


厚生労働省　エイズ対策政策研究事業
HIV 感染血友病患者の救急対応の課題解決のための研究

第 2版

救急領域における
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ɹ݂༑ප΍ WPO�8JMMFCSBOE ප౳ͷػ݂ࢭೳҟৗ঱͸ɺྍ࣏ༀͷਐาʹΑΓ༧後͕վળ͠ɺ患ऀ༷ͷ
ฏۉण໋͸݈ৗऀͱಉ౳ʹͳΓͭͭ͋Γ·͢ɻ͜ͷͨΊɺ༷ʑͳੜ׆श׳පɾՃྸ疾患Λ߹ซ͢Δස
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Ͱ͖͍ͯΔ৔߹͕ଟ͘ɺଟ͘ͷ患ऀ༷͕਍ྍॴ΍খن໛ͷපӃͰՃྍ͞Ε͍ͯ·͢ɻ͔͠͠ͳ͕Βɺ
͜ΕΒͷࢪઃͰ͸ॏಞͳ߹ซ঱ͷྍ࣏͸Ͱ͖·ͤΜɻҰํɺൖૹઌͱͳΔٸٹҩྍؔػͷதͰɺ݂ࢭ
ࢪͰ͖Δ༺࢖͙͢ʹ࣌ٸۓΛৗඋ͠ɺࡎͷग़݂཈੍ʹඞཁͳༀ࣌΍खज़ɾॲஔྍ࣏݂ࢭೳҟৗ঱ͷػ
ઃ͸Ұ෦ʹݶΒΕ·͢ɻ͞Βʹɺػ݂ࢭೳҟৗ঱ͷଟ͘͸رগ疾患ͷൣᙝʹؚ·Εɺ͜ΕΒͷ疾患ʹ
ৄ͍͠ҩࢣ΋ݶΒΕ͍ͯ·͢ɻ
ɹ͕ͨͬͯ͠ɺ͜ΕΒͷ患ऀ༷͕ٸٹൖૹ͞Εͨ৔߹ʹɺൖૹࢪઃʹ͸͜ΕΒͷༀ͕ࡎৗඋ͞Ε͍ͯ
ͳ͔ͬͨΓɺݧܦྍ࣏ͷ͋Δҩ͍͕ࢣͳ͍͜ͱ΋ଟ͘ɺ࣮ࡍʹద੾ͳ͕ྍ࣏Ͱ͖ͳ͔ͬͨྫࣄ΋ใࠂ
͞Ε͍ͯ·͢ɻ
ɹͦ͜Ͱຊڀݚ൝Ͱ͸ɺॏಞͳ߹ซ঱Λൃ঱ͨ͠ػ݂ࢭೳҟৗ঱患ऀͷॳྍ͕ٸٹҩྍؔػͰద੾ʹ
Ͱ͖Δ͜ͱΛ໨తࢪ࣮ʹ෼े͕ࢭɾ๷ྍ࣏ग़݂ͷͯ͠ܞઃͱ࿈ࢪͷઐ໳ྍ࣏݂ࢭͰ͖Δ͜ͱͱɺࢪ࣮
ͱ͠ɺݱٸٹ৔ͰखܰʹࢀরͰ͖ΔʮྖٸٹҬʹ͓͚Δػ݂ࢭೳҟৗ঱ͷ਍ྍΨΠυʯΛ࡞੒͠·ͨ͠ɻ
ɹຊ਍ྍΨΠυ͸ɺػ݂ࢭೳҟৗ঱ͷΦʔόʔϏϡʔͱ݂༑පɺWPO�8JMMFCSBOE පʢ78%ʣɺ໔Ӹ
性݂খ൘ݮগ঱ʢ*51ʣɺ݂ખ性݂খ൘ݮগ性ࢵൗපʢ551ʣɺ後天性݂༑ප"ʢ")"ʣͷ �ͭͷ疾患ʹ
͍ͭͯɺٸٹҩྍݱ৔ʹ͓͚Δ਍அͱྍ࣏ʹ͍ͭͯ·ͱΊͨ΋ͷͰ͢ɻීஈ͋·Γ਍ྍ͢Δ͜ͱͷͳ
ൖૹ͞Εͨ৔߹ʹɺਵ൐͢Δग़݂঱ٸٹೳҟৗ঱ͷ患ऀ༷͕ɺԿΒ͔ͷ疾පɾ֎ইʹΑͬͯػ݂ࢭ͍
ঢ়΍݂؍తॲஔ࣌ͷྍ࣏݂ࢭʹ͍͓ͭͯ໾ཱ͍͚ͯͨͩΕ͹͍޾Ͱ͢ɻ͍ͣΕ΋·Εͳ疾患Ͱ͋Γɺ
ରԠٸٹΛத৺ͱͨ͠ݟͷΤϏσϯε͸΄ͱΜͲͳ͍ͨΊɺઐ໳Ոͷҙྍ࣏Ҭʹ͓͚Δ਍அɾྖٸٹ
ΨΠυͱͳ͍ͬͯ·͢ɻৄࡉ͸֤疾患ͷͦΕͧΕͷΨΠυϥΠϯΛ͝ࢀর͍ͩ͘͞ɻ
ɹͳ͓ɺٸٹҩྍؔػͰ͠͹͠͹਍ྍ͞Ε͍ͯΔഊ݂঱性%*$ʹ͍ͭͯ͸೔ຊूதྍ࣏ҩֶձɾ೔ຊ
͸ɺ೔͍ͯͭʹ֐োݻڽऍ性رҩֶձ͔Βʮ೔ຊ൛�ഊ݂঱਍ྍΨΠυϥΠϯʯ̍ʣɺେྔग़݂後ͷٸٹ
ຊ༌݂ɾࡉ๔ֶྍ࣏ձ͔Βʮେྔग़݂঱ྫʹର͢Δ݂ӷ੡ࡎͷదਖ਼ͳ࢖༻ͷΨΠυϥΠϯŉ̎ʣ͕ൃ͞ץ
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│１│ 診断 ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ �
│２│ 治療 ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ �

│１│ 血友病 A・Bʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ �
̍ɽ疾患֓ཁ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̎ɽओཁ঱ঢ় ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̏ɽٸٹൖૹ͞ΕΔՄೳ性ͱൖૹݪҼ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̐ɽ਍அ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̑ɽग़݂ɾ݂؍తॲஔ࣌ͷରԠ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹ̍ʣ֓ ཁ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹ̎ʣΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑පʹର͢Δ࣏݂ࢭ ʢྍ૯࿦ʣʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹɹɹᶃΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප"ʢϔϜϥΠϒϥ � ඇ࢖༻ྫʣʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹɹɹᶄΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප"ʢϔϜϥΠϒϥ � ��ʣʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜྫ༺࢖
ɹɹɹɹᶅΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප # ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹ̏ʣΠϯώϏλʔอ༗݂༑පʹର͢Δ࣏݂ࢭ ʢྍ૯࿦ʣʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹɹɹᶃΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප"ʢϔϜϥΠϒϥ � ඇ࢖༻ྫʣ͓ Αͼʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹɹɹɹΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප #
ɹɹɹɹᶄΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප"ʢϔϜϥΠϒϥ � ��ʣʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜྫ༺࢖
̒ɽපӃ಺Ͱ݂༑පྍ࣏੡͙͕͢ࡎʹೖखͰ͖ͳ͍৔߹ͷରॲํ๏ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̓ɽ݂༑පͱ͸ؔ࿈ͷͳ͍疾患ɾ঱ঢ়Ͱൖૹ͞Εͨ৔߹ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��

│２│ von Willebrand 病ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̍ɽ疾患֓ཁ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̎ɽओཁ঱ঢ় ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̏ɽٸٹൖૹ͞ΕΔՄೳ性ͱൖૹݪҼ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̐ɽ਍அ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̑ɽग़݂ɾ݂؍తॲஔ࣌ͷରԠ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹ̍ʣ֓ ཁ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹ̎ʣ78'ؚ༗੡ࡎʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
�ɽපӃ಺Ͱ78%ྍ࣏੡͙͕͢ࡎʹೖखͰ͖ͳ͍৔߹ͷରॲํ๏ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
��ɹ78%ͱ͸ؔ࿈ͷͳ͍疾患ɾ঱ঢ়Ͱൖૹ͞Εͨ৔߹ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��

│１│免疫性血小板減少症（ITP） ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̍ɽ疾患֓ཁ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̎ɽओཁ঱ঢ় ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̏ɽٸٹൖૹ͞ΕΔՄೳ性ͱൖૹݪҼ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̐ɽ਍அ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̑ɽग़݂ɾ݂؍తॲஔ࣌ͷରԠ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹ̍ʣ֓ ཁ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹ̎ʣॏಞͳग़݂ɺ݂؍తॲஔ࣌ͷྍ࣏ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹ̏ʣग़݂঱ঢ়͕ܰඍɺ͋Δ͍͸ແ঱ঢ়ͷ৔߹ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̒ɽ*51 ͱ͸ؔ࿈ͷͳ͍疾患ɾ঱ঢ়Ͱൖૹ͞Εͨ৔߹ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��

