
は じ め に

原発性体腔性リンパ腫は胸腔や心腔などの体腔に原

発するまれなB細胞型の非ホジキンリンパ腫と位置づ

けられている．
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─────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────────
A 76-year-old woman was admitted to our hospital because of exertional dyspnea and leg edema during

the previous month. Her systolic blood pressure on admission was 80 mmHg with 12 mmHg of pulsus
paradoxous, and her pulse rate was 110 beats/min. Chest radiography revealed marked cardiomegaly and
echocardiography showed massive pericardial effusion mainly behind the left ventricle and collapse of the
right ventricle. The initial diagnosis was pericardial tamponade. Pericardiocentesis and pericardial drainage
revealed bloody pericardial effusion. After drainage, her vital signs improved and her symptoms immedi-
ately disappeared. The cytological analysis of the pericardial effusion revealed numerous lymphoma cells.
Computed tomography of the neck, chest and abdomen showed no evidence of tumor masses, lymph node
enlargement, or hepatosplenomegaly. Infectious disease, collagen disease and aortic dissection were
excluded. The final diagnosis was primary effusion lymphoma. The prognosis of primary effusion lym-
phoma is generally unfavorable because it is frequently accompanied by immunodeficiency disease.
However, there was no human immunodeficiency virus infection in this patient. Fortunately, the effect of
chemotherapy was excellent and the patient is doing well 1 year after the diagnosis.
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syndrome : AIDS）に多く発症することが報告されてい

るが，非免疫不全例に発症したまれな1例を経験した

ので，文献的考察を加えて報告する．

症　　　例

症　例 76歳，女性

主　訴 : 労作時の息切れ，下腿浮腫．

既往歴 : 1989年から高血圧の加療．

家族歴 : 特記事項なし．

現病歴 : 2005年7月初旬より労作時の息切れを自覚

するようになったが，放置していた．7月25日頃より

37°C台の発熱が続き，両下腿の浮腫が出現するよう

になった．8月 1日に息切れが強く動けなくなったた

め，当院を受診し，心不全の疑いで入院となった．

入院時現症 : 身長 138.1 cm，体重 69 kg．意識清明，

脈拍 110/min，整．血圧 80/42 mmHg，12 mmHgの奇

脈あり，左右差なし．体温 36.4°C．呼吸数 25/min．

Spo2 90%（室内気）．頸静脈怒張があり．心音は1音，

2音の減弱なく，心雑音は聴取されなかった．呼吸音

は両側下肺野背部に湿性ラ音を聴取した．腹部は平坦

で右季肋下に肝を 2横指触知した．脾腎は触知せず．

両側下腿，足背に浮腫が認められた．神経学的に異常

所見はなかった．

入院時血液検査所見（Table 1）: 白血球数は

4,300/mm3と正常で，C反応性蛋白が1.20 mg/dlと軽度

上昇していた．また，乳酸脱水素酵素が432 IU/l，尿

酸値が7.5 mg/dlと上昇しており，脳性ナトリウム利尿

ペプチドは 303 pg/mlであった．室内気での血液ガス

分析では酸素分圧が61.3 mmHgと低酸素血症がみられ

た．

心電図所見 : 洞調律，心拍数 105/min，不完全左脚

ブロックであった．

入院後経過 : 入院時の胸部X線写真では，著明な心

拡大がみられた（Fig. 1）．心エコー図検査上，左室後

方を中心に大量の心膜液貯留と右室の拡張早期虚脱所

見（Fig. 2）がみられた．心タンポナーデと診断し，同

日，心膜穿刺を施行した．心�ドレナージにより約

1,300 mlの血性の心膜液が排出され，心拍数と血圧，

自覚症状は速やかに改善した．心膜液の性状（Table 2）

は血性で，リンパ球優位の細胞数の増多と乳酸脱水素

酵素の上昇が認められた．血性心膜液の原因として悪

性疾患，結核を含めた感染症，膠原病などの自己免疫

疾患，大動脈解離などを疑い，鑑別診断を行った．8

月2日の心エコー図検査では，心膜液はほぼ消失して

おり，その後も心膜液の排出はなかったため，8月 4

日に心�ドレナージを抜去した．心膜液の細胞診の結

果，核濃染傾向を示し，核・細胞質比の高い異型細胞

が多数検出された．免疫染色で，腫瘍細胞はB細胞表

面抗原であるCD20（L26）が陽性で，T細胞表面抗原で

あるCD3は陰性でB細胞リンパ腫と考えられる所見

であった（Fig. 3）．入院後に測定した可溶性インター

ロイキン（interleukin : IL）-2レセプター抗体は842 U/ml
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Table1　Laboratory data on admission

