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ヨ ー
ロ ッ パ 小 児 MDS 臨床 研 究 グ ル ープ に お け る 中央診 断 お

よ び治療研 究

再 生不 良性貧 血 委 員会 平成 17年度 活動 報告

小 原 明

古 見 礼美

再 生不 良性貧血 委員会

名古屋 大学 医学 部 　造 血 細 胞移植 情報 管理 学

小 児 の 骨 髄 異 形 成 症候 群 （MDS ）お よ び 若 年 性 骨 髄 単 球性

白血 病 （JMML ）は ま れ な疾 患 で あ り、有 意義 な 臨床 研 究

の た め に は 多国 間 で 症 例 蓄 積 を行 うこ とが 不 可 欠 で あ る．
ヨ
ー

ロ ッ パ で は 1993 に the　European 　W6rking 　group 　on 　MDS

in　childho 【〕d （EWOG − MDS ） が 設 立 さ れ、現 在 12 ケ 国 が

参加 し て お り，日本の 小 児 MDS 研 究 グ ル
ー

プ と も長年に わ

た る 交 流 が あ る 。各 国 に 、そ れ ぞ れ デ ータ 収 集 ・管 理 を 行

う regional 　coordinator 、中 央診断 病理 医、お よ び 染色 体診 断

医の 3 者が 確 保 され て い る こ とが EWOG −MDS へ の 参加 条件

とな っ て い る。中央 ス タ デ ィ セ ン タ
ー

は ドイ ツ の フ ラ イ ブ ル

グ に あ り、グ ル
ー

プ 全体 の デ
ー

タ集積 と解析 を行 っ て い る。
演 者 は そ こ で ドイ ツ の 患 者 の 中央 診断 に 携 わ っ た。グ ル

ー
プ

内で の 診断 の 整合性 を保 つ ため に各 国 の 病理 医 と染 色体 診断

医 は 定期 的 な 検 討 会 を行 っ て い る。1998 年 か ら は busulfan！
cyclophosphamidetrne ］phalan を 用 い た MDSIJMML の 移 植 を

中心 と した 前方視 的研 究 EWOG −MDS 　98 が 行 わ れ 、良好 な

移 植成績 が 報告 さ れ た 。 本 年 か ら低 形 成 refractery 　 cytopenia

に 対 す る 免 疫 抑 制療 法 や、フ ル ダ ラ ビ ン を用 い た 骨 髄 非 破

壊的移植な ど を 含む 臨床研 究 EWOG −MDS 　2006 が 行 わ れ る ．
EWOG −MDS は こ れ まで に 診 断基 準 等 の 提 唱 も行 っ て お り、
2005 年 に 提 唱 さ れ た 亅MML の 診 断 基 準 で は、最近 の 本疾 患

に お け る 分 予病 態 の 解 明 を反 映 して PTPArJlや RAS 遺 伝 子

検査 が 診 断項 目 と して 加 え られ た。MDS に つ い て は 近 年 成

人 で 広 く用 い られて い る WHO 分類 を も とに 小 児 MDS の 特

徴 を加味 した 分類 法 を提 唱 した。
ド イ ツ に お け る MDS の 中央 診 断 は 中央 病 理 診 断 医 （骨

髄 ・末 梢 血 塗 抹、骨 髄 生 検 ） と ス タ デ ィ セ ン タ
ー

の

cytomorphologist 　（骨 髄 ・末梢 血 塗抹 ） が 協 力 し て 行 い 、骨

髄生 検 （JMML を除 き必 須） の 結 果 が 重 要視 され て い る 。 再

生 不 良性 貧 血 （SAA ） と低 形 成 MDS との 鑑 別が しば しば 問

題 とな る た め 、中 央病理 診 断 は SAA 治療 研 究 グル
ー

プ と合

同 で 行 わ れ て い る。JMML は コ ロ ニ ー検 査、　 PTPN 〃／RAS 　ue
伝子 検 査、骨髄 ・末梢 血 像 を も とに 中 央診断 さ れ る 。 染 色 体

検査 も 中央化 して 行 わ れ て い る。巾央 診断 後 は．各施設 か ら ド

イツ 小児が ん 登 録 を介 して MDS ス タ デ ィ へ の 患者 登録が 行

わ れ る．そ の 後 の 各施 設 か らの 患 者 デ ータ 収集 は MDS ス タ

デ ィ セ ン タ
ー

が す べ て 行 い 、ドイ ッ 小 児が ん 登録 と ドイ ツ 小

児 造 血 細 胞 移植登 録 へ は ス タ デ ィ セ ン ターか ら デ ータ が 提供

され る。
本 セ ッ シ ョ ン で は ド イ ツ で の 小 JE　MDS の 中 央診 断 と デ

ータ

管理 の 流 れ と共 に、現 在行 わ れ て い る 治療 研 究 に つ い て 紹 介

す る。

1994 年 か ら継 続 実施 して い る症例 登 録 に 基 づ く疫 学 調査 事

業 を行 っ た。新 規 調 査 研 究 「再 生 不 良 性 貧血 2005 研 究 」 計

画 と の 関連 か ら、17年度 の 新 規登 録症 例 は 2003 年 1 月 か ら

2004 年 12月 末 まで の 2 年間 に 診断 され た 症例 を対 象 に した。
新規診 断症例 数 は 全病 型 で 年 間 40−50 例 で あ り、ほ ぼ こ こ 数

年 の 年 間登録 症例 数平均 と 同等。．．．・次調 査対象 222 施設 。症

例 あ り施 設 55 施設 （24．呂％ ）の べ 111 症 例 ． 二 次調査 票 回収

lO9 症 例 （特 発 性 75 ・肝 炎 後 H ・FaneDni貧 血 6 ・DB 貧血

10・重症 好中球 減少 3）。追 跡調 査は対 象施設 148、1275 症例。
回答 有 り 87 施 設 （58．8％ ）、972 症例 （68．4％ ）。追 跡 調 査 へ

の 回 答 率 が 低 ド傾 向 に あ り、ま た 診 断 後 10 年 を 越 える 症例

が 多 くな っ て 、追跡 捕 捉 率が 低
．
ドして い る。PNH の 発 症 や

妊 娠 に よ る病状 の 悪 化 な ど、長 期 間 の 観 察で 明 らか に なる 事

象 もあ り、引 き続 きご協 力願 い たい 。
　捕捉 率 の 低 下 に 伴 い 、疫 学 研 究 の 質の 低 下 が 懸念 さ れ る。
こ れ まで の 症例 デ

ータベ ース は追跡 を継続す るが、こ れ とは

切 り離 し て 新規 調 査 研 究 「再 生 不 良 性 貧血 2005 研 究 」 を ス

タ
ー

トす る。
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