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先 天 性白血 病 の
一

例 再発 後 に CD56 陽 性 とな り顆 粒球肉腫 を形成 した t（8；21）染

色体異常を有する AML 〆M2 の
一女児例
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〈 は じめ に 〉先天 性 白血 病 の 診 断 は （D 生 後 4 週 以 内の 発

症 （2）未 熟 な 骨 髄系、リ ン パ 系、赤 血 球系 の 増 殖 （3＞ こ

れ らの 細胞 の 造血 組 織 以外 へ の 浸潤   こ れ ら の 細胞 の 増

殖 を説明で きる 他の 疾患 を除外可 能。の 4点 が 提 唱 さ れて

い る 。今 回我 々 は これ らの 基 準 を み た す 先天 性白血 病の 1 例

を経験 した の で 報告する。〈 症例 〉 現在 6 ヶ 月女児。生 下時

よ り体幹，四肢 の 皮 膚 に 1 〜15c 皿 の 多発 性 の 結節 を認 め 当

科新生児 に搬送された。全 身状態 は良好、顔貌 正常、奇形 な

し、肝脾 腫、リン パ 節腫 脹 も認 め ず、血 液学 的検査 も異常 な

し。結 節 の 生 検 に て CD68 ，MPO 陽 性 の 未 熟細 胞 の 瀰漫
’
「生浸

潤 を認 め 小児科 共観 と なっ た。骨 髄 に単 球系 の 芽球 は認 め ら

れ た が 、血液 学 的に 問題 な く全 身状 態良 好の ため経過 観察 と

した。生 後 2 ヶ 月 に は 結節 は 4 個 まで 減少 し た が、3 ヶ 月 に

は、新 た な 病変 出現 し、4 ヶ 月 頃 よ り結 節 の 数、大 きさ とも

増 加 。 LDH の 上昇、末梢 血 に芽球 出現、肝 脾腫、血小 板 も

低 下 傾 向 とな り入 院 とな っ た。骨 髄検 査 に て AML ，M5 と診

断 。 染色 体 で は Ilq23の 異 常 を認 めず、中枢 神 経浸 潤 も無 し。

AML −99 に 準 じ て 寛解 導入 を 開始 し た。化学療 法 2 〜3 ク ー

ル 後 造血 幹細胞 移植 を予 定 して い る 。 〈 まと め〉先 天性 白血

病 は小 児期 発症 の 全 白血 病 の 1％以 下 と報 告さ れ て い る稀 な

疾患 で 自然寛解 す る 症例 が存在 す る こ と も知 られ て い る 。 今

回我 々 は 全 身状態が よ く、血 液学的 に異 常が ない た め 自然寛

解 を期待 して 経過観 察 を したが、治療 が 必要 に な っ た 症例 を

経験 した の で 文献的考察 を加え て 報告する 。

【背景 】予 後良好 と考 え ら れ る t（8；21）染色 体異常や AMLI 〆

）vffG8 キ メ ラ遺 伝 子 を有 す る 急 性 骨 髄 性 白血 病 （AML ）症 例

の 中 に も、難治 例や 再 発 例 が 少な か らず存 在す る こ とが 明 ら

か と な り、その 頻 度 は 30％ 以上 と の 報 告 も見 ら れ る。ま た、
一

方で は 顆粒球 肉腫 と して 髄 外腫瘤 を形成 する AML が 存 在

す る こ とが 知 られ て い る。【目的】t（8；2D 染 色体 異 常 を 有 す

る AML 〆M2 の 女 児 が 、再 発 治療 中 に CD56 陽性 と な りさ ら

に 顆粒 球 肉腫 を形成 し神経 障 害 を来 た した症例 を経験 した。
予後 良好 因子 を有 しな が ら再発 し、難治、lin。age 　change 、顆

粒球 肉腫 形成 とい う経過 は稀 と考 え られ るた め報 告す る。 【症

例 】8 歳 女 児。平 成 14 年 1 月 （5 歳 3 か 月 時 ）に AML 〆M2

と診 断 さ れ CCLSG −AML9805 に よ り完 全 寛 解 した。　t（8；21）
（q22 ；q22）染色 体異 常 を認 め た が、　AML1 〆MTG8 は 未検で あ っ

た。治 療 終 了 4 か 月後 （6 歳 4 か 月 時）に 再 発 した た め 再 度

CCLSG −AML98
’
05 で 寛解 導入療法 を行 い 強化 療法は IF レ ジ

メ ン に移 行 した。再 発 時の AML1 ！MTG8 は 72xlOe4 と陽性

で あ っ た が 治療 に よ り消 失 した 。 しか しなが ら肝 膿 瘍 に よ

り治療 を中 断 し て い る 間 に AMLI ！MTG8 は 再 び 陽 性 と な っ

た 。 AML1 ／MTG8 陽 性 の ま ま平 成 16年 4 月 （7 歳 6 か 月 時 ）

に 同 胞 間骨 髄移 植 を行 っ た が、移 植 5 か 月 後 に下 腿 の 疼痛 を

伴 っ て 骨髄 再 々 発 した 。 芽 球細 胞 の 表 面マ
ーカ ーで は初 め て

CD56 が gO％ と陽 性 とな り、また 画 像検査 で は 胸 椎か ら腰

椎 に か け て 両 側傍 脊椎 腫 瘤、C3 レ ベ ル まで の 脊 柱管 内 へ の

腫瘤の 浸潤 と脊髄の 圧 迫 を認 め 対麻痺 と知覚障害を認 め た 。

AML ／M2 に 合 併す る 顆粒 球 肉腫 と 診 断 した。移 植 直後 の た

め DLI を行 っ た が 肉腫 は 増大する た め、少量 Ara −C 療法 と

局所 へ の 放 射線 照射 を行 い 肉腫 は縮 小 し疼 痛 は消 失 したが、
対麻痺、知覚障害、皮下硬結、左末梢性顔面神経麻痺、右視

力障 害 は残存 した。再 々 発 か ら4 か 月後に真菌血 症 と心 膜炎

を発 症 し死亡 した 。【考案】本症例 は t（8；21）染色体 異常 を有

する AML で あ っ たが 初 回 寛 解後 早期 に再 発 し、再 発後 は 難

治性 で あ っ た。再再 発後 CD56 が 陽性 とな り顆 粒球 肉腫 の 発

症 と関連 した と推測さ れ る。文献的考察を加 え報告する 。
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