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緒言 

ヒト T細胞白血病ウイルス（HTLV-1）の感染者のごく一部に発症する

HTLV-1 関連脊髄症（HTLV-1-asociated myelopathy :HAM）は、進行性

の脊髄障害を特徴とする希少疾患で、患者の状況は深刻で本邦では難病

に指定されており、治療薬の開発が急務である。このような希少疾患に

おいて新薬開発を推進するためには、臨床経過に関するヒストリカルコ

ントロールデータが必須であるが、これまで継続的に臨床データを収集

する大規模研究がなく、臨床経過や合併症の発生率、薬物療法の実態等

は不明であった。そこで本研究では、全国規模で HAM 患者を登録した前

向き研究である「HAM ねっと」のデータを用いて、これらの情報につい

て検討した。 

 

方法・対象 

対象は、2012 年から 2016 年まで HAM ねっとに登録された 486 人で、

観察期間は最長４年間（被験者は年１回の電話インタビューを最大 5回

受けた）。得られたデータのうち、併存疾患の発生率、薬物使用状況、
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下肢運動機能障害の経時的変化等を収集分析した。 

1000人年あたりの併存疾患及びステロイド関連合併症の各発生率は、

分子に新規発症患者の数を、分母に追跡調査の総年数を使用して計算

し、対応する 95％信頼区間（CI）は、ポアソン分布を用いて計算した。 

下肢運動機能障害の評価は、納の運動障害重症度（Osame motor 

disability score :OMDS）を採用した。OMDS は値が大きいほど重症度

が高い。OMDS の経時的変化の分析は、対応のある t検定を使用した。

なお、すべて両側 p値であり、しきい値は 0.05 とした。また OMDS の経

時的変化について、ステロイド使用の影響を明らかにするするため、ス

テロイド治療の有無とその治療歴の有無に応じて 4群（ステロイド使用

群（S群）、過去にステロイドを使用していた群（SH群）、未治療群（U

群）、その他の群（M群））に分け分析した。 

なお、本研究は、聖マリアンナ医科大学生命倫理委員会の承認を得て

いる（承認番号第 2044 号）。 

 

結果 

 併存疾患の発生率は、骨折、帯状疱疹、ブドウ膜炎の順に高く、それ

ぞれ 1000 人年あたり 55.5、10.4、6.5 であった。薬物使用状況は毎年、

患者の 48.2-50.7％に経口ステロイド治療、2.6-3.5％にインターフェ

ロンα治療が行われていた。経口プレドニゾロンの中央値は 5.0mg/日

と低用量であったが、骨折と帯状疱疹の発生率は、ステロイド治療群の

方が未治療群より高かった（骨折：61.0 対 48.3、帯状疱疹：12.7 対 8.8、

単位はいずれも 1000 人年）。 

OMDS の経時的変化は、1年間観察群（n=346）では、調査開始時（ベ

ースライン）において 5.74±2.22、１年後で 5.94±2.29 であり、１年

間で+0.20[95％CI：0.14-0.25]（P<0.001）と有意に悪化した。４年間

の観察群（n=148）では、ベースラインにおいて 5.80±2.19、４年後 6.28

±2.34 であり、4年間で+0.57[95％CI：0.42-0.73]（P<0.001）と有意

に悪化した。また、ステロイド治療の有無とその治療歴の有無に応じて

分けた 4群（S群、SH群、U群、M群）においても、１年間観察群では、

S群+0.24（P<0.001）、SH 群+0.26（P<0.001）、U群+0.13（P=0.001）、M

群+0.10（P<0.001）、４年間観察群では、S群+0.64（P<0.001）、SH 群+0.67

（P<0.001）、U群+0.41（P=0.005）、M群+0.55（P=0.002）で、いずれの

群においても有意に悪化していた。 

 

考察 

 本研究により、HAM 患者における併存疾患の発生率や薬物使用状況、

また HAM の下肢運動機能は経年的に有意に悪化することが判明した。こ

の点について、1年の観測グループから得られたデータ（+0.20/年）に



基づけば、5年で OMDS が 1グレード悪化することとなる。この結果は、

仮に新薬により OMDS が 1段階改善された場合には、患者の状態を 5年

前のレベルに戻すことを意味すると考えられた。 

また、ステロイド治療の有無とその治療歴の有無に応じて分けた 4群

においては、各群の調査開始前の進行スピードが異なり、ステロイド治

療を受けている患者の元々の進行スピードが速いことを踏まえたとし

ても、ステロイド治療の効果は不十分であることが示唆された。 

本研究の限界として、発症年齢や治療歴等が後ろ向きデータに基づい

ている分析であること、ベースライン以後にステロイド治療を開始した

被験者が 17人のみで治療の有無による運動機能の経時的変化の比較が

困難でステロイドの有効性は判断できないことがあげられる。 

 

結論 

ヒストリカルコントロールとして利用可能性のある HAM 患者の運動

機能の経時的変化に関するリアルワールドデータを示すことができた。 

 

 


