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第 449回東京医科大学臨床懇話会

眼球運動障害と眼瞼下垂を契機に診断された悪性リンパ腫

A case of diffuse large B-cell lymphoma with ophthalmoplegia and ptosis

日　　　時 : 平成 27年 5月 26日（火）　17時～
会　　　場 : 東京医科大学病院　教育研究棟 3階　自主自学館　大教室
当 番 分 野 : 東京医科大学神経内科学分野
関連診療科 : 東京医科大学病院脳神経外科
　　　　　　東京医科大学病院消化器外科・小児外科
　　　　　　東京医科大学病院病理診断科
　　　　　　東京医科大学病院血液内科
司　　　会 : 赫　　寛雄　（神経内科学　准教授）
発　言　者 : 石井　絢子　（卒後臨床研修センター）
　　　　　　秋元　治朗　（脳神経外科学　教授）
　　　　　　馬原　孝彦　（高齢総合医学　准教授）
　　　　　　石村　洋平　（神経内科学　助教）
　　　　　　片桐誠一朗　（血液内科学　助教）
　　　　　　石﨑　哲央　（消化器外科・小児外科学　講師）
　　　　　　高橋　礼典　（人体病理学　准教授）
　　　　　　相澤　仁志　（神経内科学　主任教授）
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赫（司会）: 時間となりましたので、第 449回東
京医科大学臨床懇話会を始めさせていただきます。
本日の担当は神経内科学分野です。私は神経内科
の赫です。よろしくお願いします。
本日は懇話会ですので、皆様の活発なご討論、ご
意見をいただけますよう、よろしくお願いいたしま
す。特に学生の方々は、臆することなくどんどん質
問してください。それでは、神経内科学分野の石井
絢子先生、よろしくお願いします。

症　　　例

石井（卒後臨床研修センター・神経内科学）: 片
側眼窩部痛、眼球運動障害、眼瞼下垂を呈した悪性
リンパ腫の 63歳男性例です。
症例は、63歳男性。主訴は、右眼窩部痛、右眼

瞼下垂、複視です。既往歴として、58歳時に尿管
結石による腎盂腎炎があります。家族歴は、父方の
祖父に胃癌、母にパーキンソン病があります。生活
歴として、喫煙が 40 本/日、飲酒はビール 700 ml/
日です。
現病歴です。X年 1月 6日に右下腹部痛のため前

医に入院し、腹部 CTにて回腸末端の壁肥厚と周囲
のリンパ節の腫大が認められました。二度の下部消
化管内視鏡検査にて回腸末端部に全周性に高度の炎
症所見が認められましたが、そこで得られた生検で
は炎症所見のみでした。同 29日に右眼窩部痛と複
視が出現し、2日後より右眼瞼下垂が加わりました。
頭部MRIでは右海綿静脈洞周囲に腫瘤性病変を認
めました。このため、2月 3日に当院・脳神経外科
を受診されました。
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赫 : ありがとうございました。ここまでが当院の
脳神経外科に受診されるまでの経過です。それでは、
秋元先生からこの後の経過についてお願いします。
秋元（脳神経外科）: 回腸の末端炎という診断で

近医に入院中の 1月 29日あたりから右眼周囲の掻
痒感と軽度の複視を自覚し、2日後には眼痛と眼瞼
下垂、複視の増悪がみられたことから、非常に急速
に神経症状が進行していたことがわかります。その
時点で、前医の神経内科医が診察していますが、こ
のときには眼球は軽度外側偏倚しているが、眼球運
動は正常、上下の注視で複視を訴える程度で三叉神
経症状はありませんでした。この 2日後の 2月 3日
に当院を受診したときには、眼球運動障害が明らか

