
北海道再生不良性貧血患者の

実態調査報告書

(昭和48年4月～昭和58年3月)

編集･発行　再生不良性貧血患者と家族の会





｢北海道再生不良性貧血患者の実態調査報告書｣

発刊するにあたって

再生不良性貧血患者と家族の会は､昭和48年11月20日､北海道難病連の伊藤事

務局長､全国組織であった再生不良性貧血患者を守る会の野島会長の呼びかけの

もとに､患者家族20名余1専門医の先生たちが集まり､お互いに励ましあい､刀

を合わせて病気を克月艮し､明るい療養生活をすごせるようにと願って結成されま

した｡

J　　その後､北大第三内科桜田先生の御指導のもとに､三好会長､敦川副会長をは

●

じめとする約20名の会員が一致協力して､今日まで会活動を進めてまいりました｡

その間､これまで不治の病いと思われていたこの病気は､医学の進歩､新薬の開

発などによって大きく変化してきており､現在は新しい医療情報と正しい知識を

患者の皆様に知らせることが､本会の大きな使命と考えておりますo

おかげをもちまして､このたび､私ども患者･家族の念頃でありました北海道

における過去10年間の再不貧患者の実態調査報告書(昭和47年4月～58年3月)

を当会10周年記念事案の1つとしてまとめることができました｡この報告書が再不

貧で苦るしんでおられる患者･家族の皆様に少しでも明るい希望を与え､お役に

立てることを､また国･道の医療行政にとって有益な資料となることを顧ってお

りますQ

最後に､本報告雷作成にあたり,御尽力いただきました北大第三内科講師桜田

意右先生,励ましのお吉案をいただきました北大第三内科教授宮崎陳先生に心か

ら感謝の意を表します｡

再生不良性貧血患者と家族の会

会　長　三　好　隆　志

Lm._._一一__.I_I_ ___　_





は　　じ　　め　　に

再生不良性貧血(帯不貧と略)は1 888年Ebrlichの最初の報告以来､各方面で研究されている

が､未だ明確な病因は確立されずに今日に至っている｡

本邦では1 9 3 1年の大里の発表につづき､ 1 9 3 5年､小官教授が初めて｢再生不良性貧血｣と

いう用語を未唱された｡その後､ 1 9 5 2-1 9 5 4年にわたり文部省科学試験研究として｢再不貧

の治療研究凱(小官悦造班長)が祖廟されたBこれ以後､本邦における再不貧研究への新しい展開

がもたされるようになった｡

その後､重要な報告が相つぎ､ 1 9 7 2-1 9 7 7年には厚生省から特定疾患として本疾患が取り

8　上げられ､再生不良性貧血調査研究班が編成された.以来､ ｢特発性造血障害調査研究乱(内野､
前川班長)として今日まで全国各地で研究が続けられているo

再不貧は明らかな原田がな(て骨髄力機能不全に陥入り､末桐血液中の赤血球､白血取血小板の

三血球系統が減少(汎血球減少症)する疾患群であり､各種治涼に抵抗性である.発症年令は幼児か

ら老令者にわたっており男女差はほとんどないとされているo

再不貧の病因として考えられているものは､

(1)血液幹細胞の量的減少

(2)幹細胞の分化･増殖の異常

(3)骨髄微少環境の異常

(4)幹細胞の免疫機序による抑制

である｡

血液幹細胞の同定や判定はコロニー形成法という方法を用いて研究されており､再不貧の患者さん

では幹細胞が減少しているという報告が多い｡又､一卵性双生児間の骨髄移植によって再不貧が治ゆ

するとの報告もこのことを異づけているo Lかし､ -卵性双生児間の骨髄移植によっても不成功に終

●　　　　　　　　　一･ ∴　　　　　　　-

その他に患者さんの骨髄細胞あるいは宋棉リンパ球を正常人骨髄細胞とともに培葦するとコロこ_

形成が抑制されるという報告もあるQその他多数の報告があるが､前記(1)～(4)が穫々にからみ合って

再不貧をもたらしているようである｡

以下に十年間の集計の概略rLついて記すが､保険本人など十割給付の患者さんは含まれていない可

能性がある点をあらかじめお断りしておきたい｡



実態調査結果

(1)年次別発生数(表1)と男女別症例数(黄2)

