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3．成人 T 細胞白血病・リンパ腫（ATLL） （皮膚のみに病変を有する病型）  

 

概説 

 ATLL は，HTLV-I を原因ウイルスとして様々な臓器に発症するＴ細胞リンパ腫である．診断のための主要所

見は3項目存在し 1）形態学的に異常でT細胞の表面抗原を有するリンパ球の出現 (典型的にはCD4+, 

CD25+)，2）血清中の抗 HTLV-I抗体の証明，3）サザンブロット法で証明される腫瘍細胞へのHTLV-I プロウイ

ルスのモノクローナルな組み込みである(1)．皮膚症状をATLLの特異疹と診断するためには，1）と 3）が皮膚組

織で証明される必要があり，特に菌状息肉症など他の皮膚リンパ腫との鑑別には 3）が必須である(2)． 

 ATLLガイドライン作成における問題点は，皮膚科でどの範囲までを扱うかという点である．ATLL全般に関す

るガイドラインを作成するということになると血液内科を含めた他科ガイドラインとの協調性や整合性を持たせるこ

とが必須であり，皮膚科単独で作成することは不可能である．そこで，皮膚科ガイドラインでは，患者が皮膚科を

最初に受診するであろう「皮膚のみに病変を有する例」のみを対象として扱うこととした．しかしながら従来から提

唱されている皮膚型ATLL(2-5)は，その診断に関する統一された基準はなく，存在自体に否定的な考えもある．

このガイドラインでは，化学療法や移植などの全身療法の必要な症例は扱わず，ATLLに伴う皮膚症状に関して，

skin-directed therapyが主となる例を扱うこととした(6)． 

 ATLLの特異疹とは，ATLLの臨床型は問わず血清抗HTLV-1抗体陽性で，皮膚組織にHTLV-1のモノクロー

ナルな取り込みのみられた皮膚症状と定義する．今回は「従来から皮膚型として報告されてきたもの」を含め，

「末梢血中のATLL細胞が5％未満で，皮膚型またはくすぶり型以外の臨床型に属さないもの」を暫定的に，「皮

膚のみに病変を有するATLL」として扱った．ATLLの皮疹によって予後が異なる結果が示された．結節・腫瘤

型と紅皮症型のATLLは予後不良である（７）． 
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CQ20.  皮膚のみに病変を有するATLLに対して紫外線療法は勧められるか 
 
推奨度:  B-C1 
推奨文:  皮膚のみに病変を有するATLLに対してPUVA療法は寛解を導入することができ，有用である可能性

がある．皮膚以外への病変の有無に関わらず，PUVA療法は皮膚症状の緩和効果は期待できるが，皮膚以外

の症状への効果や生命予後の改善に対する効果は確認されていない． 
解説： ATLLの特異疹に対する紫外線療法の効果を評価するランダム化及び非ランダム化比較試験は存在

しない．皮膚以外にも病変が存在した例を含めたATLL特異疹に対する22例の症例集積研究では，初発例で

は4例中4例がPRであったのに対し，再発例では，9例中7例がPR，2例がNCであった(1)．皮疹の型による効果

では，紅斑では7例中6例がPR，1例がNC，丘疹では3例中2例がPR，1例がNC，結節では，3例中3例がPRであ

ったと報告されている(ATLL 1)．また，１件の症例報告ではあるが，全身の紅斑丘疹を有する急性型ATLLにお

いPUVA療法を試みたところ末梢血も含めてCRが得られたという報告がある(ATLL 2) ．しかし，全身症状や生

命予後の改善効果は検討対象としていないため，skin-direct therapyが皮膚以外の症状も改善させるという仮説

を立証させうるだけの根拠に乏しい．以上から，ATLLにおける特異疹では，PUVA療法は皮膚症状の緩和には

効果が期待できる治療法である．ただし皮膚以外の症状への効果や，生命予後も含めた十分な臨床上の効果

は検討されていない． 
なお，ナローバンドUVBによる臨床効果は未だ十分に検討されていない． 
文献 
ATLL 1. 片平充彦, 溝口志真子, 田中昭人, 瀬戸山充, 神崎保. 成人T細胞白血病(ATL)患者の皮膚病変

