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研究要旨 

骨髄異形成症候群（MDS）は症例毎の経過が多様であるため、病型診断のみでは十分な治療選択

に繋がらない。そこで予後予測のために複数の国際的な予後予測システムが開発されている。

こうした予後予測法が本邦の実臨床においても有効に機能するのかを検討する目的で、長崎県

内の MDS 症例を網羅的かつ後方視的に集積し、血液検査や骨髄所見、染色体所見、予後および

死因を含めた臨床情報を収集した。1,000 例を超える実臨床下の症例に対して国際予後予測シ

ステムと改訂国際予後予測システムを適応し、それぞれで層別化された群の予後を比較した。

その結果、両システム共に有意にリスク群の層別化が可能であることが示された。また、死因

としては感染症が最も多かった。以上より、本邦においても実臨床下でこれらの予後予測シス

テムを利用していく上で大きな問題はなく、国内ガイドラインで推奨されているように、両シ

ステムに沿った治療戦略の選択は有用と考えられた。 

Ａ．研究目的 

骨髄異形成症候群（MDS）は未分化な造血細胞

に遺伝子異常が蓄積した結果生ずる血液疾患

で、極めて多様な臨床経過をとる。同一病型の

症例においても経過は様々である。そのため、

予後予測に基づく治療選択のために臨床的因

子（およびその組み合わせ）による予後予測法

が開発されている。代表的なものは国際予後予

測 シ ス テ ム （ International prognostic 

scoring system, IPSS）およびその改訂版であ

る改訂 IPSS（Revised IPSS, IPSS-R）である。

これらは国際的に多数のMDS症例を収集して作

成されているが、一方で MDS の民族間差も報告

されており、本邦の実臨床において IPSS, 

IPSS-R が MDS のリスク層別化に有用かどうか

はよく検討する必要がある。そこで、長崎県下

の MDS症例を対象として、網羅的に MDS 症例を

収集し、MDS 全体を対象に作成されているこれ

らの予後予測システムの有用性を検討するこ

ととした。 

 

Ｂ．研究方法 

 長崎県の主要な血液疾患診療施設（10 施設）

において 2002年から 2016年に MDSと診断され

た症例を網羅的かつ後方視的に同定し、疾患に

関する基本的な臨床情報（血球数、染色体核型、

骨髄像）、予後、死因などのデータを集積した。

MDS の臨床リスクは IPSS 並びに IPSS-R を用い

て評価し、これらがそれぞれのリスク群におい

て有意に異なる予後群に層別化されるかを検

討した。本研究は各施設の倫理委員会承認を受

け実施された。 

 

Ｃ．研究結果 

 対象となった症例は 1,043 例で、年齢中央値

は 74 才（7-95 才）、男女比は 625 例/418 例と

ほぼ1.5で、初発例89.3％、治療関連MDS 7.8%、

二次性 MDS 2.9%が含まれていた。初診時血球数

の中央値は、好中球実数 1,370/μL、ヘモグロ

ビン値 8.4 g/dL、血小板数 7.8 万/μL で、骨

髄芽球割合中央値は 2.0％であった。FAB 分類

による病型では、不応性貧血（RA）68.8％、鉄

芽球性貧血 3.3％、芽球増加を伴う RA（RAEB）

23.2％、形質転換している RAEB 4.6％で分類不

能は 0.1％であった。全例の全生存を解析した

ところ、生存期間中央値は 3.17 年であった。 

 これらを予後予測システムで群分けしたと

ころ、IPSS（4群）では Low 218 例（20.9％）、
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Intermediate (Int)-1 518 例（49.7％）、Int-2 

229 例（22.0％）、High 67 例（6.4％）となった。

IPSS-R（5群）では Very low 83 例（7.9％）、

Low 342 例（32.8％）、Int 285 例（27.3％）、

High 158例（15.1％）、Very high 157例（15.1％）

となった。群分けできなかったのは IPSS にお

いて 11 例、IPSS-R では 18 例と少数であった。 

 それぞれの予後予測リスク群の生存期間中

央値は、IPSS においては、Low 6.7 年、Int-1 

4.38年、Int-2 1.15年、High 1.02年であった。

生存期間の検定では P 値＜0.0001 で高度に有

意であった。IPSS-R においては Very low 10.78

年、Low 8 年、Int 6.3 年、High 3.96 年、Very 

high 0.82 年で、検定では P値＜0.0001 とこち

らも高度に有意な層別化が確認された。 

 死亡した580例の死因の解析で最も多かった

のは感染症 202 例（34.8％）、次いで白血病転化

90 例（15.5％）、出血 53 例（9.1％）と続いて

いた。MDS/白血病以外の悪性腫瘍による死亡が

35 例（6.0％）、臓器不全による死亡が 30 例

（5.2％）にみられていた。 

 

Ｄ．考察 

 本研究では、本邦の実臨床において国際的な

MDS の予後予測システム（IPSS および IPSS-R）

が有用かを検討した。MDS の臨床経過が多様で

あることについては多くの報告があり、患者ご

との治療の選択のためにこうした予後予測が

用いられている。IPSS, IPSS-R ともに国際的に

多数の MDS 症例を集積して作成され、どちらも

本邦からの症例も加わっているが、全体に対す

る割合は高くない。IPSS-R に登録された MDS症

例を用いた予後因子の比較研究では、本邦の症

例は欧米症例と予後を含めて異なる臨床的な

プロファイルを示すことが示され、さらに韓国

や中国などからも民族によるMDSの違いが報告

されている。こうした状況で、IPSS, IPSS-R が

国内の実臨床下でも有用であるかどうかを明

らかにすることが求められていた。今回、長崎

県下の1,000例以上のMDSの臨床情報を網羅的

に収集し、この検討を行った。年齢、男女比に

ついては、国際的な報告と少なくとも大きな違

いはないことを確認できた。その中で、初診時

ヘモグロビン値、血小板数はそれぞれ 8.4 g/dL、

7.8 万であり、既報通り、いずれも欧米からの

報告と比較して低い。また、FAB 分類において

鉄芽球性貧血の割合も低かった。これらは同様

の報告が韓国からもなされており、今後、これ

らがアジア地域に特徴的なものなのか、その背

景は何かなど、分子レベルの違いを含めて検討

する必要があると思われる。 

 IPSS, IPSS-R による層別化については、いず

れにおいてもリスク群の予後は有意に異なっ

ており、本邦の実臨床下においても両者の有用

性が確認できた。本邦の MDS に対する治療ガイ

ドラインはIPSS/IPSS-Rに基づく患者層別化が

推奨されており、今回の検討からもこうした対

応に沿って問題ないと思われる。 

正確なリスクスコアの作成には極めて多数

の症例集積が必要であり、世界的な共同研究と

ならざるを得ない。そして世界から多数例を収

集すると、今回の検討でも明らかなように、民

族間の臨床像が必ずしも一致しない中でリス

クスコアを作成することとなる。特にアジア

MDS 症例で特徴的な臨床像が報告されているこ

とを考えると、世界的な予後予測システムの、

本邦の実臨床における有用性の確認は必要で

ある。分子マーカーを用いた新たな予後予測が

作成される中、今後もこうした検討は重要と考

えられた。 

  

Ｅ．結論 

 MDS 症例に対する国際的な予後予測スコアで

あるIPSS/IPSS-Rは長崎県下で収集された実臨

床状況においても有意にリスク群を層別化し

ており、有用であると考えられた。 
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