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ステロイド治療不応性口内炎で診断された悪性リンパ腫に伴う腫瘍随伴性天疱瘡
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　症例は 40 歳代女性．X 年 3 月に口唇の水疱を主訴に近医
を受診し，口唇ヘルペスとして抗ウイルス薬を処方された．
しかし徐々に口腔内全体に疼痛を伴うびらんが拡大し（図
1A），経口摂取困難となった．口唇粘膜生検を行い，病理
所見と血清デスモグレイン 3 抗体 54.0 U/mL と高値である
ことから尋常性天疱瘡（粘膜優位型）と診断しステロイド
治療を行った．しかし 7 月に口腔内びらんが急激に増悪し，
四肢体幹部に水疱を伴う紅斑が出現した（図 1B）．全身検
索目的の Computed Tomography（CT）で大網から横行結
腸にかけて軟部腫瘤と左下腹部皮下結節（図 2A，B）を認
め，悪性リンパ腫の合併が疑われた．左下腹部皮下結節を
生検し（図 2C），病理で小型～中型のリンパ球様細胞の密
な増殖を認め，免疫染色で CD20 陽性，Bcl2 陽性，CD138
陽性，免疫グロブリン軽鎖制限，Ki-67 2～3％（図 3A～H）
であることから Marginal zone lymphoma（MZL）と診断
した．腫瘍随伴性天疱瘡（paraneoplastic pemphigus：
PNP）としてリツキシマブ単剤療法を行った結果，皮膚所
見は部分的に改善しリンパ腫病変も縮小傾向となったが，
寛解には至らなかった．続いてベンダムスチン＋リツキシ
マブ（BR）療法を行っている．
　PNP は腫瘍に関連した重篤な自己免疫性水疱症である．
基礎腫瘍として造血器腫瘍の頻度が高いが1，MZL による
報告は 3 例で2―4 本邦からの報告は本症例が初めてである．
ほかの皮膚疾患と類似した皮膚所見を呈するため5 診断に
難渋することがあるが，数カ月単位で進行し予後不良であ
る．標準治療はなく重症感染症等の合併により診断から約
2 年以内に 90％以上が亡くなるとの報告がある6．難治性口
内炎を呈している患者では積極的に粘膜生検および全身検
索を考慮し，適切な診断に至った症例を蓄積することで7，8

病態解明と治療法の確立につながることが望まれる．

図 1　身体所見
A）口唇粘膜に疼痛を伴うびらんを認めた．
B）皮膚（手掌）に水疱，痂皮を伴うびらんを生じた．
図 2　腹部造影 CT
A）大網から横行結腸にかけて腫瘤性病変を認めた．造影
では内部均一に濃染され，腫瘤内を脈管が走行していた．
B）左下腹部皮下に結節を認めた．
C）左下腹部皮下結節の切除標本（65×46×27 mm 大）．索
状構造物が付着しており割面は均一な黄色調であった．
図 3　病理学的所見
A）HE 染色（×200）
B）HE 染色（×400）
C）CD20 陽性（×200）
D）Bcl2 陽性（×200）

E）CD138 陽性（×200）
F）Kappa 陰性（×200）
G）Lambda 陽性（×200）
H）Ki-67 2～3％陽性（×200）
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