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23 当院をこおけ る特発性 血か 板減少性紫斑病

HTPjの治療成績 と最期予 後

師馴 1民病院内科 高井 和江･真田雅好

TreatmentOutcomeandPrognosisofldiopathicThrombocyt･openic
Purptlra(ITP日nNiigataCityGeneralHospital

IくaZJuPTAIくAIandMasayoshiSANADA

DiL,isioTtOfLI(,matolog.～,Nlllt:galaCt'tyGenemljlospitnLI

Wereporttheresultsoftreatmentsandprognosisforidiopat･hicthrombocytoIやnie

purpura(ITPlofadultsinourhospitpal.

Mildthrombocytopenicpatientscouldt滑 Observedwithnotherapyandnorisk of

bleeding. Fiftycasesweretrreatedwithcorticosteroid.but16 Casesofthem were

splenectomizedand4Caseswereadministeredimmunosupprpssantsbecauseofinadequate

effectofsteroid.St･eroidweree庁■ectivein23casesL46001of50casesfinally. Splen-

t､くIL.･二.､＼:L.i∫-i"/tl,･lH.いtiiH l';)(･バい.こ‥l｡.･.I:-.:･･･;I:､.,il:-･:I.･日 ･.t･･･→･ト トt.,I ll＼~･･l):l!:ミlト

Immunosuppressantswereusefulinsomepatientsasad]luvanttherapyaftersplenectomy.

Finally舶 cases(開 %)of53ぢaSeSObtaineds離iSfaetOTyresultsfrom tT飽七mやnもSin

SOnleWay･

Ten patientsdiedofunrelat･eddiseasesorinfectionduringlongterm administrat･ion

ofst･eroidorimmunosuppressants. OnecaseofEvanssyndromehadevolvedtomalig-

nant･lymphomaafter7yearsfrom diagnosis. Overall,theprognosisforlifeisgood

inITPexceptforEvanssyndrome,andlongterm immunosuppressivetherapyshouldbe

avoided.

Keywords:idiopathicthrombocytopenicpurpuraLITP),splenectomy,

immunosuppressant,Evanssyndrome

特発十Ii=_1m小板減少性紫抑iia-HITPl,摘陣.免疫抑制剤,Evans症候群

197Ll年より当科で診療 した特発性血小板減′押し紫斑

柄 (ITP)のうち,血小板5万未満,観察期間2カ月以 王書 対象症例の背景
上の成人例66例について,治頼成績,予後を検討したの l) 年令 ･性 ･初診時血小板数

で報告する. 症例は男性17凧 女性49例の66例で,約 1:3で女性

に 多 い . 診 断 時 年 令 は 男 性 で は 50才 以上が過半数を占め
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GeneralHospit･al,Niigat且City,950,
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るLl,')iこ対 し,女性では2O才代に い )(TうLlr一･･クがムi､,れ肴.

初診時血小板数では, 1Jj未満ハ｢尉空減少例が:iこ潤 j

L男14. 皮.1鋸 と半数を占.V).特に男性に争い. 1.卜

1).0Jjl(挿UL女.161,2.1-5.0万(.Jr)軽症例は17例 (F333,

_如 車 で/*性に多い傾lI掴 -;ムi､-わた_

2) 診断時合併症と各種自己抗体

妊娠,/75娩を契機に診断さJtた症例は8例.f】H_ll. (

した.粧核抗体は2:.～例,抗Ⅰ)N̂ 抗体は5何片雄雛巨で.
2例はSLtl:烏診断されたが.高度C')L血′ト板滅少が主症
状!二左i)対象に加えた.そし1)他RA陽性9例,抗て l'
!'r-ゾ--ム抗休陽性7揮JL慢性甲状腺炎l例1,抗ミト

的側面が示唆さItた.
血小板結合性免疫ケr77+T)ンG(PAlgt;)LI)測定は1989

傾向が認められなかった.

Il.治療内容と成績

過観察されたが1例は悪化亡7)ため-･くナHTト墳法を開始

最終的に･')けた治療法別に最終観察時亡叫 i効率を特発

性造血障害調査研究班ハ 1989年し'津i療効果判定基準卜

と!こもに示 した (表 1).

無治療例1二j例申lO例は不変でJ樟:,/Jミ.汁酔l:_tTFl･に支障
はなし､. I;{十iTlド単独こiO例中完全宵解は1こ!例と少なく.
増悪時の弟テ田イド閤駿的授与や線拷療法車が6例ありき

軽快1､.H二LL'l在朝例は23倒 し771?bl十･}こそ:'.非摘押倒しり免
疫抑制剤(FIT)有効率は4例中1倒しL.任乞い.最終的に摘陣中
独て卦-1た15例(-I)有効率は～)ニlOo上高く,摘碑効果1~く充分

で免疫抑制剤授与をう抄た壕例中3例で改善が認められ

経過観察経過観察経過観察
14例 iTP診断

㌔ 1例 66例 』

豊49静

30例 副腎皮質ステロイド50例

9例

9例中5例は結局摘牌を･>)iナた.外科的疾患で手術時同
和こ摘碑をう汐た3例とあわせて予摘静例は製綿搾あるB 経過観蘇

摘牌効果不充LJIfな4例は後療法として免疫抑制剤を投Li-I
された.

