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Bence Jones型形質細胞性白血病
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Abstract: A 77-year-old man was admiUed because of lumbago in 1989. Erythrocyte 

sedimentation rate was 75 mm/hour， hemoglobin 8.D g/dl， white cel1 counts 2，400/mm3 

without plasma cel1s， platelet counts 5.0 X 104 /mm3 • Bence J ones proteinuria was demon同

strated. Roentgenogram of skeleton revealed diffuse osteoporosis with oppression fractures 

of the thoratic and lumbar vertebrae. Immunoelectrophoresis revealed monoc1onal Bence 

JonesCx)M bow. Bone marrow smears showed 15.0 % large and immature plasma cel1s. A 

diagnosis of multiple myelomaCBence J ones x)was made. 

During the next 28 days， leucocyte counts increased to 8， 900/mm3 and plasma cel1 counts 

to 24.5 %C2，181/mmり， respectively. A diagnosis of plasma cel1 leukemia was made. 

Plasma cel1s were proved in pleural effusions. Serum s2 microglobulin increased to 18.4 

μg/ml. In spite of administration of alkeran and prednisolone， he died of pneumonia one 

month after the onset of plasma cel1 leukemia. 
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はじめに

形質細胞性白血病(plasmacell leukemia， PCL)は末

梢血中に多数の形質細胞が出現することを特徴とする稀

な疾患であり，かっその予後と血清β'2microglobulin(β2 

MG)との関係が検討されている.

今回，われわれは Benc巴 Jones(x)型多発性骨髄腫

(multipl巴myeloma，MM)経過中， PCLに移行し，胸水

の出現， β'2MGの高値を呈した l例を経験したので報告

する.

症

患者 :77歳，男性.

主訴腰痛.

官リ

家族歴.特記すべきことなし

既往歴:63歳，椎間板へノレニア.

75歳，腸閉塞.

現病歴:1975年より高血圧，多発性脳梗塞にて某院で、
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加療されていたが， 1989年 5月 11日当院にて紹介され せず.胸部で、は心尖部に収縮期雑音CLevine1 /VI)を聴

入院した， 7月腰痛が出現し，その後増悪，また食欲不 取するが呼吸音に異常なし.腹部は肝，牌，腎触知せず.

振，貧血も認められ，同年 10月7日当内科に紹介され 腹水，腫癌なし.両下肢にびまん性の色素脱失〔白斑〉お

た. よび軽度浮腫あり.神経学的には両側とも膝蓋臆反射や

現症意識は軽度混濁.身重 155cm.体重 53kg.体 や低下.腰背部痛あり.

温 36.00C.血圧 140/80mmHg.脈拍 56/分.甲状腺腫な 検査所見・尿は潜血陽性，蛋白 122mg/dl.赤沈1時間

し.結膜は貧血を呈するが黄痘なし.表在リンパ節腫大 値 75mm.末梢血では赤血球数 201X 104/mm3，ヘモグロ
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Fig. 1. Immunoelectrophoresis 
The arrows indicate M bows of B巴nceJones K 

P: patient， N: normal， S: serum， U: urine， A-WHS: anti-whole human serum， 
A-IgAMG: antHgAMG， A-K: anti-kappa， A-L: antHamda 
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ビン 8.0g/dl，白血球数は 2，400/mm3で，分類では梓状

球 6%，分葉球 30%，好酸球 0%，好塩基球 0%，単球

1 %，リンパ球 63%，形質細胞 0%であった.血小板数

5.0X104/mm3と低下.プロトロンピン時間 13.4秒.生化

学では TTT0.8 U， ZTT 1. 7 U， ALP 13.2 KAU， GOT 

24 U， GPT 18 U， LDH 250羽TU，ChE 0.52ムpH，総コレ

ステローノレ 141mg/dl， 17レアチニン1.8mg/dl.電解質

ではナトリウム 143mEq/1，カリウム 3.9mEq/1，カル

シウム 5.7mEq/l.総蛋白 5.4g/dl，アルブミン 72.7% 

(3.93 g/ dl)， ll'，グロプリン 3.9%，ll'2グロプリン 8.6

%， βグロプリン 6.0%で， γグロプリンは 8.2%(0.44 

g/dl)と低下.CRP 1. 2 mg/dl，リウマチ様因子陰性.免

疫グロプリンでは IgEは163IU/mlと正常であるもの

の， IgG 682 mg/ dl， IgA 96 mg/ dl， IgM 55 mg/ dl， IgD < 
0.6 mg/dlと低下していた.尿 B巴nceJones蛋白陽性.