WBC

RBC

Hb

Ht

Plt

TP

Alb

T-Bil

BUN

Cre

UA

CRP

AST

ALT

ALP

LDH

CK

Na

K

Cl

T-Cho

TG

HbA1c

BNP

pH

Pco2

Po2

HCO3
－

BE

4,300/mm3

419×104/mm3

12.1g/dl

37.3%

26.3×104/mm3

6.5 g/dl

3.3 g/dl

0.7 mg/dl

21.2 mg/dl

0.86 mg/dl

7.5 mg/dl

1.20 mg/dl

23 IU/l

9 IU/l

181 IU/l

432 IU/l

46 IU/l

141 mEq/l

4.0 mEq/l

104 mEq/l

140 mg/l

72 mg/dl

6.0%

303 pg/ml

7.450

36.0 mmHg

61.3 mmHg

24.6 mEq/l

1.0 mEq/l

Arterial blood gas（room air）

Fig. 1 Chest radiograph revealing marked car-
diomegaly



と上昇していた．血液検査上，その他の腫瘍マーカー

や抗核抗体などでは有意な上昇はなく，造影コン

ピューター断層撮影（computed tomography : CT）で大

動脈解離は否定された．喀痰や胃液の抗酸菌培養は陰

性で，血中や心膜液中のアデノシンデアミナーゼの有

意な上昇もなかったことより，結核性心膜炎も否定さ

れた．頸部から骨盤部にかけての造影CT検査で，腫

瘤性病変やリンパ節腫大，肝脾腫はなく，ガリウムシ

ンチグラムでもドレーン挿入部の心膜に一致したわず

かな取り込みの増加が認められるのみであった．ガリ

ウムシンチグラムでのわずかな取り込みは，CTや心

エコー図検査で同部位に腫瘤や壁肥厚といった異常所

見は認められず，ドレーン挿入部に一致していること

より外傷性の集積であると考えられた．上下部消化管

内視鏡検査で異常所見はなく，胃粘膜の生検所見も正

常であった．これらの検査結果より，最終的に本例は

心膜液原発の体腔性リンパ腫と診断し，化学療法を開

始した．化学療法中，心膜液の増加はなく，経過良好

のため退院となった．退院時，可溶性 IL-2レセプ

ター抗体は303U/mlまで低下していた．

考　　　察

原発性体腔性リンパ腫は，1990年にWaltsら1）に

よってAIDS例に合併した悪性リンパ腫として初めて

報告された．その後，症例報告の累積から本症の特徴

や予後が次第に明らかとなり，最近ではEpstein-Barr

（EB）ウイルスやカポジ肉腫関連ヘルペスウイルス

（Kaposi’s sarcoma-associated herpesvirus : KSHV ; human

herpesvirus 8）2,3）などの感染との関連も明らかになっ

てきた．

原発性体腔性リンパ腫は，主に胸腔や心腔，腹腔な

どの体腔内に体液として原発するB細胞型の非ホジキ

ンリンパ腫であり，その他のリンパ腫と異なって，腫

瘤を形成しないのが特徴である．胸水や心膜液貯留に

伴う呼吸困難が初発症状となることが多いが，本例は

心タンポナーデが契機となり，心膜液の細胞診によっ

て診断することができた．
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Table 2　Laboratory data of pericardial effusion

Pro

LDH

pH

RBC

Cell

　　Lym.

　　Seg.

　　Eos.

　　Hist.

ADA

CEA

SCC

NSE

4,522 mg/dl

10,310 U/l

7.60

960,000/mm3

18,610/mm3

72%

18%

2%

8%

168.4 U/l

0.88 ng/ml

28.4 ng/ml

465.4 ng/ml

Fig. 2 Echocardiograms（parasternal long-axis view）on admission showing massive pericardial
effusion mainly behind the left ventricle
There was no evidence of tumor masses and wall thickness around the ascending aorta and pericardium.
Left : Systole. Right : Diastole.
Arrows indicate collapse of the right ventricle at diastole.
RV＝ right ventricle ; LV＝ left ventricle ; LA＝ left atrium.