表1には年度別ヰ令別症例数を示したo昭和48年度から調査を開始したため､昭和48･ 49年度の

患者数は一時的に増加しているが､その後は減少しており､昭和54年以降は44-48人とほぼ慈年一定

の割合で愚者が発生しているQ

蓑2の男女別症例数から､昭和48年～52年までは､女性の息者が男性に比較して2倍ほど多いが､

53年以降はほぼ同数になっている0 10年間の平均でみると男･女の比率は4対6で女性の比率が商いo

表1.年度別･年令別症例数

年令 鼎吋��叫9年 鉄�D��51年 鉄)D��55年 �7�D��55年 鉄iD��57年 疋��ﾂ�

0-9 ��R�9 �"�6 唐�5 唐�7 途�ll 都r�

10-19 湯�1L壬 途�7 途�5 迭�5 調�8 都��

20-29 ��"�15 澱�9 途�5 澱�′5 迭�5 都��

30-39 唐�キ 迭�斗 �6ﾂ�5 ���斗 迭�S 鼎R�

LEO-LI∃ 迭�ll 迭�1 澱�2 迭ﾒ�5 �"�q 鼎��

50-59 唐�lLl 澱�2 迭�2 唐�ll 免ﾂ�5 都��

60-69 迭�12 唐�6 湯�7 迭�～ 免ﾂ�6 都R�

70≦ ���1 ���0 ���0 ���3 �"�1 睦�

不詳 ���0 ���0 ���0 迭�1 �"�+ 免ﾂ�

TOTAL 田��78 �3b�58 ��2�50 汎ﾇ��qG 犯ﾃ��Ll8 犯ﾃsR�

蓑2.男　女　別　症　例　数

性別 犯ﾃ吋��Li9年 鉄�D��51年 鉄)D��55年 展�D��55年 鉄YD��57年 疋��ﾂ�

MALE ����2q 免ﾂ�13 宥Fﾄ"�14 �#"�18 �#��2Ll �����

FEMA止 仄�"�5q �#R�25 �&r�15 �#"�28 �#��2Ll �&tﾄﾂ�



(2)発症時年令分布(図1)

登録総数5 0 0名の年令分布(5才刻み)を国に示したが､ 15才以下の幼児～小児では122例(24.4

%)であり､ 20才台は78名(15･6留)､ 30才台52名(10A酵)､ 40才台52名(10.4飾)､ 50

才台68名(13･6飾)､ 60才台77名(ユ5･4飾)､ 70才以上13名(2,6飾)であった｡

30才から50才台のいわゆる壮年期は172名(33飾)と全体のi(3を占めており､家庭臥社会

的に影響は撞めて大きいものがあると考えられるo

次に大きな集団であるところの幼稚園から高学年にわたる学童掛ま16U(3070)であり,学業や学

校生活での困難さや家庭での対応など､やはり問題が多いと考えられるb
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図1.発症時年令分布

(5)支庁別発生数(図2)

図は支庁別の発生数を地図上に模式的に表わしたものであり､また( )の数は人口ユ0万人に対す

る発生数(人口比)を示しているo人口野度の高い石狩､上川､空知､胆振､渡島は削､発生数を示

しているが､人口比でみると空知､袷山､上川､胆振､留萌の順になっており､特に空知は14と高い

発生率を示しているQまた根室は発生数( 3人)､人口比(3,1)ともに最低であり､石狩は発生数

119人と最高であるが､人口比6.6と取墓の次に低い値を示しているのが特徴的であるo

なお､住所分煩であるため出生地との関わり合いは不明であるo
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(4)職業別発生数(図る)

再不安を発症させる化学第品､有機溶剤などが知られているため､聯業との関連をみたが厚生省班

会譲での分布と同じく､特に職菜との関連はないと考えられる｡

l●

農　漁　食　木　金　公　サ　達　金　字　主　建　そ

｢

業　業　品　打　席　誓　言　軸　放　生　妬　三貴　他
l　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　の

図3.　職業　別　発　生数

(5)病型別分類(図4)

日本では特発性が大部分であると報告されているため､北海道における分類を示したが､特発性再

不貧と診断されたものが, 494名中406名( 82.1飾)と大部分を占めていた｡従って.日本全体と同

一傾向にあり､原因不明のものが多い0

-5-



図4.　病　型　別　分　析
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(6)初診時の症状(図5)

国に医務機関を受診した時の症状を示したが､出血傾向のあるものが大部分を占めている｡単組こ

みると70解にもなるQ

出血部位は皮下出血､舟出血､歯肉出血､性器出血血尿,粘膜出血､下血の順になり観察可能な

出血部位が多いD

●　J ' --　~- . !