4例

図 1 治 療 内 呑

表 1 最終的治療法別に･Lた最終観察時有効率

治 療 症例数 完全寛解 不完全寛解 軽快 やや軽快 不変 悪化 有 効 率

無治療 13 旦 62 1 及 10 1 23/30(77%)

1ナロイ ド単独 30 13 ii. 3 3

ステロイ ド+免抑剤 4 丑 2 1 1/4(25%)

摘碑単独 旦5 13 I Ⅰ十一5し939b)

摘碑+免疫抑制剤 4 1 1 3/壇 (75%)

完 全 電 解 :血中拒lOfj以上,無治療

不完全寛快 :血′ト板10万1､LL 維持療法中

軽 快 :血′卜板5.(卜 9.9万.治療前に比べ2.0万以 仁増加

や や 軽 快 :血小粒5.0万未満,治療前に比べ2.0万日._L増加

不 変 :血′ト仮数LJl賓動が治療前iこ比べ2.0万以内
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すべき効果がj勘､-れている.

個々L-,T)薬剤 し治療法〕叫吏用令症例における有効率

(軽快以 卜)を比較すると.-ち:TILTfド2こi50(46001.

摘碑前免疫抑制剤19し11001.摘碑 Iil19廿lO｡lLl二摘

碑の有効率は高く,完全寛解率で比較する〔i-_-A:i-tll'ド

明1､-つかである.

なお播浄前 ㌢-グロプリソ大豊療鑑は嶺例や3例で有

効で,血小板輸血が不要であった.その他ピソクリステ

上′レ数であるが.すべて無効であ･･.､た.

摘陣後の血小板の経過塾をこよってW塾をこ分類すると,

一過性の過上昇を経て正常化するⅠ塾は12例 (63%),

術後正常値まで上昇した後,且0万前後とやや低値をことど

了巨:'】l型2例,lOJj前後まで上昇後ほほ前値にもどるm

塾4俄 はとんど上昇のみられないW塾1例であった.

Ⅲ型､TV型亡ハ･･=lf鞘こ免疫抑制剤が授与され 摘押倒(-:T)最

終観察時L')判定では完全宵解l!1倒 し7･1001,不完全宵解

陣後経過観察期間は2-126jJj】いfIL･均50-わF日 で.鍾

娠分娩時∴適性血小板減少を示した1'例13号L外には,

摘碑による寛解後の再発例は経験されなかった中

図2iこul型を示した難治性111'Lrl臨沫経過を示Lた.

621

rH,ニ′u-1りン人巌療法すべて無効で.摘押効果も一過
性であー･､た.しかし術前10()(日.1卜であー-)上血小板は1
万前後上なり,免疫抑制剤中止後も徐 i々こ3Jj前後まで
増加し.臨床的には摘碑有効十則断される.

III.予 後

期間1)-172カ目,平均J:‖-JJJ~31,受診中断･叶用1.i,糟j
L2-107カ月.平均41jJJ日.転院7例(.3-こ3二川 f上
平均12･1JFl).死亡10例(､2)6-1∫ノ19-))乱 平均82イ汗 日

である.

死亡例Lf)最終観察時血小板数は3./lJj-/札 3Jjで 出 血

をこよる死だ例はない&ステロイド,エソドキサン服 用 中

の髄膜炎,Evams症隈群のステロイド服周中の肺 炎 な

ど免疫不全をこよる感染症が疑われる例がある.また 死 亡

をこぼいたらなかったが,肝硬変合併例でステ四イ ド内 服

中にカリニ肺炎の合併を経験した,死亡例の多くは高 令

降を発症 し,′末期に溶血性乱血LTl増悪 した3月一女性例 31

を含め,E＼,こInS症候群5例中3例が死亡した.生存中

中では予後不良群を形成している,原疾患が予後を決定

するSLEを除く上 抗核抗体,RA fcLL:FL】己抗f本陽tiこ

1 2 3 4 5 6 7

1987

8 9 10ll12 3 6 9 12 3 6 9 12 3 6 9
-88 ●89 '90

図 2 難 治 性 nlP 剛い臨席経過
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例と陰性例(.rl間に, TZ.:,-1し-(卜反応M.:..予後に差は認tt㍉

lL)J亘こい.

IV.* *

開院1十来LT)F正人lTf'て血小板5jj未満例;･I/~L-辛.当
院での治療の跡をたどりき今後の治療の指針とすること
を日的:L_した.

