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か,今l~i~~拍=-;tた様に典型的 elJl.Jとは明らかに細胞形

態ハ取立射i･:例が存在する.増殖細胞が typicこilCI.一1一し･ell

J｣よ異存i).上卜)pJ･01ymph()〔Tyteでも llこIirlycellで

も LGL でも左いような症例を CLL 上呼ぶべきか否

か,細胞学的諾形質,臨床像等今後の十分な検討を要す

る.同様に (､hronielympllOSとIIでし1Tl~1こ~lCellleukenliil

と呼ばれる病塾5)の独立性をこついても再検討が必要で

あり,CLL そのものの疾患概念の再検討,周辺疾患を

含めた再分輝が必要と考える.
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A review Wits made on 68 patients with primary thrombocythetni王IiIINiigata

prefcet､ureinlでCelJlt20years. The newly diagnosed pat･ients increased l'rom o.04 to

0.38月05 persons/year. The m級le/fem汲ie ratio was Oや66. The もotalsurvival was

estimatedtoI.)elG7monthswithanこlVerageperio(iofobservation()f54.8 mont.hs.

Ninediedordiseと1Se--relatedev州tS(nctltetmnSformとItion.bleedingorthrombosisetc.)

andsixdiedorunrelateddisorderssu(.hasど(,1Stri(.LlanCeret-e. Survival was longLII.

inpatientswithoutthro711bo了rトIlerm)rrhagL.uIlthanthosewithT and those with

diagrl()SisdidnotafrpcttheproFtlOSis,butt･tler壬IP)･,I)チ,AP plusMS tlorlongeI･tllan

halfof'thet)bsprvationppri()d tナ1ongl.lted the sur､･i､･alin comparison with that.by

eitherortt-pm･ Sevpl-CasesWithlい､･leulu-(~､yteIlllkLllinephosphat-ase,4casesdeveloping

prolninentthromboeytosisfrom norllはlor lllildly elevat･pd level,and :1cIISeS L2in

pre抑Ilaeylshowing.norrlltllizとItionofthepILlteletCount＼ヽやrELPresented.

Keywords:prlmaryもhrombocythemia,prognosis,もreaもmenも,ehnicalcourse

脱党性血小板血症,予後,治療,臨床経過､

要 約

68例について検討 L次の結果をえた.年度紬 新潟県

森住の新患数は昭和嶺嶺-63年にかけて増加 Lた 摘,04- サ

0.38/入口10万).質/女比 0.66と女性に多い.観察期

間 54.8カ月で死亡15例,本症と開通 した死は9 (急性

転化 1, 骨髄無 く低)形成 2, 出血血栓 着日, 疑い2

(出血 仁 夜間の不明死 1)であ-Jた. 50% surv呈val

は非関連死4を入れても,除いても,167カ月であった.

診断時症状別生存期間は,出血や血栓症状群が非出血血

栓群より,また血栓群が非出血血栓群より有意に短 く,

女性より男性が短か-,た.治療期間を考慮にいれた治療

群問の比較で,抗血小板剤と骨髄抑制剤の併層群は単独

使用群より予後が良好であった. LかL無治療群とは差

はなかった,NAP低値7例では特に慢性骨髄性由激痛

への移行及び近縁性は見られなかった,血小板数のほぼ

正常化 した4例車2例は妊娠が梁塵となった.診断臥

血小板数が正常かやや増加 していた4例をまとめた.骨

髄抑制剤の血小板数維持量を明らかにL/た.

は じ め に

原発性且鋸 ､板血症は慢性骨髄増殖性疾患に属すると考

えられるが,その診軌 病態,治療法には未だ問題が多

い書本態についての解析が遺伝子 レベルや染色体きまた

CFU-Meg法について行なわれつつある6,1が,臨床面-

病態の変化 余命,死因また治療効果などの資料は世界

的にもなお乏 しいのが現状である乎我々は既に多数例の

チ-タの解析を試みてきた絹)5日2〉が,症例の資料や検査

法の統一性あるいは観察期間に不十分な点があった.今

回自験例を画し凄 して,新潟県における原発性血小板血

症 (以下本症)例の発生動向,臨床病態とその変化 寿

令,死亡原因を検討 した.