に対する治療法の比較検討. 皮膚のリンフォーマ, 1999;XVIII:46-9. （エビデンスレベルIV） 
ATLL 2. 竹森信男, 平井克幸: 成人T細胞白血病の治療におけるPUVA療法の意義 PUVA療法は白血病細

胞のアポトージスを誘発. Human Cell, 1995;8:121-6. （エビデンスレベルV） 
 
CQ21.  皮膚のみに病変を有するATLLに対して放射線療法は勧められるか 
  
推奨度:  B 
推奨文:  皮膚のみに病変を有するATLLに対して放射線療法は，症状の緩和効果が期待でき，勧められる．

しかしながら生命予後の改善に対する効果は確認されていない． 
解説:  皮膚に病変が限局するATLLに対する放射線療法の効果に関するランダム化及び非ランダム化比較試

験は存在せず，１件の症例集積研究と６件の症例報告がある．電子線による治療の報告は，皮膚の結節や腫瘤

に対して行われ(ATLL 3-7) ，腫瘍の縮小や消退といった効果が見られ，1例では20Gyの照射により腫瘤が消

退した後に，皮膚浸潤細胞のPCR法にて腫瘍細胞の消退を証明している (ATLL 5) ．また軟レントゲン線(デ
ルモパン)照射も試みられ(ATLL 7) 腫瘍縮小効果が得られている．皮膚以外にも病変が存在した例を含めた

ATLL特異疹に対する効果の検討では，5例（紅斑1例，結節2例，腫瘤2例）の特異疹に対して放射線療法を行

い全例でCRであったという報告がある(ATLL 1 [CQ20])．末梢血に異型リンパ球の見られた例における皮膚腫

瘤に対してのリニアックX線照射にて腫瘤の消退と末梢血からの異型細胞の消退が見られたという報告もある

(ATLL 8)．以上のことから，ATLLにおける特異疹では，皮膚のみに病変を有する例でも皮膚以外にも病変を

有する例でも，皮膚症状の緩和には効果が期待できる治療法である．ただし生命予後も含めた十分な臨床上の

効果は検討されていない． 
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CQ22.  皮膚のみに病変を有するATLLに対してレチノイドは勧められるか 
 
推奨度:  C1 
推奨文:  皮膚のみに病変を有するATLLに対してレチノイドは寛解を導入できる可能性があり，使用を考慮し

てもよい． 
解説： 本邦で発売されているレチノイドはエトレチナートとトレチノインのみであり，いずれもATLLに対しては

未承認である．ATLLの皮膚症状に対するエトレチナートの効果に関して，ランダム化及び非ランダム化比較試

験は存在しない．１件の症例報告では，エトレチナートを60mgから開始し，34ヶ月かけて漸減して1回目を終了

し47ヶ月の寛解期間を得ている．その後は再発のつど30mgから開始して寛解している（ATLL 9）．トレチノイン

（オールトランスレチノイン酸，ATRA）は，国内では現在のところ急性前骨髄球性白血病の治療に承認されてい

るが，ATLLへの適応はない．皮膚のみに病変を有するATLLに対する2件の症例集積試験では，6例中3例が

PR（皮膚症状が50％以上改善）であり重篤な副作用は出現しなかった（ATLL 10)．その内の1例では，皮膚生

検組織でHTLV-I porviral DNAが消失した(ATLL 11)． 
これらのことから，十分な解析によるエビデンスは得られていないが，皮膚のみに病変を有するATLLに対してレ

チノイドは有益である． 
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CQ23.  皮膚のみに病変を有するATLLに対してインターフェロン療法は勧められるか 
 
推奨度:  C1 



 

推奨文:  皮膚に病変が限局するATLLに対して，インターフェロンガンマは症状を緩和できる可能性があり，使

用を考慮してもよい．皮膚以外の症状への効果や生命予後の改善に対する効果は確認されていない． 
解説:  皮膚に病変が限局するATLLに対するインターフェロンガンマの効果に関するランダム化及び非ランダ