�

目 次
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│２│血栓性血小板減少性紫斑病（TTP） ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̍ɽ疾患֓ཁ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̎ɽओཁ঱ঢ় ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̏ɽٸٹൖૹ͞ΕΔՄೳ性ͱൖૹݪҼ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̐ɽ਍அ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̑ɽྍ࣏ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹ̍ʣඍখ݂ખܗ੒ͷ཈੍ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹɹɹᶃ݂ᕶަྍ׵๏ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹɹɹᶄΧϓϥγζϚϒʢ঎඼໊ɿΧϒϦϏ �ʣʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹ̎ʣ"%".54�� ΠϯώϏλʔͷ཈੍ɾࠜઈ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̒ɽ551 ͱ͸ؔ࿈ͷͳ͍疾患ɾ঱ঢ়Ͱൖૹ͞Εͨ৔߹ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��

│３│後天性血友病 A ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̍ɽ疾患֓ཁ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̎ɽओཁ঱ঢ় ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̏ɽٸٹൖૹ͞ΕΔՄೳ性ͱൖૹݪҼ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̐ɽ਍அ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̑ɽྍ࣏ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹ̍ʣग़݂ɾ݂؍తॲஔ࣌ͷྍ࣏݂ࢭ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹ̎ʣग़݂ͷ༧๷ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
ɹɹ̏ʣ໔Ӹ཈੍ྍ๏ ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��
̒ɽ後天性݂༑ප"ͱ͸ؔ࿈ͷͳ͍疾患ɾ঱ঢ়Ͱൖૹ͞Εͨ৔߹ʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜʜ��

本診療ガイドについて、ご意見を募集しております。
今後の改訂作業に役立てたいと考えますので、皆様のご意見を是非お寄せください。
また、本冊子は若干部数の余裕がありますので、追加が必要な場合も以下からお申し込みください。

連絡先：HIV 感染血友病患者の救急対応の課題解決のための研究
事務局：　児玉　紗織　　hatemura@hyo-med.ac.jp
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図１．出血傾向のスクリーニング
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˔�ग़݂޲܏ʢػ݂ࢭೳҟৗʣ͕ ٙΘΕΔ患ऀʹ͸ɺεΫϦʔχϯάࠪݕͱ݂ͯ͠খ൘਺ɾϓϩτϩϯ
Ϗϯ࣌ ʢؒ15ʣɾ׆性Խ෦෼τϩϯϘϓϥενϯ࣌ ʢؒ"155ʣɾϑΟϒϦϊήϯྔɾϑΟϒϦϯ෼
ղ࢈෺ʢ'%1ɾ%�EJNFSʣΛ࣮͢ࢪΔɻ͜ΕΒͷ݁ࠪݕՌʹΑͬͯɺߏػ݂ࢭͷͲ͜ʹҟৗ͕͋Δ
͔Λ൑அ͠ɺٙΘΕΔ疾患ͷ֬ఆ਍அʹඞཁͳࠪݕΛ࣮͢ࢪΔʢਤ̍ʣɻ

˔�໌֬ͳग़݂঱ঢ়͕͋Γͳ͕ΒεΫϦʔχϯά͕ࠪݕશͯਖ਼ৗͷ৔߹ʹ͸ɺ݂খ൘ػೳҟৗɺݻڽୈ
9*** Ҽ׆ࢠ性ͷ௿ԼɺWPO�8JMMFCSBOE Ҽ׆ࢠ性ͷ௿Լɺ·ͨ͸݂؅ͷҟৗ͕͑ߟΒΕΔɻ

˔�݂খ൘ͷྔతɾ࣭తҟৗʹΑΔग़݂঱ঢ়ʹ͸ɺ݂খ൘༌݂͕͓͓ΉͶ༗ޮͰ͋Δ͕ɺ݂ખ性݂খ൘
ʹൗපʢ551ʣࢵগ性ݮ ͓͍ͯ͸ɺඍখ݂؅ʹ͓͚Δ݂ખܗ੒Λ͞Βʹ૿ѱͤ͞ΔͨΊʹسېͰ͋Δɻ

ྍ࣏ΑͬͯʹࡎΔ৔߹͸ɺͦͷ੡͕͋ࡎೱॖ੡ࢠҼݻڽ๡ʹΑΔग़݂঱ঢ়ʹରͯ͠͸ɺܽࢠҼݻڽ�˔
Λ͍ߦɺͳ͍৔߹͸৽઱ౚ݂݁ᕶʢ''1ʣʹ ΑΔݻڽҼࢠશମͷิॆΛ͏ߦɻͨͩ͠ɺݻڽΛ્֐
͢Δ෺ ʢ࣭ݻڽΠϯώϏλʔʣ͕ ଘ͢ࡏΔ৔߹͸ɺݻڽҼࢠΛิॆͯ͠΋ؒ࣌ݻڽ͸୹ॖ͠ͳ͍ɻ
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患者：健常人
（被検血漿混合比）

凝固阻害物質：
正常血漿の添加により、凝固時間の延長が是正されない
                                                           （上に凸） 

凝固因子単純欠乏：
正常血漿の添加により、凝固時間の延長が是正される（下に凸） 

凝
固
時
間

0:100
(0%)

25:75
(25%)

50:50
(50%)

75:25
(75%)

100:0
(100%)

図２．交差混合試験（クロスミキシング試験）

│１│ 診断

ɹग़݂͕ٙ޲܏ΘΕΔ患ऀʹ͸ɺεΫϦʔχϯάࠪݕͱ݂ͯ͠খ൘਺ɾϓϩτϩϯϏϯ࣌ ʢؒ15ʣɾ
࣌性Խ෦෼τϩϯϘϓϥενϯ׆ ʢؒ"155ʣɾϑΟϒϦϊήϯྔɾϑΟϒϦϯ෼ղ࢈෺ʢ'%1ɾ
%�EJNFSʣΛ࣮͢ࢪΔɻ͜ΕΒͷ݁ࠪݕՌʹΑͬͯɺߏػ݂ࢭͷͲ͜ʹҟৗ͕͋Δ͔Λ൑அ͠ɺٙΘ
ΕΔ疾患ͷ֬ఆ਍அʹඞཁͳࠪݕΛ࣮͢ࢪΔʢਤ̍ʣɻ
ɹ15·ͨ͸ɺ"155 ͕Ԇ௕͍ͯ͠Δ৔߹ɺަࠩࠞ߹ݧࢼʢΫϩεϛΩγϯάݧࢼʣΛ࣮͢ࢪΕ͹ɺͦ
ͷݪҼ͕ݻڽҼࢠͷ୯७ͳܽ๡ʹΑΔ΋ͷ͔ɺ֐્ݻڽ෺ ʢ࣭ಛఆͷݻڽҼࢠͷΠϯώϏλʔ΍ϧʔ
ϓεΞϯνίΞάϥϯτʣʹ ΑΔ΋ͷ͔͕ؑผͰ͖Δɻʢਤ̎ʣ

ɹ໌֬ͳग़݂঱ঢ়͕͋Γͳ͕ΒεΫϦʔχϯά͕ࠪݕਖ਼ৗͷ৔߹͸ɺ݂খ൘ػೳҟৗ঱ɺݻڽ
ୈ 9*** Ҽࢠʢ'9***ʣ௿Լ঱ɺWPO�8JMMFCSBOE පɺ·ͨ͸݂؅ͷҟৗ͕͑ߟΒΕΔɻ͜ͷதͰ WPO�
8JMMFCSBOE ප͸ൺֱతස౓͕͍ͨߴΊɺεΫϦʔχϯά͕ࠪݕશͯਖ਼ৗͷ৔߹ʹ͸ɺҰ౓ WPO�
8JMMFCSBOEҼ׆ࢠ性ʢϦετηνϯίϑΝΫλʔ׆性ɿ78'ɿ3$PʣΛଌఆ͓ͯ͘͠ඞཁ͕͋Δɻ·ͨɺ
େྔग़݂後ʹ͸͠͹͠͹ফඅ性ʹ '9*** ͕௿Լ͠ɺग़݂͕ભԆ͢Δ৔߹͕͋ΔͷͰɺద࣌ଌఆ͕ඞཁ
Ͱ͋Δɻ

஫�ɽݻڽΠϯώϏλʔ͸ɺయܕతͳ্ʹತͷάϥϑʹͳΒͳ͍৔߹΋͋Δ͕ɺ໌Β͔ʹԼʹತͰͳ͚Ε͹Πϯ
ώϏλʔܕͱ൑ఆ͢Δɻ

஫ �ɽݻڽΠϯώϏλʔͷதʹ͸ʢ後天性݂༑ප"ͷ߅ୈ7*** Ҽ߅ࢠମͳͲʣ͸ɺ્֐൓Ԡ͕ؒ࣌ͱԹ౓ʹґଘ
͢Δ৔߹͕͋ΔͨΊɺࠞ࿨௚後ʹՃ͑ͯɺ��ˆͰ̎ؒ࣌ΠϯΩϡϕʔγϣϯͨ͠後ʹ΋ࠪݕΛ࣮͢ࢪΔɻ
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│２│ 治療

