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小児 NK 細胞 腫 瘍 の 病 型 と 転帰 ；TCCSG 施 設 が経験 した 14
例 の 後方視的解析

高度 の 溶血 発作 を きた し、低 力 価寒 冷凝 集 素症 （CAD ）と考

え られ た
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［背景 亅 NK 細胞腫 瘍は、成熟 NK 細胞 や そ の 前駆細胞が 単

ク ロ ーン 性 に 増殖 して い る疾患 の 総 称 で 、．・般 的 に は 予 後不

良 とさ れ て い る。しか し発症頻 度が 少 ない た め、小児で の 臨

床 像 は 明確 に され て お らず、確 立 され た 治療法 も示 され て い

な い D

［方 法 1 東 京小 児が ん研 究 グ ル ープ （TCCSG ）に所 属 す る 64

施 設 の 小 児 科 に 対 し、2000 年 1 月 か ら 2004 年 12 月 まで に

発 症 した NK 細 胞 腫 瘍 患者 に つ い て ア ン ケート調 査 を行 っ

た。一
次 調査 は 患者 数 を問 い 、患者 の 存在 す る 施設 に 二 次調

査 票 を郵 送 し、治療 内容 と予 後 につ い て調 査 を行 っ た，，

「結 果 ］ す べ て の 施 設 よ り回 答 が 得 ら れ、15 例 の う ち

解 析 可 能 な J4 例 に つ い て 検 討 を行 っ た。前 駆 細 胞 型 が

n 例 と 多 く、う ち 9 例 を MyeloidfNK 　cell 　precuTsor　aeute

且eUkcmia （MNKL ）が 占 め た。こ の MNKL9 症例 に お け る 寛 解

導 人 療法 は 、AML 型、　 ALL 型 、　 NHL 型、複 数 の 化学 療 法

の 組 み 合 わ せ な ど様 々 で あ り、化 学 療 法 の み で の 寛解 導 入

率 は 62．5％ （5tg例）で あ っ た。7 例 に 造血 幹細 胞 移植 （SCT）

が行 わ れ、SCT 施 行時 期 が CRI の 4 例 中 2 例、　 non −CR の 3

例巾 2 例 は SCT 後 に CR1 を維持 した。こ の 4 例 は い ずれ も

grade　2 以上 の aGVHD あ る い は cGVHD （ex ）を 来 た して い た。
Blastic　NK 　eell　lymphoma ある い は PTecurser　NK 　cell　ALL の 3

例 で は、1 例 の み に SCT が 行 わ れ、治療 後冉 発は 2 例で あ っ

た。Aggressive　NK 　cell　leukemia！lyrnphomaの 1 例 は 急 速 な経

過 で 進行 し原 病死 した。Nasal−type 　NKcel ［lymphorna2 例 の う

ち 1 例 は化 学 療 法 の み で 、も う 1 例 は SCT を行 い そ れ ぞ れ

CRI を維持 した。全体 で の 無 病生 存 は r4例 中 7 例 で あ っ た 。

「考 察 ］　今回 の 調査 で は 全体 の 症 例 数が 少 な く臨 床経 過 の

傾 向 を把 握 す るの は 困 難 で あ っ た 。 しか し最 も症例 数 の 多

か っ た MNKL で は 、化 学療 法 の み で 寛解導 入 で きた例が 5〆8

例 と 少 ない もの の 、非寛 解 期に SCT を 施行 し長期寛解 を維

持 し て い る 症 例 も あ り、移 植療法に よ っ て 予後が 期待 で きる

タ イプの 腫瘍 で あ る 可 能性 が 示 唆 され た。今後 さ ら に 多数例

を解 析 して、病 型 に 応 じた 治療 法 を検討す る 必 要が あ る と考

え られ た。

【は じめ に 】低 力 価 CAD は 寒 冷 凝 集 素価 が 高値 （512 倍 以

上 ）で あ る と い う CAD の 基 準 を 満 た さ な い た め 診 断 が 困 難

で あ る 。今 回 わ れ わ れ は寒 冷凝 集 素価 32 倍 と低 値 で あ っ た

た め、診断に苦慮 した CAD 症 例 を経験 した の で 報告する 【症

例 】 3 歳 男 児。発 熱、黄 疸、褐 色 尿 を主 訴 に 受 診、精 査 加

療 目的に 入 院 とな っ た、：，入院 時 38℃、頻 脈、多呼吸が あ り、
全 身状 態 は 不 良。傾 眠傾 向、顔 面 蒼 白、著 明 な 黄 疸 を 認 め

た。〈検査 所 見＞RBC 　1．76 × 106！μ 1，　 Hb 　5．7　g／d1，　 Ret　2．l　 x

104，’μ 1，WBC 　12，900tt　lt　t．　 Plt　31．5　 x　 104／μ1，　 T−Bil　6．7　m 》

dl，　 D −Bil　3．3　mg ／dl，　 AST 　lO61U 〆1，　 ALT 　l6 ［Uil．　 LDH 　2173
1U／1，　 CRP 　5．05mg 〆dl ，ハ プ ト グ ロ ビ ン 10mg 〆dl 、寒 冷 凝 集

素価 32 倍，マ イ コ プ ラ ズ マ 抗体 価 40倍，EBV 未感染 パ タ ー

ン ，CMVIgM 陰性，直 接 ク
ー

ム ス 試験 ；広 域 ス ベ ク トラ ム

及 び抗 C3bC3d．C3d 補 体試験 陽性、抗 IgG 陰性、抗 IgM 弱 陽

性，間接 ク
ーム ス 試 験 陰性，Donath −Landsteiner抗体 （D −L

抗 体 ） 陰性．0 型赤 血球 に 対す る 4℃、17℃ 、37℃ に お ける

患児血漿 の 凝集反応 で は 4℃ で の み凝集 を認め 、Ii血 液型 特

異性 は 示 さなか っ た。〈経 過〉 入院後、室 温 を 30℃ に 加温 し、
プ レ ドニ ン の 投与 を 開始 した が ，翌 目 Hb が 3．9g ／dlまで 低下 。
そ の た め 、加温 MAP を輸 血 した。そ の 後 Hb は S．1　gtdlまで

上 昇 し、以 降、貧血 、黄疸 の 増強 は な く軽 快 した、退 院 後、
現在 まで の 約半 年間 無治療 経過 観 察に て 溶血 発 作 を認 め て い

ない 。【考 察】
一

般 に、CAD で は寒 冷 凝 集素 価が 512 倍 以 上

を示 す が、そ れ以 下 で も発症 す る こ とが あ り、低 力 価 CAD
と呼 ば れ る。しか し、本 邦 に お け る既 報 告例で は、寒 冷凝 集

素価 は 256 倍 程 度 で あ り、本症 例 の よ うに 32倍 と い う低 値

の 症 例 は 検 索 し え た 限 りで は 報 告 され て い な い 。そ の た め、
当初 診断 を確 定す る こ と が 困難 で あ っ た が 、D ・L 抗 体 陰性で

あ る こ と、関 与 す る抗 体 が 抗 IgM 抗 体 で あ る こ と、4℃ の 寒

冷下 で の み 赤 血球 凝集 を起 こ した こ とか ら、最終的 に 低力価

CAD と診断 した。
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