に出現していて、三叉神経障害も出ていたので、日
に日に神経症状が進行して悪化していることになり
ます。
前医で撮った頭部 CT（図 1）と MRI（図 2）で
すが、右の海綿静脈洞の症状を疑わせるので、CT
でそこに注目すると、海綿静脈洞はトルコ鞍の側面
にありますが、右側の海綿静脈洞が左側に比べてや
や肥厚しており、ここが少し気になるわけです。同
日その病院で行ったMRIでは、右側の海綿静脈洞
のところが、左側に比べて少し low signalを呈して
います。造影すると、静脈洞ですから強く染まりま
すが、あまり染まりが強くない病変があり、拡散強
調画像を見ると明らかなのですが、脳とほぼ等信号
の mass があります。Apparent diffusion coefficient 
（ADC）像では low signalを呈する腫瘤があること
がわかりました。
海綿静脈洞に腫瘤があるということで最初に私た
ちが気をつけなければいけないのは、動脈瘤や何ら
かの炎症です。一番怖いのは動脈瘤や血管病変なの
で、前医もMRA（MRIの血管撮影）を行いましたが、
動脈瘤や海綿静脈洞瘻は否定的でした。当院に来て
最初に行ったのが 3D-CT angiography（3D-CTA）で
す。内頸動脈瘤をまず否定すべきだということで、
最初に造影のMRIやベノグラムで海綿静脈洞を何
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とか描出しようと、造影剤を使った CTAを行った
のですが、これでは明らかな動脈瘤は認めませんで
した。今はルーチンワークで静脈洞を描出できるの
ですが、海綿静脈洞に関してはルーチンの 3D-CT 
venography（3D-CTV）ではなかなか描出できず、
特殊な撮り方をしないと評価は困難です。この時点
で血管病変に関しての完全な否定はできませんが、
一番怖い内頸動脈瘤や海綿状静脈洞瘻は無いと判断
しました。
次に、やはりこれは腫瘍ではないかと考えるわけ
です。造影MRIを細かく見ると（図 3）、右側の海
綿静脈洞に造影剤であまり染まらない massがある。
一方、脳下垂体は blood-brain-barrierがないので、
造影剤が非常によく染まるのですが、その右側にあ
まり染まらない massがある。内頸動脈のシグナル
があるのですが、この内側のところに認めます。
このときの初診医は、Tolosa-Hunt症候群であろ
うと、炎症性の肉芽腫ではないか、と考えたわけで
す。
海綿静脈洞というのはトルコ鞍の側面にあって、
硬膜が骨性の硬膜と髄膜性の硬膜の 2層に分かれ
て、その間に静脈洞がある。この中に一番大事な内
頸動脈が通っていて、その外側に動眼神経、外転神

経、三叉神経、滑車神経があるわけです。
この患者さんのMRIを詳しく見てみると（図 4）、

内頸動脈があって massは内側にありますので、生
検するとしたら、通常の開頭手術ではできないので、
鼻のほうから生検しなければいけない。生検すると
しても非常に厄介なところだなと思ったわけです。

Tolosa-Hunt症候群というのは、この患者さんの
ように非常に強い片側性の眼を中心とした痛みと、
第 III、IV、VI脳神経のいずれか 1つ以上の麻痺を
伴う症状で、非常に特徴的です。
これはスペインの先生が 1954年頃に発見した病
態で、基本的には炎症性肉芽腫が原因だと言われて
いて、ステロイドを投与されることが多いのですが、
今回の症例のような腫瘍や炎症性疾患などを否定し
ないと、ステロイドをすぐに投与していいのかが問
題になります。
脳神経外科の初診医も Tolosa-Hunt症候群として

