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ミニレビュー

骨髄異形性症候群の分類

　骨髄異形性症候群（myelodysplastic syndrome、MDS）は多能性血液幹細胞の異常に起因する造血障害であり、無効造血のため、多系統の血球減少を生じる。1982年にFAB共同グループにより5病型が提唱された（表1）。

表1　FABグループによるMDS分類

	　
	末梢血の芽球（%）
	骨髄の芽球（%）
	その他

	RA
	< 1
	< 5
	

	RARS
	< 1
	< 5
	環状鉄芽球の増加

	RAEB
	< 5
	5〜19
	

	RAEB in T
	5以上30未満
	20以上30未満
	Auer小体陽性芽球

	CMML
	< 5
	< 20
	単球 > 1000 µl


この分類をもとにして1997年にInternational Prognostic Scoring System （IPSS）によるMDS患者の予後判定基準が作成された（表2）。

表2　International Prognostic Scoring System

	Score
	0
	0.5
	1
	1.5
	2

	骨髄での芽球（%）
	< 5
	5〜10
	
	11〜20
	21〜30

	染色体異常
	良好
	中間
	不良
	
	

	血球減少
	0/1
	2/3
	　
	　
	　


染色体
　良好：正常核型、-Y、del(5q)、del(20q)

　不良：-7、7ｑ-、3個以上での染色体異常
　中間：その他
血球減少　Hb < 10 g/dl、好中球 < 1500 /µl、血小板 < 1 x105/µl 
CMMLで白血球数12000 /µl以上のものは判定より除外
［判定］
　Low　0、Intermediate-1　0.5〜1.0、intermediate-2　1.5〜2.0、High ≥ 2.5

　このIPSSによる重症度分類による各々の生存期間中央値はLowで5.7年、intermediate-1では3.5年、intermediate-2で1.2年、Highでは0.4年であった。

　1999年にWHO分類が提唱され急性骨髄性白血病とMDSの境界が骨髄での芽球比率30%から20%に引き下げられた。この理由としてWHO分類では寛解率が強力化学療法で上昇し、通常の急性骨髄性白血病に比較して遜色がないことを廃止の理由にあげている。

新WHO分類

1.　RA/RARS: 赤芽球系のみの異常を有する。骨髄における芽球は5%未満。RARSは鉄芽球を伴う。

2.　RCMD: 多血球系異形性を伴う。骨髄の芽球は5%未満。
3.　RCMD-RS: 多血球系異形性と鉄芽球を伴う不応性血球減少症。

4.　RAEB
　　①RAEB-I: 骨髄の芽球は5%以上10%未満

　　②RAEB-II: 骨髄の芽球10%以上20%未満

5.　MDS unclassified:分類不能型
6.　MDS associated with del（5q） chromosome abnormality:染色体異常del（5q）を伴う骨髄異形性症候群
7.　Myelodysplastic / myeloproliferative diseases
　　Chronic myelomonocytic leukemia
　　Atypical chronic myelocytic leukemia

　　Juvenile myelomonocytic leukemia

　この新WHO分類ではIPSSにおいて最も高い点数が与えられていた骨髄での芽球20〜30%の要素が抜け落ちることとなる。また新WHO分類ではCMMLは骨髄増殖性疾患の一部に組み込まれている。FA分類の提唱者であるBennettらは新WHO分類での不十分な点をMDS2000として補足した（表3）。

表3　MDS2000分類

	　
	末梢血
	骨髄

	異形性のないRA
	芽球 < 1%、単球数 < 1000 /µl
	芽球 < 5%、環状鉄芽球 < 15%

	異形性を伴うRA
	芽球 < 1%、単球数 < 1000 /µl、

顆粒球系異形性and/or巨大血小板
	芽球 < 5%、環状鉄芽球 < 15%、

顆粒球系異形性and/or巨大血小板

	異形性を伴わないRARS
	芽球 < 5%、単球数 < 1000 /µl
	芽球 < 5%、環状鉄芽球 ≥ 15%

	異形性を伴うRARS
	芽球 < 5%、単球数 < 1000 /µl、

顆粒球系異形性and/or巨大血小板
	芽球 < 5%、環状鉄芽球 ≥ 15%、

顆粒球系異形性and/or巨大血小板

	RAEB-I
	芽球 1〜5%、単球数 < 1000 /µl
	芽球 5〜10%

	RAEB-II
	芽球 6〜20%、単球数 < 1000 /µl
	芽球 11〜20%

	CMML
	芽球 < 1〜20%、単球数 > 1000 /µl
	芽球 0〜20%


略語: MDS, myelodysplastic syndrome; RA, refractory anemia; RARS, refractory anemia with ringed sideroblasts; RAEB, refractory anemia with excess blasts; RAEB in T, refractory anemia with excess blasts in transformation; CMML, chronic myelomonocytic leukemia; RCMD, refractory anemia with multilineage dysplasia; RCMD-RS, refractory anemia with multilineage dysplasia and ringed sideroblasts