ム化比較試験は存在しない．１件の症例集積研究では，皮膚に病変が限局するATLL対象患者22例のうち，

CRが5例，PRが7例で奏効率は54．5％（22例中12例）CR率22．7％（22例中5例）であった(ATLL 12)．2000年か

らオーガンマは，ATLLの皮膚症状に対して健保適応が承認されている．2件の症例報告では，治療効果が得

られた例として大型の腫瘤の縮小(ATLL 13)や紅斑，丘疹の2症例(ATLL 14)などの使用経験が報告されてい

る．オーガンマは副作用として，白血球減少，肝機能障害，腎不全，うつ，ショックなどが報告されているが

ATLL患者における発現頻度は不明である．ステロイド外用剤や紫外線療法に抵抗性の症例では試みてもよい

治療法であるが，副作用を含めた有用性や，皮膚以外の症状への効果，生命予後改善効果に関しては，市販

後臨床試験の結果を待たなければならない． 
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CQ24.  皮膚のみに病変を有するATLLに対して単剤化学療法は勧められるか 
 
推奨度:  B-C1 
推奨文:  Skin-direct therapy に対して治療抵抗性で，多剤併用化学療法の適応がない症例に対して，単剤化

学療法は有用である可能性がある．しかし，生命予後の改善に対する効果は確認されていない． 
解説:  急性型，リンパ腫型の aggressive ATLL に対する化学療法は mLSG15（VCAP, AMP, VECP）が推奨され

ているが，くすぶり型，予後良好な慢性型 ATL を含む indolent type ATL に対しては注意深い経過観察あるいは

AZT/IFN-α療法が推奨されている(ATLL 15)．従って，皮膚のみに病変を有する ATLL に対する化学療法を推

奨するエビデンスは現在のところない．しかし，前述のように，特異疹を伴う ATLL は皮膚症状を伴わないくすぶ

り型 ATLL より予後不良であること，また副腎皮質ステロイド外用，紫外線療法，放射線療法，インターフェロンガ

ンマ療法などによる skin-direct therapy による症状緩和が困難であり，かつ多剤化学療法の適応がない症例に

対しては，治療の選択肢として考慮せざるを得ないのが現状である． 
 現在，ATLL に対する単剤化学療法としては，経口内服剤として VP-16（エトポシド，ラステット）やソブゾキサン

（ペラゾリン），点滴注射剤としてペントスタチン（コホリン）が使用される．ATLL に対する単剤化学療法に関して，

ランダム化比較試験はない．しかし，低容量エトポシド内服療法に関しては，全ての臨床型を含めた１件の非ラ

ンダム化比較試験と３件の症例報告が存在する．VP-16 25mg + プレドニゾロン 10mg の連日内服療法（8 例）と

OPEC/MPEC 多剤併用化学療法（79 例）の非ランダム化比較試験では，median survival times で前者が 18.0 ヶ

月に対して後者は 7.1 ヶ月であったと報告されている(ATLL 16)．また，7 例の ATLL に対するエトポシド少量長

期経口投与（25〜100mg）では，7 例中 4 例に CR が得られ（CR 率 57.1%），PR 例 1 例を含めた有効率は 71.4%
とする報告がある(ATLL 17)．しかし，この報告は既治療例や他の化学療法剤との併用例も含まれる．リンパ腫

型 ATLL に対して低容量エトポシド内服療法を初回治療とした報告が 1 例あり，エトポシド 50mg 連日内服（14
〜21 日間継続投与）にて，有効であったと報告されている(ATLL 18)．皮膚症状に対する効果については，



 

VP-16 50mg の連日内服（3 週投薬，2 週休薬を 1 クールとし，4 クール施行）にて紅斑の色素沈着を認めたとい

う報告がなされている(ATLL 19)．ソブゾキサン（ペラゾリン）とペントスタチン（コホリン）については，単独投与に

おける皮膚症状への効果は未だ十分に検討されていない．以上から，皮膚のみに病変を有する ATLL に対す

る単剤化学療法の効果，予後改善あるいは予後悪化に関する良質なエビデンスは存在せず，今後の検討が必

要である． 
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