図5.症　　状(初診時)

【

(7)日常生活による分類(図6)

発病時に日常生活がどの程度であるかなみると､普通に労働できる人は47名で僅か10%であり､

大部分の人は軽い労働を余儀なくされているか､社会生活に支障を宋たして身の回わりしか出来ない

人(合計305名､ 67%)であり､療養の厳しさがうかがわれる｡

-7-
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図6.

日常生活による分煩

(8)経過別分類(図7)

単1年度(初診から1年間)

の経過によって分析すると徐々

に慈化した人が145名(27解)

であり､不変と軽快の人は220

(46%)､急速に感化した人は

61名(12多)で残りは不明又は

その他である｡

従って､約半数の人々が比較

的安定しており､少し病状の思

わしくない人が約1^3であり重

症になった人は約1割であると

考えられる献血制度の発達して

いなかった頃や薬物療法のあま

り進んでいなかった頃の重症化

する人々が80帝位あった時代と

比較すると今昔の感があるが､

しかし､ 12帝の人々が未だ重症

化しており､これらの人々の治

療法の確立が籍眉の問題である｡ 図7.経過別分琉
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(9)治席法の選択(図8)

いかなる治療法(薬剤)が選択されているかをみると､ユ391名(重複しているため約2倍の人数

になっているロこれは一人で2種剤以上の治療をされているためと考えられる)中､ 364名(約30飾)

が輸血をうけており､副腎皮質ステロイドは360名(約30%)､蛋白同化ホルモン剤は264名(約20

%)､ビタミンB12の投与例はユ84名(約10%)である｡

治庶法の重要なものは輸血､副腎皮質ステロイドホルモy.蛋白剛ヒれレモン剤であるため､前述

の数値は約2倍になると考えられる｡

従って､約70%の人が輸血を必要とし､約60%の人が副腎皮質ステロイドホルモン､約40%の人が

蛋白同化かレモン剤で治療されていると思われるo



すなわち､昭和49年以前は副皮ホが主体であったが､蛋同ホが注目を雛,る忙つれて､昭和50年に

は副皮ホは急速に使用されなくなっているo

しかし､免疫抑制療法が見直された昭和51年頃には再び増加し､成研究の成果としての丙剤の併用

又は蛋同ホの使用が推められてからは､両剤の使用率はほぼ同程度となり昭和53年以降は全く同率と

なっているo

I � � � �� ��

r----. �+SB�JJBﾒ���J｢�������/ ∫ ∫ -I ∫ ､/ ＼/ / 凵_ ＼ ＼ ＼ ＼ ＼_ ＼ ヽ 二一二ゝ � 劔ob'dl +副腎 X安白 � ��

＼ ＼ ＼ ＼ ＼ ＼ ＼ //予て- 劔 �� ��

-/>' /I 噸ﾓﾖｲﾒﾒ����
/ / / ∫ 

メ｢一一- � 梯��r������r� � 艇�ﾂ���× �� ��

昭和 ��I I I 白�/ ∫ ∫ yl � � � �� �� 8495051525354555657 

図9.治療法の推移

(ll)発症後合併症(図10)

態々な治療や良い経過中には､薬剤による副作用や合併症が懸念されるo合併症を釆たした184名

(約30%)の内訳けなみると､肝障害が最も多くて30%(程度は不明)､次に糖尿病､感染症の順序

であり､消化管の潰癌などの合併症は少なく又､悪性陸湯の合併もみられていない｡



●
図10.発症後合併症

次に再不貧点者の血液険査の代表値である血球数(赤血球､白血球､血小板)および血色粟( -モ

グT]ビン),赤血球容慣(-マトクリット)について調査した結果を述べる｡

(1オ　赤血球数の分布(図11)