方 法

内科を含み 100床以上の病院をこま-3次アソケ- 卜調

査を行い,臣験例を加えた.なお扱われた症例の大部分
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表 1 原発性血小板rftLllt:'.01発/f1-.2年ごとの

新しい患者数

新潟県内 県 外 * *

昭和 44-45年 2例 3例 0.04

46′-47 0 0

48-49 1 0.02

50-51 i 0.02

52- 53 6 0.12

54--55 3 且豆 0.06

56.-57 且漫 0.23

58一一59 12 0.25

60-61 12 0.24

62-.63 16 0.38

**:新潟Ll.i-人1110力当たりm人数/咋

曲折報〔ハ全国統計5､に人上､,たか〝,たも(,I)である.

診断基準 ;原因iJ7)トこし血′卜板が IOOJj-/E11'人卜iこ数

かJJ1､人f･,持続 し.他型慢十生首髄増殖性疾患は否定さ才トと,.

血小板数7(卜 100万 IL1でLnfll球数.血液像左上こp.骨髄

増殖性疾患が示唆 さ,hろ.

結 果

1. 症 例

兜東性あるいは家族性と推窪きれる小児 且例をふ 覚め

6締り.発症畔年令,性:61.2十15.1'いド均±Sl)1歳,

男27女11Y..'Jl 机七はO.錨で#'--､た.観察別間は 2

-228カ札 平均54.81)月.調杏時点での転帰は生存50

例 (73.5や61.死亡15例 (22.10-01,1く叫L3倒 し4.496)

であった.

2.年度別新患数

昭和45年かLt,2年転に新潟県人r110万あたりの新 しく

奉症 と診断された新潟県在駐患者数をみると (豪 l),

昭朴15-50年頃は0_011人 (./,'午)山下であ--,たのに対

し,昭和6〔ト 63年には約(1.3人と増加 してきた.

3. 臨 床 症 状

診断時血栓症1.根 津一一､た (rl'〕群,出血症状 (lil群,

血栓Ll二LLIJ.lm(TH)群才jJ言メそJ汗-のない (O)群は順

に 28(･11.290/上 5し7.40/6㌦ 7 ( 1 0 .30｡1,28 (′il.20･01

であった中臨床症状の内容はこれまでの報告郎 5)とほぼ

同様L'再こtV)省略する.

1. -般検血所見

血小板数は 185.3±68.9万 仁/Ll)であった.白血球.

赤血球数はそll･ぞI1ll.7±7.3LX103../,1㌦ (米lo-1:I/'ll

±74.1JjLIl一)で:fy_-た.

5.治療と群別化

診断和 寒に選択された治療法は,骨髄抑制剤単独 (MS)

群23(33.800).抗【nl小板剤単独使用 (Al')群 9(13.2

90)､両者使用 しhl･1S+ Ⅰ̂))群 22し32.軋Qb),両者非使

捕 (O)群 lLl(20.6Q･O)であ-､た.治療決別に血小粒

MS十Al)群 1)ll.H十71.9.O群 210.3±10/1.2万で群

問で.有意差が左い.骨髄抑制刺しとしてくLthusulran(12

蓑 2 骨髄抑制剤の樺類と使用量,効果

薬 剤
便 川 例

拙 1.1使川島も

維 持 塵

使 用 期 障】
し中央値う

結 -(.tt

■ 一一

不 明

Illelpha lan btlSulran

6-1111g/=

0.07-2Ilュg/｢1

**2111R,/過 し1)

2/2冒 し3)

1J-2/Fl(_tu

o.8J-110･fjH

t6什)

13

20

1-Jllllg/=

0.5-Ell1将/t.~】

**1mg/= (21
トー2 (2)

2-3 (い

2-6011JH
(_6月〕

nUl1
一寸エ

α,･-interferon

400-600))A/ll

同 上

0.2-1.31]jJ
L0.711)

800

hydroxyurea

500-1500nlg/【1

500mg/3遇-1tl

**500mg/過 (1)
500-1000/Fl(21

0.5-72カ月
(1月)

