
医療トピックス 
い ま、世 界 の 移 植 は（8）神 経 難 病 に 移 植 ？ 

 クロー･フカセ症候群（POEMS症候群、PEP症候群－plasma cell dyscrasia, endocrinopathy, and 
polyneuropathy－、そして高月病などと呼ばれていた）への自家造血幹細胞移植の治療成績が
報告されました（文献１,２）。POEMS症候群とはpolyneuropathy, organomegaly, endocrinopathy, 
M-protein, skin changesの頭文字を取って名付けられています。なぜか、日本人に多く白人に少
なく、日本では2003年、免疫性神経疫学班・特定疾患の疫学に関する研究班の全国調査により
国内に340名を確認しています。日本人の研究者が『Nuerology』という神経専門雑誌に多数例の
報告をしています（文献３）。 
 
どんな症状？（文献４，５） 
 形質細胞増殖（免疫グロブリン異常）と多発神経炎の２つの症状が基盤にあります。その他に
は多臓器症状が認められます。単一の検査では診断できません。その病態にはサイトカインの
関与が指摘され、VEGF異常高値（vascular endothelial growth factor）が病状をあらわすことが明
らかにされています。診断には表１の診断基準が参考になります。診断までに数年かかる場合も
多いようです。 
 
表１． クロ－フカセ症候群の診断基準（文献５から） 
 

      
 
臨床経過（文献４） 
 慢性進行性経過をとり、症状の改善は一過性です。生存期間の中央値は165ヵ月との報告があ
ります。しかし、生活の質（QOL）は進行する神経障害のため低下し、車椅子が必要となります。 
 
従来の治療 
 病態不明のため、標準的治療はありませんでした。過去に用いられた治療法を表２．に示しま
す。 
 
      表２． 従来の治療方法 
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自家造血幹細胞移植（文献１，２） 
 2002年、クロー・フカセ症候群５例に対する自家移植の有効性がBrief reportとして発表されまし
た。続いて、16例が2004年Blood誌に掲載されました。図１に文献２．の16症例の背景を示しま
す。 
 

       
 
      図１． 自家移植前の患者背景 
 
 末梢神経障害に加えて特徴的な脾腫や浮腫そして内分泌異常があります。14例は男性です。
年齢の中央値は51歳。移植前の検査では肺機能検査異常を15例に認めました。移植前後に気
管内挿管を要したのは５例。移植関連死亡は１例です。図２に示すように自覚的神経症状の改
善を87％に認めました（図２）。以上は後方視的解析のため、有効性確認のためには今後の
prospective studyが必要です。 
 

        
 
      図２． 自家移植後の反応（観察中央値10.8ヵ月） 
 
 
  症例呈示クロー･フカセ症候群を呈示します。 
 

       
 
      図３． 剛毛と手指筋萎縮 
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      図４． 典型的な浮腫（足背のpitting edema）と一部剛毛。 
 
 
 過去の連載は以下のＨＰで御覧ください。 
 HP:http://www.celltherapytransplantation.com 
 http://www.minc.ne.jp/kasii/ 
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