ステロイド投与がいいのではないかとカルテに書い
ていますが、massがどういうものか白黒つけてか
らステロイドを投与するかどうか決めてもいいので
はなかというディスカッションになりました。
Tolosa-Hunt症候群様の症状を出すものとして、感
染症、腫瘍、血管病変、炎症、その他いろいろ考え
なければいけません。後ほど決め手になった PET
の所見も出てくると思いますが、今回の症例では続
発性のリンパ腫であったということで、非常に勉強
になった症例でした。
以上です。
赫 : ありがとうございました。
神経内科と脳神経外科の 2つの方向から同じ疾患
を見てどういうふうに考えるか、対比で考えるとお
もしろいと思います。
では、入院時の所見について、引き続き石井先生
からお願いします。
石井 : 入院時現症です。一般理学的所見として、
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右下腹部に圧痛を認めました。反跳痛等、腹膜刺激
徴候は認めませんでした。また、右眼窩部痛を認め
ました。
神経学的所見としては、意識清明で、高次機能障
害は認めませんでした。脳神経系では、視野・視力
異常は認めず、瞳孔異常も認めませんでしたが、眼
位は右眼が外転位で内転・上転・下転障害を認めま
した。また、右方視以外に複視を認めました。右眼
瞼下垂があり、右の額から眼窩部周囲に触覚低下を
認めました。顔面神経麻痺や舌偏倚等は認められま
せんでした。運動系、反射、感覚系、自律神経系に
異常は認められませんでした。
神経学的所見のサマリーです。右眼瞼下垂、外眼
筋麻痺、右側の額から眼窩部周囲の触覚低下が挙げ
られます。
眼瞼下垂と外眼筋麻痺の中で内転、上転、下外転
障害に関しては、動眼神経の障害と考えられます。
下内転障害に関しては、滑車神経の障害が考えられ
ます。額から眼窩部周囲の触覚低下に関しては、三
叉神経第一枝（眼神経）の障害が考えられます。
赫 : ありがとうございました。
ここまでの入院時現症、神経所見についてご質問
やご意見はありませんか。
馬原（高齢総合医学）: 海綿静脈洞内またはその
周囲で腫瘤病変を認めたときに、一般的な頻度とし
てどのような疾患が多いのかをお聞きしたいのです
が。
秋元 : 我々外科として言わせていただくと、腫瘍
として一番考えるのは髄膜腫です。あと、意外に多
いのは血管腫です。内頸動脈の内側ですから神経鞘
腫は考えづらい。そうすると、転移やリンパ腫を次
に挙げなければいけないと考えます。
赫 : 画像と神経所見はかなりマッチしていると
考えますが、他に何かご質問ありますか。
それでは引き続き入院時検査所見と画像所見につ
いてお願いします。
石井 : 入院時検査所見です。LDHが 357 IU/l、可
溶性インターロイキン-2受容体（soluble interleu-
kin-2 receptor : sIL-2R）が 664 U/mlと高値で、また
フェリチンや β2マイクログロブリンも上昇してい
ました。
髄液検査では、外観は無色透明で、蛋白、細胞数
の上昇は認められませんでした。髄液の sIL-2Rは