ɹ݂খ൘ͷྔతɾ࣭తҟৗʹΑΔग़݂঱ঢ়ʹ͸ɺ݂খ൘༌݂͕͓͓ΉͶ༗ޮͰ͋Δ͕ɺ݂ખ性݂খ൘
ʹൗපʢ551ʣࢵগ性ݮ ͓͍ͯ͸ɺඍখ݂؅ʹ͓͚Δ݂ખܗ੒Λ͞Βʹ૿ѱͤ͞ΔͨΊʹسېͰ͋Δɻ
໔Ӹ性݂খ൘ݮগ঱ʢ*51ʣͰ͸ɺ݂খ൘༌݂ͷޮՌ͸গͳ͍͕ɺॏಞͳग़݂ͷྍ࣏݂ࢭͷͨΊʹɺЍ
άϩϒϦϯ΍εςϩΠυࡎΛซ༻ͷ্Ͱ࣮͢ࢪΔ৔߹͕͋Δɻ
ɹݻڽҼܽࢠ๡ʹΑΔग़݂঱ঢ়ʹରͯ͠͸ɺݻڽҼࢠೱॖ੡͕͋ࡎΔ৔߹͸ɺͦͷ੡ࡎʹΑͬͯྍ࣏
Λ͍ߦɺͳ͍৔߹͸৽઱ౚ݂݁ᕶʢ''1ʣʹ ΑΔݻڽҼࢠશମͷิॆΛ͏ߦɻݻڽ্ࠪݕҼࢠͷܽ๡͕
ࣔࠦ͞ΕΔ͕ɺ͜ΕΒͷิॆྍ๏͕ແޮͳ৔߹͸ɺݻڽΠϯώϏλʔͷଘࡏΛٙͬͯਫ਼ࠪΛ͏ߦඞཁ
͕͋Δɻ
ɹҰ෦ͷग़݂ʹ͓͍ͯ͸ɺ݂؅଄ӨʹΑΓഁ୼݂؅Λಉఆ͠ɺͦͷ݂࠹ʹ؅ખज़Λ͢ߦࢪΔ͜ͱͰɺ
ɺϑΟࡎɺθϥνϯ੡ࡎͱͯ͠ɺτϩϯϏϯ੡ྍ࣏ॴతہՄೳͱͳΔ৔߹΋͋Δɻग़݂෦Ґͷ͕݂ࢭ
ϒϦϯ઀ணࡎɺ݂؅ऩॖࡎͳͲͷ֎༻͕ࡎ༻͍ΒΕΔ৔߹΋͋Δɻ
ɹͦͷଞɺൽԼग़݂΍೪ບग़݂͋Δ͍͸ے೑಺ग़݂΍ؔઅ಺ग़݂ͷ༧๷ɺྍ࣏ʹ͸ݪҼ疾患ͷྍ࣏ʹ
Ճ͑ͯɺΧϧόκΫϩϜεϧϗϯࢎφτϦ΢ϜɺϏλϛϯ$ͳͲͷ݂ࡎڧ؅૿ɺτϥωΩαϜࢎɺΠ
ϓγϩϯΞϛϊΧϓϩϯࢎͳͲͷ߅ઢ༹͕ࡎ༻͍ΒΕΔɻ߅ઢ༹ༀ͸೪ບग़݂ʹൺֱత༗ޮͰ͋Δ͕ɺ
೘࿏ग़݂ʹର͢Δ࢖༻͸ɺ೘தͰܗ੒͞Ε݂ͨڽմ༹͕ղ͠ʹ͘͘ͳΓɺ೘࿏ด࠹Λ͖ͨ͢Մೳ性͕
͋ΔͨΊسېͱͳΔɻ·ͨɺ೻छ性݂؅಺ݻڽ঱ީ܈ʢ%*$ʣ౳ͷೋ࣍ઢ༹ဏਐঢ়ଶʹର͢Δ࢖༻΋ɺ
݂ખ޲܏Λ͞Βʹ૿ѱͤ͞ΔͨΊʹسېͱͳΔɻ
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˔�݂༑ප͸ɺ݂ӷݻڽୈ7***ʢ*9ʣҼࢠͷྔతɺ࣭తܽ๡ʹͮ͘جҨ఻性ग़݂性疾患Ͱɺୈ7*** Ҽࢠ
ܽ๡঱͕݂༑ප"ɺୈ *9 Ҽܽࢠ๡঱͕݂༑ප #Ͱ͋Δɻ

˔�ಛʹ༠Ҽͷͳ͍ࣗવग़݂ʹΑͬͯٸٹҩྍؔػʹൖૹ͞ΕΔՄೳ性͸গͳ͍͕ɺ௎ےࠊग़݂΍ؾಓ
पғʢҺ಄΍޴಄ͳͲʣͷग़݂͸ɺೖӃʹͯे෼ͳྍ࣏݂ࢭΛ࣮͢ࢪΔඞཁ͕͋Δɻ

ൖૹ͞ΕΔՄೳ性͕͋Δग़݂঱ঢ়ͱͯ͠͸ɺ೴ग़݂ɺ৯ಓ੩຺ᚅ΍ଞͷফԽ؅疾患͔ΒͷফԽٸٹ�˔
؅ग़݂ɺ͋ Δ͍͸େ͖ͳ֎ইʹΑΔग़݂ɺҩྍؔػͰͷ݂؍తॲஔ後ͷࠔ݂ࢭ೉ͳͲ͕͑ߟΒΕΔɻɹ

˔�݂༑පͷग़݂ɾ݂؍తॲஔ࣌ͷྍ࣏݂ࢭͷجຊ͸ɺୈ7***ʢ*9ʣҼࢠ੡ࡎΛ੩຺஫ࣹ͠ɺܽ๡ͨ͠
ҼࢠͷิॆΛ͜͏ߦͱͰ͋Δʢิॆྍ๏ʣɻͨͩ͠ɺΠϯώϏλʔอ༗ྫʹରͯ͠͸ɺ͜ΕΒͷୈ
7***ʢ*9ʣҼࢠ੡ࡎ͸ແޮͱͳΔͨΊɺ؅݂ࢭཧʹ͸ɺୈ7***ʢ*9ʣҼࢠΛܦ༝ͤͣʹɺओʹ֎Ҽܥ
๏͕༻͍ΒΕΔɻྍ݂ࢭ൓ԠΛଅਐ͢ΔόΠύεݻڽ性Խͤͯ͞׆ΛࢠҼݻڽ

˔�Ұൠతͳྍ࣏݂ࢭͷํ๏ʹ͍ͭͯ͸ɺ೔ຊ݂ખֶ݂ࢭձ͔ΒʮΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප患ऀʹର
͢Δྍ࣏݂ࢭΨΠυϥΠϯ����� ೥վగ൛̍
ʯʮΠϯώϏλʔอ༗ઌ天性݂༑ප患ऀʹର͢Δ݂ࢭ
�����ΨΠυϥΠϯྍ࣏ ೥վగ൛̎ʣʯɺ͓ΑͼͦͷิҨ൛͕ൃ͞ߦΕ͍ͯΔɻ

ɹ�ˠ IUUQ���XXX�KTUI�PSH�XPSEQSFTT�HVJEFMJOF�
˔�ൖૹ͞Ε݂ͨ༑ප患ऀͷྍ࣏݂ࢭͷํ਑ܾఆʹ͸ɺ݂༑ප"͔ #͔ɺΠϯώϏλʔͷ༗ແɺීஈ

ͱ୯Ґ਺ɺ݂༑ප"ͷ৔߹͸໊ࡎΔ੡͍ͯ͠༺࢖ʹ݂ࢭ '7*** Τϛγζࡎମ੡߅ೳ୅ସೋॏಛҟػ
Ϛϒʢ঎඼໊ɿϔϜϥΠϒϥ�ʣΛ࢖༻͍ͯ͠Δ͔൱͔ɺͦͯ͠௨Ӄࢪઃɺ͓Αͼ患ऀͷମॏͳͲ
ͷ৘ใ͕ඞཁͰ͋Δɻൖૹ患ऀ͕݂༑පͱ൑໌ͨ͠ࡍʹ͸ɺ࠷ॳʹ͜ΕΒΛ֬ೝ͢Δɻ

˔�患ऀ͸࣌ٸۓʹఏࣔ͢Δ̎ͭંΓͷ࣌ٸۓ患ऀΧʔυʢԼਤʣΛॴ͍ͯ࣋͠Δ৔߹͕͋ΓɺຊΧʔ
υʹ͸患ऀͷྍ࣏݂ࢭʹඞཁͳ৘ใ͕͞ࡌهΕ͍ͯΔɻ

│１│ 血友病

֎ଆ

಺ଆ
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˔�݂༑පͷྍ࣏݂ࢭʹ͓͚ΔୈҰબ୒੡ࡎ͸ਤ �ͷΞϧΰϦζϜΛߟࢀʹܾఆ͢Δɻ

図３．血友病の止血治療における第一選択製剤
ϔϜϥΠϒϥ �ɿ'7*** �ΤϛγζϚϒࡎମ੡߅ೳ୅ସೋॏಛҟػ
ϊϘηϒϯ)*�ɿҨ఻ࢠ૊׆͑׵性݂ܕӷݻڽୈ7** Ҽࢠ੡ࡎ

