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研究要旨 

 本疾患に対する治療を探索し，３ステップからなる戦略（原病の鎮静，抑制，根

絶）をベースにエビデンスを創造してきた．2014 年の症例４例のうち，３例は順調

に治療を終え，現在も無病生存中である．しかし治療抵抗性だった１例は緊急移植

が一旦は奏効したが，原病の後遺症と推定される致死的経過を辿った．現時点の知

見に基づいた治療ガイドラインの策定とともに，現戦略のさらなる進化と，治療反

応性の悪い例に対する新たなコントロール法の創造が求められている．

 

Ａ．研究目的 

 本疾患に確立された治療法は無い．治療

法の確立のため当センターでは一貫した戦

略に基づいて治療しており，その細部にお

ける最適化を探索する． 

 

Ｂ．研究方法 

 治療として３ステップ法からなる戦略を

プラットフォームとしている．すなわちス

テップ１：免疫化学療法による原病の鎮静，

ステップ２：多剤併用化学療法により原病

の抑制，ステップ３：同種造血幹細胞移植

による原病の根絶と造血・免疫能の再構築

である．各ステップの効果判定や適正化に

ついて検証と改善を行っている． 

（倫理面への配慮：研究試料の採取，およ

び造血幹細胞移植の施行にあたっては，文

書による同意を得ている．） 

 

Ｃ．研究結果 

 2014 年の症例は４例．うち３例は治療初 

 

期より当センターでエントリーし，残る１

例は化学療法に抵抗性で血球貪食症候群

（HPS）のフレアを発症しての転入であった．

前者の３例では化学療法と併行して移植ド

ナー検索が可能で，計画的な移植が可能で

あった．後者の１例は緊急移植が一旦は奏

効したが，原病の後遺症と推定される致死

的経過を辿った． 

 

Ｄ．考察 

 前者の３例では，化学療法は 1st line，

2nd line とも EBV 量の減少は 1/10 に至ら

ず有効とは判定されなかったが，原病は

non-active にコントロールされ，移植を迎

えることができ，全例が無病生存中である．

後者の１例は HPS のフレアがコントロール

されないままの緊急移植であり，新たなコ

ントロール法の必要性が感じられた． 

 

Ｅ．結論 

 1st line 化学療法の効果判定法，2nd line



化学療法の標準化，移植のタイミングなど，

エビデンスが創造されつつあり，現時点の

知見に基づいた治療ガイドラインの策定と

ともに，現戦略のさらなる進化と，治療反

応性の悪い例に対する新たなコントロール

法の創造が求められている． 
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