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症例報告

珪肺の経過中に原発性滲出性リンパ腫様リンパ腫を 
発症した 1例
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要旨 : 症例は 86歳男性．X年 9月に CTで両肺粒状影，両側胸水を認め，胸腔
鏡下胸膜生検で珪肺と診断された．X+2年 9月下旬より労作時呼吸困難が出現
したため当院を受診，両側胸水の増加，心嚢液貯留を認め，精査加療目的に入院
した．肺性心による胸水貯留と判断し利尿薬を開始したが奏効しなかった．両側
胸水セルブロックで悪性リンパ腫と診断されたが，全身画像検査で明らかなリン
パ節増大は認めなかった．症例のように，体腔液中で増殖し，腫瘤形成を認めな
いリンパ腫は原発性滲出性リンパ腫（primary effusion lymphoma : PEL）と定義
され，ヒト免疫不全ウイルス（human immunodeficiency virus : HIV）やヒトヘル
ペスウイルス 8型（human herpesvirus 8 : HHV-8）感染を伴うことが多い．増殖
様式が類似するものの，HIVや HHV-8感染を伴わない原発性滲出性リンパ腫様
リンパ腫（primary effusion lymphoma-like lymphoma : PEL-LL）も高齢者を中心
に報告されており，本症例も各種検査から PEL-LLが疑われた．珪肺との合併は
稀少であり，ここに報告する．
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緒　　　言

原発性滲出性リンパ腫（primary effusion lymphoma : 

PEL）は，胸水や腹水，心嚢水などの体腔液中で増殖し，
腫瘤形成を認めないリンパ腫と定義される1）．PELはヒ
ト免疫不全ウイルス（human immunodeficiency virus : 

HIV）既感染例が多く，全例でヒトヘルペスウイルス 8

型（human herpesvirus 8 : HHV-8）感染を伴う1）．一方，
本邦では PELに類似する病態を示すものの，HHV-8感
染を伴わない原発性滲出性リンパ腫様リンパ腫（primary 

effusion lymphoma-like lymphoma : PEL-LL）が高齢者を
中心に報告されている2）．今回，珪肺の経過中に PEL-

LLを発症した稀少な 1例を経験したので報告する．

症　　　例

患者 : 86歳，男性．
主訴 : 呼吸困難．
家族歴 : 特記事項なし．
既往歴 : 71歳回転性眩暈，84歳珪肺，慢性腎不全．
喫煙歴 : 30-55歳 20本／日．
職業歴 : 石材加工業（15-30歳），土木業（30-65歳）．
現病歴 : X年 9月に CTで両肺粒状影，両側胸水を認

め，胸腔鏡下胸膜生検で珪肺と診断された．X+2年 9

月下旬より労作時呼吸困難が出現したため当院を受診，
両肺粒状影に著変なかったが，両側胸水の増加，心嚢液
貯留を認め，精査加療目的に入院した．
入院時現症 : 身長 161 cm，体重 47.3 kg，体温 36.8°C，

血圧 126/75 mmHg，心拍数 106回/分，SpO 2 95%（室内気）．
理学所見 : 両肺で呼吸音減弱，心音整，腹部平坦・軟，

腹部自発痛なし，腸音正常，下腿浮腫なし．
血液検査所見 : WBC 14,200/μL（好中球 89.1%，好酸
球 0.1%，好塩基球 0.6%，単球 7.1%，リンパ球 3.1%），
RBC 4.45× 106/μL，Hb 13.8 g/dl，Ht 42.4%，PLT 498×
103/μL， PT-INR 1.21，APTT 33.5 秒，T-BIL 0.6 mg/dL，
AST 21 U/L，ALT 32 U/L，LDH 407 U/L， BUN 44 mg/

