキセー

トを髄腔中に注射しますが，癒着などの合併症が起きて

くるので，あまり行なわない方が良いとの意見もありま

す．日本ではreticulum cell sarcoma（RCS）が多いの

ですが，進行したものでは骨髄への浸潤を合併して造血

障害を示し，強力な抗腫瘍剤を使用できず，困ることが

あります．アメリカの報告によると，このような症例に

はBACOP15）が良いということです．放射線科に入院中

のかなり進行したreticulum cell sarcomaの，患者さん

が内科に転科になりましたので，これを応用してみまし

た．全身状態なども考え合わせてアメリカ人のdoseの

50％を投与しました．Endoxan， Adriamydn， Vincristin

を1週目，2週目に1回ずつ，3週，4週，5週目には

Bleomycinを15mg，3週目よりSteroidを601ng使用す

る方法を行なってみましたが，殆んど効果がなく，多少

自覚症が改善した程度で，最初の2週は抗腫瘍作用がみ

られてよかったのですが，3週目からの治療では効果が

弱いのか腫瘍細胞が増殖するので，現在はさらに効果的

な治療を行なっております．この治療の根本は，最初は

抗腫瘍効果の強いものを使い，その後はmildな抗腫瘍

性のもので，しかも骨髄へのmyelotoxicityの少ないも

のを使用するのが目的ですが，実際には効く症例が少な

いのではないかと思われます． 症例ではセザリー症

候群をcutaneous T－cell lymphomaと考えるか， T－cell

CLLのsubtypeであると考えるかにより，多少ニュア

ンスが変りますが，特にmycosis fungoidesの初期であ

れば，表6のごとく局所治療（Mechlorethamine）と一

緒にEndoxanとか， Methotrexateを交互に使用しま

す．その他にBusulfad， Tespaminとか，種々の方法があ

ると思います．malignant Iymphomaの場創こは治療に

関係した良い分類があるのですが，セザリー症候群の場

合にも皮膚科できちんと分類されているようです（表

3）．

 premalignant lesion， erythematous lesion， exfoliative

erアthr・dermaと進行し，腫瘤ができて組織学的にリンパ

節にinvolvementがみられ，内臓に浸潤が起ってきま
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図3 エactic dehydr・genase（LDH）levels． A． Serum LDH Ievels related to extent of disease，

 B．Relation of LDH serum leVels to therapy and blood lymphocy写e counts．8》

表7 Cutaneous T－Cell工ymphoma（Mycosis．
 Fungoldes－S6zary Sydrome）8）

Stage Description

O

I

皿

皿

V

  Premaligrlant lesions

  Erythematous plaque or generalized

  erythema
  亙ndurated plaque or ex‘ol玉ative erythroder－

  ma or both
    り
  Tumors with or wit hQut papu塾es， plaques，

  or generaHzed erythroderma
  Histologically confirmed lymph node

  invOlvement・
  Visceral involvement

A Without a leukemic phase

B With a Ieukemic phase

す．．従ってこれに準じて治療を分ければよいわけで，お

およそmalignant Iymphomaのcl．ihical stagingに合致

しています．0期，1期，丑期までですと，局所治療を

主としながら化学療法，あるいは放射線療法を行ない，

腫瘤ができたら全身的に化学療法を行ないます．図3の

ごとく，Ann・of Internal MedicineにLutznerら8）が発

表した症例では，白血球数が20万で，最初ChlorambuciI

を使用し，白血球が減少したところでCyclophosphamide

を，最初静注，次に経口的に使用した・ところ，睡瘍細胞

が減少してきました．その他に，LDHのactivityが減

少してきましたが，その後身蕩細胞が増加し，relapse

の状態になり，Predni忘oloneを併用しています，面白．い．

と思いましたのは，臨床病期が進んで内臓にまで病変が

進行したものと，ごく初期のeryth重oderma．．の段階め血．

清のLDR activityど，ほぼ相関しています．． Wintrobe

16）の教科書に，皮膚の腫瘤の個数によって予後がどう違

うかということを統計的にみたものが記載されています「

が，腫瘤のないものでは50％が5年近く，，S6zary，s syn－

dromeでは数年の経過で最終的には不幸の転帰をとりま

すが，生存率は5年位，しかし，腫瘤形成が数ヵ所にな

ると生存期間は短くなり，予後が悪くなります．種々．

の治療法が内科的に試みられるわけですカ㍉できれぽ初

期のうちに内科より’は皮膚科の専問の分野で治療される

ということが，このよう．な患者さんの治療効果を高める

一番のpointではないかと思われます」．こみ症例では発

病後7～8年生存していますからゴおそらく日本で最も

良い寛解期間を示して．いるものではないかと思われま1
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す．これからも．．重elapse．を防いで，是非，日本一長い

record holderの患者さ．んになっていただきたいものと思

います，

  肥田野：どうも有難うございました．最近，王ylnphoma

の治療が長足の進歩をとげたので，私共も勉強すること

も多いかわりに楽しみもあるというわけです．今日は特

殊な症例ですが，セザリー症候群という内科，皮膚科両

方にまたがった疾患についての1例をご報告し，内科，

放射線科の先生方にご尽力いただき，この症例検討会を

行なうことができました．どうも有難うございま．した．
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