開好け蜜することかl吊川腎皮質ス十r二】(卜は従来通 り第
1選択刑であるが,最終的1-JL効率は軽快1十卜1枯-∴ 完全
宵解2)600､L_fiもい. ■八十t了(ド(･')効果判定や自然治癒傾向

L7)什無の判定には L'-ニトJ目上で充分であり. P/i:,'p‖ †ド

無効例では従来LJ~)6Ll)1上しり早期に摘押不･:畑爵-トヾさと

考え1､一木 肴. 'く','･L,(卜による寛解数年後ハ再燃か3例

察 されたのみである.

摘牌無効例では摘陣後免疫抑制剤が有効となる例がみ

il-れ 試ムL､一才11るべき方法であるか,長肌LTl免疫抑制剤

投与は免疫 十､全によj:'感染症し'.)危険 ヰ)高い.血小板3Jj

前後あIliL津 浦IL')危険はい汗-_,上㌧左く､難治性 Hl)で

は血小板数よりも臨床的寛解を目標とすべきである.寛

際血小板二3Jj前後L･r)軽症 rl't'てぼ無治療て経過観察か

弔健である.

近年, -く-+｢】(ド.摘陣,免疫抑制剤iこ反応し左い難

-J'IL∵恒 一丁ド緩速点滴静注療法['＼ ケナゾ一一′ttう∴ -′'-八

性造血障害調査研究姓で転多施設衆同研究が行われてい

ら.

7･-I/ltlJブりン大観栂法LtLIOOmgkgTけ)免疫'/｢7-j

lJンを5F潤 J連 【1投 EJ.凍 るもし')で,8(卜 9()Oo(I)存効率を

示 し.副作用が左いこ上かIL-,lfll小板箸減例ハ摘牌前処置

な費周を牽することから ｢髄剤が無効で著明な出彪傾向

する場合｣をこ限定すべきである.

舗%の症例で血小板増加が認められてい るがいずれも効

果は一過性で, しかもダナゾ-ルでは肝機能障害き ピソ

カアルカロイ ドでは末櫓神経願寓など劇作周の発現頻度

が高 く8)9),その適用は特殊な例をこ限 られると考えられ

る.アスコルビン酸は 2賭/日経 口投与で副作用の少な

い利点があるが,共同研究報告では難治性 ITPに対ず

る有効率は.1OOb~前後 と低 く10㌧ 治療効果の永続性 も

含めて検討が必要である.

Ⅴ.結 語

1. 血小板:1万日_.t･_L･')症例では無治療で日日rILの危険な
く経過観察か‖丁稚で慶一る.
2.副腎皮質1ナr7(卜使咋持()例申,反応不充分左20
例に摘碑か('L､は免疫抑制剤を併用した. '.･く:7-IL3(卜単

50(/16001であった.

療nlF文応性にかかわIt-1ず高い有効率が得1､1わた.

･′1. 免疫抑制剤ハ摘牌fi吊1-効率は低 く.摘肝無効例(J')

碓確抱∴【二してf-il用である.
5. 仙 _山を直接死因Ll二した症例はなく,副作伸ハ点か

i.)TL十17Ll′ド.免疫抑制剤(･')長期使用はさけ,難治例で

は臨味的寛解を卜l標!∵すべきである.
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ⅠIistopathologyoftheSpleeninldiopat-1lic
ThroI11bocytopenicPurptlra

KeiiぐhiNF.MOTO.lteiiehiSATOrl壬1ndYoshihisaOHNISHl

SpぐOJldDt,p(7rlTTZ(i,ntO/P(1th()log.～.

N毎(lt(7Utut.erLqTII:vScho()Io/AI(,di･cin(.?

(DL'(･(,CLしげ:Pro/.r()メ/zt'/‡･lS(I0IINISIII)

TtlehistopathologyofthespleenoflLJ patientswithidiopat･hicthrombocytoi滑nic

purpurとIwho underwentsplpnectomy､柑Sexamined. Themorophologicfeaturesofthe

spleenindicateactiveimmunereact･ion:hyperI)lasiaoflymphoid follicleswithspeond-

arygprmin壬11cent･ers,reactionoflargelymphoidcells.onionskinlesionsofcentral

arteries. FoとImyhistiocytes帆,as()bservedinllof19casesandser()idhistiocytes ≠･ere

foundinonecase. Inonecase.foamyhistioeyt..eswerealsonotedint,hesinus()f the

lylnPhnode. WpCouldnot･Clarifiedtherelationshipbet･Weentheappearanceand the

numberofFoamycellsandefrect･ivpnessofspleneetomy.

Keywords:Idi()pathiethl･ombocytopeniL,purPur(･1,Spleen.tlistropathology.

IlnmunOhistoehemistry.FoalnymaぐrOPh之lge.

血小板減少性紫斑病骨牌臆す組織病理,免疫組織化学,泡沫細胞

Ⅰ. は じ め に

特発性血小板減少性紫盛病 持TP)は血小板減少をき
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たす原疾患,たとえば再生不良性祷血,仁=fIL病,薬剤中

毒,謬原病.牌榛能 Jli;進症.1)IC そLl)他LTl疾患が存在

せずチ遺伝的背麻鮎認められない血小板減少症である,
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