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原発性盲腸 Burkittリンパ腫の 1例
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症例は13歳の男性.右 下腹部痛を主訴 として来院.大 腸 X線 検査および大陽内視鏡検査にて盲腸に

2′型の腫瘤を認め,腹部 CT,超 音波および67Gaシ ンチグラフィにて所属 リンパ節腫大を認めた。生検

によりBurkittリンパ腫 との診断にて右半結腸切除術 (D3+2)を 施行 した。組織学的にはstarry‐sky

appearanceを 呈 し,CD 10陽
′
性,CD‐ 21陰′

性で early B cell由来 と考えられた。southern blotdngに

て IgH,c‐mycの 再構成が認められた。術後14日目よりadjuvant chemotherapyと して modined

」ALSG ALL93 prOtOcolに MTXに Ara‐C髄 注を加え4コ ース施行 し,術 後12か月経過 した現在 も

再発なく健在である。

本症は白血化,中 枢神経浸潤が高率で予後は不良であるが,局 所にとどまっている症例に関しては

徹底的な (D3以上の)リ ンパ節郭清 と化学療法の併用により長期生存が期待できる。
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緒  言

Burkittリンパ腫は下顎骨に好発 し,EB virus抗 体

価の上昇を高率に認めるsporadic typeおよび,腹 部

に好発 しEB virus抗 体価の上昇例の少ない endemic

typeと,原 発部位による病像の相違を特徴 とする疾患

である,一方,international working formation分類
1)

(以下,WF分 類)の high malignant gradeに属 し,

現在でもその予後はきわめて不良とされている。

今回,我 々は原発性の盲腸 Burktttリンパ腫を経験

し,治 癒切除および術後の化学療法により完全寛解が

得 られた 1例 を経験 したので文献的考察を含め報告す

る。

症  例

患者 :13歳,男 性

主訴 :右下腹部痛

既往歴 ・家族歴 :特記すべきことなし,

現病歴 :1995年 6月 28日より右下腹部痛出現.次 第

に増強するため 6月 29日近医受診,内 科的治療を受け

るも改善 しないため 7月 1日 当科受診 となった。

入院時現症 :身長168.5cm,体 重60kg,眼 験結膜に

貧血を認めず,眼 球結膜に黄染なし.腹 部は平坦で,

右下腹部に比較的柔らかい腫瘤を触知 し,同 部に圧痛
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を認めた。腹部腫瘤は翌日消失し,便 通過不良による

局所的腸管拡張 と考えられた。肝悌は触知せず,表 在

リンパ節の腫大なし.神 経学的異常はなかった。

入院時検査所見 :一般検査では血液 。生化学校査に

異常を認めなかった (Table l).

大腸 X線 検査 :注腸検査では回盲弁に一致 して,

3.5×1 8cmの 立ち上が りの急峻な,表面やや不整な2′

型の腫瘤を認めた (Fig.1).

大腸内視鏡検査 :回盲弁に一致 して,立 ち上が りの

急峻な2′型の腫瘤を認めた。表面は全体的に赤色調で

あるが,腫 瘤口側はやや粗な網状を呈 し肛側は無構造

であった (Fig。2).回 腸末瑞へはファイバーは通過不

能であった。

腹部 CT検 査 ・腹部超音波検査 :回盲部近傍および
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Fig. l  Bariun■  enema revealed

sharply demarcated and raised

caecum(arrow)

Fig. 2 Total colonoscope showed a type 2'tumor

in the caecum. The tip of the fiberscope could not

pass through the ileo-caecal orifice.

結腸問膜内 (2群 リンパ節まで)に ,CTに て均一な

high density(Fig。 3a)に , また超音波にて low echoic

(Fig.3b)に 描出される, リンパ節転移 と思われる結

節影を認めた。
67Gaシ ンチグラフィー :原発巣,CTな どにて確認
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Fig. 3 Ultrasonography disclosed a hypoechoic

mass with a solid echo patturn (arrow) , and

computed tomography (CT) showed a round

high density lesion (double arrow), consistent

with a regeonal (Group 1 and 2) lymph nodes

involvement.