51nU

endoxall

50-100I一1gパ】

同 上

*:血小板数を前柿の1/3あるいは50jj//Ll(interrer｡11(-り場合はf嗣L-1IL'11/21以下に減少 した場合を有功
としたO

** : 常 勤例での異体的な使用畿 (症例数)(短期間使用例は除 く)



例),hydroxyuIでa(6例).lr-interler･on (8例上

mclphalanL15f卿 ,endoxan､-'i (5例)か使用され (表

-50万あるいは前値の 1/3以下に保つ経絡数は,interfemm

.･∴2E1-過,5(ト lOOnlglt十か必要てLiト､た.詳 しい鼠

有効例数,健周期間は羨 望に示 したが,emdoxanは有

効率が低いようである.抗血小板剤としては aspiT摘

ti｡lopi(lill(､tl'(X卜 3(恥11g廿)が使,11れ 時に dipyri(I.,lmOIL,

狙P)は00mg/日)が前者に併用されていた.臣然 寮集

が見られる廃合には妾として ASA 30-50mg/日が授

与され 自然凝集の消失をこ有効であった.

出血ある日 £血栓症状に対する治療効果 :初診時血栓

585

あるいく･土.L畑血症状か見L､､.わた瑚 よ40例 (58.80.)千,千

のうち14例 (35%)では上記の各種治療が有効で,症状

が消失あるし､は軽快 した.

6. 生存期間-初診時症状別および治療法別の余

命と新 しい群別化
Kal)1こIn-Meier法によると全休で500(､sun,i＼･こIlは167.0

カ月であった (図 漫-A).本症と関連のない死亡 (後述)

を除いても同じであった (図 五-B),男女の比較では男

120.5,女201.7･]]F巨で.C(〕x-Mこ111teltestでは~有意 (ll

く0.03)に後者が濃かった (図時),

診断時の症状別をこ検討すると,各群で轟かなかった

(図略)が,審症と無関係の死を除いて検討すると,翠

均生存期間は T(n-28),Ⅲ (5),TH 浮),0 (27)

群てそ,Ilぞ,ナ1127.6,187.5,10T∴ミ,13().5-J].HIt:.,

100 200
Month

図 l SurvivEllinallPat.ients

蓑 3 診 断時症状別の検ぬ所見と死亡や平均余命

500

*:本症と関連ある死. 韓令曹各血球数とも離間をこぼ有意の差はない.
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100 200

MONTH
図 4 StlrVivalsindifferent.therapygroups

蓑 頑 新 しい基準による群分類とその臨床所見および生存期間

500

T
D
^

!
^
｣
コ
S

Z

那 新 0 * 断 AP 新 AP+MS 新 MS 各群間の有意(p<o淵5)塞

症 例 数 20 15 ll 21

(男 /女 ) 7′13 7/8 5/6 9/12

年 令 (歳) 55.0ナ21.3 67.3十 9.2 62.7+ll.3 62.5十 9.9 新oVs新 AP

血 小 板 (育/βD 155.1十54.4 141.8ナ62.4 200.2十78.0 183.0十78.0 新 APVs新 AP十MS

赤 血 球 (万/JLl) 420.1土76.7 441,1十66.8 422.6十67.8 437.3十78ー0 な し

白 血 球 (千/〃1) ll.0± 5.8 9.5十 2.2 16.4十14,5 ll.O士 古.4 な し

生存期間 (月) 199.2 129.1 163.o似上 103.0 断 APVs新 AP十MS新 MSVs新 AP十MS

辛:経過の1/芝を越える期間に行なわれた治療をもってあらわした. AP:抗血小坂療法,

MS:骨髄抑帥 真法, O.'非値札 #:全死亡.

重野nerai主zedWi王coxontestでは各群に差がみられなかっ

たが,Co又-ManteHestでは0群はT群より有意 (pく0.05)

に延長 していた (図 2).なお以下の検討も含め,群別

の検討には先天性と考えられる3歳例は除いた.さらをこ,

0欝とその他の者症状群との比較では前者がやはりCox-

MLlntCltestで有意 (Pul.051に延長していた (図 31.

なお群問には年令,血球数の差はない (表 3).

##:本症と閲連ある死亡あるいは疑われる死亡.