一般に悪性リンパ腫は，臨床像と病理組織診断，フ

ローサイトメトリー検査などの結果を合わせて，

World Health Organization（WHO）分類に従った診断を

行うことが提唱されている．現在では，それまで使用

されてきたRevised European-American Lymphoma clas-

sification（REAL）分類が改定され，2001年に発表され

た新WHO分類4）が広く浸透している．それによると

び漫性大細胞型B細胞リンパ腫は，臨床的亜型として

前縦隔（胸腺）大細胞型B細胞リンパ腫，血管内大細胞

型B細胞リンパ腫，原発性体腔性リンパ腫に分類され

ている．原発性体腔性リンパ腫は，び漫性大細胞型B

細胞リンパ腫の一亜型であり，腫瘍細胞が腫瘤を形成

せず，心膜液や胸腹水中などに浮遊しながら増殖して

いく病型と定義されている．ただ厳密にいうと，原発

巣が心膜や胸腹膜なのか心膜液や胸腹水なのかが画像

上，鑑別できない例が多い．本例は，やや不明瞭では

あるものの，心エコー図検査や造影CT，ガリウムシ

ンチグラムで心膜腔の中，あるいは心臓の壁周囲に腫

瘤形成を認めず，心膜液のみからリンパ腫細胞が多数

検出されたことより臨床的に心膜液原発と考えた．画

像上，腫瘤形成が認められず，体液のみからリンパ腫

細胞が検出される例は一般に原発性体腔性リンパ腫に

分類されるようである．

心膜液貯留の基礎疾患として特発性，感染症（ウイ
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Fig. 3 Cytological examination of the pericardial effusion showing large and medium lymphoid cells
which contained one or more prominent nucleoli and some round vacuoles in the cytoplasm
A : Papanicolaou’s staining. B : Giemsa staining. C : Anti-CD20 antibody staining revealing that these
blast-like cells are B-cells. D : Anti-CD 3 antibody revealing absence of T cells in the pericardial effusion.
Bar : A, 100μm ; B－D, 20μm.



ルス，結核，細菌，真菌），膠原病，悪性腫瘍，大動

脈解離，外傷などが考えられるが，各種画像検査や心

膜液の検査から特発性以外の疾患は除外することがで

き，最終的には細胞診から診断するに至った．本例の

ように多くの例で胸水や心膜液の細胞診でリンパ腫細

胞が同定され，B細胞系表面抗原であるCD19やCD20，

CD45が陽性となり，T細胞系表面抗原であるCD3な

どが陰性となることが多い5）．本例は，心膜ドレナー

ジ術直後に約1,300 mlの血性心膜液が排出されたもの

の，2日目以降は心膜液の排出はなく，心膜液のポリ

メラーゼ連鎖反応法によるKSHVの同定を行うことは

できなかった．一般に本症の約70－80%の例でEB ウ

イルスが陽性で，また多くの例でKSHV感染が報告さ

れており，本例もEBウイルス陽性であった．

最近の報告でFakhariら6）は，KSHV関連腫瘍が，B

細胞に発現して腫瘍抑制因子p53およびRBと結合し，

さらにはグリコーゲン合成酵素キナーゼ3βと結合す

る蛋白質，KSHV潜伏感染関連核抗原（LANA）を発現

することを明らかにしている．また，トランスジェ

ニック法を用いて，KSVHがリンパ増殖性疾患の発生

をもたらす機序を検討し，LANA発現が二次シグナル

としてRas-MAPK経路を通じて細胞活性化の可能性を

高めることを示唆している 6）．このように，ウイルス

が悪性腫瘍を引き起こす機序は多種多様かつ複雑であ

るが，KSHVがリンパ増殖性疾患をもたらす機序が次

第に明らかになってきている．

原発性体腔性リンパ腫はAIDSなどの免疫不全に合

併することが多く，一般に予後不良とされている．

Boulangerら7）の調査ではヒト免疫不全ウイルス感染

例が，本症と診断されてからの平均生存期間は6.2ヵ

月で，1年生存率は 39.3%と報告されている．ただ，

非免疫不全例への化学療法の効果は良好で，高い寛解

率が得られることも報告されており8），免疫不全疾患

の合併の有無が予後を規定する大きな因子となってい

る．本例も免疫不全をきたす疾患の合併はなく，化学

療法が著効し，診断から現在に至るまで約1年間良好

に経過している．

治療法は，通常の悪性リンパ腫に対する化学療法に

加えて，インターフェロン-α9）や抗CD20モノクロー

ナル抗体10）の有効性が報告されている．

原発性体腔性リンパ腫は非免疫不全例での発生はま

れであり，心タンポナーデを契機に診断された症例を

経験したので，文献的考察を加えて報告した．
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症例は 76歳，女性．約 1ヵ月間持続する労作時の息切れ，下腿浮腫の症状で当院を受診した．
来院時，収縮期血圧80 mmHgで12 mmHgの奇脈が認められ，脈拍110/minであった．胸部X線写真
上，著明な心拡大があり，心エコー図検査で左室後方を中心に約30－40 mmの心膜液貯留が検出さ
れた．原因不明の心タンポナーデと診断し，心�ドレナージを施行した．血性心膜液が約1,300 ml

排出され，心膜液の細胞診でリンパ腫細胞が多数みられた．各種検査から心タンポナーデの原因と
なる感染症や膠原病，大動脈解離は否定された．コンピューター断層撮影で悪性腫瘍を疑わせる腫
瘤やリンパ節の腫大，肝脾腫はなく，最終的に心膜液原発の体腔性リンパ腫と診断した．原発性体
腔性リンパ腫は免疫不全例に合併することが多く，一般的に予後不良とされているが，本例は免疫
不全をきたす疾患の合併はなく，化学療法が著効し，診断から現在に至るまで約1年間良好に経過
している．
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要　　　約
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