赤血球の平均値は213万で患者さんの約50帝が150万- 250万の範関に入っていることから､

通常人と比較すると約半分の血球数といえるo Lかし赤血球数250万程度あれは軽い労働をすること

ができ､ 300万では普通の社会生活をするの忙余り支障はないと言われている0
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(1ヨ　白血球数の分布(図12)

白血球数2000-2500が20帝と最

(負)

140

も多く､平均値は2900と赤血球数に　120

比較し､通常人に近い高い値を示して

いる｡ 3000以上あれば風邪や他の感

染症に対して十分抵抗力があるといわ

れており､全患者の1/3以上がこの範

鼠に入っている0　　　　　　　　　　　　　60

114)血小坂数の分布(図15)
40

血小板数11万以上と通常人に近い患

者さんが10%程度いるが､ 60%以上の　　2｡

患者さんは5万以下と少ない血小板数

である｡平均値は4.8万であるが､ 3

万あれば無理をしないかぎり出血の心

配はなく､また5万以上あれは虫垂炎

50　　100　　150　　200　　25()　300　　350　　400　　450

赤　血　球　載(×100001

回11　赤血球数の分布(初診時)

a.5　1.D 1.5　　2.0　　2.5　　3･0　　3･5　　410　　4･5　　5･0　　5･5

El　血　球　救(×1く)00)

図12.　白血球数の分布(初診時)
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のような簡単な手術はできるといわれている｡
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5　　　7.5　　10　　12.5　15　　17･5

血　色　素　(9/dL )

図14.血色素の分布(初診時)
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(18　赤血球容積の分布(図15)

赤血球容軌まへマトリクツトともいわれ､血液中に含まれる赤血球の容桁すなわち比重に炉似して

いる｡赤血球数よりも抑定誤差が少ないといわれ､男女差はあるが､ほぼ40帝以上が正常値である｡

この図の傾向は赤血球数の分布と良く似ており､平均値は22 5弟で半分以上の患者さんは15-25

帝の範臥こ入っている｡

●

(負)
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5　　　10　　　15　　　20　　　25　　　30　　　35　　　40　　　45　　　50

赤　血　球　専　横(港)

図15　赤血球容前の分布(初,Lyも時)
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あ　　と　　が　　き

今回のまとめに当っては統面の都合もあり血液学的所見や身体症状､各自の予

後などは割愛したので､やや物足りなく思われる方もおられると思う｡

再不貧は落外国に比べても我が甲で多い掃先である｡しかし.幸いなことに本

邦の再不貧は外国例に比べて軽症ないし､中等症が多いと国際学会などでは指摘

され､ややホッとする｡

我が国での年間の発生数は15-16/100万人にであり,本道では70-80名

ずつ毎年発生していると考えられる｡この内30%が重症化していると考えると

焦燥感にさいなまされる｡

一人一人が大切な家庭を持ち､社会的活動も担っていることが昌されるのです

から､我々医療者以上に家族の方々の心労は計り知れないものがあると思われる｡

現在も厚生省､道を中心に研究が進められており､遠からず本疾息の発生予防や

治ゆが可能になることを期して終わりとします｡

終わりに会員各位の御努力と三好会長以下諸兄の御尽力に感謝します｡

-16-
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お　　わ　　り　　に

昭和48年11月に本会を結成して以来, 12年目を迎えましたoその間､会員

も徐々に増えつつありますが推定で道内に550名程いる患者さんの10数%忙し

かすぎません｡より多くの道内の患者家族の皆様に入会していただき･お互いに

励まし合い力を合わせて病気を竃服し･明るい療養生活が過せるように厭ってい

ます｡

●　この報告召が患者家族の皆さんをはじめ､医療福祉行政に断わる方に少しで
もお役に立つことが出来ましたら幸いです｡

なおこの報告吉を作製するにあたり､ご尽力下さいました北大第三内科桜田先

生､北大工学部の学生諸氏にTyEくお礼申し上げますoまた10周年記念として58年

に発刊する予定でしたが今日まで遅れました事を深くお詫びいたします｡

昭和60年3月

再　不　貧　の　会

副会長　敦　川　正　臣
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