初診時に選択された治療法別による各群の余命を推定

すると,差がみられなかった (図時).治療法は,血小

板数の減少あるいは患者の事情などから一時中断や中底

あるいは変更された症例が珍 し(ないため,最初の治療

法による群別化-特をこ治療の有周性の検討のための群別

化-には問題があると考えられる.そこで観察 しえた全

経過の 打2以上の期間に渡った治療をもって代表させ
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る新しい群別を試みた.なお骨髄抑制剤は血小板数が30

-(うO~机､･‖ぐに保たれた糊F札 .:rEた抗血小板剤は授与され

プ｣圭耶指･治療期間 上した.断 ^1)群15例 (22.Ilo(;上 折

衷 5 病態(Jl変化

A 骨髄抑制剤非使用例 (時)

本症 ､血小板約1卜'ii;;化 3(妊娠 2)

(非軒娠 1)

減少 l

･,itj-髄丹冊l什叛吏 1

真性1/vrfIL症 2

慢什 ;■j.髄廿日血病 ()

煩発作骨髄線維症 O

急性II抽出j l

Lmyt,lomono,me耶Ikt,lryOCyti(.1

B 骨髄抑制剤使用例 律師

本症 >持続性汎血球減少症 2

MS群21例 (31∴iPol,断 AP+MS 群11倒 し16./10/O),

新0群2O例 (29.900)となり,本症に関連机 ､死亡 (後

lil)を除いた検討 し図 ･1)では.平均生存期間はrr臥二129.I.

103･0､163.()1､上L,199.i)-I)月で gerlemlizedWilrllXOn

testで斯 ^t-'群と斯 ^P寸､NIS群間に有意 (p･､.().()5l

i.')差があー,た.Co又-MLIIlt'､1testC.はそれ1､1外に新 MS

群と新 r̂'十MS群間にも有意差が針 .,た.各群聞'･′7)

臨床梗塞上の所見 懐 弟 を見ると血小板数は新 AP

群より斯 ^t'+～;lS群で高 く LP＼().(15),牛令は断O群

､い)新 ^l'群て高か-,-/∴仇 赤血球数IUl'血 球数には

轟がみられなかった.

7. 病態の変化および特殊病型

i)病態の変化 (泰 郎 :急性由彪病化は i例8)にみ ら

れたL薬性多血症は2例に,また骨髄低形成は2例をこ見

に〕れた･ 1例は bus浦 an使用後に起こりき白血球減少

症〔′圧二EV〕感染症∴､い】死亡-LL l例は 叩 -1(､rこ1日使用

蓑 6 N^I日代卜症例し'雄牡要*

入予 74,/i: ま朗 凱3(Sも及,曙 6番予b盈Sl,e醜 ly25,mo讃j萱 望繍 6.1 122 (-)2叶 8カ月 隼存

■井 73,守 216 15,一日 0 朴1 1 4. 8 か 5 6.0 38 (-)2廿10カ月 斗存

■沢 72,女 136 12◆.= 1 68 1 1 23 71 5 3.3 48 (-31号 3カ月 ′卜存

吉■ 46,皮 129 12.8( 0 76 1 0 17 射 7 9.8 16 (-)1廿 2カJl斗存

高い 51.守 息41 7.7( 4 50 1 4 39 21 ′ / / / 2隼 5カ月 i:i=jfI

■煩 75,早 21ti 14.5ぐ 9 68 1 1 10 か 11 3.2 374 (-)2咋 5カT3 死亡

*皇嗣洲 :.肯髄帖 rl血病化吉し. Nして :侶 iJ:副職 的 H/L巨 Mgk:巨机 撒 (//L巨

蓑 7 肯髄拙:神主冊直=左 Lて血小板軌Lr)伏 卜l上例

隼 所 持

Htl EfTt,j＼板 lIt 自lT聴托しl仙夜像〕

藤
0

49
才

男

最
終
検
査
時

1∈)78 194Jj l10p'･と〉 1.2Jj

(st･7,sg73,1y15,

mono51

1986 53Jj I,13'),ン 1.0力

∈)

Ⅲ

6/1
才

女

%7
8

.4

3

5

qU
3
3

3

3

〟2

火U
5

7
7
9
RU

7

日U
nU
3
LLJ
3
ワ】

1
1よ

骨髄

NCLl* 九;TFk**和轟侶L

9 .2 J j 62 (-1 ('ドtT-Ll･机'l=+)こう7 L,帆 し-1卜O

治療な し

糾 :-3Jl

(st3,sg69,ly17.
monog.bast,eosll)

5.2千(､st･5,sg54,1yjltい -10nOl,eosO,basO',il3'髄 NC(て22Jj Mgk250
4.4 ( 8. L13, 44.

