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TAFRO 症候群の治療法に関する文献および自驗例による検討 
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研究要旨 TAFRO 症候群は血小板減少と胸腹水をともなう新しい疾患概念であり、時に致死的な経

過をたどる。さまざまな治療が試みられているが、標準的な治療法は定まっていない。今回、論文で報

告されている症例、及び京都大学医学部附属病院の自驗例の臨床経過を解析して、有望な治療法につい

て検討した。解析対象は 38 例で、年齢中央値は 48 歳であった。初期治療としては副腎皮質ステロイド

が主に用いられていたが、これ単独で軽快する症例は３割程度であり、多くの場合に二次治療が必要で

あった。行われていたさまざまな治療のうち、副腎皮質ステロイドと併用したシクロスポリン、トシリ

ズマブ、リツキシマブによる治療の奏功率は高く、有望な治療法として浮かび上がった。 
 

A. 研究目的 

TAFRO 症候群は新しい疾患概念であり、その

治療方針は定まっていない。そこで、論文で報告

されている症例、及び京都大学医学部附属病院の

自驗例の臨床経過を解析して、有望な治療法につ

いて検討する。 
 

B. 研究方法 
平成 29 年 2 月末時点で、PubMed から TAFRO

をキーワードにして検索し、詳細な TAFRO 症候

群症例の経過が記載されている論文を抽出する。

これに、京都大学医学部附属病院の自驗例を加え

て、患者背景と治療経過、予後について解析する。

診断の妥当性は、「Proposed diagnostic criteria, 
disease severity classification and treatment strategy 
for TAFRO syndrome, 2015 version. (Int J Hematol. 

2016;103:686-92）」にしたがって確認する。 
 
（倫理面への配慮） 

本研究は、公表されている文献の調査、および、

連結可能匿名化された「TAFRO 症候群の疾患概

念確立のための多施設共同後方視的研究」のデー

タの一部を利用している。研究の内容はホームペ

ージ上で公開されており、本研究の対象からの除

外を希望される患者は対象から除外する。 

 

C. 研究結果 

平成29年2月末に、PubMed上でTAFROをキーワ

ードにして関連する40論文を抽出した。この中か

ら、英文または和文で書かれ、かつ詳細な症例の

臨床経過が記載されている論文を30編見出した。

これらには36症例の経過が記載されていた。この

うち１例は悪性リンパ腫を合併しておりTAFRO

症候群の定義からはずれるため除外した。これに

京都大学医学部附属病院の未発表の自驗TAFRO
症候群 3例を加え、38例を解析対象とした。 

発症年齢中央値は48歳（範囲15-77歳）で、男性

22例、女性16例であった。日本からの報告が32例
で、海外からの報告は6例であった。 

治療に関しては、副腎皮質ステロイド（パルス

療法も含む）が36例（全体の95%）で用いられて

いたが、これ単独での奏功率は31%（11例/36例）

にとどまり、７割では追加治療が行われていた。

シクロスポリンはステロイドと併用で10例に使用

され、全例で有効であった。抗インターロイキン

６受容体抗体であるトシリズマブは15例（全体の

39%）に使用され、53%（8例/15例）で明らかな有

効性が示された。抗CD20抗体のリツキシマブは11

例（全体の29%）で用いられ、内５例では悪性リ

ンパ腫に準じた抗がん剤と併用されていた。抗が

ん剤と併用されていない６例中５例（83%）、抗が

ん剤と組み合わせて用いられた５例中４例（80%）
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で著効していた。治療初期に大量ガンマグロブリ

ン療法が４例、血漿交換が１例で行われていたが、

明らかな効果は報告されていない。このほか、シ

ロリムス、エクリズマブ、シルツキシマブ、サリ

ドマイドが各１例で使用されていた。 
５症例（13%）では、初期の治療に反応せずに

短期間で死亡されていた。死因は、多臓器不全３

例、腎不全１例、敗血症１例であった。 
 

D. 考察 
今回のコホートでは、初期治療としてほとんど

の症例で副腎皮質ステロイドが使われていたが、

単独での奏功率は３割程度と、決して満足できる

ものではなかった。一方、これと併用して用いら

れたシクロスポリンの奏功率は100％で、二次治療

として有望である。トシリズマブの有効率は50%
程度であるが、著効例もあり、多中心性キャッス

ルマン病に保険適応があることも踏まえると、こ

れも二次治療に用いる薬剤の候補と考えられる。

リツキシマブの有効性も80%程度と高く、シクロ

スポリンで十分な治療効果が得られない場合には、

臨床研究として検討すべき治療薬であろう。 
今回の解析では主に文献検索により症例を抽出

しているため、奏功例に偏った症例バイアスがか

かっているものと考えられる。したがって、治療

開始初期の死亡率は、実際には今回のコホートの

13%よりは相当に高いものと想定される。 

 
E. 結論 
公表されている症例と自驗例を合わせた

TAFRO 症候群の 38 例について、治療実態と、個々

の薬剤の有効性の解析を行った。副腎皮質ステロ

イドに反応する症例は３割程度であり、シクロス

ポリン、トシリズマブ、リツキシマブが有望な治

療薬として浮かび上がった。今後、「TAFRO 症候

群の疾患概念確立のための多施設共同後方視的

研究」のデータの解析によって、最適な治療のア

ルゴリズム作成のためのさらに詳細な情報が得

られるものと期待される。 

 
F. 健康危険情報 
なし。 
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