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【症 例】初診 ”S　4 ヶ 月女児。在胎 40 週 2940gに て 出生 tt 生 後

2 ヶ 月 の こ ろ か ら顔 面 蒼 白 に 気 づ か れ、次 第 に 進行 し て き

た た め、近 医 を 受診。血 液 検査 に て 貧 血 と好 中球 減少 を指

摘 され、当科 へ 紹 介入 院 と な る u 身体所 見 で は、貧 血 顔 貌以

外 は 特 記す べ き所 見 な く、肝脾 腫、表在 奇形 は 認 め なか っ

た。血 液検 査で は 、WBC 　4000〆　U 　1（好 中 球 24etμ 1）、　 RBC 　117

万 ！μ LHb 　3、4gtCl1、　 MCV 　87．7、　 Ret・O．2°1。、血小 板 28　h
’
iμ 1、

HbF 　4．7％、　 LDH 　3321U！1、　CRP 　O、Omg ！dl．　Fc 　171 μ g〆dl、　 UIBC

125 μ g！d且で 、著明 な貧血 と好 中球 減 少 を 呈 して い た．＝骨 髄

は低 形 成で 、赤 芽球系細胞 と、骨髄 球系細胞の 減少を認 め た

が 、明 らか な異 型性 は なか っ た。幼 弱 な リ ン パ 球 は 増 加 して

い たが、異 型 性 は な く、IgH 再構成 も認 め ず、　hematogones
と考 え られ た。骨髄 細胞 で の 染色体 異常 は 認 め なか っ た。骨

髄 球 系細 胞 に 対 す る 自己 抗 体 を認 め た こ とか ら、Diam 。 nd −

Blackfan 貧血 （DBA ｝に 自己 免 疫性 好 中球 減 少症 を合 併 した

もの と考 え られ た c プ レ ドニ ゾ ロ ン の 投与に よ り貧血 と好 中

球 減 少 は 改 善 す る もの の 、減量 に 伴 い 再燃 した t．、さ ら に リ

ツ キ シ マ ブ を併 用 した と こ ろ、プ レ ドニ ゾ ロ ン を 減 量 し て

も貧血 の 改 善 が 持続 した n しか し、1歳 10 ヶ 月時、再 び 貧

血 が 進 行 し、骨 髄 検 査 で 3 系 統 に 明 ら か な 異型 性 と 染 色 体

異常 46，xx ，
dup（IXq21q32 ）が 出現 した 。 その た め、骨髄 異形

成 症候 群 （MDS （RAEB ））と診 断 し た。前 処 置 Buslf琶n　140rng．t
m2 ＋ melphalan 　l　gOmg ／m2 ＋Ftudarabin　120mgtm2 、　 GVHD 予 防

は FK506＋MTX で 非 血 縁 者 間 臍 帯 血 移 植 を 施行 し、移 植 後

7 ヶ 月の 現 在 も寛 解 を 維持 して い る 。
【考案 】DBA と診 断 され た 症例 が 、稀で は ある が 、の ち に 自

血 病、MDS を発症 す る こ とが あ る こ と は 知 られ て い る が、
そ の 多 くは DBA 診断 後、長期間経 過 して か ら の 発 症 で ある rt

本症 例 は DBA 診 断後 亘8 ヶ 月 と い う比 較 的 短期 間 に 発症 し

て お り、その 発症 機序は 従来の 報 告例 とは 異 なる可 能性が あ

る、、

【初め に 】

顆粒 球 肉腫 は、急’1生お よ び慢 性骨 髄性 白血 病 との 関連 が 深 く、
診 断上 、悪 性 リ ン パ 腫 と の 鑑別 が 困難 な場合 も少 な くな い 。
今 回私 達 は、診 断 に 苦慮 した顆粒 球 肉腫に MDS 合併が 疑わ

れ た 1 男 児 例 を 経験 し た の で 若干 の 考 察 もふ まえ て 報 告 す

る。
【経 過 】

症例 は 2 才男 児 n 近 医 に て 著 明 な 肝 脾腫，貧 血、血 小 板 減

少 を指摘 され、精査 目的 で 当科 紹介 入 院 となっ た。人 院 時、
巾1液 検 査 で は、WBC ：21，900’μL　Hgb ：9．lg！d且、　PLT ：1 万

！μ 1で あ っ た 。 診 察 卜肝 臓 6cm 触 知、脾臓 6cm 触 知、全 身

の リ ン パ 節腫 脹 を 認 め た。
骨髄 検査 で は 、有核 細胞 数 ； 4．9XlO4 〆μ 1で 、芽 球の 割合 は

約 7 ％ で あ っ た u 活 性 化 さ れ た 単 球 や 貪食細 胞 は 目立 た な

か っ た 。

細 胞表面 マ
ーカ ー

は CD33 、　 CD13 陽 性。骨 髄 染 色 体 解析

は、t （8 ：21） もな く正 常 核 型 で 、・7、＋8 は 検 出 され な か っ

た。自 血 病 キ メ ラ ス ケ リ
ーニ ン グ は 、WTI の み 。

　 low　blast
AML や 赤芽 球系 と 巨核 球 系 に 若干 の 細胞 異型 もあ る こ とか

らMDS 等 を疑 っ たが確 定 診 断 に は至 らず、鼡径 部 リ ンパ 節

生 検 を 施 行、、免 疫 染 色 ：MPO 、　 CD6S 、　 CD123 、　 CD4 、　 CD3

陽性、TdT ．　 ALK 、　 CD30 、　 CD56 、　 CD8 陰性。　TCR 再構成 が

な い こ と を 確認 し MPQ 陽 性 で あ る こ とか ら 顆粒 球 肉腫 と診

断 した、、入 院後、全 身状 態不 良 で輸 血依存 とな り呼 吸状態 も

急 速 に 悪 化 し、AML99 プ ロ トコ
ー

ル に て 治療 開 始。寛解 導

入 療法終 r後、呼吸 状態 は改善 し たが 骨髄 抑制 が 遷 延 した 為、
原因検 査 の 為 に 頻 同の 骨髄 検査 を 施行。MDS セ ン トラ ル レ

ビ ュ
ー

の 病理 診 断 （初 診時 も含 む） に て MDS （RAEB −2） の

合 併 も示 1唆され た 。 各種 感染症 検査は すべ て 陰性 で あ り、感

染 の 関 与 は 否 定 的 と考 えた。治療 開 始 後 70 日頃 よ り よ うや

く骨髄 の 自力回復を確認 した、、現 在、強化 療法 継続 中 で ある

が 、全 身 リ ン パ 節 の 縮 小、肝脾 腫 は 消失 し、骨 髄 も完全寛 解

（CR ） を確認 した u ま た、治療に 伴う骨髄抑 制 の 遷 延 も認 め

ない 。
【考 案 】

顆 粒球 肉腫 と MDS の 合併 は 小 児例 の 報告で は 稀で あ り、予

後 に つ い て の 検 討 も明 確 で な い 。
本 症例 は、AML99 を継続 す る予 定 で あ り、現 時 点 に お い て

は 直 ち に 造 血 幹 細 胞 移 植 療 法 の 併 用 は 考慮 して い な い 。
今後 も厳 重 に管理 を行 う予定 で あ る t／
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