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論文要旨

初診時に，皮膚病変と末梢血中に芽球性形質
細胞様樹状細胞腫瘍（BPDCN）の腫瘍細胞を
認めた一例を経験した．症例は，77 歳，男性．咳，
発汗，体重減少を訴え，2013 年 12 月 16 日に
某医院を受診し，紫斑様発疹と末梢血中に幼若
細胞を認めたため，同年 12 月 20 日に当院血液
内科を紹介された．末梢血および骨髄液に核形
不整の目立つ芽球様細胞がみられた．背中と上
腕，前腕，下腿の皮膚に暗赤紫色調皮疹がみら
れた．骨髄液および皮疹部位の皮膚生検で幼若
細胞が血管周囲に浸潤，増生していた．これら
の幼若細胞は CD4，CD56，CD123 が陽性であ
り，BPDCN と診断された．DeVIC 療法およ
び hyper-CVAD 療法が施行され，2014 年 4 月
11 日退院．2014 年 10 月現在，外来通院にてフォ
ロー中である．
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　

Ⅰ .　緒　　言
芽 球 性 形質 細 胞 様 樹状 細 胞 腫 瘍（blastic 

plasmacytoid dendritic cell neoplasm 以 下，
BPDCN）は非常にまれな疾患であり，以前は
CD4+/CD56+ hematodermic neoplasm or 
blastic NK-cell lymphoma などと呼ばれていた
が1），2008 年の WHO 分類から急性骨髄性白血

病（AML）の特殊亜型として分類されている2）．
好発年齢は 60 歳以上の高齢者であるがすべて
の年齢で発生するといわれ，男性に多く，ほぼ
全ての症例に皮疹がみられ，骨髄浸潤および白
血化のあるものと無いものがある．これらの細
胞は中等度から大型で細胞表面マーカー CD4
および CD56，CD123，TCL1 が陽性であり，
これが診断の根拠になる3）．今回我々は，初診
時に皮膚病変と白血化を伴う BPDCN の一症例
を経験したので報告する．

Ⅱ .　症　　例
症　例：77 歳，男性
主　訴：紫斑病性皮膚発疹
現病歴：2013 年 2 月某医院で，紫斑様の発

疹が前胸部に多数認められ，同時に末梢血液中
に骨髄球が認められたため，悪性リンパ腫が疑
われて皮膚生検された．生検皮膚では（図１
a,b），真皮上部で，血管周囲が浮腫性で，そこ
に限局性の中等度のリンパ球浸潤と出血をみ
た．浸潤リンパ球は小から中型で，中に核小体
を有する類円形から軽度不整を示すものが混在
していた．免疫染色では，浸潤するリンパ球は
T リンパ球が多く，CD4>CD8 であった．これ
では悪性リンパ腫は考慮されなかった．CT 
scan では，全身リンパ節腫大や脾腫，肝臓腫
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大など特記すべき所見はみられなかった．同年
12 月 16 日，咳嗽，発汗，体重減少があり，某
病院を訪れ，末梢血中に骨髄芽球様から後骨髄
球様の幼若な細胞と赤芽球系細胞を認めたた
め，同年 12 月 20 日当院血液内科に紹介され，
入院した．

初診時所見：背中全体および上腕と前腕の一
部に暗赤紫色調の結節性変化を認めた．血液検
査では（表1），WBC 73×102/μl，Hb 11.7g/dl，
PLT 9.7 × 104/μl と軽度の貧血と血小板減少
が見られ，芽球様細胞を 25.5% 認めた（表 1）．
生化学検査ではフェリチンと LD の高値を認め
た．末梢血中に芽球様細胞がみられたため直ち
に骨髄穿刺を施行した．骨髄穿刺液のフローサ
イトメトリーによる表面マーカーの検索を施行
した．

入院時所見：CT 検査では，顎下，頸部，腋
下，縦隔のリンパ節が腫大し，左肺に結節影が
みられた．骨髄穿刺液のフローサイトメトリー
検査の結果は下記にあるとおりで，CD4 と
CD56，HLA-DR が陽性であったので，BPDCN

が疑われ，12 月 25 日背中の皮疹部の皮膚生検
を施行した．皮疹は、図 1a,b に示すように胸
部と背部に広く暗赤紫色調を呈する皮疹（図２
a）で，下肢には図 2b のような限局性の赤色
調丘疹を散見した．