陰性で、細胞診も class Iでした。胸腹部単純写真で

は、肺野には明らかな異常陰影は認められず、腹部
には大腸ガスと右下腹部周囲の小腸ガスが軽度に認
められました。胸腹骨盤部造影 CTでは、肺野と胸
膜に腫瘤像を散見し、右副腎の腫大と回腸腸管壁の
肥厚を認めました。
頭部単純 CTでは、右海綿静脈洞周囲に脳実質よ
り軽度高吸収域を呈する腫瘤像を認めました。頭部
MRIでは、右海綿静脈洞に T2及び T1強調像で脳
実質と同程度の信号を示す腫瘤像を認め、ガドリニ
ウムにて、淡く造影されました。
赫 : ここまでが画像所見のまとめですが、ご意見
はありませんか。
秋元 : これは、結果的にリンパ腫だったのです
が、primaryと secondaryの鑑別は、sIL-2Rの高値
で言えるのでしょうか。
石村（神経内科学）: このケースについては、画
像所見から、原発という言葉が正しいのかはわかり
ませんが、腹腔内のリンパ腫から髄内外浸潤した例
だと思います。SIL-2Rに関しては、リンパ腫の中
でも軽度な上昇なのかなという印象で、これから考
えると、あまり sIL-2Rの数値によって、primary、
secondaryの判別はつかないのではないかという印
象があります。
赫 : 秋元先生のご意見は。
秋元 : Primary lymphomaはたくさん治療して、全
部スクリーニングしているのですが、いわゆる
T-cellから出る sIL-2Rは、通常、primary CNS lym-
phomaで上がらないのです。このケースは 600 U/ml
と少し低目ですが、あれが上がっているということ
は secondaryを指している可能性もあるし、画像上、
primary CNS lymphomaはこういう meningealな病変
はあまり多くないので、この画像からも secondary
と考えていいかと思います。
片桐（血液内科学）: 当科でも sIL-2Rの測定はい
つも行っていますが、上昇していることが必ずリン
パ腫の診断とは限りません。非常にアグレッシブな
症例でも sIL-2Rがほとんど上がっていない症例も
あります。あくまでも、非常に高値の場合には、疑
うきっかけにはなるかなといった印象です。他の炎
症性病変でも上がることはあるので、これだけでは
診断ができないと考えます。
秋元 : あまり高くないですよね。
片桐 : そうですね。
赫 : 例えば、血清と髄液中の比率などもあまり関
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係ないと考えてよろしいですか。
片桐 : そうですね。髄液に関しては、私たちはあ
まり sIL-2Rを測定しておらず、細胞診での診断や
細胞が少なければサイトスピン標本をつくって顕微
鏡でみて診断していることが多いです。あくまでも、
sIL-2Rは補助診断というか、疑うきっかけ、もし
くは高い症例においては治療効果を反映する意味で
フォローしています。
赫 : ありがとうございます。
ほかに何かご意見ありますか。
では、引き続き鑑別診断についてお願いします。