dL，Cre 2.25 mg/dL，TP 7.5 g/dL，Alb 3.3 g/dL，Na 141 

mmol/L，K 5.4 mmol/L，Cl 98 mmol/L，BNP 86.8 pg/

mL，KL-6 201 U/mL，CRP 4.63 mg/dL，赤血球沈降速度 

48 mm，可溶性 IL-2レセプター 1,440 U/mL，HIV抗体
陰性．
左胸水所見 : タンパク 4.5 g/dL，糖 113 mg/dL，LDH 

433 IU/L，細胞数 1,400/μL（好中球 18%，リンパ球 

78%，好酸球 4%），CEA 3.8 ng/mL，ADA 28.3 U/L，ヒ
アルロン酸 13,100 ng/mL，一般細菌・抗酸菌培養陰性．
胸部 X線写真 : 両側肋骨横隔膜角が dullである．両

肺粒状影は珪肺診断時と著変はない（図 1）．
胸部単純 CT : 両肺粒状影の軽度悪化，両側胸水と心
嚢液貯留を認める（図 2）．
入院後経過 : 入院後，珪肺罹患に伴う肺性心による胸
水貯留と判断し，フロセミド 20 mg静注を行ったが，第
8病日までで胸部 X線で胸水の改善はなかった（図 3）．
経胸壁心臓超音波検査で全周性に心嚢液貯留を認めた
が，明らかな右心負荷や左室駆出率の低下はなく，肺性
心が主病態ではないと判断した．第 12病日に左胸腔穿
刺を施行したところ，細胞診とセルブロックで，N/C比
の高い異型細胞が孤立散在性に多数出現しており，核腫
大，核型不整，明瞭な核小体を認め （図 4），悪性リンパ
腫と診断した．なお，珪肺診断時の胸水では悪性所見を
認めていなかった．CTでは縦隔に複数の腫大リンパ節

図 1.　（b）入院時（診断から約 2年）

図 1.　（a）珪肺診断時
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を認めたが，珪肺診断時から著変がなかった（図 5）．
ガリウムシンチグラフィでは両肺にびまん性の軽度集積
がみられたが，縦隔リンパ節をはじめ，他に明らかな集
積部位はなかった（図 6）．呼吸困難に関しては，呼吸
機能検査で混合性障害を認めたため，ウメクリジニウム
臭化物・ビランテロールトリフェニル酢酸塩吸入剤を開
始し，症状改善を得られた．悪性リンパ腫に対する化学
療法の希望はなく，第 34病日に退院し，緩和ケアを継
続する方針とした．なお，後日右胸腔穿刺も施行したと
ころ，同様に悪性リンパ腫の診断となった． 

考　　　察

原発性滲出性リンパ腫（primary effusion lymphoma : 

図 2.　（a）珪肺診断時

図 2.　（b）入院時（診断から約 2年）．胸部単純 CT（肺野条件）: 両肺粒状影の軽度悪化，両側胸水と心嚢液貯留を認める．

図 3.　（a）第 1病日

図 3.　（b）第 5病日

図 3.　（c）第 8病日．胸部 X線写真 : フロセミド投与後も
胸水の明らかな改善はない．
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PEL）は，体腔液中で増殖し腫瘤形成を認めない大細胞
型 B細胞性リンパ腫であり，全例にヒトヘルペスウイ
ルス 8型（human herpesvirus 8 : HHV-8）感染を伴う疾

患としてWHOで定義されている1）．PELはヒト免疫不
全ウイルス（human immunodeficiency virus : HIV）既感
染により免疫不全状態にある若年者に多く発症し，腫瘍

図 4.　（a）左胸水セルブロック（ヘマトキシリン・エオジン
染色）: 核小体の明瞭化した大型の異型リンパ球様細
胞が多数出現している．

図 4.　（b）左胸水セルブロック（CD20免疫染色）: 異型細
胞はびまん性に CD20 陽性を示す．

図 6.　ガリウムシンチグラフィ : 両肺にびまん性に軽度集積がみられた．縦隔リンパ節をはじめ，他に明らかな集積部位はない．

図 5.　（b）．入院時（診断から約 2年）．胸部単純 CT（縦隔条件）: 縦隔リンパ節は珪肺診断時から著変はない．

図 5.　（a）珪肺診断時．
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細胞は免疫組織化学的に CD19，CD20，CD79aなどの
汎 B細胞マーカーが陰性であることが多い1）．また PEL

