
Japanese Society of Pediatric Hematology/Oncology

NII-Electronic Library Service

Japanese 　Sooiety 　of 　Pediatrio 　Hematology ／Onoology

26HPI1 −6 26HPI1 −7

赤芽 球系細 胞 の 増加 を認 め た若 年性骨 髄単 球性 白血 病 の
・一

例 悪 性 奇 形 腫 に 対 す る auto 　PBSCT 後 に 発 症 し た secondary

」MML の 女 児例
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【は じめ に 】若年性骨 髄単球性 自血 病 （IMML ＞は 時 と して

赤 芽球 系細 胞 の 増加 を認 め る こ と が あ る 。また JMML σ）多

く で PTPNtl 遺伝子 の 変異 を認 め る。今 回、赤芽 球系細 胞 の

増 加 を伴 い IMML の 診 断 に 苦慮 した が ．　PTPIVIi 遺伝子 解析

に よ り確 定 診 断 し得 た IMML の
一

例 を経験 し た の で 報 告す

る。
【症 例 13歳 男児、，人 院約 2 ヶ 月 前 よ り、活 気、食欲 が 低 下 し．
1 ケ 月前 か ら両 上下 肢 の 点状 出血、体 重減 少、腹 部膨 満 を認

め た 。微 熱 が 2 週 間続 くた め 、近 医 を 受診 し、肝 脾 腫 を 認 め 、
血液検 査 に て 自血球増 多、貧i血、血小板 減 少 を指 摘 され、白

血 病 の 疑 い に て 当科紹
．介 入 院 と な っ た。

【入院 時身体 所見】

体温 37．0℃、皮膚蒼白、両 上下 肢に 点状 出血 散在、眼瞼 結膜

貧 血 あ り、両頚 部 リ ン パ 節 2cm 大 3−4 個、心 肺清、腹 部膨 隆、
肝 6．Ocm 触知、脾 7．Ocm 触 知

【入院 時血 液検査所 見 】

WBC 　2 ，600／μ 1 （Seg　23．5％、　Band　5．5％、　 Eos　O．0％、　 Baso
5．0％ 、Lymph 　l　75 ％、　 Mono 　l　7．0％ 、　 Atyp 　Lymph 　l　1．5 ％ 、
Myelo 】．5％ 、　Metamyel 　4．O％、　 Blastic−c　l4．5％ ）、　RBC 　279 万

1μ1、Hb 　6．9gtdl、　 Ht　23．3％ 、　 PLr 　l．6 万 1μ1

【入院後 経過 】

骨 髄 は 過 形 成 で あ り、赤 芽 球 系 細 胞 が 5096 を 占 め、芽 球

は NEC の 20 ％ 以上 に 認 め られ た 。芽球 の 表 面 マ
ーカ ー

は

骨 髄 系 が 陽 性 で Glycophorin　A は 陰性 で あ っ た 。 分類 不 能

の AML ！MDS と 考 え、　 CCLSGIAML9805 プ ロ ト コ
ール に

準 じ化 学 療 法 を 開 始 した 。 そ の 後、HbF の 上 昇 〔17％）、
spontaneeus 　colony 陽 性、1 らに PTPNi ノ遺 伝 子 の 変 異 が 証

明 され 、JMML と診 断 した。化学療法に対す る 反応 は よ か っ

た が、同 種 造血 細胞移 植 の 適応 と 考 え、HLA2 座不一致 の 母

方伯 父 を ドナ
ー

と し同種 骨髄 移植を 施行 した ，、day　l　6 に 生 着

した が ．gradロ 3 の 急 性 GVHD 、　 grade　2 の TMA を 認 め ，現

在 も治療継続 中 で ある。

【考 察】入 院 時、赤 芽球 系細 胞 の 増 加 に 目 を と ら れ、す ぐに

は JMML の 診 断 に は 至 る こ とが で きな か っ た。　JMML で は

時 に 赤芽 球 細胞 の 増 加 が認 め られ る こ と に留 意 すべ きで あ

り、診 断 に は、従 来 の 診 断基 準 に加 lt−　PTPNII の 遺 伝 子 解析

が 有用 で あ っ た。

若 年性 骨髄単 球性 白血 病 〔以下 JMML ）は小 児の 骨 髄異 形成

症 候群 （以 「MDS ） の 中 で も比 較 的頻 度の 高 い 疾 患 で あ る。
そ の 多 くは 2 歳 未 満 に 発 症 す る が、二 次性 JMML の 報告 例

は 比 較 的 少 ない 、、今 回 我 々 は、悪 性 奇 形腫 治療 後 に、∫MML

を発症 し た女 児例 を経験 した の で 報 告す る。
　症 例 は 平 成 14年 2 月 （7歳 時 ｝ に骨 盤 部原 発 の 悪 性 奇形

腫 と診 断 さ れ、転 移 の た め 摘 脾 お よ び腫 瘍 摘 出手術 を行 い 、
自己 末梢 血 幹細 胞移 植 を含 む 化 学療 法 が施 行 さ れ、平 成 15

年 7 月 に 治療終 了 と な っ た。既 往 歴 と して IgG 　subGtass 　11欠

損 症 が 判 明 して い る 。 原 疾 患 の 再 燃 は 見 ら れ な か っ た が、
2004 年 2 月 頃 か ら、間欠 的 な発 熱、白血 球 増 加、CRP
上 昇、発 疹、関節痛 な ど を認 め た。当初 は 敗血 症 や 川 A な ど

を考慮 して い たが 、2005 年 1月 に 骨髄検査 を 施行 した と

こ ろ、明 らか な 病 的 細 胞は な か っ た もの の 染色 体 で 20 細 胞

す べ て に 8tUsorny が 認め られ た。貧 血や 血小 板 減少 もな く．
全 身 状 態 は 良 好 で あ っ た た め 、その ま ま外 来 で 経 過観 察 と

なっ たが、同年 5 月 か ら血 小板 減 少 がみ られ る よ うに な り、
8 月 中旬 に は 紫斑 が 出 現 し た た め 、入 院 と な っ た。身体所 見

上 は、微 熱 と 紫斑 を認 め る以 外 に 特 記 す べ きこ と な く．血

液検 査 で は WBC 　6900 敏 1〔monQ 　47％ ，　blast　Oolo）、　 Plt　24000！μ 1

で あ っ た。骨髄 検 査 は、過 形 成 で、3血 球 系 の 形 態 異 常 は

著 明 で な く、中 毒顆 粒 を伴 う myeloid 　hyperplasia と病 的 芽 球

を 3 ％ 認 め た。平 成 17年 11 月に HLA 一致 同 胞 （弟） よ り

Busulfan、　 Fludarabine、　 MelphaLan を前処 置 と して 骨 髄 移植 を

施 行 し た。移植 後 経 過 は順 調 で あ っ たが 、2006 年 6 月

の 末梢 血 の 8trisomy 細 胞 の 増 加が み ら れた 。
こ の た め 現在

DLI を施 行 中で あ る。
　日 本小 児血 液学会 MDS 委 員会の 報古 （2005 年）に よ れ ば、
1990・− 1999 年 に 本 邦 で 発症 した 小 県の 治療 関 連性 MDS は

36 例 で あ っ た が、Germ 　celL 　tUm 。 r か ら の 発 症 は 1 例 の み で

あ っ た。患 児 は すで に 2 回の 造血 幹細胞 移植 を受 け て お り再

移植 は 合併 症 の リ ス クが 高 く、DLI を行 っ て 経 過観 察 して い

る 。
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