血友病 A

インヒビターなし

ϔϜϥイϒϥ�

用なし࢖
ୈ VIII Ҽࢠ੡ࡎ

ิॆ療法

ୈ VIII Ҽࢠ੡ࡎ
ิॆ療法

ୈ I9 Ҽࢠ੡ࡎ
ิॆ療法

όイύε止血療法
͋るいは

用量ୈߴ VIII Ҽࢠ੡ࡎ
によるインヒビター中࿨療法

ϊϘηϒン )I� による
όイύε止血療法

͋るいは
用量ୈߴ VIII Ҽࢠ੡ࡎ

によるインヒビター中࿨療法

όイύε止血療法
͋るいは

用量ୈߴ I9 Ҽࢠ੡ࡎ
によるインヒビター中࿨療法

ϔϜϥイϒϥ�

用͋Γ࢖

ϔϜϥイϒϥ�

用なし࢖

ϔϜϥイϒϥ�

用͋Γ࢖

インヒビター͋Γ

インヒビターなし

インヒビター͋Γ

血友病 #

ポ
イ
ン
ト

஫̍ɽํྍ࣏਑ʹ͍ͭͯ
�ɹɹɹ�ग़݂ͷํྍ࣏਑΍݂؍తॲஔ࣌ͷग़݂༧๷ํ๏ʹ͍ͭͯ͸ɺՄೳͳݶΓ௨Ӄࢪઃͷओ࣏ҩʹ࿈བྷ͠ɺ੡

ͨ͠ʹߟࢀΨΠυϥΠϯΛྍ࣏݂ࢭͷબ୒΍౤༩ྔʹ͍ͭͯ૬ஊ͢Δͱͱ΋ʹɺຊ਍ྍΨΠυ΍લड़ͷࡎ
্Ͱܾఆ͢Δɻ

஫̎ɽ࢖ʹྍ࣏༻͢Δ੡ࡎʹ͍ͭͯ
ɹɹɹɹ࢖ʹྍ࣏༻͢Δ੡ࡎ͸ɺ患ऀ͕ීஈ͔Β࢖༻͍ͯ͠Δ΋ͷΛҾ͖ଓ͖࢖༻͢Δํ͕๬·͍͕͠ɺಉ͡੡

Δɻ࢝͢Λ։ྍ࣏ͯ͠༺࢖Ε͹ɺͦΕΛ͕͋ࡎೖखͰ͖ͳ͍৔߹ɺ΋͠Ӄ಺ʹଞͷಉޮͷ੡͕ࡎ
஫̏ɽපӃ಺Ͱ݂༑පྍ࣏੡͙͕͢ࡎʹೖखͰ͖ͳ͍৔߹
ɹɹɹɹ೔ৗతʹग़݂঱ঢ়Λ͖݂ͨ͢༑ප患ऀͷେ෦෼͸ɺݻڽҼࢠ੡ࡎͷࡏ୐ࣗݾ஫ࣹྍ๏Λ࣮͓ͯ͠ࢪΓɺ

ࣗ୐ʹࡏ୐ࣗݾ஫ࣹ༻ͷ੡ࡎΛॴ͍ͯ࣋͠Δ৔߹͕͋Δɻॏಞͳग़݂঱ঢ়ʹΑΓൖૹ͞ΕͨࡍɺӃ಺Ͱ݂
༑පྍ࣏੡͙͕͢ࡎʹೖखͰ͖ͳ͍৔߹͸ɺٸۓආ೉తʹ患ऀ͕ॴ͍ͯ࣋͠Δ੡ࡎΛʢ༗ޮݶظΛ֬ೝ͠
্ͨͰʣ࢖༻͠ɺྍ࣏݂ࢭΛ։࢝͢Δ͜ͱΛྀ͢ߟ΂͖Ͱ͋Δɻ
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˔�ΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප患ऀͷग़݂঱ঢ়ʹର͢ΔݻڽҼࢠ੡ࡎͷॳճ౤༩ྔ͸ɺग़݂ͷఔ౓ʹ
ΑͬͯҟͳΓɺ͓ ͓ΉͶද ʢ̎Q���ʣͷ౤༩ྔΛߟࢀʹ౤༩͢Δɻॏ঱ͷग़݂ʹͯൖૹ͞Εͨ৔߹΍ɺ
େखज़͕ඞཁͳ৔߹͸ɺ·ͣҼ׆ࢠ性Λ ����ఔ౓ʹ্ঢͤ͞ΔҼࢠ ʢྔ݂༑ප"� ୈ 7*** Ҽࢠ੡
ΔͨΊʹ͸ɺ࣋͢Λҡ݂ࢭΛ���୯Ґ�LHʣΛ౤༩͢Δɻࡎ੡ࢠΛ��୯Ґ�LHɹ݂༑ප#ɿୈ*9Ҽࡎ
͜ΕʹҾ͖ଓ͖Ұఆؒ࣌͝ͱʹݻڽҼࢠ੡ࡎͷ܁Γฦ͠౤༩ʢ࿈ଓ౤༩ʣ͕ ඞཁͰ͋Δɻ

˔�ΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප患ऀͷޮ݂ࢭՌͷϞχλϦϯά͸ɺ"155 ͼٴ '7***ʢ'*9ʣ׆性Λ༻͍
ɻ͏ߦͯ

˔�ϔϜϥΠϒϥ � Λ࢖༻தͷ݂༑ප"患ऀ͸ɺ"155 ڽͷࡍ୺ʹ୹ॖ͠ਖ਼ৗൣғͱͳΔ͕ɺ࣮ۃ͕
***ೳ͸ୈ7ػݻ Ҽ׆ࢠ性ʹͯ͠ࢉ׵ ���ఔ౓Ͱ͋ΔͨΊɺग़݂঱ঢ়ͷྍ࣏݂ࢭʹ͸ෆे෼Ͱ͋Δɻ
͕ͨͬͯ͠ग़݂࣌΍݂؍తॲஔ࣌ʹ͸ඞͣݻڽҼࢠ੡ࡎΛ͕ྍ࣏ͨ͠༺࢖ඞཁͰ͋Δɻ

˔�ϔϜϥΠϒϥ � Λ࢖༻தͷΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප"ʹ͸ɺϔϜϥΠϒϥ � ඇ࢖༻ྫͱશ͘ಉ
༷ͷୈ7*** Ҽࢠ੡ྍॆิࡎ๏Λ࣮͢ࢪΔɻϔϜϥΠϒϥ � Λ࢖༻தͷΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප"
ʹ΋ɺϔϜϥΠϒϥ � ඇ࢖༻ྫͱಉ༷ʹόΠύεྍ݂ࢭ๏Λ࣮͢ࢪΔ͕ɺόΠύε݂ࢭ੡ࡎͷબ
୒΍౤༩ྔ͕ҟͳΔͨΊɺ஫ҙ͕ඞཁͰ͋Δɻ

˔�ΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප"患ऀͷग़݂঱ঢ়ͷྍ࣏͸ɺ患ऀͷΠϯώϏλʔͷྗՁ΍൓Ԡ性ɺϔϜ
ϥΠϒϥ � ͷ࢖༻ͷ༗ແʹΑͬͯɺ੡ࡎͷબ୒͕มΘΔ৔߹͕͋ΔɻϔϜϥΠϒϥ � Λ࢖༻தͷ
患ऀ͸ɺ࣌ٸۓ患ऀΧʔυͱ͸ผʹϔϜϥΠϒϥ � ࿈བྷΧʔυΛॴ͍ͯ࣋͠ΔͷͰɺ͞ࡌهΕͯ
͍Δࢪઃʹඞͣ࿈བྷΛऔΓɺํྍ࣏਑Λ໰͍߹ΘͤΔඞཁ͕͋ΔɻͲ͏ͯ͠΋ྍ࣏ͷৄ͕ࡉෆ໌ͳ
৔߹͸ॳճʹҨ఻ࢠ૊׆͑׵性݂ܕӷݻڽୈ7** Ҽࢠ੡ࡎʢ঎඼໊ɿϊϘηϒϯ)*�ʣΛ ���H�LH
౤༩͢Δɻ

˔�ΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප #患ऀͷग़݂঱ঢ়ͷྍ࣏΋ɺ患ऀͷΠϯώϏλʔͷྗՁ΍൓Ԡ性ʹΑͬ
ͯ੡ࡎͷબ୒͕มΘΔ৔߹͕͋ΔɻͲ͏ͯ͠΋ྍ࣏ͷৄ͕ࡉෆ໌ͳ৔߹͸ॳճʹϊϘηϒϯ)*�

Λ ���H�LH ౤༩͢Δɻ
˔�݂༑පྍ࣏ʹ͍ͭͯෆ໌ͳ఺͕͋Δ৔߹͸ɺ೔ຊ݂ખֶ݂ࢭձ݂༑ප਍ྍ࿈ܞҕһձͷϒϩοΫڌ

఺පӃɺ஍Ҭத֩පӃͳͲʹ໰͍߹ΘͤΔͱΑ͍ɻ
ɹ�݂༑ප਍ྍ࿈ܞҕһձͷ8&#αΠτˠ IUUQT���XXX�KTUI�PSH�XPSEQSFTT�DPN�KIOD�

表１．ヘムライブラ ® 使用の有無と止血治療

ϔϜϥΠϒϥ � ඇ࢖༻ྫ ϔϜϥΠϒϥ � ྫ༺࢖

ΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප" '7*** ੡ྍॆิࡎ๏ ϔϜϥΠϒϥ � ඇ࢖༻ྫͱಉ͡
ୈ7*** Ҽྍॆิࢠ๏

ΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප" όΠύεྍ݂ࢭ๏
ϔϜϥΠϒϥ � ඇ࢖༻ྫͱ͸
੡ࡎબ୒΍౤༩ྔ͕ҟͳΔ
όΠύεྍ݂ࢭ๏