末梢血液像：芽球様細胞はライト・ギムザ染
色で約 20 μ m 前後の中等度の大きさで N/C
比は中等度～大，核は類円形でくびれや切れ込
みなどの核形不整が見られ，中等度で明瞭な核
小体を 1 個から複数個有し，骨髄芽球様であっ
た（写真 3a）．

骨髄穿刺検査：骨髄は正形成で，芽球様細胞
を 56.0％認め，芽球様細胞は末梢血に認めたも
のと同様にライト・ギムザ染色で 20 μ m から
30 μ m 程度の中等度から大型の細胞で，N/C
比は中等度～大，核小体を持ち，くびれや切れ
込みのある核形不整が見られた（写真 3b）．こ
れらの細胞は，POX 染色と SBB 染色，ALP
染色，EST 二重染色で陰性，PAS 染色で細胞
質内に一部ドット状陽性物が見られた．

フローサイトメトリーによる表面マーカー解
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表 1.　入院時検査所見
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析：骨髄の細胞の細胞表面マーカー解析は
CD4，CD56，HLA-DR，CD38 が 陽 性 で，
CD2，CD3，CD5，CD13，CD16，CD20，
CD11c，CD34，CD117 は陰性であった．
皮膚生検所見：真皮上部で血管周囲に中等度
から高度の限局性の浸潤がみられた（図 4a）．
皮下組織の脂肪組織内の一部で，血管周囲に中
型リンパ球様細胞が巣状の中等度浸潤を示す部
位を少数みとめた（図 4b）．浸潤細胞は，中型
のリンパ球様細胞で，核に軽度の不整をみた．
小型とやや大型のリンパ球が少数混在してい
た．初回の皮膚生検像に比較して２回目は細胞
浸潤状態が強くなっていた．免疫染色で，異型
リ ン パ 球 は CD4 と CD45，CD56，CD123，
HLA-DR が陽性で，CD2，CD3，CD5，CD13，

CD16，CD20，CD34，CD117 は陰性であった．
（図 3）．生検皮膚でのフローサイトメトリー検
査 で は，CD4 と CD56，HLA-DR，CD38，
CD123 が陽性であり，特に CD123 の陽性率が
高かった．
以上の芽球様細胞の形態や細胞表面マー
カー，皮膚生検の結果から，BPDCNと診断し
た．
前述の某医院での初回生検皮膚について，免
疫染色を施行して再検索したところ，浸潤細胞
は CD4+/-，CD56+，CD123+，HLA-DR+，
CD45+，CD3-，CD20- であり，今回の皮膚生
検と同様の結果であった．
入院後経過：2013 年 12 月 27 日から 2014 年
1 月 16 日にかけて DeVIC 療法を施行した。1

図 2a．入院時背部皮膚

図 1a．初回皮膚生検HE染色．真皮血管周囲細胞浸潤
　　　（弱拡大，× 10）

図 2b．入院時下肢皮膚

図 1b．初回皮膚生検HE染色．真皮血管周囲細胞浸潤
　　　…（強拡大，× 100）
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月 21 日の骨髄穿刺で寛解が確認された．2 月 2
日から 2 月 20 日にかけて hyper-CVAD 療法施
行後、2 月 21 日の胸部 CT 検査でリンパ節の
腫大がないことが確認された。4月11日退院し，
2014 年 10 月現在、外来にてフォロー中である．

Ⅲ .　考　　察　　　
BPDCN は臨床的に進行性で，形質細胞様樹

状細胞の前駆細胞に由来し，高頻度に皮膚と
骨髄に浸潤し，白血化を示す4）．同義語として，
bastic NK-cell lymphoma，agranular CD4+ 
natura l  k i l l er  ce l l  leukaemia，balst ic 
na tura l  k i l l e r  l eukaemia/ lymphoma，
agranular CD4+CD56+ haematodermic 
neoplasm/tumour が挙げられている4）．本邦
での皮膚リンパ腫の 1733 例のうち BPDCN
は 24 例（1.4％）5），フランスのグループの蒐集
した皮膚リンパ腫の 0.7％との報告6）があり，稀な
腫瘍である．ほぼ全例で皮膚が侵され，皮膚病

変のみを示している多くの例で，急速に骨髄や
抹消血，リンパ節，リンパ節外組織に進展する7）．
稀に皮膚病変を示さない BPDCN 例が報告され
ている8）．本例は，初診時に皮膚病変の発現と
ともに末梢血に芽球様細胞がみとめられた例で
あった．本例では，皮膚は胸部と背部に広く暗
赤紫色調の皮疹がみられたが，一般に皮膚病変
は，plaques, papules，bruise tumefactions や
subcutaneous nodules，erythematous， 
hyperpigmented，reddish, bluish, bright red， 
purpuric，erosive または necrotic などとも表
現され，症例ごとにかなり表現が異なっている
ようである8）．

