
Japanese Society of Pediatric Hematology/Oncology

NII-Electronic Library Service

Japanese 　Sooiety 　of 　Pediatrio 　Hematology ／Onoology

25Cl−5 25C 工一6

．1曼性骨 髄性 白 血病 ガ イ ドラ イン 骨髄 異形 成症 候群

多和 昭 雄 鶴澤 正 仁

国立病院機構大 阪医療セ ン タ
ー小 児科 愛知 医科 大学 医学部 小児科

15 歳 未満 の 慢 性 骨 髄性 白血 病 （CML ） の 治癒 を 目指 す標 準

的治療 と して 確 立 して い る の は 造 血 幹細 胞移 植 （SCT ）で あ

る が 、近 年、イマ チ ニ ブ （Imatinib　mesylate ） が 臨 床 に 導 入

され そ の 有効 性が 成人 例 で蓄 積 さ れ て お り、小 児 で も今後の

使用成 績 を見 守 る 必要 が ある 、1

【慢性期 の 治療法】（1）慢性期 CML の 第
一選択の 治療薬 は

イマ チ ニ ブ で あ る （エ ビデ ン ス レ ベ ル ： 1 、勧告 グ レ
ー

ド ：

A ）。成 人例慢性 期 CML に 対す る 第一選択 の 薬 剤 はイマ チ ニ

ブ で あ る こ とは 確 立 され て お り、小 児 CML で も同様 と 考 え

られ る tt 通 常 成 人で は 400mg〆日の 投 与量 （小 児 で はそ れ に

相 当す る 260mg ！m う で 開始 され る。投 与 開始 3 ヶ 月 の 時点

で 血 液学 的寛解 が 得 ら れ な い 場 合 は イ マ チ ニ ブ を 340mg 〆m2

まで 増 量 し、6 ヶ 月 の 時点 で 血 液 学 的効 果 を 判定 す る。6 ヶ

月で 血 液学 的完 全寛 解 （CHR ） が 得 られ な い 場 合 は早 期 に

SCT を 実 施 す る。6 ヶ 月の 時 点 で Mujor 　cytogenetic 　respense

（MCR ） が 得 られ た 場 合 は 投与 を継続 し、　 CHR は 得 られ て い

る が MCR が 得 ら れ ない 場合 は イ マ チ ニ ブ を増 量 し、9 ヶ 月

の 時 点で 再 度 判定 す る。9 ヶ 月 で MCR が 得 ら れ て い る 場合

は 同量 で 継続す る が 、それ 以 外で は 速 や か に SCT を実施す

る。イマ チ ニ ブ 継 続投 与 の 場合 は、3 ない し 6 ヶ 月 ご と に 血

液 学的 効 果 、細 胞 遺伝学 的効果、分 了
．
牛 物 学 的効 果 を調 べ 、

完 全寛解 か ら 逸脱 す る 徴候 が認 め ら れ た 場合 は SCT を彳
．
∫う。

（2）CML の 根治 療法 と して 慢 性期 に SCT を行 う 〔エ ビデ ン

ス レ ベ ル ：rv、勧 告 グ レ ード ：B ）、，家族 に HLA 完全
一

致 ド

ナ
ー

が い れ ば診 断後 1 年以 内 に SCT を行 う こ とが 推 奨 さ れ

る n 家族 に ドナーが い な い 場合 は、骨 髄バ ン ク に 登録 し非血

縁 ドナ
ー検索 を進 め る。イ マ チ ニ ブ 投 与

．
開始 後 3 ヶ 月 で 血

液学 的寛 解 に達 しない 、あ るい は 6 ヶ 月で MCR が 得 られ な

い 場 合 は、血 縁 も し くは 非 血 縁 の HLA 一
致 ドナ

ー
が い れ ば

HSCT を 1年 以 内 に 行 う こ と が 推奨 される。
【移 行 期 ・芽 球期 〔急 性 期）の 治 療 法】小 児 例 で の ま と ま っ