ポ
イ
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概要ױ࣬．１
ɹ݂༑ප͸ɺ݂ӷݻڽୈ7***ʢ*9ʣҼࢠͷྔతɺ࣭తܽ๡ʹͮ͘جҨ఻性ग़݂性疾患Ͱ͋Δɻୈ7*** Ҽ
ʢ'7***ʣܽࢠ ๡঱Λ݂༑ප"ɺୈ *9 Ҽࢠʢ'*9ʣܽ ๡঱Λ݂༑ප #ͱݺͼɺ͍ͣΕ΋Ҽ׆ࢠ性͕ ��ະ
ຬͷ΋ͷΛॏ঱ɺ�ʙ ��ͷ΋ͷΛத౳঱ɺ��Ҏ্ͷ΋ͷΛܰ঱ͱ͍ͯ͠Δɻ
ɹॏ঱݂༑ප͸ग़࣌࢈ͷ಄֖಺ग़݂΍ɺ༮͔ظࣇΒؔઅ಺ɺے೑಺ग़݂ͳͲͷग़݂঱ঢ়ʹΑͬͯɺେ
෦෼͕খظࣇʹ਍அ͞ΕΔɻ͔͠͠ͳ͕ΒɺҼ׆ࢠ性ͷൺֱత͍ߴத౳঱ɺ͋Δ͍͸ܰ঱ͷ৔߹͸ग़
݂঱ঢ়͕ݦஶͰ͸ͳ͘ɺࢥय़͋ظΔ͍͸੒ਓظͷൈࣃ΍֎ইɺखज़࣌ͷࠔ݂ࢭ೉ɺ͋Δ͍͸ۮવ֬ೝ
͞ΕͨࠪݕݻڽҟৗΛ͖͔͚ͬʹ਍அ͞ΕΔ৔߹΋͋Δɻ

̎．ओ要঱ঢ়
ɹ݂༑පͷग़݂঱ঢ়͸ਂ෦ग़݂঱ঢ়ʢ᙭௧ɺ݂जܗ੒ʣΛத৺ͱ͠ɺؔઅ಺ग़݂͕࠷΋ଟ͘ɺ͍࣍Ͱے
೑಺ग़݂͕ଟ͍ɻ݂༑ප"ͱ݂༑ප #ͷؒʹେ͖ͳ঱ঢ়ͷࠩҟ͸ͳ͍ɻ
ɹؔઅ಺ग़݂Λ܁Γฦ͢ͱɺؔઅ׈ບʹຫ性Ԍ঱͕͜ىΓʢຫ性׈ບԌʣɺ࣍ୈʹؔઅೈ͔ࠎΒࠎ΁ͱ
ଛই͕֦େ͠ ʢ݂ͯ༑පؔઅ঱ʣɺ࠷ऴతʹ͸ؔઅॖ߆Λདྷ͢৔߹͕͋Δɻɹ
ɹۙ೥ͷྍ࣏ͷਐาʹΑΓए೥ͷ݂༑ප患ऀ͸ؔઅো֐ͷਐ͕ߦ཈੍͞Ε͍ͯΔ঱ྫ͕ଟ͍͕ɺ��
Δྫ͕ଟ͍ɻ͍ͯ͠ߦਐ͕֐Ҏ্ͷ݂༑ප患ऀ͸͢Ͱʹෳ਺ͷؔઅʹোࡀ
ɹ·ͨɺҰ෦ͷ঱ྫ͸ݻڽҼࢠͷิॆʹΑΓɺ౤༩͞Εͨ '7***ʢ'*9ʣΛ॓ओͷ໔Ӹ͕ߏػҟ෺ͱ͠
ͯೝࣝ͠ɺ'7***ʢ'*9ʣʹ ର͢Δಉछ߅ମʢΠϯώϏλʔʣ͕ ੜ͞ΕΔ͜ͱ͕͋ΔɻΠϯώϏλʔ͕࢈
ߦਐ͕֐೉ͱͳΓɺΑΓؔઅোࠔ͕ྍ࣏݂ࢭੜ͞Εͨ৔߹͸ɺ௨ৗͷิॆྍ๏͕ແޮͱͳΔͨΊɺ࢈
͠΍͘͢ͳΔɻ

Ҽݪൖૹ͞ΕΔՄೳੑͱൖૹٸٹ．̏
ɹ೔ৗతʹൃ঱͢Δؔઅ಺ग़݂ɺے೑಺ग़݂ɺൽԼɾ೪ບग़݂ͷେ෦෼͸ɺݻڽҼࢠ੡ࡎͷࡏ୐ࣗݾ
஫ࣹɺ·ͨ͸͔͔Γ͚ͭҩʹΑΔྍ࣏݂ࢭʹΑͬͯ؅ཧ͞Ε͍ͯΔͨΊɺ͜ΕΒͷಛʹ༠Ҽͷͳ͍ࣗ
વग़݂ʹΑͬͯٸٹҩྍؔػʹൖૹ͞ΕΔՄೳ性͸গͳ͍ɻͨͩ͠ɺ௎ےࠊग़݂͸ग़݂ྔ΋ଟ͘ɺप
ғͷ݂؅΍ਆܦͷѹഭ঱ঢ়Λ͖ͨ͢ڪΕ͕͋ΓɺؾಓपғʢҺ಄΍޴಄ͳͲʣͷग़݂͸ؾಓด࠹ʹΑΔ
஠ଉͷڪΕ͕͋ΔͨΊɺ͍ͣΕ΋ೖӃʹͯे෼ͳྍ࣏݂ࢭΛ࣮͢ࢪΔඞཁ͕͋Δɻ
ɹ݂༑ප患ऀ͕ٸٹൖૹ͞ΕΔՄೳ性͕͋Δग़݂঱ঢ়ͱͯ͠͸ɺ೴ग़݂ɺ৯ಓ੩຺ᚅ΍ଞͷফԽ؅疾
患͔ΒͷফԽ؅ग़݂ɺ͋Δ͍͸େ͖ͳ֎ইʹΑΔग़݂ɺҩྍؔػʹ͓͚Δ݂؍తॲஔ後ͷࠔ݂ࢭ೉ͳ
Ͳ͕͑ߟΒΕΔɻɹ