本例では，皮膚生検が２回施行された．２回
とも同様の像であったが２回目で，細胞浸潤が
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図４a：入院時皮膚生検HE染色．真皮弱拡大（× 10）

図４b：入院時皮膚生検HE染色．
　　　……皮下組織弱拡大（× 10）

図 3　入院時末梢血・骨髄穿刺ライト・ギムザ染色
　　　a：末梢血　対物 100 倍
　　　b：骨髄液　対物 100 倍
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初回皮膚生検組織にみる細胞浸潤より強くなっ
ており，さらに初回には皮下組織部は採れてい
なかったが，皮下組織内の血管周囲にリンパ球
系細胞の巣状浸潤がみられ，腫瘍性変化が伺わ
れる像であった．皮膚に浸潤するのは中型リン
パ球系細胞で，血管周囲に浸潤し，小さい巣状
から結節状の細胞集簇巣であり，特に初回生検
では，これらは腫瘍性の細胞浸潤像とはみなせ
なかった．２回目の生検では皮下組織の脂肪組
織内の血管周囲に細胞が浸潤しており，これは
炎症性変化というより腫瘍性変化とみなして良
い像と思われた．BPDCN では，Petrell ら6）に
よると，皮膚の組織像は，表皮との間に grenz 
zone といわれる細胞浸潤の無い部位があり，
その下に広く，腫瘍細胞がび漫性に，強く浸潤
するのが特徴といわれる．中に血管周囲に結節
性に強い細胞浸潤を示す例もあるようである．
皮膚組織の弱拡大では，病変は単一性パターン
を示し，そこに浸潤する細胞は，中型のリンパ
球様細胞で，軽度の不整形を示す核を有し，固
定法によって異なるが，１個から数個の小また
は中型の核小体を有している．細胞質は著しく
乏しい．大型と小型の細胞が少数ながら混在す
る．一般に形質細胞や顆粒球の浸潤はない．核
分裂像はあっても稀である．本例での浸潤細胞
も，これらと同様の像を示していた．

本症例は初診時から末梢血および骨髄液から

核形不整がみられる芽球様細胞が多数みられた
ことから血液疾患を疑った．そして，皮膚皮疹
がみられることや骨髄穿刺および皮疹部位の生
検皮膚でそれぞれ CD4，CD56，CD123 が陽性
であること，胸部 CT 検査から頸部から胸郭の
リンパ節腫大が確認されたことから，白血化を
伴う BPDCN の診断に至った．診断にはフロー
サイトメトリーによる表面マーカーの解析と皮
膚の組織学的検索が有用であった．BPDCN で
は，腫瘍細胞は，免疫組織学的に CD4，CD56，
CD123 が陽性となるが，特に CD123 が強く染
色されるといわれ，CD4 と CD56 は時に弱陽
性となるといわれる．他に，CD38 と HLA-DR
はほとんどの例で陽性となるといわれる9）．表
面マーカー解析で，上述のように CD4，CD56，
HLA-DR，CD123 陽性率が高かったが，フロー
サイトメトリーによる表面マーカー解析は
BPDCN の診断確定に特に重要であるといわれ
る．特に骨髄浸潤と末梢血に腫瘍細胞がみられ
る時には有用で，CD123 とともに CD56，CD4
の発現が BPDCN で特徴的といわれる9）．

治療法は CHOP 療法や DeVIC 療法など他の
造血器疾患の治療に用いる化学療法が行われる
ことが多く，80 ～ 90% で最初の化学療法に感
受性があるといわれる．しかし，ほとんどの例
が再発し治療抵抗性を獲得していくため予後は
不良であり，生存期間中央値は 12 ～ 14 ヶ月と
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図４c：入院時皮膚生検HE染色．真皮浸潤細胞の強
　　　……拡大（× 100）

図 5　入院時皮膚生検　CD123 免疫染色　× 100
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文　　献

されている2）．本症例では，高齢のため移植に
よる治療が選択できず，DeVIC 療法による化
学療法が選択された．
本疾患のような近年新しく分類された疾患に
対しても知識を深め，異常細胞を観察する際に
BPDCNを鑑別診断に入れて，日常検査に生か
していくことが必要であることを認識させられ
た一例であった．

瀬川光星，他