た 報告 は な く、成人例 で の 報告 を参考 に 行 う。
分担執 筆者 ：本 郷輝 明

　 骨髄 異形 成症候 群 （MDS ） は 19S2 年 に FAB グ ル
ー

プ に よ

り提案 さ れ た 比 較 的新 しい 概 念 で、1999 年 に は 新 WHO 分

類 が 提 案 され、小 児期 に の み 存 在 す る JMML が 独 立 疾 患 と

して 認 め ら れ た 、本ガ イ ド ラ イ ン で は、不 応性貧 血 （RA ）、
過剰 な 芽球 を 伴 う不 応性 貧 血 （RAEB ）、芽球 の 割合 が 20 ％

を超 え る 不 応性 貧血 （RAEBT ）、若 年性 骨髄 単球 性 白血 病

（IMML ）お よ び 先 天 性 骨 髄 不 全 症 候 群 を伴 うも の や 化 学療

法後 の 二 次性MDS に 関 して 述べ る。
RA ：輸 血 を 必 要 と し ない 症 例 に 対 して は 早 急 に 治療 を 開始

す る必 要 はな い （エ ビ デ ン ス レ ベ ル ：IV，勧 告 グ レ ード ：B 、
以 下 同様 ）。輸 血 の 必 要 な 症 例 に 対 し て は HLA …

致 血 縁 者

が い れ ば造 血 細胞 移植 （SCT）が 適応 で あ る CIV．B）。ドナ
ー

が い ない 場 合 に は 免疫 抑 制 療 法 （IST） を試 み る 。
　IST に 反

応 の な い 症 例 に 対 して は HLA 一
致 血縁 者以外 の ドナ

ーか ら

の 移 植 を考 慮 す る 。 RA に お い て は AML に 対 す る 化 学療法

〔AML 治療 ）の 意 義 は認 め られ て い な い ．
RAEB ； ま ず 4 週 間の 観 察 を行 い 病型移行 の 有 無 を確か め る ．

骨 髄 に お け る 芽球 の 少 な い RAEB は RA に 準 じた 治療 を行

い 、芽球の 多い RAEB は RAEBT に対する 治療 を行 う （V，B ｝．
芽 球の 割合 の カ ッ トオ フ は 10％ で ある 。
RAEBT ： まず 2 週 間 観察を行 い 病型移 行の 有無 を確か め る。
FAB 分 類 に お け る RAEBT は WHO 分 類 で は AML と して 扱

わ れ て い る。寛 解 導 入 治 療 と して は AML 治 療 を行 う（IV，B ＞r．
寛 解後 治療 として は SCT が推 奨 され （IV，B ）、前 処置 レ ジ メ

ン は AML に対 す る もの を用 い る、、
JMML ： AML 治 療 の 有 効 性 は 証 明 され て い な い

。 自血 球 数

が 増 加 して コ ン トロ
ー

ル 困 難 な 症 例 に 対 して は 6MP 甲．剤 、
ある い は Ara−C と の 併 用療 法 を試み る。すべ て の 症 例 で SCT
が 適応 と な る （IV，B ）一．
先 天 性 の 異 常 を有 す る MDS 　 l ダ ウ ン 症候 群 に み られ る MDS
で は、巨核芽球が 証 明 さ れ れ ば ダ ウ ン 症 候 群 の AML 治療

を 行 う （IV，B ）。　Funconi 貧 血 に 対 して は SCT を 実 施 す る 。
fiudarabineをベ ース に し た 前処置で 良好 な 成績が 期待で き

る nKostmann症候 群 に お い て は SCT の 適応 で あ る が 、移 植

成績 は きわ め て 不良で ある。
二 次 性 MDS ： 予 後は 一般 に不 良 で あ り、SCT の 絶対 適 応 で

ある。
分担 執筆 者 ：真 部淳。
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