3.6 ( 8, 54. 34.

5
7
6
6

2
3
り山
2

(､ nor【nal

1, 3. 1 7･ M / F, 1.tLlj

2, 2, 0 )
)

治療なし

血小 敵 白血球数/砧 NCC轟:有核細胞数 を刷 ), M欝k**:巨核球数 日 fli).
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表 8 jA今断前にIf11小板軌を確認された症例
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llll,1､十枚,Rbct赤血球).Wbc汗=ftl球1‥Jj//Ll, *:血液像異常な し. **:eosinophiliaL7射 .
蘇:最初の測定よりの経過月数.

率をこ低形成になり,老衰のため死亡 した,慢性骨髄性白

血病ダ骨髄線維症への移行は見られなかった一

iD NAP低下例 :同時に検討 した対照に較べ,活性

かスコアのいずれかあるいは両方が 1/2以下を NAP

低下と判窪すると,NAP検索57例中7例 (12.2%)が

該当 した (寮 6上 しか し診断時全例騨渡は触れず,良

血球数,血液像がともに慢性骨髄性白血病に対応する所

見はな く,骨髄で Ml,,IE比が6以上が 3例にみられた

が,Phlは検索 Lた 5例日15例で陰性であり,その後

の経過観察 (新 A㌘ 群 1,新 AP+MS群 1,新 MS

群2,新0群 3)は比較的短期間 (班-34丸鋸 である

が,慢性骨髄性白血病に移行 した例はなく,多発性脳梗

塞で死亡 した l例を除き,生存 Lている.

iii)骨髄抑額撲りなしで血小板数の低下 した例 :血小板

40万/cmm 以 下の正常値に至ったのは3例で,若い身

性2例は妊娠を契機に低下L,その後増加 した 日 例は

既報3リ.非妊娠例の女性例と53万まで減少 Lた男性例

の概要を東 7に示す.これらの症例はいずれも診断時

泰症として特異な所見はな(男性例は家政に spontuleOuS

CFUてこをみとめたが,治療な しで8年索緩胃癌で死亡

する半年前に血小板減少がみとめられた,女性例 もやは

り無治療で,且0年襖血小板数は正常化 した.両例とも途

中経過の詳細な観察を欠 く.

iv)発症経過を適えた例 :血小板数が正常あるいは若

干高値の時点が知られた4例の経過を泰 阜に示す.中

間の資料がないが正常域から診断後 154万 (井○例),且87

万 懐 こ)刺)蜜で増加するのに12動乱 37か巧かかって

いる,また岩○例は5臥7万から275万までに7年,殆0
例は72.3万から128.6万までに40カ月かかつている.こ

れ綻'の例は最初の検査時に貧血,赤血球増多はなく,血

液像にも異常はない.

8. 死亡例の解析 (表 9-ll)

15例の内訳は,急性白血病化 且,骨髄鳳 低下形成 2,

血栓止血 7 (血栓 2,出血 3,血栓と触 fn鋸 ,その他

嚢 9 死亡例の解析

ASA:aspirin, Ⅰ)P:dipyridan101e
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蓑10 血栓,Hjlfll死の解析

診 断 時 の 所 見
症 状.診 断

狭心症,TIA

TIA,RIND

牌静脈血栓

指先 しびれ.チア
ノーゼ

旺壊死

腹痛 (ASA 百効)

脳梗塞

多発性脳梗塞

発 症 時の所 見
経過および治療

ASA990111g/d

ASA500mg隔[l

鰯治療

r)P75-150mg/d
ASA300【11g/d
endoxanlOOnTg/d

PT･(?