されていた腸間膜 リンパ節転移巣 (2群 まで)に 異常

集積を認めた (Fig.4).

生検診断 :大腸内視鏡検査による生検標本にて,悪

性 リンパ腫 (small nOn‐cleaved cell Burkitt's type)

と診断された。このため EB virus抗 体価を検索 した

が,VCM‐ IgGの み陽性 で不 顕性 既 感 染 で あった

(Table l)。また骨髄穿刺,髄液検査では異常を認めず

白血化および中枢神経浸潤は証明されなかった。

手術所見 :以上より原発性盲腸 Burktttリンパ腫 と

の診断にて, 7月 17日手術を行った。腫瘤は盲腸に存

在 し, 2群 までのリンパ節 3個 に腫大を認めた。その

他の腸間膜 リンパ節は全域にわた り軽度腫大を無数に

認めたが,サ ンプリング採取による術中迅速病理にて

リンパ腫の浸潤は認めなかったため右半結腸切除術を

施行した。 リンパ節は3群 までのリンパ節に加え,膵

下縁 までの上腸間膜動静脈に沿 うリンパ節 を郭清 し

a tumor with

margins at the
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Fig. 5 Resected specimene demonstrated the

3 .7x3 .5x2 . l cm  s i zed  2  t vDe  t umor .

ア ドリアマイシン (ADM)・ ビンクリスチン (VCR)・

プ レ ドニ ゾロン (PSL)・ サイ クロフォス ファミド

(CYP)に よる寛解 導入療 法 と,ミ トザ ン トロ ン

(MIT)・ メ ソ トレキセー ト (MTX)・ シタ ラ ビ ン

(Ara‐C)に よる3コ ースの地回め療法を行い,ま た中

枢神経浸潤の予防のため,地 固め療法開始時より髄液

検査 とともに MTX・ Ara‐C,PSLの 髄注を4コ ース施

行 した。術後12か月経過した現在 も再発の兆候はなく

健在である。

考  察

1969年WHO。 は Burktttリンパ腫の診断において,

①臨床像および腫瘍分布 (小児に好発し顎骨 ・腹部臓

器などextra nOdalを原発 とし自血化はまれである),

②組織学的所見 (starry―skyappearance),③ 細胞学的

所見 (methylgreen‐pyronine陽性)を 総合して決定す

べきとした.さ らにEB virus感染や,特 有の染色体異

常 との関連 も示唆されている。また最近では染色体異

常に伴 うc‐mycな どの癌関連遺伝子の活性化が知 ら

れるようになった。また細胞表面膜マーカー検索 も進

歩 し,CD‐ 10が陽性を示し,CD‐ 21(歴中心細胞に発現

が強い)が 陰性を示すことなどより本疾患の発生母地

についてはearly(Immature)B cellの 段階 とする考

えが支配的となっている。.

消化管原発の Burkittリンパ腫は,本 邦では自験例

を含め19例報告されている。その年齢分布は3～ 72歳

で15歳以下が74%と 小児に好発 し,男 性に多い (14:

5).単 発14例,多 発 5例 であり,発 生部位では他のリ

ンパ腫の好発部位である胃原発例の報告はなく,回 盲

部に好発 (52%)す る傾向にあった。腫部腫瘤あるい

は膨満を契機 として気づかれる場合が多 く(52%),重

積による腸閉塞による発症は 7例 (37%)で あった。

Fig. 4 Scintigraphy showed 67Ga accumulation of

both primary tumor and regional lymph nodes

involvement.

た。

肉眼標本では腫瘍は37× 3.5×2.5cmで ,盲 腸に存

在 し2型 を呈していた (Fig,5).

