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末梢性T細胞リンパ腫の病型                                          
悪性リンパ腫の罹患率は年々増加しており、発症年齢も高齢化してい

ます。80代あたりに罹患率のピークが来る、高齢者の病気といえるか

と思います。1) 悪性リンパ腫のうち末梢性T 細胞リンパ腫（PTCL）は

25％を占めています。2) PTCLのうち、代表的なものとしてPTCL-非特

定型（PTCL-NOS）、血管免疫芽球性T細胞リンパ腫（AITL）、未分

化大細胞リンパ腫（ALCL）といった病型があります。最近の話題とし

て、PTCL-NOSの一部にTFH phenotypeを持つTFH-PTCLというもの

が含まれ、AITLもまたTFH phenotypeに属するということが報告され

ました。CD10、PD-1、CXCL13、ICOS、CXCR5、BCL6といったマ

ーカーのうち少なくとも2つに強い発現があった場合は、TFH 

phenotypeと定義されています。3）後方視的解析ではありますが、

TFH-PTCLに対してはHDAC阻害薬の奏効率がPTCL-NOSに比べ良好

との報告があります。4） 

各薬剤の治療効果をみると、BV は ALCL に対しては 80％以上の奏効

率を示しましたが、12)AITL と PTCL-NOS では 30～40％であるとの報

告があり、10）ALCL 以外の病型に対する奏効率は他の新規薬剤と同等

である可能性があります。BV 以外の薬剤の奏効率は 30％前後で、奏

効期間は概ね 1 年弱ですが、各薬剤の特性を考えながら順次使用し、

効果不十分であれば変更して治療をしていくことになると考えます。 

国内でのみ使用可能なフォロデシンは奏効率が 22％にとどまります

が、内服薬であることから利便性があります。また、多くは投与開始

1 カ月以内に効果が認められ、奏効した症例の奏効期間中央値は 10.4

カ月でした。ただし、Grade3 以上のリンパ球減少が 96％にみられま

したので、ウイルス感染等には注意が必要です。13）プララトレキサー

トの奏効率は 48%で、同様に多くは早期に治療効果を示し、奏効した

症例の奏効期間中央値は 10.1 カ月でした。14)15) ただし、粘膜炎の発

現率が高く、そのマネジメントが重要になります。16）プララトレキサ

ート使用時にロイコボリン*を併用する治療が保険収載されました。

プララトレキサートの投与後 24 時間空けてロイコボリンを 8 時間ご

とに 6 回投与する*ことで口内炎の発現率を 7％まで低下させることが

できたと報告されています。17）ロミデプシンの奏効率は 25%で、2 ヶ

月以内に奏効がみられ奏効持続期間中央値 16.6 ヶ月あります。奏効に

は至らず stable disease (SD)にとどまる症例でも SD 維持期間が最大

25 ヶ月と⾧期に及ぶ症例があること、前治療が 3 レジメンまで実施さ

れていても奏効率に有意差を認めないことが特徴です。ツツジノスタ

ットはロミデプシンと同じ HDAC 阻害薬ですが、前治療レジメンが少

ない方が高い奏効率を示しています。デニロイキン ジフチトクスは奏

効率 36%と他剤とかわりありませんが、奏効持続期間中央値 4.8 ヶ月

とやや短いことと、血管漏出症候群を認めることが特徴的で低アルブ

ミンの補正、体液出納管理が重要です。 

講演：福井大学医学部附属病院 血液・腫瘍内科 講師 根来 英樹 先生 

末梢性T細胞リンパ腫に対する治療          
ALK 陽性の ALCL 以外の PTCL は非常に予後が悪く、⾧期に生存でき

るのは 20～30%で 5）再発症例の予後はさらに不良で無増悪生存期間

(PFS)中央値は 3.7 カ月と報告されています。6） 

造血器腫瘍診療ガイドライン(2018 年版補訂版)では、ALK 陽性の

ALCL に対しては CHOP 療法、それ以外の病型に対しては CHOP（類

似）化学療法と記載されています。完全寛解であれば無治療経過観察

となりますが、部分寛解以下もしくは再発した場合には救援化学療法

を行います。7）NCCN ガイドライン(Version 2.2022)では、化学療法

を 6 サイクル行うことを基本としており、ALCL に対しては優先治療

としてブレンツキシマブ ベドチン(BV)+CHP、それ以外の病型では

CD30 陽性であれば BV+CHP、その他は CHOEP、CHOP、Dose-

adjusted EPOCH が推奨レジメンとなっています。8) BV については、

PFS、全生存期間(OS)、いずれも CHOP 療法と比較して有意に改善し

たという ECHELON-2 の試験結果に基づき NCCN ガイドラインに追

記されました。9）ただし、この試験は ALCL を主な対象としているこ

とに注意が必要です。病型別のサブグループ解析では症例数が少ない

ながら AITL においては PFS で有意差がでておらず、全ての病型にお

いて BV が使用されるべきかどうかは、議論が残るところだと考えま

す。また、CD30 の発現率と BV との治療効果は必ずしも相関してい

ないという報告もあります。10） 

再発の末梢性T細胞リンパ腫に対する治療       
再発の PTCL 治療について、NCCN ガイドラインでは、移植適応かど

うかで記載が分けられています。ここでは移植非適応例についてお話

しますが単剤療法が推奨レジメンとされています。8) 再発・難治の

PTCL を対象とした前向き観察研究、COMPLETE 試験では、単剤療

法が多剤併用化学療法に劣らないということが示されました。11）一

方で、単剤療法で使用される薬剤の作用機序は多様です。 

*通常、成人にはプララトレキサート投与後24時間目よりロイコボリンとして1回

25㎎を8時間間隔で6回経口投与する。なお、患者の状態により適宜減量する。 

今後の末梢性T細胞リンパ腫治療展望注)          
有機ヒ素化合物であるダリナパルシンは、骨髄抑制の少ない新規の

PTCL治療薬として発売が予定されています。ROS産生を誘導し、アポ

トーシスを誘導するなどの作用機序が考えられています。18）ダリナパ

ルシンを中心に、プララトレキサート、ロミデプシン、フォロデシン

との併用効果をin vitroの実験系でリンパ系腫瘍細胞株で検討しまし

た。PNP阻害薬であるフォロデシンや葉酸代謝拮抗薬であるプララト

レキサートといったDNAの合成阻害剤との併用では相乗効果を示しま

したが、HDAC阻害薬であるロミデプシンに対しては、拮抗作用を示

しました。このような基礎的なデータも踏まえて、今後、臨床試験に

進めていければ、と考えています。再発・難治のPTCLに対する新規 
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単剤療法の奏効率は30％程度ですが、奏効した例では奏効持続期間が

1年以上みられる症例もあります。今後は更なる奏効率の改善に向けて

新規薬剤の投与順序や併用療法など、新たな治療戦略を模索する必要

があると考えています。 
 
注) プララトレキサート、フォロデシンまたはダリナパルシンと他剤との併用におけ

る安全性は確立していない為、併用を推奨するものではありません。 
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