鑑 別 診 断

石井 : 片側の眼窩部痛と外眼筋麻痺を呈し、海綿
静脈洞内に腫瘤性病変を認める鑑別疾患を列挙しま
す。
腫瘍性病変、肉芽腫性病変、血管性病変、感染性
病変の疾患が挙げられます。Tolosa-Hunt症候群、
びまん性大細胞型 B細胞リンパ腫（diffuse large 
B-cell lymphoma : DLBCL）、サイトメガロウイルス
感染症の画像では、いずれも本例と同様の所見を呈
することが知られています。また右海綿静脈洞部で
は、内頸動脈の外側に、上から順に動眼神経、滑車
神経、眼神経、外転神経、上顎神経が位置します。
鑑別疾患の中で頻度の高い Tolosa-Hunt症候群に

ついて説明します。
Tolosa-Hunt症候群は、反復性、一側性の眼窩部
痛や同側の外眼筋麻痺を特徴とし、ステロイドに対
する反応性が良好な疾患です。病理学的には、海綿
静脈洞あるいは眼窩先端部の非特異的炎症性肉芽腫
が原因であるとされています。
国際頭痛学会（2004）による Tolosa-Hunt症候群

の診断基準は次のように定められています。
A.　未治療の場合、数週間続く反復性、一側性の

眼窩部痛。
B.　第 III、IV、または第 VI脳神経のうち、1本
またはそれ以上の麻痺を伴い、MRIあるいは生検
にて肉芽腫が証明される。

C.　麻痺が痛みの出現と同時あるいは 2週間以内
に出現する。

D.　痛みと麻痺がステロイド治療後 72時間以内
に改善する。

E.　適切な検査で他疾患を除外する。
本症例では A～Cの 3つの基準が当てはまりまし
た。
その後の臨床経過です。片側の眼窩部痛、外眼筋
麻痺を呈し、MRIからは Tolosa-Hunt症候群に矛盾
しない所見が認められました。同症候群では、ステ
ロイド療法が優先されるため、ステロイドパルスに
よる診断的治療が検討されました。しかし、全身検
索の結果、sIL-2Rや LDHの上昇及び CT所見から
悪性リンパ腫の海綿静脈洞部への浸潤が疑われたた
め、診断、加療目的に血液内科へ対診させていただ
きました。
赫 : ありがとうございました。
ここまでの経過で何かご質問、ご意見ありますか。
では、引き続きお願いします。
石井 : 血液内科で施行していただいた骨髄検査
では、正形成骨髄で異型リンパ球は認められません
でした。
また、消化器内科で施行していただいた下部消化
管内視鏡検査では、バウヒン弁より口側に半周性の
潰瘍を認め、潰瘍堤は凹凸があり、境界不明瞭でし
た。辺縁はやや隆起して見られました。
病理組織所見は、核形不整や大小不同が見られる
裸核状の異型細胞が認められ、免疫染色では CD3
が陰性、CD20が陽性、CD79αが陽性でした。
前医で施行された PET所見（図 5）です。右海綿
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静脈洞（図 5A）と頸椎から骨盤にかけて、上腕骨、
大腿骨、肺野、胃、右副腎、前立腺に多発性の集積
像が認められ、回盲部（図 5B）に関しては stan-
dardized uptake value（SUV）maxが 40を超えました。
そのため、B細胞性リンパ腫病期 IV Aの臨床診
断にて、消化器外科で回盲部切除術を施行していた
だきました。
赫 : ありがとうございました。
片桐先生、骨髄所見について何かコメントはあり
ますか。
片桐 : 骨髄病変から骨髄の中にリンパ腫浸潤が
あれば診断につながることもありますが、今回は特
に明らかな異型細胞はなく、骨髄自体も正常な造血
能を持っていることを確認しました。それ以外の追
加は特にありません。
秋元 : 脳腫瘍の PET診断に関しては限界があり
ます。現在、保険適用で行える FDGに関しては、
脳のブドウ糖代謝が非常に高いため、ほとんどの脳
腫瘍は PETでは診断できません。唯一メチオニン
という保険が効かない核種であれば診断はつきます
が、このケースは非常にきれいな FDG uptakeがあっ
て、通常、悪性リンパ腫以外は考えられません。こ
の FDGの取り込みが診断の決め手になると言える
と思います。
赫 : 片桐先生、悪性リンパ腫については、PETは

有用な検査と考えてよろしいでしょうか。
片桐 : PET検査は、リンパ腫の診断に対しては
非常に有用な検査です。難しいのは、炎症性疾患等
でも uptakeがあるので、PET検査の結果から、す
なわちリンパ腫、と言いきれないこともありますが、
生検でどこか病変が確定していて他の病変を確認す
るときや、フォローアップの段階で PETで陰性に
なれば寛解に達したと考えられるので、そのような
場合に PETが有用となります。
赫 : 悪性リンパ腫の診断に関して何かご質問は
ありますか。
片桐 : 先ほどの秋元先生のコメントで教えてい
ただきたいのですが、頭蓋のところの PETで非常
に集積があったということでした。私たちも頭蓋内
のリンパ腫や骨髄腫の病変では、メチオニン PET
を撮ることがあり、参考にしています。今回の病変
については、そこは頭蓋内と考えるのか、それとも
頭蓋外の海綿静脈洞で、本来 FDG-PETは入りやす
いところなのか教えて頂ければ幸いです。

秋元 : 脳実質外の頭蓋内の病変です。あの場所で
も、リンパ腫であれば、あれだけの uptakeがある。
SUV maxなどを見れば、炎症と腫瘍の鑑別はある
程度できませんか。
片桐 : SUV maxは、つまり PETでの集積の強さ
は、リンパ腫の病勢を判断するのに非常に参考にな
ると思います。ただ、低悪性度のリンパ腫だと
SUV maxが低く、わからないことがあるので、血
液内科としては生検で実際に病変を確認したいと
思っています。
赫 : 骨髄所見、PET所見等から悪性リンパ腫と
いう診断がついたわけですが、その後の回盲部切除
術について、説明をお願いします。

