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当科で 経験 した non −D 。 wn 　 AMKL 　4 例 の 検討 皮膚単 独 の 髄外 再発 を繰 り返 した Down 症候 群 に 合併 した急

性 巨 核 芽 球性 白血 病 （AMKL ）の
一

例
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志、金 澤 崇、塚 出 昌大、小 板 橋 実希 子 、
森 川 昭 廣 加 藤 智 治、浅 見 恵子，小川 淳、渡辺 輝 浩

群馬大学大学院　小 児生体 防御学 講座 新 潟県 立が ん セ ン タ
ー新 潟病 院　 小児科

非 ダ ウ ン 症 小児 の 急性 巨核 芽球性 白血病 （AMKL ）は まれ で

あ り予 後 不 良 と す る報 告 もあ る が、多 数例 の 解 析 は 存 在せ ず、
そ の 病態や 予後 は不 明 な点が 多 い 。
　今 回、わ れ わ れ は 、さ ま ざ ま の 染 色 体転座 を 認 め た 3 症 例

を含 む 4 例 の 非 ダ ウ ン 小児 AMKL を経 験 した ため 報 告 す

る e

初 診 時年齢 は、3 才 3 ヶ 月か ら 12 才 で、当初、MDS 、　 I
TP と して 経過観 察 ・加療 され、診 断 まで に 1 〜3 ヶ 月 を

要 し た。初 発 時 白 血 球 数 は 2，300〜8，800／μ 1、血 小板 数 は

1  ．000 〜240，0001μ 1、全 例 MPO 陰性 で あ っ た 。

一
例 は 電

子 顕微 鏡で PPO を確 認 、他 の 三 例 は フ ロ
ー

サ イ トメ トリ
ー

に て AMKL と 診断 され た 。

治療 は症 例 1が ANLL − 91 プロ トコ
ール に て 化 学療 法 を

行い 、11 年無 病生 存 巾 n 　 症 例 2 は AML99 プ ロ ト コ
ー

ル に

て 寛 解導 入不 能 で あ り、非寛解状 態 で HLA 完全・．致 の 兄 を

ドナ
ー

と した 骨 髄移 植 を 施 行 し、6 年無 病 生 存中。症 例 3 は

AML99 プ ロ トコ ール を行 っ たが、完 全寛解 まで に 2 コ
ース

を 要 し、HLA ユ座不
．一

致 の 母 を ドナ
ー

と した 骨 髄 移植 を 施

行、2年無 病生 存 中。症 例 4 は AML99 プ ロ トコ
ール に て 寛

解 導 入療 法施 行 中 で あ る．
症 例 2 ，3で は化学 療 法反 応 が不 良で あ っ た が、骨 髄 移植 に

て レ ス キ ュ
ー

され て お り、化学 療法 反 応 不 良 例 で の 移 植 の 有

用性 が 示 唆 された。
ま た、染 色体 分 析で は 症 例 1 と 4 で は X 染 色 体 を 含 む 相 互

転 座、症 例 2 は 正常 核型、症例 3 で は G−band法 と SKY 法 を

併用 して t（4；5；22）の 二 重転 座が 確 認 され た 。 今後、こ れ らの

染 色体異 常 の 予後 や 白血 化 へ の 関与 に つ い て 更 な る検 討 が必

要 で ある。今回 検討 した症 例 は さま ざま の 経過 を取って い る

が、比較 的 ゆ っ くりし た発 症、化学 療法反 応性、染 色体異 常

な ど共通 点 もみ ら れ、非 ダ ウ ン AMKL の 臨床像 を明 ら か に

して い く上 で 貴重 で あ る と考 え ら れた、，

【は じめ に 】Down 症候群 （DS ）に 発症 す る 急性骨髄 性白血 病

（AML ）の ．多 くは AMKL で 、非 DS 児 の そ れ に 比 し治療 反 応

性は 良好 で ある が、今回 皮膚 単独 の 髄外再発を反 復 した 症 例

を経．験 した。
【症 例 】初 発 時 年 齢 1 歳 1 ヶ 月の 男 児。2002 年 11 月 出 牛、
DS 、心 室 中 隔欠損 に て 他 院 で フ 才 ロ ーされ て い た。2003 年

12 月 右 下 肢 に 紫 斑 が 出現 し、2004 年 1 月 16 日 当 科 を 紹 介

された 、左足 底 に皮 下腫 瘤 を認 め た、、骨 髄 検 査 で 有 核 細 胞

数 44．8 万 ！μ 1、blast35％、　MPO （
一

）、　CD7 、　CD13 、　CD33 、
CD34、　 CD41 、　 CDII7 が 陽 性．染 色 体 47，XY，＋21。皮 膚 生 検

に て leUkemic　cell の 浸 潤 を 認 め た た め AML （M7 ）、1¢ ukemia

cutis と診 断 し CCLSG 　AML9805RE 　protocol化 学 療 法 を施 行

した。皮下 腫 瘤 は 消 失 し 2 月 23 日 CRI と判 定。6 月 に 治 療

は 終了 した が、同 年 12 月左 足底 に 皮下 腫瘤 が 出現 し皮 膚 生

検に て leukemia　cutis の 再発を確 認 した 。 骨髄 に は blastの 増

生 は 認 め ず皮膚 単独 の 髄外 再 発 と診 断 した。治療 に よ り腫 瘤

は消失 した （CR2 ）。2005 年 ll 月両 足 底 に 皮膚単独 の 髄外再

発 を反 復 した。2006 年 1 月化 学療 法 を施 行 し皮 下 腫 瘤 は消

失 した （CR3 ）。同年 6 月 HLA1 座不
一

致の 姉 を donor とす る

BMT を施 行 した。
【考察】DS に 合併 した AML は通 常予 後 良好 で 再発 す る もの

は 少 な い 。CCLSG に 登 録 さ れ た （AML92 ，94，98，98RE ）AML

DS 症 例 27 人 の う ち再 発 は 1例 の み で あ る。また AML 　M7

で の leukemia　cutis の 報 告 も 少 な い 。本 症例 は 非常 に ま れ な

例 で あ る と思 われ る、、
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