では 30%の症例で 2か所以上の体腔液貯留を認めてい
たと報告されており2），診断の補助となりうる．一方，
近年本邦では HIVや HHV-8感染を伴わず，PELに病態
が類似した原発性滲出性リンパ腫様リンパ腫（primary 

effusion lymphoma-like lymphoma : PEL-LL）が高齢者を
中心に報告されている3）．PEL-LLは汎 B細胞マーカー
が陽性であることが多い3）-5）．先行研究によると，PEL-

LLと診断された 41例（うち本邦からの報告が 29例）
のうち，33例（80%）が汎 B細胞マーカーを発現して
いた6）．本症例は，HHV-8感染の有無に関しては施設内
で免疫組織化学染色が困難であることから確認できてい
ないが，HIV抗体検査は陰性で，左胸水のフローサイト
メトリーで CD19，CD20，CD79aが陽性であった（図 7）
ことから PEL-LL を疑った．PEL の治療は CHOP

（cyclophosphamide, doxorubicin, vincristine and predniso-

lone）療法が行われることが多いが，生存期間中央値 6ヶ
月と予後不良である7）．一方 PEL-LLは PELと比較して
治療反応性に優れ，化学療法としてはR-CHOP（rituximab 

plus CHOP）療法が行われるが，体腔液のドレナージの
みで寛解を得られた症例も複数報告されている6）．本症
例は，全身状態や本人の希望を鑑みて，持続的胸腔ドレ
ナージや心嚢ドレナージは行わなかったが，過去の報告

からはドレナージにより病勢を制御できた可能性があ
る．なお，珪肺診断時の胸水で悪性所見を認めなかった
ことに関して，PEL-LLにおける体腔液細胞診の病理学
的診断能の報告はなく，珪肺診断時は PEL-LL未発症
だったのか，または PEL-LLを発症していたものの診断
に至っていなかったかは判断できない．ただ，珪肺診断
時は胸水セルブロックを作成しておらず，腫瘍細胞を判
別できていなかった可能性は残る8）．
珪肺と悪性疾患合併に関して，珪肺と肺癌は比較的高
頻度に合併することが知られており9），Chiyotaniらは全
国 11労災病院における塵肺患者全体の肺癌合併例のコ
ホート調査の結果，一般人口に比べ 4.8倍の肺癌発生の
リスクがあると報告している10）．一方，珪肺と悪性リン
パ腫の合併は肺癌と比較すると稀であり，大分医科大学
の報告では，1975年から 1984年に死亡した珪肺患者
195例のうち，50例が癌を発症，そのうち悪性リンパ腫
は 4例だった11）．他の珪肺と悪性リンパ腫合併例は，検
索しえた範囲では 4例のみだった12）-15）．珪肺と悪性リ
ンパ腫の合併機序に関しては解明されていない部分が多
いが，シリカへの継続的曝露により Tregのアポトーシ
ス，エフェクター T細胞の活性化，M1/M2マクロファー
ジによる肺の線維化促進などが引き起こされることが知
られており16），本症例でもこれらのメカニズムがリンパ
腫発症に寄与した可能性がある．

図 7.　左胸水フローサイトメトリー : CD19，CD20，CD79aが陽性である．
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結　　　語

珪肺を背景に，原発性滲出性リンパ腫様リンパ腫を発
症した 1例を経験した．珪肺に悪性リンパ腫を合併する
ことは稀にあり，また PELのように腫瘤形成をせずに
増殖するリンパ腫も報告されていることから，他疾患の
鑑別も含め，原因不明の胸水貯留例に対しては胸水穿刺
や胸腔鏡などによる精査・早期診断が望まれる．

本論文の要旨は，第 114回日本呼吸器学会東北地方会
（2022年 3月 5日）で発表した．
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