手　　　術

石﨑（消化器外科・小児外科）: 回腸リンパ腫切
除を依頼される症例として終末小腸部病変を有する
頻度は高いです。この症例では頭蓋内病変もあるた
め、原発巣は確実に切除し、かつ安全に合併症なく、
頭蓋内病変の治療に移れるようにすることを念頭に
置いて手術しました。
手術前には免疫染色の結果が出ていなかったた
め、癌の好発部位でもあるため、癌に準じた手術を
選択しました。
術式は、腹腔鏡をもちいた回盲部切除を行いまし
た。腹腔鏡手術では開腹手術と違い径約 1 cmのト
ロッカーを腹部に挿入し、カメラを腹腔内に直接入
れ、腹部は二酸化炭素を用いて約 10気圧で保ち、
ワーキングスペースを確保して行います。
カメラで得られた画像がモニターに映っていると
ころを見ながら手術を行います。視野はモニターだ
けです。非常に狭い視野で行います。腹腔内の複雑
な解剖は全体像が見えにくいので、iPadに CTで得
られた血管情報などを入れて触れるようにするナビ
ゲーション手術で安全性を高めています。
従来の開腹手術では臍を中心に約 20 cmの切開を
おいて手術を行っていました。腹腔鏡手術では、手
術後の傷は一つが約 1 cmで 4～5個で済みます。コ
スメティックに優れ、痛みや患者さんの負担も少な
いという利点があります。
腫瘍は終末回腸にありました。切除するには 3つ
のステップが重要です。最初に、この腫瘍に栄養を
送っている血管、この場合は回結腸動脈を切除する
ことになります。次に、腫瘍を剥離、脱転します。
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その後、上行結腸、回腸を切除範囲として、回盲部
切除を行う、こういったステップで手術をしていま
す。
腫瘍は大きく、腹壁に浸潤しているような印象で
した。電気メスで腫瘍を剥離していき、腹壁から外
した後は、上腸間膜静脈がランドマークになります
ので、まずこれを出して剥離し、ここから分岐する
回結腸静脈を切離します。その背側に回結腸動脈が
存在しますので、これもクリッピングして切除しま
す。これで血管処理が終わりです。あとは、腫瘍の
周りを剥離し、肛門側の大腸を切除、腫瘍の近くの
口側の小腸を自動縫合器で切離します。小腸と大腸
を器械吻合し、器械を入れたエントリーホールを
スーチャリングして手術終了となります。
検体は、臍を約 4 cm切って取り出します。
手術時間は 211分、出血は 10 gでした。手術後
の合併症は特になく、1日目から飲水開始、4日目
から食事をしていただいて、8日目に外科的には退

院となりました。以上です。
赫 : ありがとうございました。
手術所見や術式等について、ご意見やご質問はあ
りますか。
石﨑先生、ありがとうございました。

病　　　理

石井 : 病理所見です（図 6）。HE染色では、粘膜
下層から固有筋層にかけてびまん性に中型から大型
の異型リンパ球を認めました。
強拡大では、類円形核に複数の核小体を有する異
型リンパ球からなり、核分裂は多数で、starry sky 
macrophageが目立つ所見でした。
赫 : 人体病理学の高橋先生からコメントをお願
いします。
高橋（人体病理学）: 上に腸管の粘膜があり、粘
膜下に腫瘤が広がっています。
ここが腸管の粘膜（図 6A*）、そしてここに腫瘤
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が形成されており（図 6A**）、腫瘤の中にはびまん
性に腫瘍細胞が広がっているのがわかると思いま
す。
弱拡大像です（図 6B）。先ほど説明があったよう
に腫瘍細胞が広がっている間にアポトーシス小体を
貪食したような、マクロファージ、組織球が広がっ
ているというのが今回の DLBCLの特徴で、あまり
こういう像はありません。
これは starry skyといって、バーキットリンパ腫

でよく見られる組織像です。
これが強拡大像です（図 6C）。今回、病理学的に

問題になるのは、バーキットリンパ腫か、もしくは
特殊なタイプの DLBCLかということです。C-myc
の遺伝子に転座を伴っている場合にこのような組織
像を伴う DLBCLがあります。正常なリンパ球に比
べて大型のリンパ球がびまん性に増えていることか
ら、今回は DLBCLと判断しました。バーキットリ
ンパ腫は、通常のリンパ球と同じぐらいの大きさか、
それより少し大きいです。そしてモノトーナスに、
均一に、増えてくるのが特徴です。Starry skyもも
う少し集まった形で増えてくるのではないかと思い
ます。今回は形態学的に DLBCLと診断しました。
そして、c-mycの転座を他の検査施設に出してみた
ところ転座があったので、やはりこれは DLBCLの
c-mycの転座を伴っているものだということで、高
悪性度の B細胞リンパ腫と診断させていただきま
した。
免疫染色（図 7）です。通常、まず CD3、CD20
と CD79αの染色を施行しますが、強拡で撮ると B
細胞由来の腫瘍細胞（異型リンパ球）だけが染まっ
ています（図 7A）。この間に染まっていない細胞が
ありますが、こういうところが既存の T細胞リン
パ球で、それが CD3で染まっています（図 7B）。
CD20で染まっているのが腫瘍細胞だと考えられま
す。
また、MIB-1陽性の腫瘍細胞が非常に高く、90%

