
緒 言

TAFRO 症候群は血小板減少，全身性浮腫，発熱，
骨髄線維化もしくは腎機能障害，臓器腫大を主要兆
候とする疾患である．Castleman’s disease の 1 亜型
と考えられているが，症例数もかなり少なく，その原
因などは未だ明らかになっていない．

症 例

患 者：73 歳男性
主 訴：下腿浮腫 労作時呼吸困難
既往歴：肺結核 痔核
現病歴：2015 年 6 月下旬より下腿浮腫に気づいた．

8 月下旬より労作時呼吸困難が出現し体重も 10kg 増
加を認めたため 8 月 31 日に当院内科外来を受診し
た．浮腫が著明で，両側胸水を認め，同日入院となっ
た．

嗜好歴：喫煙なし，飲酒 ビール 1 缶，日本酒 1 合
来院時身体所見：血圧 130/80mmHg，心拍数 78

整，体温 37.1 度，貧血なし，黄疸なし，頚部リンパ節
腫脹なし，甲状腺腫なし，肺野 清，心音 純，雑音な
し，腹部平坦，軟，下腿浮腫＋

検査成績：血液，生化学，検尿，内分泌，免疫学的
検査（表 1，2），胸部 Xp：心拡大なし，両側胸水貯留

（図 1），ECG：異常なし，心エコー：EF78%，心嚢水
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要 旨
症例は 73歳男性．2015年 6月下旬より下腿浮腫が出現し，両側胸水貯留あり，ともに利尿剤抵抗性であった．
血小板減少，傍大動脈リンパ節腫脹，発熱，腎障害などから TAFRO症候群であると診断した．血小板減少症に対
しγグロブリン大量投与，原病に対しステロイドパルス療法，免疫抑制療法を行ったが奏功せず，9月某日死亡さ
れた．TAFRO症候群は緩徐な経過をとるものが多いとされているが，急速に病状が悪化し死にいたる症例もあ
る．
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表 1 血液検査所見

生化学 末梢血
TP 6.0 g/dl WBC 4.5 103/ μl
Alb 3.0 g/dl RBC 391 104/ μl
T-Bil 0.8 mg/dl Hb 12.3 g/dl
AST 21 IU/l Plt 5.5 104/ μl
ALT 14 IU/l 検尿
LDH 187 IU/l タンパク (－)
ALP 414 IU/l 潜血 (－)

γ-GTP 101 IU/l
T-Cho 98 g/dl
TG 48 mg/dl
UA 3.7 mg/dl
BUN 13.9 mg/dl
Cre 0.69 mg/dl
Na 139 mEq/l
K 4.8 mEq/l
Cl 106 mEq/l
血糖 100 g/dl
CRP 6.4 g/dl

PT(Sec) 14.2 秒
PT(%) 66.1 ％

PT(INR) 1.4
APTT
(Sec) 39 秒



少量，下大静脈拡大，腹部エコー：大動脈周囲に多数
のリンパ節腫大，Douglas 窩に腹水少量，肝腫大なし，
脾腫なし，胸部 CT：両側胸水，陳旧性炎症を疑わせ
る索条影，腹部 CT：傍大動脈に多数のリンパ節腫大，
腹水少量（図 2），PETCT：リンパ節に集積なし（図
3）

入院後経過：微熱が持続しており，炎症反応は高値
を示した．胸膜炎の疑いで胸水穿刺を施行し，漏出
性胸水が疑われた．細胞診も陰性であった．心不全

なく，低アルブミン血症もなかった．フロセミド
40mg/ 日投与していたが，胸水貯留は持続した．血
小板減少に関しては，特発性血小板減少性紫斑病

（ITP）が疑われたが，抗血小板抗体陰性であり，
PAIgG 高値をみとめた．抗リン脂質抗体症候群も否
定的であった．腹部リンパ節腫脹に関しては，悪性
リンパ腫や癌のリンパ節転移が疑われたたが，腫瘍
マーカーは陰性であり，可溶性 IL2 レセプターは軽
度高値を示した．リンパ増殖性疾患の疑いで骨髄穿
刺を施行したが，悪性像はなく巨核球は減少してお
り ITP を疑わせる所見であった．また PETCT では
集積は認めなかった．原因不明の胸水，リンパ節腫
脹，血小板減少症，発熱よりMulticentric Castleman’s
disease（MCD），その 1 亜型である TAFRO 症候群
が鑑別にあがった．IL-6 は増加なく，VEGF は高値
であり TAFRO 症候群がより考えられた．腎機能が
徐々に悪化していた．

血小板は徐々に減少し，1 万近くになったため血小
板輸血施行したが血小板増加は軽度であり末梢での
破壊が疑われた．ITP と判断しγグロブリン大量投
与開始したが，血小板増加は軽度であった．次にメ
チルプレドニゾロン 1000mg でパルス療法後，プレ
ドニゾロン 60mg/ 日＋シクロスポリン 300mg/ 日に
て治療開始した．（図 4）血小板は 1 万を維持し，腎
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表 2 血液検査所見
 

 

 
 

 

 
 
 

 

図 1 来院時胸部

内分泌
TSH 2.1 μ IU/ml
FT4 0.78 ng/ml
BNP 141 pg/ml

免疫
抗核抗体

C3 70 mg/dl
C4 15 mg/dl

sIL2R 736 U/ml
IgG 1148 mg/dl
IgM 42 mg/dl

PR3-ANCA ＜ 1
MPO-ANCA ＜ 1

PA-IgG 213(< 46) ng/107cell
抗血小板抗体 (－)