̐．਍அ
ɹ݂ࢭεΫϦʔχϯάݕ ʢ݂ࠪখ൘਺ɺϓϩτϩϯϏϯ࣌ ɿؒ15ɺ׆性Խ෦෼τϩϯϘϓϥενϯ࣌ ɿؒ
"155ɺϑΟϒϦϊήϯɺϑΟϒϦϯ෼ղ࢈෺ɿ'%1΋͘͠͸%�EJNFSʣʹ ͓͍ͯɺ"155 ୯ಠͷԆ
௕͕ೝΊΒΕͨ৔߹ʹɺ'7***ɾ'*9 性͕׆ࢠ性Λଌఆ͠ɺҼ׆ ���ະຬͷ৔߹ɺ݂༑පͱ਍அ͢Δɻ
WPO�8JMMFCSBOE පͱͷؑผͷͨΊɺ78'ྔݪ߅ɺ78'׆性ʢϦετηνϯίϑΝΫλʔ׆性ʣ΋
ಉ࣌ʹଌఆ͢Δඞཁ͕͋Δɻ
ɹ·ͨɺϧʔϓεΞϯνίΞάϥϯτ΍後天性݂༑ප"ͳͲݻڽ൓ԠΛ્͢֐Δ߅ମʹΑΔݻڽো֐
Λ൱ఆ͢ΔͨΊɺϧʔϓεΞϯνίΞάϥϯτ΍ '7*** ΠϯώϏλʔͷଌఆ΋ඞཁͰ͋Δɻ
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５．出血・観血的処置時の対応
　１）概要
ɹ݂༑පͷग़݂ɾ݂؍తॲஔ࣌ͷྍ࣏݂ࢭͷجຊ͸ɺ'7***ʢ'*9ʣ੡ࡎΛ੩຺஫ࣹ͠ɺܽ๡ͨ͠Ҽࢠͷ
ิॆΛ͜͏ߦͱͰ͋Δʢิॆྍ๏ʣɻͨͩ͠ɺΠϯώϏλʔอ༗ྫʹରͯ͠͸ɺ͜ΕΒͷ '7***ʢ'*9ʣ
੡ࡎ͸ແޮͱͳΔͨΊɺ؅݂ࢭཧʹ͸ɺ'7***ʢ'*9ʣΛܦ༝ͤͣʹɺओʹ֎ҼݻڽܥҼࢠΛ׆性Խͤ͞
๏͕༻͍ΒΕΔɻྍ݂ࢭ൓ԠΛଅਐ͢ΔόΠύεݻڽͯ
ɹҰൠతͳྍ࣏݂ࢭͷํ๏ʹ͍ͭͯ͸೔ຊ݂ખֶ݂ࢭձ͔ΒʮΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප患ऀʹର͢
Δྍ࣏݂ࢭΨΠυϥΠϯ����� ೥վగ൛ʯ̍ʣʮΠϯώϏλʔอ༗ઌ天性݂༑ප患ऀʹର͢Δྍ࣏݂ࢭ
ΨΠυϥΠϯ����� ೥վగ൛ʯ̎ʣɺ͓ΑͼͦͷิҨ൛̏ʣ̐ ʣ͕ൃ͞ߦΕ͍ͯΔɻʢิҨ൛͸ ���� ೥Ҏ߱
ʹൃച͞Εͨ৽ྍ࣏نༀʹ͍ͭͯͨ͠ࡌه΋ͷͰɺྍ࣏ͷجຊత಺༰͸ ����೥վగ൛ʹ͞ࡌهΕͯ
͍Δʣɣ IUUQ���XXX�KTUI�PSH�XPSEQSFTT�HVJEFMJOF�
ɹͨͩ͠ɺ͜ΕΒͷΨΠυϥΠϯͷ಺༰͸ɺ���� ೥࣌఺Ͱൢച͞Ε͍ͯͨ൒ظݮඪ४ܕ੡ࡎΛ༻͍
ͨ৔߹ͷ౤༩ྔɺ౤༩ִؒͰ͋Γɺͦͷ後ʹൃച͞Εͨ൒ظݮԆ௕੡ࡎΛ༻͍ͯ͢ྍ࣏Δ৔߹͸ɺओ
ʹ౤༩ִ͕ؒҟͳΔͨΊɺ֤ༀࡎͷఴ෇จॻΛࢀর͢Δඞཁ͕͋Δɻ
ɹ·ͨɺۙ࠷͸ग़݂ͷ༧๷Λ໨తͱͨ͠ݻڽҼࢠ୅ସ੡ࡎ΍ߧۉ࠶ݻڽʢ3F�CBMBODFʣྍ ๏੡ࡎͱ͍ͬ
ͨඇҼࢠ੡ࡎʢ/PO�GBDUPS ੡ࡎʣͷ։ൃ͕ਐΜͰ͍Δɻ
ɹ���� ೥ʹൃച͞Εͨ '7*** ΤϛγζϚϒʢ঎඼໊ɿϔϜϥΠϒϥࡎମ੡߅ೳ୅ସೋॏಛҟػ �ʣΛ
ͱҰ෦ҟͳΔ఺͕͋ΔͨΊɺʮ݂ྫ༺࢖ϔϜϥΠϒϥ�ඇ͕ྍ࣏݂ࢭதͷ݂༑ප"঱ྫʹ͍ͭͯ͸ɺ༺࢖
༑ප患ऀʹର͢Δྍ࣏݂ࢭΨΠυϥΠϯɿ���� ೥ิҨ൛ɹϔϜϥΠϒϥ�ʢΤϛγζϚϒʣ࢖༻ʹͭ
͍ͯʯ̑ʣ΍ɺத֎੡ༀͷҩ͚޲ࢣαΠτˠ IUUQT���DIVHBJ�QIBSN�KQ�DPOUFOUT�DB�������������
ͳͲΛඞͣࢀর͍͖͍ͯͨͩͨ͠ɻ
ɹ����೥ʹ͸ɺߧۉ࠶ݻڽʢ3F�CBMBODFʣྍ ๏੡ࡎίϯγζϚϒʢ঎඼໊ɿΞϨϞ �ʣ͕ ൃച͞Εͨɻ
ΞϨϞ � ͸ɺޚ੍ݻڽҼࢠͷҰͭͰ͋Δ 5JTTVF�'BDUPS�1BUIXBZ�*OIJCJUPSʢ5'1*ʣͷ࡞༻Λ཈੍͢
ΔϞϊΫϩʔφϧ߅ମ੡ࡎͰɺదԠ͸ΠϯώϏλʔΛอ༗͢Δ݂༑ප"�# ঱ྫͰ͋Δ͕ɺओʹΠϯ
ώϏλʔΛอ༗͢Δ݂༑ප #঱ྫʹ࢖༻͞ΕΔ੡ࡎͱ͑ߟΒΕΔɻ
ɹϔϜϥΠϒϥ � ΍ΞϨϞ � ʹΑΔग़݂༧๷Λ࣮ࢪதͷΠϯώϏλʔอ༗݂༑පʹൃੜͨ͠ഁ୼ग़݂
ͷόΠύεྍ݂ࢭ๏ʹ͸ɺ݂ખ঱ͷൃੜϦεΫ͕ݒ೦͞ΕΔͨΊɺ࢖༻͢Δ੡ࡎͷબ୒΍౤༩ྔ͕ҟ
ͳΔ৔߹͕͋Γɺ஫ҙΛඞཁͱ͢Δɻ
ɹൖૹ͞Ε݂ͨ༑ප患ऀͷྍ࣏݂ࢭͷํ਑ܾఆʹ͸ɺ݂༑ප"͔ #͔ɺΠϯώϏλʔͷ༗ແɺීஈ
�ͱ୯Ґ਺ɺ݂༑ප"ͷ৔߹͸ϔϜϥΠϒϥ໊ࡎΔ੡͍ͯ͠༺࢖ʹ݂ࢭ Λ࢖༻͍ͯ͠Δ͔൱͔ɺͦ͠
ͯ௨Ӄࢪઃɺ͓Αͼ患ऀͷମॏͳͲͷ৘ใ͕ඞཁͰ͋Δɻൖૹ患ऀ͕݂༑පͱ൑໌ͨ͠ࡍʹ͸ɺ࠷ॳ
ʹ͜ΕΒΛ֬ೝ͢Δɻ患ऀ͸࣌ٸۓʹఏࣔ͢Δ࣌ٸۓ患ऀΧʔυΛॴ͍ͯ࣋͠Δ৔߹͕͋ΓɺຊΧʔ
υʹ͸患ऀͷྍ࣏݂ࢭʹඞཁͳ৘ใ͕͞ࡌهΕ͍ͯΔɻ
ɹ݂༑පͷྍ࣏݂ࢭ͸ɺۙ೥਺ʑͷ৽͍͠બ୒͕ࢶ௥Ճ͞Εɺ͔ͳΓෳࡶԽ͍ͯ͠ΔͨΊɺग़݂ͷ࣏
ྍํ਑΍݂؍తॲஔ࣌ͷग़݂༧๷ํ๏ʹ͍ͭͯ͸ɺՄೳͳݶΓ௨Ӄࢪઃͷओ࣏ҩʹ࿈བྷ͠ɺ੡ࡎͷબ
୒΍౤༩ྔʹ͍ͭͯ૬ஊ͢Δͱͱ΋ʹɺຊ਍ྍΨΠυ΍্هΨΠυϥΠϯΛߟࢀʹ্ͨ͠Ͱܾఆ͢Δ
͜ͱ͕ॏཁͰ͋Δɻ
ɹຊ਍ྍΨΠυͰ͸ग़݂ɾ݂؍తॲஔ࣌ͷରԠʹ͍ͭͯɺ͜ͷ֓ཁͷ後ʹɺ̎ʣΠϯώϏλʔͷͳ͍
݂༑පʹର͢Δ࣏݂ࢭ ʢྍ૯࿦ʣᶃΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප"ʢϔϜϥΠϒϥ � ඇ࢖༻ྫʣɺᶄΠϯ
ώϏλʔͷͳ͍݂༑ප"ʢϔϜϥΠϒϥ � ʣᶅΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑පྫ༺࢖ #ɺ̏ʣΠϯώϏλʔ
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表 2.　出血時の補充療法

出血の
程度

目標因子
活性 出血症状（例）

体重当たりの初回製剤投与量

血友病 A
（第VIII因子製剤）

血友病 B
（第 IX 因子製剤）

軽　症 ������

ؔઅ಺ग़݂ʢܰ౓ʣ
೑಺ग़݂ʢܰ౓ʣے
಺ग़݂ߢޱ
େ͖ͳൽԼ݂ज
ᰍ෦ 
 ໘ͷ݂जإ
೉ͳඓग़݂ࠔ݂ࢭ

����� ୯Ґ ����� ୯Ґ

中等症 ������

ؔઅ಺ग़݂ʢॏ౓ʣ
೑಺ग़݂ʢॏ౓ʣے
ઉ 
ઉখମ 
৶খମ͔Βͷग़݂ޱ
྾ই֖ޱ
త݂೘؟೉ͳ೑ࠔ݂ࢭ

����� ୯Ґ ����� ୯Ґ

重　症

���Ҏ্
௎ےࠊग़݂
ফԽ؅ग़݂
ด࠹ͷڪΕͷ͋Δؾಓग़݂

����� ୯Ґ ������ ୯Ґ

����Ҏ্
಄֖಺ग़݂
ંࠎ

��୯ҐҎ্ ���୯ҐҎ্

อ༗݂༑පʹର͢Δ࣏݂ࢭ ʢྍ૯࿦ʣᶃΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප"ʢϔϜϥΠϒϥ � ඇ࢖༻ྫʣ͓ Αͼ
ΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප #ᶄΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප"ʢϔϜϥΠϒϥ � ʹʣɺྫ༺࢖ ෼͚ͯ͢ࡌهΔɻ

　̎）ΠϯώϏλʔのͳ͍血༑පʹ対͢Δࢭ血࣏ ʢྍ૯࿦）１）

ɹΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑පʹର͢Δ࣏݂ࢭ ʢྍ͓Αͼ݂؍తॲஔͷग़݂༧๷ʣ͸ɺ'7***ʢ'*9ʣ੡ࡎ
ͷิॆྍ๏͕جຊͰ͋Δɻ'7***ʢ'*9ʣ੡ࡎΛ੩຺஫ࣹʹΑΓɺݻڽҼ׆ࢠ性Λ ����ʢҎ্ʣʹ ্ঢ
ͤ͞Δ͜ͱ͕ՄೳͰ͋Γɺ݈ৗਓͱಉ༷ͷػ݂ࢭೳΛʢ੡ࡎ౤༩த͸ʣҡͤ࣋͞Δ͜ͱ͕ՄೳͰ͋Δɻ
͕ͨͬͯ͠ɺେग़݂΍େखज़ʹ͓͍ͯ΋݈ৗਓͱಉ༷ͷྍ࣏ɾॲஔ͕ՄೳͱͳΔɻ
ɹൺֱతܰ঱ͷग़݂΍৵ऻͷগͳ͍ॲஔͷ৔߹ʹ͸ '7***ʢ'*9ʣ׆性Λ ��ʙ ���ʹɺத౳঱ͷग़݂
͋Δ͍͸΍΍৵ऻ͍ڧॲஔͷ৔߹͸ ��ʙ ���ʹɺॏ঱ͷग़݂΍৵ऻͷେ͖ͳॲஔͷ৔߹͸ ��ʙ
����ʢҎ্ʣʹ ্ঢͤ͞Δྔͷ '7***ʢ'*9ʣ੡ࡎΛ౤༩͢Δɻʢද̎ɺ̏ࢀরʣ
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手術・処置 目標ピーク
因子レベル 追加輸注の仕方