ぐらいと判断しました（図 7C）。
それから、c-mycに関しても、転座があるとこの

ように染まってくるので、60～70%ぐらいとなり
ます（図 7D）。
免疫組織化学的にも B細胞性のリンパ腫である。

そして、MIB-1も高いし、c-mycの転座もあると診
断しました。
赫 : ありがとうございました。

病理所見について、何かご意見等ありますか。
秋元 : この症例では Epstein-Barr virus（EBV）は

検出されたのでしょうか。
高橋 : EBVも調べましたが、ありませんでした。
秋元 : 消化管のリンパ腫では、それは比較的多い
のでしょうか。
高橋 : 消化管で特に多いという話も聞いていま
せん。今回はEBVも調べましたが、マイナスでした。
大体トランスロケーションがある場合だと、EBV
がいないときのほうが多いのではないかと考えてい
ます。
赫 : 他に何かご質問ありますか。
では経過について、血液内科の片桐先生からお願
いします。

化 学 療 法

片桐 : 前医で PETを撮っていますが、非常に多
彩な部分に病変があります。また、sIL-2Rは、軽
度ですが上昇していたということでリンパ腫が疑わ
れ、当科へコンサルトをいただきました。
手術で切除していただいた回盲部の病変の集積が
かなり強くて、SUV maxは約 40を超える非常に強
い集積がありました。非常に多彩な病変かつ早い経
過ですので、リンパ腫が疑わしいのではないかと考
えました。リンパ腫の診断では生検結果が非常に重
要となります。消化器内科の先生にお願いして内視
鏡を行っていただいたのですが、結果もまだ出てい
ないということで、脳神経の症状に対してステロイ
ド投与を急ぐかどうか非常に話題になったことを覚
えています。
リンパ腫が疑わしいとき、病勢が高いときには、
生検をして、ステロイドを少し入れながら生検結果
を待つこともよくやっていますが、今回は非常に回
盲部の集積が強くて、血液内科としては非常に慎重
に診断と治療を進めました。治療に伴ってリンパ腫
病変が小さくなってしまうと腸管穿孔のリスクがあ
り、非常に重篤な合併症となります。いつも消化器
外科の先生方にはお世話になっていますが、今回も
SUV maxが非常に高い病変かつステロイド単剤の
治療でもそういった腸管穿孔のリスクがあったと考
え、先に手術を行っていただきました。
経過です。手術後の患者さんの回復も早く、早目
に治療に踏み切ることができました。B細胞性腫瘍
で、後に DLBCLという診断がつきました。
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非常に教科書的な治療ですが、まず、CHOP療法
から治療に入っています。手術後、非常に状態は良
かったのですが、術直後ということもあって、最初
の治療については CHOP療法のうちのアドリアシ
ンを抜いたもので、少し弱めた形で治療に入りまし
た。その後、全身状態がさらに落ち着いてきて、な
おかつ診断がついた後、遅れてリツキシマブを投与
しています。その後は標準的な R-CHOP療法に基
づいて、CHOP療法とリツキシマブとを繰り返して、
現在も治療を行っている状態です。

CHOP療法の中でビンクリスチンという薬剤があ
りますが、こちらは非常に末梢神経障害や、それに
伴うイレウス症状が強く起こることがあります。こ
の症例でも 2コース目でイレウス様の便秘や腹痛な
どの症状がありましたので、3コース目からはビン
クリスチンを同じ系統のビンデシンという少し末梢
神経障害のリスクが少ない薬に変えて治療を継続し
ています。現在も、ほぼ R-CHOP療法に準じた治
療を継続しながら加療中です。
治療の途中経過でMRIの評価を行いました。治