抗カルジオリピン抗体 (－)
IL-6 9(＜ 8) pg/ml

VEGF 70.6(＜38.3) pg/ml
腫瘍マーカー

CEA 0.8 ng/ml
AFP 3.8 ng/ml

CA19-9 ＜ 2 U/ml
SCC 抗原 0.7 ng/ml

NSE 12.5 ng/ml
SYFRA21-1 1.5 ng/ml
ProGRP 32.5 pg/ml
T-SPOT (－)

図 2 腹部CTにて傍大動脈リンパ節の腫脹を認める

 

 

 

図 3 PETでは明らかな悪性を疑う所見なし



機能は改善傾向であったが，突然徐脈かつ意識レベ
ルの低下を認め，死亡した．

考 察

TAFRO 症候群は MCD の 1 病型として認知され
つつある疾患概念である．

CD とは 1956 年に Castleman らが報告した良性の
リンパ節腫脹に特徴づけられる疾患である．組織型
は Hyaline-vascular type と Plasma cell type，mixed
type，plasmablastic type に分けられる．注意すべき
は，このような組織型は体中のどこかで産生された
サイトカインに反応した非特異的なもので，感染症

（EB ウィルス，HIV 感染症，ヘルペスウィルス，サイ
トメガロウィルス），膠原病，腫瘍性疾患（リンパ腫，
骨髄腫）にみられるものである．Unicentric CD

（UCD）は限局したリンパ節腫脹で全身症状なく，
Multicentric CD（MCD）は全身性のリンパ節腫脹で，
発熱，肝脾腫，浮腫などの症状を呈し，全身性炎症疾
患である．MCD は欧米では HIV，human herpes
virus-8（HHV-8）感染に伴うものが多く予後は不良で
あるが，本邦では HIV 感染によるものは少ない．

病因については不明であるが，次の仮説が考えら
れている．

①全身炎症性疾患仮説：自己抗体による抗原提示
細胞の刺激や IL-6 などのサイトカイン産生細胞の遺
伝子変異を介した自己免疫／自己炎症機序．②傍腫
瘍症候群仮説：リンパ節内あるいは節外の腫瘍細胞
による異所性サイトカイン産生．③ウィルス感染仮
説1)．

検査所見としては貧血，血沈亢進，CRP 高値，IL-

6，VEGF 高値，赤血球抗体，血小板抗体，低アルブミ
ン，たんぱく尿，多クローン性形質細胞増殖，多クロー
ン性高γグロブリン血症，血小板増多，減少を呈する．
MCD は慢性で緩徐な経過を辿る例が多いが，胸腹水，
血小板減少，腎機能障害をともなった例では急速に
進行し生命が脅かされることが多いと報告してい
る2)．

2010 年に高井らは，MCD の 1 病型として発熱，胸
腹水，肝脾腫と軽度の骨髄線維化と治療抵抗性の血
小板減少を呈する 3 症例を報告し，TAFRO 症候群
という仮称が提唱された3)．その症状により，T：
thrombocytopenia（血小板減少），A：anasarca（全身
性浮腫），F：fever（発熱），R：reticulin fibrosis（骨
髄線維化）もしくは renal dysfunction（腎機能障害），
O：organomegaly（臓器腫大）をきたす疾患である．

臓器腫大にはリンパ節腫大も含まれるが，腫大は
軽度のことが多い．その後に平成 27 年度厚生労働科
学研究難治性疾患政策研究事業：TAFRO 症候群研
究班で確立した「TAFRO 症候群診断基準 2015」で
は 3 つの必須項目：①体液貯留②血小板減少③原因
不明の発熱または炎症反応陽性と，小項目：①リンパ
節生検で Castleman 病様所見②骨髄線維化骨髄巨核
球増多③軽度の臓器肥大④進行性の腎障害のうちで
2 項目以上を満たすものを TAFRO 症候群と定義し
た．現在 76 例の登録が行われているところであ
る4)．

免疫学的異常をともなうことがあり，PAIgG が上
昇するため，ITP が疑われることがある．また非特
異的な抗核抗体が陽性のこともあり，SLE などの膠
原病を除外する必要がある．血清 IL-6 は上昇しない
か軽度の上昇にとどまる．血清 VEGF は上昇してい
る例もある5)．最近，岩井らは 25 例の TAFRO 症候
群をまとめ，腹痛をきたす例が多く，ALP の上昇を
認め，急性腎不全をきたす例が多く，MCD に見られ
る高γグロブリン血症は 1 例もなかったと報告して
いる6)．当初ステロイドで治療を始めた 23 例のうち
12 例は治療に反応なくさらなる治療が必要であった
と報告している．

MCD 同様緩徐な経過をとる例が多く，高容量のス
テロイド治療，トシリズマブ（抗 IL-6 レセプター抗
体）に感受性がある例が多いが，急速に悪化する例も
多く報告されており，それらの症例に対する治療法
のコンセンサスはない．

血清 IL-6 の上昇がある例ではトシリズマブの投与
が望ましく7)，IL-6 が上昇していない例や，トシリズ
マブの効果を認めない例では抗 CD20 抗体であるリ
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図 4 入院後経過



ツキシマブの有効性が確認されている8)．またステ
ロイド治療に続いてシクロスポリンによる免疫抑制
療法が効果があったとの報告がある9,10)．

今回の症例では，ステロイドパルス療法にひき続
きシクロスポリンの投与をおこなったが，血小板数，
胸水に改善はみられず，急死した．

結 語

TAFRO 症候群であると考えられる非常に稀な症
例を経験した．TAFRO 症候群は治療に反応せず，
急速に病態が悪化する例がある．
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