ྍ࣏Պࣃ
ൈࢳ΍੾։Λ൐Θͳ͍৔߹

ൈࢳɺ·ͨ͸੾։Λ൐͏৔߹

ଇෆཁɻݪ
࣌೉ࠔ݂ࢭ
��ʙ ��ˋ
��ʙ ��ˋ

೉Ͱ͋Ε͹ɺ��ʙࠔ݂ࢭ ग़݂঱ঢ়ফʹ͖͓ؒ࣌��
ࣦ·Ͱɻ

ॲஔ௚લʹ̍ճͷΈɻܦաʹԠͯ͡ϐʔΫҼࢠϨϕ
ϧΛ ��ʙ ��ˋҎ্ʹͳΔΑ͏̍ʙ̏೔ؒɻ

ཧֶྍ๏લ ��ʙ ��ˋ ߹Δ৔͍ͯͬߦ๏Λྍॆิظલʹ̍ճͷΈɻఆࢪ࣮
ʹ͸ɺ༌஫೔Λཧֶྍ๏ͷ೔ʹͳΔ΂͘߹ΘͤΔɻ

ؔઅࢗࡥ ��ʙ ��ˋ ඞཁʹԠͯ̍͡ճɻ

ࢗࡥ௣ࠊ ��ʙ ��ˋ ��ʙ ʙ̐೔ؒɻ̍ʹ͖͓ؒ࣌��

্෦ɾԼ෦ফԽ؅಺ࠪݕڸࢹ
ͱੜݕ

��ʙ ��ˋ ੜݕͳͲɺ݂؍తॲஔΛͨͬߦ৔߹͸ɺඞཁʹԠ͡
ͯ ��ʙ ʙ̐೔ؒɻ̍ʹ͖͓ؒ࣌��

؊ੜݕ ��ʙ ��ˋ ඞཁʹԠͯ͡τϥϑҼࢠϨϕϧΛ ��ʙ ��ˋҎ্ʹ
อͭΑ͏ �ʙ �೔ؒɻ࣋ଓ༌஫Λͯͬߦ΋Α͍ɻ

ಈ຺݂Ψεଌఆ໨తͷಈ຺ࡥ
ɺத৺੩຺Χςʔςϧૠೖࢗ

��ʙ ��ˋ ඞཁʹԠͯ̍͡ճɻ

ϙʔτઃஔ ��ˋҎ্ ඞཁʹԠͯ͡τϥϑҼࢠϨϕϧΛ��ˋҎ্ʹอͭΑ
͏̏ʙ̑೔ؒɻ

৺ଁΧςʔςϧɺ5"$&ɺ
݂؅଄ӨͳͲ

��ʙ ��ˋ ඞཁʹԠͯ͡ ��ʙ ʙ̓೔ؒɻ̏ʹ͖͓ؒ࣌��
ॲஔ後࣋ଓ༌஫Λͯͬߦ΋Α͍ɻ

ፏ౧થ੾আज़ ��ˋҎ্ τϥϑҼࢠϨϕϧΛ ��ʙ ��ˋʹอͭΑ͏̑ʙ̓೔
ؒɻ·ͨ 
 τϥωΩαϜ̍ࢎճ ��ʙ ��ᶴ �LH Λ̍
೔̏ʙ̐ճ಺෰͔̍ճ ��ᶴ �LH Λ̍೔̏ʙ̐ճͷ
੩஫Λิॆྍ๏ʹซ༻ͯ͠΋Α͍ɻ

݁ੴ௒Ի೾ഁࡅज़ ��ʙ ��ˋ ঱ঢ়ʹԠͯ͡ ��ʙ ʙ̎೔ؒɻ̍ʹ͖͓ؒ࣌��

ؔઅखज़ ���ˋҎ্ τϥϑҼࢠϨϕϧΛ ��ˋҎ্ʹอͭΑ͏ʹ̑ʙ ��
೔ؒɻͦͷ後͸ཧֶྍ๏લʹ४ͣΔɻ

։ෲɾ։ڳʢ৺݂؅Ҏ֎ʣɾ
։಄ͳͲͷશ਎ຑਲԼखज़

���ˋҎ্ τϥϑҼࢠϨϕϧΛ ��ˋҎ্ʹอͭΑ͏ʹ̑ʙ ��
೔ؒɻҎ後͸τϥϑҼࢠϨϕϧΛ��ˋҎ্ʹอͭΑ
͏̏ʙ̑೔ؒ·ͨ͸શൈࢳ·Ͱɻ

։৺ɾେಈ຺ͳͲͷखज़ ���ˋҎ্ τϥϑҼࢠϨϕϧΛ ��ˋҎ্ʹอͭΑ͏ʹ̑ʙ ��
೔ؒɻҎ後͸τϥϑҼࢠϨϕϧΛ��ˋҎ্ʹอͭΑ
͏̏ʙ̑೔ؒ·ͨ͸શൈࢳ·Ͱɻ

表３．観血的処置時の補充療法
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表４．第 VIII・第 IX 因子製剤一覧表

製　剤 商品名 一般名 販売会社

൒ظݮඪ४ܕ
***ୈ7ݻڽ Ҽࢠ੡ࡎ

ΫϩεΤΠτ.$�

૩ೱॖਓ݂ӷס
***ୈ7ݻڽ Ҽࢠ ೔ຊ݂ӷ੡ߏػࡎίϯίΤΠτʵ)5�˞

ίϯϑΝΫτ '�˞

ΞυϕΠτ� ϧϦΦΫτίά
ΞϧϑΝ ෢ాༀ඼ۀ޻

ίόʔϧτϦΠ� ΦΫτίάϕʔλ όΠΤϧༀ඼

ϊϘΤΠτ � πϩΫτίά
ΞϧϑΝ

ϊϘϊϧσΟεΫ
ϑΝʔϚ

ψʔΠοΫ � γϞΫτίά
ΞϧϑΝ ౻ຊ੡ༀ

൒ظݮԆ௕ܕ
***ୈ7ݻڽ Ҽࢠ੡ࡎ

ΠϩΫςΠτ� ΤϑϥϩΫτίά
ΞϧϑΝ αϊϑΟ

ΞσΟϊϕΠτ� ϧϦΦΫτίά
ΞϧϑΝϖΰϧ ෢ాༀ඼ۀ޻

δϏΠ� μϞΫτίά
ΞϧϑΝϖΰϧ όΠΤϧༀ඼

ΠεύϩΫτ� πϩΫτίά
ΞϧϑΝϖΰϧ

ϊϘϊϧσΟεΫ
ϑΝʔϚ

ΤΠϑενϥ� ϩϊΫτίάΞϧϑΝ $4- ϕʔϦϯά

ΦϧπϏʔΦ � ΤϑΞωιΫτίά
ΞϧϑΝ αϊϑΟ

൒ظݮඪ४ܕ
ୈݻڽ *9 Ҽࢠ੡ࡎ

ΫϦεϚγϯ.�
૩ೱॖਓ݂ӷס
ୈݻڽ *9 Ҽࢠ

೔ຊ݂ӷ੡ߏػࡎ

ϊόΫτ.� ,.όΠΦϩδΫε

114# ʵ )5
ʮχνϠΫʯ�˞˞

ݻڽ૩ਓ݂ӷס
ୈ *9 Ҽࢠෳ߹ମ ೔ຊ੡ༀ

ϕωϑΟΫε� ϊφίάΞϧϑΝ ϑΝΠβʔ

ɹͳ͓ɺ୹ظతʹ '7***ʢ'*9ʣ׆性͕ ����Ҏ্ʹͳͬͨͱͯ͠΋ɺ͙͢ʹ݂ખ঱ͷϦεΫ͕૿Ճ͢
ΔΘ͚Ͱ͸ͳ͍ɻ
ɹ࣮ࡍͷ੡ࡎͷ࢖༻ʹؔͯ͠͸ɺόΠΞϧͷؚ༗ྔ͕ܾ·͍ͬͯΔͷͰɺ͜ΕΒΛ͏·͘૊Έ߹Θͤɺ
શྔΛແବͳ͘༌஫Ͱ͖ΔΑ͏޻෉͢Δඞཁ͕͋Δɻ
ɹ࢖ʹྍ࣏༻͢Δ੡ࡎʢද �ʣ͸ɺ患ऀ͕ීஈ͔Β࢖༻͍ͯ͠Δ΋ͷΛҾ͖ଓ͖࢖༻͢Δํ͕๬·͍͠
͕ɺಉ͡੡͕ࡎೖखͰ͖ͳ͍৔߹ɺ΋͠Ӄ಺ʹଞͷ '7***ʢ'*9ʣ੡͕͋ࡎΕ͹ɺͦΕΛྍ࣏ͯ͠༺࢖
Λ։࢝͢Δɻ
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製　剤 商品名 一般名 販売会社