骨X線像では全身に骨粗霧症が，また第 3，5， 7胸椎，

第 3， 4， 5腰椎に圧迫骨折がみられた.骨髄像では有

核細胞数 29.8X104/mm3で異型性の強い形質細胞が

15.0 %みられた.さらに血液および尿の免疫電気泳動で

はBenceJones(x)型 M bowを呈した(Fig. 1).以上

より BenceJ ones(心型 MMと診断した.

経過同年 11月4日には末梢血中の白血球数および

形質細胞数がそれぞれ 4，300/mm3，4 % (172/mmりと増

加し，さらに同 8日には 8，900/mm3，24.5 %(2，181/ 

mmり(Fig. 2)となり， PCLに移行したものと診断した.

同10日の胸部X線像で、は右側に胸水貯留を認めた.胸水

および尿中とも形質細胞がみられ，また血清β'2MGは

Fig. 2. Plasma cells of peripheral blood. 
(May-Giemsa stain x400) 

博(他9名)

18.4μg/mlと上昇〔尿中 829μg/l)していた.さらに同

20日には末梢血中の形質細胞数が 4，890/mm3，!:増加し

たため， alkeran 10 mg/日， prednisolone 40 mg/日を 4

日間投与した.形質細胞を含む白血球数は減少したが寛

解には至らず，その後，同年 12月7日肺炎を併発し死亡

した.

考 察

PCLは末梢血中に多数の形質細胞の出現することを

特徴とし， 1902年 Foaがpseudoleukemiaplasmocel 

lulosisと名付けた症例に始まるが，典型的なものは 1906

年 Gluzinskiら川こより初めて報告された.本邦では

1949年の大久保ら2)の報告が初例である.

PCLは稀な疾患であり報告例が徐々に集積されてい

るが，経過中，末梢血中に少数の形質細胞が出現する

MMなどとの異同が問題になる場合があり，その概念や

診断基準になお一致した見解が得られていないのが現状

である.小川町は文献的に報告された症例を検討し，以下

の4型に分類した.すなわち第 l型.急性形質細胞性白

血病，第 2型:びまん性骨髄腫の白血性のもの(20%以

上)，第 3型 :MM(まれに髄外性形質細胞腫〉の白血性の

もの(20%以上)，第 4型目骨髄腫以外の immunocyte

dyscrasiaにみられる形質細胞の末梢血中 20%以上の

出現，である.また Kyleら4)は末梢血中の形質細胞数が

20 %以上で，かっその絶対数が 2，000/mm3以上である

としている.本症例はMMであったものが，その腫男性

形質細胞が末梢血中に大量(2，181/mmりに出現し， PCL 

に移行した(小川分類の第 3型に該当する〉ものと考えら

れた.

MMに対する PCLの頻度は欧米では1.5')-2.6%'>' 

木邦では 7.1%3)でかなり少ないと報告さわしている.し

かし，頻度に差異がみられるのは，前述したように診断

基準が異なるためと思われる.また Benc巴Jones型を呈

するものはMM6)，PCL')症例とも同様に頻度は少ない.

PCLは長期生存例も散見されるが，一般的には、冶療に

抵抗し，その予後は 2ないし 5.2か月と不良である3).本

症例は PCLと診断後 alkeran，prednisoloneにて治療

されたが，寛解に至ることなく死亡まで 1カ月であった.

本症例では形質細胞を含む胸水がみられたが， MM， 

PCLで胸水をきたした症例の報告8)は散見されるものの，

B巴nceJon巴s型 PCLでの報告は少なく，われわれが検索

しえたかぎり，津本ら9)の症例のみである.

ところで木症例において腎機能は正常であったものの，

血清β'2MGは18.4μg/mlと著明に上昇していた.MM，

PCLにおいて β'2MG値と予後の関係は最近注目されて
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いる点であり ，s2 MG値が高値のものほど予後は悪

く10)11)，本症例でも同様のことがし、えた.
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