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研究要旨 

 わが国の原発性骨髄線維症について、17 年間で 782 例の臨床情報を集積し、解析した。生

存期間の中央値は 4.0 年で、3 年生存率 59%である。主な死因は、感染症、白血病への移行で

あった。国際的な予後スコアリングシステムである DIPSS-Plus (Dynamic International 

Prognostic Scoring System for PMF-Plus)は、わが国の症例においても、予後不良群の抽出が可

能で、予後指標として有用であった。最近では、JAK2 阻害薬による治療や、同種造血幹細胞

移植を施行される症例が増加している。 

 

Ａ．研究目的 

 わが国における原発性骨髄線維症の臨床像、予

後を明らかにする。わが国おける治療実態、予後不

良因子を同定し、治療成績向上をはかる。 

 
Ｂ．研究方法 
 日本血液学会認定施設を対象に、原発性骨髄線

維症と新規診断した症例をアンケート調査により

集積した。1999 年から 2015 年 3 月までの診断例

に関し、予後調査およびフォローアップ調査を行

った。臨床情報、予後をもとに、原発性骨髄線維症

のリスクファクター、予後予測の検討、治療実態の

把握をおこなった。 

 

（倫理面への配慮） 
臨床調査は、患者名を匿名化して行っている。 
 
Ｃ．研究結果 
 294 施設より計 782 例の原発性骨髄線維症の新

規症例を集積した。初回アンケート調査への返信

率は 48%、フォローアップ調査への返信率は 52～

64％であった。主な調査終了理由は、患者死亡、転

院であった。発症年齢中央値は 66 歳、男女比は 2:1

である。診断時に自覚症状を有する症例は全体の

約 20％で、検査値異常が初回受診時の主な理由で

あった。生存期間の中央値は 4.0 年であり、3 年生

存率は 59.0%であった。死因は感染症、白血病への

移行、出血、原疾患の増悪の順に多く見られた。 

 国際予後スコアリングシステムを用いて1999年

以降2015年までに前向きに経過観察しているわが

国の原発性骨髄線維症の予後を診断時のリスク因

子を用いて分類すると、DIPSS plus (Dynamic 

International Prognostic Scoring System for PMF-Plus)

が最もわが国の原発性骨髄線維症の予後予測に有

用であった。 

 治療として、同種造血幹細胞移植を受けた症例

が 53 例、JAK2 阻害薬ルキソリチニブによる治療

を受けた症例が 73 例と、最近 3 年間でこれらの治

療を受けた症例が増加している。 

 

Ｄ．考察 

 現時点でわが国において診断時の予後予測には、

これまで提唱されている予後予測モデルの中で、

DIPSS plus の適応が最もよく、診断時および経過

観察中の原発性骨髄線維症患者の治療方針を決定

する指標として有用である。最近の傾向として、
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JAK2 阻害薬による治療や同種造血幹細胞移植を

受ける症例が増加している。 

 
Ｅ．結論 
 わが国の原発性骨髄線維症 780 例の臨床情報を

集積した。国際予後スコアリングシステムの

DIPSS-Plus は、わが国の予後予測に有用である。 
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