病理学的診断 :小型で nOn_cleavedな腫瘍細胞が密

に増生し,starry‐sky appearanceを呈 し,WF分 類で

はsmali non‐cleaved cell Burkitt's typeの悪″
性リン

パ腫 と診断された (Fig.6).壁 深達度はmpで あり,

また 2群 までのリンパ節中に腫瘍細胞の浸潤を認めた

が,腹 腔内洗浄細胞診では腫瘍細胞は認められなかっ

た。以上より大腸癌取扱い規約りに準ずるとCA dors

2型 3.7×3.5×2.5cm t2(mp),n2,PO, H。 ,M(一 ),

stage IIIb,Naqviらめの病期分類ではstage IIであっ

た。

免疫染色ではLCA,L26強 陽性,UCHL、 1陰性 とB

細胞由来であり,凍 結標本の表面マーカーの検索では

CD‐10(anti‐CALLA)一 部陽性,CD‐ 21陰性であった。

遺伝子学的にはt(8,14)の 転座は認められなかった

が,southern blottingによるc‐myc,IgHの 検索では,

関連遺伝子再構成が認められた。

術後経過 :術後順調に回復 し,術 後 5日 目より経□

摂取を開始し, 7月 31日 (術後14日目)よ りadjuvant

chemotherapyを 」ALSG ALL93 protocol。 に準じ,
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診断時には,腹 膜播種性転移55%,骨 髄 または末梢血

(白血化)57%,中 枢神経系 (髄液)36%,遠 隔 リンパ

節36%,腹 腔内他臓器53%と ,19例 中15例が(78.9%)

が Naqviの 分類におけるstage IV以上の高度進行例

であり,他 の組織型の消化管 リンパ腫 (診断時 Stage

IVは 11%‐llと,ヒ較して高率である。 こ のため原発巣

切除率は76%で あるが,stage I,IIに対する治癒切除

率は23%で あった。術後の化学療法としてはALL L3

に準じた様女な化学療法が施行されているにも関わら

ず化学療法のみの群および非治癒切除群では, 6か 月

生存率22%と 有効な治療法が確立されたとはいいがた

い。しかしながら,治 癒切除を施行 しえた群では化学

療法 との併用により, 6か 月, 8か 月,18か 月と長期

生存がえられ,再燃pllの報告はないゆ～1の。したがって,

浸潤形式は原発巣からの全身撒布は少なく,む しろ血

流およびリンパ流の豊富なリンパ節浸潤部から進展し

ている可能性が強 く, リンパ節に対する腫瘍の親和性

も高 く,病変が局所にとどまっている症例に関しては,

徹底的な (D3以上の)リ ンパ節郭清を行 うべきである

と考えられた,
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Fig. 6 Microscopically small non-cleaved neoplastic cells formed a 'starry-sky'

patturn (a; H & E x200), and i t  was posit ively stained by L-26 (b; x200) .
Immuno-phenotypical analysis showed that the cells presented CD10 antigen
pos i t i ve  (c ;  x400) .
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A 13-year-old boy was admitted to our hospital complaining of right lower quadrant pain. Barium

enema and total colonoscopy discloseed a type 2'tumor in the caecum, which was histopathologically a
Burkitt's lymphoma by biopsy. Computed tomography (CT), ultrasonography and 67Ga-scintigraphy

demonstrated regional lymph node involvement. A right hemicolectomy with D3+d lymph node dissection
was performed. Histologically the tumor had a "starry sky" pattern, and immunophenotypical analysis

showed that the neoplastic cells were CD10 antigen positive and CD21 antigen negative, suggesting of
early B cell origin. Both immunoglobulin heavy chain and c-myc oncogene were found to be rearranged

by southern blot analysis. On post-operative day 14, combined systemic chemotherapy (modified Japan
Leukemia Study Group ALL-93 protocol) and intrathecal injection of MTX and Ara-C were given. There
has been no sign of recurrence, as of 12 months after the surgery. The outcome of intestinal Burkitt's
lymphoma is poor, because of frequency of a leukemic change or CNS relapse. Nonetheless, it was

suggested that aggressive debulking of the tumor include an extensive resection of the lymphnodes (over

D.) and that intensive adjuvant chemotherapy may provide better prognosis in therapy to limit intestinal

Burkitt's lymphoma.
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