療前にあった腫瘍細胞は、1回のアドリアシンを抜
いた CHOP療法とリツキシマブ施行後には縮小し
てきており、今後、またMRIや PET検査で治療の
評価を行っていきたいと考えています。
赫 : ありがとうございました。
では、石井先生から本症例のまとめをお願いしま
す。

総　　　括

石井 : 有痛性外眼筋麻痺と海綿静脈洞部に病変
を呈した悪性リンパ腫の既報例を挙げます。病理診
断は、1例がバーキットリンパ腫、ほかの 3例は
DLBCLでした。髄液での異型リンパ球は全例で陰
性でした。また、海綿静脈洞部以外の病巣は、本例
と同様、小腸、大腸、胸膜、骨に認め、そのほか骨
髄にも認められています。LDHは全症例で高値を
呈しており、その中でも 2,000 IU/lを超える異常高
値であった症例に関しては、腸管穿孔を起こし、敗
血症で死亡されています。
結語です。Tolosa-Hunt症候群様の症状を呈した

DLBCLの 63歳男性例を経験しました。
回盲部切除術、術後化学療法が奏功し、神経学的
な後遺症なく寛解を維持しています。

Tolosa-Hunt症候群様の症状を呈する症例には、

悪性リンパ腫をはじめ全身性疾患の鑑別が重要で
す。

Tolosa-Hunt症候群としてステロイド療法を開始
していれば、消化管穿孔を招いていた可能性もあり
ましたが、各科の連携によりそのリスクを回避し、
治療することができました。
以上です。
赫 : ありがとうございました。
このような経過で症状の改善を得たわけですが、
幾つか検討事項があると考えます。
まず、既報告はありますが、本症例の様な海綿静
脈洞部の悪性リンパ腫というのは、稀な症例と考え
てよろしいのでしょうか。
秋元 : Meningeal lymphomaは結構経験しており、
下位脳神経、顔面神経、聴神経周囲発生例がありま
すが、海綿静脈洞の発生例は初めてです。
赫 : 本症例は、術後、化学療法が開始される前の
段階で、自然経過で脳神経麻痺が改善しています。
この点について、片桐先生から何かご意見はありま
すか。
片桐 : リンパ腫というのは、原発巣を取り除いた
からといって全体の病勢があまりよくなるというも
のではないので、うまくお答えはできないです。経
過としては非常によかったのですが。もちろん治療
を開始してからの悪化はありませんし、腫瘍も小さ
くなっているので、今後は大丈夫かとは思います。
赫 : 石村先生、この点について主治医として何か
意見はありますか。
石村 : 自分もなぜよくなっているのかが不明な
点だったので、聞きたかったところです。全体の病
勢が少し落ち着いたのかなという印象ぐらいで、原
因はわからないです。
赫 : 秋元先生はいかがでしょうか。
秋元 : ごく稀ですが、vanishing tumorといって、

CTなどをたくさん撮っていると、その効果で消え
ることはよくあります。
赫 : 我々も、画像検査に伴う放射線の影響が関与
しているのではないかと考えてはいました。
他に何かご意見やご質問はありますか。
相澤先生、いかがですか。
相澤（神経内科学）: Primary病変が回盲部だとし
たときに、何か液性因子的なものが何か悪さをして
影響した可能性はないのかなと考えましたが、いか
がでしょうか。
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それから、 Tolosa-Hunt様症状を診たときに、す
ぐステロイドなどを使ってしまう可能性が高いです
が、この症例のように腹部症状があったことから原
疾患が診断できることもあり、こういった症例が来
たときにも全身を診ることが非常に大事だと思いま
した。

赫 : ありがとうございました。
他に何かご意見ありますか。
なければ、時間となりましたので、第 449回東京
医科大学臨床懇話会を終了させていただきます。
本日はどうもありがとうございました。
 （大屋敷一馬編集委員査読）
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