ASA･････中LL

warrarin

一過性黒内障

melphalan-･lt-1I･.
血小板,自IflLfJR:/JLl.PT:悼舶 用 t中仙 nl症. PV:真性_J夢lfTl症

蓑Il 出I加fll栓,急性転化,骨髄低 (無)汗三成以外の死亡

発 症

多発性脳梗 塞 , 出

閤

多発性脳梗 塞

叶rfll, ド血,脳幹

部梗塞

脳出血

腹腔内出ffll

脳梗塞

発熱-サ消化管出血

患者 診断時の所兄 巨 状- 診断 発症時の所見 】 経過および治療 診 断血か坂 Hも桓 血球 血小板 捌 き紬 球

イ レウス

○井223万 44牛 1.2万 高血圧.卵巣食酢 8.9力 36㊨ 8千 busulfan-血小板減少 ,3年橡PT不変 , A SA ?mg/d5年後血小板 敵 低 下8年後ASA 500m g/d,6M P5ケ月後ASA 400m g隔日3ケ月後

黒⊂) 205万 38% 9丁ー TI人,高血圧,不磨脈 150万 31% 1.37j- 心 不全

藤○ 194万 40隼 I.2力 高血什 53万 43% 1Jj' 胃癌

石○ 90万 32% 3千 頭痛 99力 24や 3千 肺炎,心不全

Ffll小板,r知fll球 ://Ll. PT:原発性Ltll,]＼板LTu症.

上しては,胃癌,心不全,肺炎. †レ巾-く.不明LTl終l

であ.り.肺炎例と急性t!涌1病化例が剖検 された.

tLiJl血あるいは血栓にrl二る死亡 :死亡時の所見を表10に

示すが,出血あるいは血栓の部位は人部分 (5.7)が脳

であった.一次的をこ奉症と関連あると考えられるのはア

例中6例で,全て血小板数が増加 していた.そのうち抗

血小板剤が使用されていた 1例 (瑚C1)では機能抑制の

程度が不明である.関連が不明の l例 (高○)は骨髄抑

制療法なしに血小板が徐々をこ減少 した時期をこあり,死因

の腹腔内出血の部位は不明であるが抗凝固療法が誘因と

なった可能性がある.急性型および骨髄低,無形成死の

3例を除 く,非出血 血栓死 (表111LT)5例中 l例 (杉

○)は春暖との関連を否定出来ないが,髄は本症と一応

無関係上考えZL.)ftる.結局死亡L;r126.7?0 (Ll.15)が本

症と無間(乳 6096(9.･151が関連あり.13.SOP(2151

が関連を否定出来ない,と考え(,わた.この3群R恥二診

断かr)死亡までの経過期間に差はない (表 9).診断時

所見と死因との閑適をみると,出血,血栓死群のうち予

抗血小板剤あるいは抗凝固剤を使周率をこ出血 した2例を

除 く,5例中5例i･こ診断時血栓症状がJA吊 lたのiこ対し,

非出血血栓群 5例では ま例 (黒○ :TIA)をこしかみられ

なかった,
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考 案

(T)初期の総説では20例,数年まえは3()-50例,最近では

約 2OO例 (文献 3,4,6参照)-にも現われているが,

近年増加の傾向がうかがわれるものの.はっきりした資

患の増加か,血小板数の検査の普及をこよる発見の増加か

判然としないが,明らかをこ患者が増加 しつつあることを

示しており,本症の稀な疾患とのイメ-ジ絹ま変更されね

ばならない.今回明に)かになった50% surv呈vai(167カ

潤)は,これまでの本邦の成績-70% survivalが10年5)

-,および欧米の BeHucciらの80%が 100カ月l),

Burkhardtらの中央値が 114カ月2),壬lamdらの83%が

8年7)に実質的にほほ対応する値である.非関連死を

除いた surviva音一今回は 167カ月と変わらなかったが

-はこれまで緒驚かないようである.血小板数や,白血

球数等の成績は我々の前報5)における全国調査のそれ

とほぼ同等である.臨床症状別の頻度も同様であるが,

性差があり,女性に多い点は特徴的である.最近 Phi

陽性の泰症の報告およびその急性骨髄性白血病転化が報

告され6),本症と染色体異常,慢性骨髄性白血病 (CND

との関連が注目されている.本症では NAPは--艇に

正常か上昇する91といわれるが,本邦例の前回4Jの集

計で,同時対照値を欠く成績であるが,NAP低下は 10

/36(28%)にみられることが知られている,それらの

臨床像の特徴は明らかでなかった.今回7例の臨床病理

的検討で,C掴L -の移行や Phlはみられず,特に CML

との近縁性は指摘出来ず,このグル-プの特徴は無いよ

うに思われた.今後,長期観察で急性化や病態の変貌の

有無を追及するとともに,詳細な遺伝子学的検討を行な

う必要がある.

