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症例 ；12 歳，男児．

臨床経過 ；5か 月前よ り歩行 時に左 膝 に 違和感 を

自覚 し，4 か 月前に は頭痛 を認め た．近医 を受診

し MRI が施行 されたが，異常 な しと診断され た．

そ の 後，血 液 検 査 に て LDH の 軽 度 上 昇 （287

1U／1）や，　 MRI に て 後頭 部頭蓋 骨 か ら皮下 に 及

ぶ腫瘤，両大 腿骨遠位部，左大腿骨近位部，胸骨

に骨 融解性 の 腫瘤を認 め当セ ン タ
ー

紹介 とな っ た ．

組織所見 ； 類円 形 の や や 不 整な核 と豊 富な好酸性

の 細胞質 を有す腫瘍細胞が，個在性〜小集簇状 に

増殖 し，所 々 で 上 皮様 に 密 着 し て い た （図 1）．

間質 に は 小型 リ ン パ 球が介 在 し て い た ．免疫染色

で は，腫瘍 細胞 は ，ALK （十），　 CD30 （十），　 CD5

（十 ），EMA （
一部 十 ），　 GranzymeB （

一
部 十），

Perforin　（十 ），　 TIA −1 （十 ），　 myeloperQxidase

（十 ／
一）．CD20 （一），　 CD79a （

一
），　 CD3 （

一），

TdT （
一
），　 CDla （

一
），　 S−／00　protein（

一
），　 CD38

（
一
），CD138 （

一
），　 myoglobin （

一
），　 myogenin

（
一
），MyoDl （

一
），　 desmin（一）を示 した．　 Flow

cytometry で は，　 HLA −DR （weak 十 ），　 CD4

（weak 十 ），　 CDl3 （十 ），　 CD33 （weak 十 ），　 CD14

（＋ ）を呈 した，組織像お よび免疫染色結果か ら，

anaplastic 　large　cell　lymphoma と診断 した．

考察 ；anaplastic 　large　cell　lymphoma （ALCL ）

は 1985 年 Stein ら に よ っ て ，　 KFI 抗原 （CD30 ）が

強陽性 の 非ポ ジキ ン リ ン パ 腫 と して 提唱 された．

2001 年 の WHO 分類 で は，　 B 細胞性 の もの は dif・

fuse　large　B −
cell　lymphoma の

一
亜 型 に分類 され，

T／null 細 胞型 の み ALCL とな っ た ．豊 富な細胞

質と異型 の 強 い 核 （馬蹄形 ，腎臓 形）を有す大型

細胞 は hallmark　ce11 と呼 ば れ 特徴 的 と され る ．

また ，腫瘍細胞が上 皮様に接着 して 増殖す る所見

（cohesive 　pattern ） も特徴的 で あ る．免疫染色 で

は，CD30 ，　 ALK ，　 CD2 ，　 CD4 ，　 CD5，　 TIA −1，

granzyme 　B，　 perforin，　 EMA ，　 CD25 に 陽性 を

示 し，CD56 陽性例 は 陰性例 に比 べ て 予後が悪 い

と され る ．臨床像 は ，ALK 陽性 か ALK 陰性 か

図 1 大型の 腫瘍細胞が個在性〜小集簇状 に増殖 し ， 所 々

　　で cohesive 　pattern を示す．

に よ っ て，予後 を含め て 臨床的特徴 が 異 な り，

ALK 陽性 は 70％ が 30 歳 未満 で 発症 す る ．成 人

で は 非 ポ ジ キ ン リ ン パ 腫 の 3％ だが ，小児 で は

10〜20％ を占め る ．腫瘍 の 進展 は比較的早 い が ，

治療に対する反応性は非常に 良好で ，5 年生存率

は 90％ で あ る，ALK 陰性例 は成 人（40〜65歳）に

多 く，5 年生存は 40％ 弱で 中等度悪性群 に 属す る．

遺伝子学的 に は 多 くの 症例 で 2p23が 関与 する 転

座 を 認 め る ．t （2 ； 5）（p23 ； q35 ） は ALK 陽 性

ALCL の 70％ に 見 られ．　 ALK 陽性 ALCL の 病因

に 関わる と考 え られ て い る．

　本例 で は ，免 疫染色結 果 か ら ALCL と考 え ら

れ たが ，flow　cytometry に て myeloid 　marker が

陽性を示 し て お り，顆粒球肉腫 との 鑑別に 苦慮 し

た． し か し，ALK 陽 性 ALCL に て CDI3 や

CD33 な ど の myeloid 　marker が 陽性 を示 す事が

最 近 報告 され て お り
1）
，本例 の flow　cytometry

の 結果 も ALCL に矛盾 しな い もの と考 えた．
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