予後に関連する因子の解析は,ほとんど触られていな

い6Jh.著者らは,生存期間が男性に比べ女性で長い (今

回の成績でも同様であった),40才以Vの若年者で長 く,

醐才以上の高齢者で短い,血小板数では200-300m万

の群は 100′-200万の群より短い,白血球数では, 1万

以下, 1-1鳥 1.5万以上の三群では高い程短いことを

報告 している5'.今回の検討で,診断時血栓出血症状の

ある例はそれらのない例に比べ予後が悪いこと,さらに

血栓例は無症状例より予後が悪い-出血血栓が死因とな

ることによるのであろう-ことが知られた.しかしこれ

らは治療Q)影響を全く考慮 していない検討成績である.

治療法別の予後は全 く知られず,したがって治療法の選

591

択についての基礎額料はなかった.

診断直後の治療別では生存に差がみられなかつたが,

本症と無関係(I)死亡を除きさtl)に新 しく分頓 した群に-つ

いての検討では群問をこ差がみられた.これは新分軒の妥

当性を示すようiこ思われる.新 A王)+MS群は新 At'

群あるいは新 MS群より有意をこ盤存期間が延長 してい

た.適宜,抗血小板剤と骨髄抑制剤を併用あるいは使い

分ける治療が一-=-方のみを行なうより良いとの成績は,普

理的のように思われる.新 APキMS群の血小板数が

新 AP欝のそれより高かったが,党の血小板数の高い

群が予後が悪いとの成績5)を考え合わせると,これは

一層併用治療の有効性を示唆するのかも知れない. しか

し,併用治療と無治療との差はなかった.まとめとして,

今回の検討は症例数も不十分であり,結論をこぼ直接影響

ないものと思われるが群間の差もあるので,結論的なこ

とはさらに retTC6野 二tiveに症例を集積するか,pr惜 派 が ive

studyによる必要がある,

骨髄抑制剤の内容については現在までさまざまなもの

が使用されてきた頚JSj.そのいずれが良いのか結論はな

い.busulfan,myeleran,melphalamUjようなアルキ

ル化剤や P32 は secondarymalignancyの危険性を考

慮 して最近使われない傾向にあるが,本症で証明された

わけではない中 むしろ,37例に療養25年の投与成績を検

討 した vandePetteら15)は,mediansurvivaiは9.8

年,死亡は比較 しうる正常対照群の2.1倍あったが,血

栓および白血病を含む無性腫癌による死は対照群と轟か

ないことから,busulfanによる寒暖の長期治療は有効

で,比較的安全と考えている. しかし,急性転化が余歯

を殆ど左右する慢性骨髄性白血病で busulfam より優れ

た延命効果が明らかとなった代謝桔抗剤,hydroxyurea

が入手可能となり,α壷terpeTOnの短期血小板減少効

果上3)lづjが知られた現在,これらによる治療が無難であ

ろう.なお今回の資料の範囲では endoxamの効果は,

単に農的問題であるか否か不明であるが,他に比べ劣る

と思われた.また各薬剤の維持量が知られた (羨望)那,

hydmxyureaをこしろ,melphaユanにしろ症例によって

太㌻恒こ異なることをこ注意すべきであろう.臨床投与上,

hydroxyureaの-一錠 500m鑑は多過 ぎる印象があり,

1日1-2錠投 Ej-が号数例て可能左 1錠 100-200mg

程度の剤型がより便利であろうと思われる.

今回血小板数が自然に,あるいは妊娠を契機に正常か

ほとんど正常近 く低下 した4例が鬼いだされた.残念な

がら診断時および経過を迫った検討成績はないが一般的

診断基準で診断 した本症が必ず し私感勝敗でないことを
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示唆するものかも知れない.

血小板数増加の経過を適えた例はほとんど報告 されて

いないが､今lL:_T!llt粒的短期F帥 こ増加する例とT隼という

長期間をかけて増加する例が知 られた. これらの例は泰

症の本態ある摘 ま診断をこついて本質的見直 しをあたえで

くれる可能性があるが∴現在では資料が不十分で,今後

多数例の粂横 と詳細な解析が必質である.
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