൒ظݮԆ௕ܕ
ୈݻڽ *9 Ҽࢠ੡ࡎ

ΦϧϓϩϦΫε� ΤϑτϨϊφίά
ΞϧϑΝ αϊϑΟ

ΠσϧϏΦϯ� ΞϧϒτϨϖϊφίά
ΞϧϑΝ $4- ϕʔϦϯά

ϨϑΟΩγΞ� ϊφίάϕʔλϖΰϧ ϊϘϊϧσΟεΫ
ϑΝʔϚ

˞ίϯίΤΠτʵ)5�ɺίϯϑΝΫτ '�ɿWPO�8JMMFCSBOE Ҽؚࢠ༗ୈ7*** Ҽࢠ੡ࡎ
˞˞ 114# ʵ )5ʮχνϠΫʯɿୈᶘҼࢠɺୈᶝҼࢠɺୈᶠҼࢠΛؚ༗͢ΔϓϩτϩϯϏϯෳ߹ମ੡ࡎ

ɹ'7***ʢ'*9ʣ੡ࡎʹΑΔޮྍ࣏݂ࢭՌͷϞχλϦϯά͸ɺ"155 ͼٴ '7***ʢ'*9ʣ׆性Λ༻͍ͯ͏ߦɻ
'7***ʢ'*9ʣ׆性ͷଌఆ͸ଟ͘ͷࢪઃ͕डୗࠪݕձࣾʹ֎஫͓ͯ͠Γɺ݁Ռ͕ฦ٫͞ΕΔ·Ͱؒ࣌Λ
ཁ͢Δ͕ɺ'7***ʢ'*9ʣ׆性͕ ���Λ௒͑Δͱ"155 ͸ਖ਼ৗൣғͱͳΔ৔߹͕ଟ͍ͨΊɺ"155 ͷϞ
χλϦϯά͚ͩͰ͸ػ݂ࢭೳͷධՁ͕ෆे෼Ͱ͋Δɻ͕ͨͬͯ͠ɺ௨ৗͷ݂ࢭϞχλϦϯάͱͯ͠
"155Λଌఆͭͭ͠ɺద࣌ '7***ʢ'*9ʣ׆性Λଌఆ͠ɺ੡ࡎ౤༩ྔΛௐઅ͢Δ͜ͱ͕ॏཁͰ͋Δɻ
ɹେग़݂ͷ৔߹͸ɺ'7***ʢ'*9ʣҎ֎ͷݻڽҼࢠ΋ফඅ性ʢرऍ性ʣʹ ௿Լ͢ΔՄೳ性͕͋ΔͨΊɺ15ɺ
ϑΟϒϦϊήϯ஋ͳͲ΋ఆظతʹଌఆ͠ɺඞཁʹԠͯ͡৽઱ౚ݂݁ᕶͳͲͰଞͷݻڽҼࢠ΋ิॆ͢Δɻ
·ͨɺ15΍ "155 ʹ൓ө͞Εͳ͍ୈ 9*** Ҽࢠ΋ফඅ性ʹ௿Լ͢ΔͨΊɺద࣌ଌఆ͠ɺඞཁʹԠͯ͡
ୈ9*** Ҽࢠ੡ࡎͷิॆΛ͏ߦɻ

ᶃΠϯώϏλʔのͳ͍血༑ප"ʢϔϜϥΠϒϥ �ඇ１（ྫ༺࢖）

ɹΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප"ʹରͯ͠ɺද �ʢQ���ʣɺද �ʢQ���ʣʹ ४ͨ͡ '7*** ੡ࡎͷิॆྍ๏
Λ͏ߦʹ͋ͨΓɺ໨ඪҼ׆ࢠ性Λୡ੒͢ΔͨΊʹඞཁͳ౤༩ྔ͸ԼهͷࣜͰ͞ࢉܭΕΔɻ

　　　   FVIII必要量（IU）
　　　   ＝（FVIII 活性の目標レベル（％）－ FVIII 活性のベースラインレベル（%））×体重÷２

ɹ্ࣜࢉܭهͰࢉग़ͨ͠৔߹ɺ'7*** ੡ࡎΛ �� ʙ �� ୯Ґ �LH ౤༩͢Ε͹ '7*** 性͸׆ �� ʙ ���
্ঢ͠ɺ�� ʙ �� ୯Ґ �LH ౤༩͢Ε͹ �� ʙ ���ɺ�� ʙ �� ୯Ґ �LH ౤༩͢Ε͹ �� ʙ ����্
ঢ͢Δ͜ͱʹͳΔɻͳ͓ɺྍ࣏݂ࢭʹ൒ظݮඪ४ܕ '7*** ੡ࡎΛ࢖༻͢Δ৔߹΋ɺ൒ظݮԆ௕ܕ '7***
੡ࡎΛ࢖༻͢Δ৔߹΋ɺॳճͷ౤༩ྔ͸جຊతʹಉ͡Ͱ͋Δɻ
ɹ൒ظݮඪ४ܕ '7*** ੡ࡎͷ൒ظݮ͸̔ʙ Ͱ͸ࡎԆ௕੡ظݮఔ౓ʢ൒ؒ࣌�� ��ʙ ఔ౓ʣͰؒ࣌��
͋ΔͨΊɺத౳౓Ҏ্ͷग़݂঱ঢ়ͷ৔߹͸ɺ'7*** ੡ࡎΛॳճ౤༩後ɺ݂ࢭͷҡ࣋ͷͨΊʹҰఆͷظ
ؒ ��ʙ Γฦ͠౤༩ʢ࿈ଓ౤༩ʣ͢܁ʹຖؒ࣌�� Δඞཁ͕͋Δɻ
ɹۙ࠷Ͱ͸ '7*** ͷ൒ظݮΛԆ௕ͤͨ͞੡͓ͯ͠ٴී͕ࡎΓɺ͜ΕΒͷ൒ظݮ͸͍ͣΕͷ੡ࡎ΋໿ ��
ʙ �����ΨΠυϥΠϯྍ࣏݂ࢭఔ౓Ͱ͋ΔɻʮΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප患ऀʹର͢Δؒ࣌�� ೥վగ
൛ʯʹ ͓͍ͯ͸ɺ൒ظݮඪ४ܕ੡ࡎΛ༻͍ͨ৔߹ͷ͞ࡌه͍ͯͭʹྍ࣏݂ࢭΕ͍ͯΔͨΊɺ൒ظݮԆ
௕ܕ '7*** ੡ࡎΛ࢖༻͢Δ৔߹͸ɺༀࡎͷఴ෇จॻΛࢀরͷ্ɺ࿈ଓ౤༩ͷִؒΛௐ੔͢Δඞཁ͕͋Δɻ
ɹॏ঱ͷग़݂΍खज़࣌ͳͲɺݻڽҼ׆ࢠ性Λ௕ߴؒظ஋ʹ҆ఆͤ͞Δඞཁ͕͋Δ৔߹ʹ͸ɺγϦϯδ
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ϙϯϓΛ༻͍ͯ '7*** ੡ࡎΛ࣋ଓ౤༩͢Δํ๏΋͋Δɻ൒ظݮඪ४ܕ '7*** ੡ࡎΛ༻͍ͯ࣋ଓ౤༩Λ
性·ͰϘʔϥε౤༩Ͱ׆ࢠΔ৔߹͸ɺ·ͣ໨ඪҼ͢ࢪ࣮ '7*** ੡ࡎΛ༌஫͠ɺ௚後͔Β̐୯Ґ �LH�IS
Ͱ࣋ଓ౤༩Λ࣮͢ࢪΔɻີݫʹ͸ݸʑͷ঱ྫʹΑΓɺ'7*** ͷ্ঢ஋΍൒͕ظݮҟͳΔͨΊɺॳճ౤
༩௚後ɺ͓Αͼ࿈ଓ౤༩ɾ࣋ଓ౤༩தʹ͸ద࣌͜ΕΒΛଌఆ͠ɺग़݂ͷঢ়گʹԠͨ͡Ҽ׆ࢠ性͕ಘΒ
Ε͍ͯΔ͔Λ֬ೝ্ͨ͠Ͱɺ౤༩ྔΛௐ੔͢Δඞཁ͕͋Δɻ
ɹ൒ظݮԆ௕ܕ '7*** ੡ࡎͷ࣋ଓ౤༩ʹ͍ͭͯ͸ɺݱঢ়Ͱ͸ඪ४తͳ౤༩ྔͷ໨͕҆ͳ͍ͨΊɺݸʑ
ͷ঱ྫʹͦͷ੡ࡎΛ࢖༻ͨ͠৔߹ͷ্ঢ஋͓Αͼ൒͕͋ظݮΒ͔͡Ί֬ೝ͞Ε͍ͯΔ৔߹ʹͷΈɺͦ
ͷσʔλΛ࣋ʹجଓ౤༩ͷྔΛௐ੔࣮ͯ͢͠ࢪΔ͜ͱ͕๬·͍͠ɻ

ᶄΠϯώϏλʔのͳ͍血༑ප"ʢϔϜϥΠϒϥ （５（ྫ༺࢖�

ɹۙ೥ɺ݂༑ප"ʹ͓͍ͯ͸ΠϯώϏλʔͷ༗ແʹ͔͔ΘΒͣɺϔϜϥΠϒϥ � ʹΑΔग़݂༧๷ʢࢭ
Ͱ͸ͳ͍ʣ͕ྍ࣏݂ Ε͍ͯΔ঱ྫ͕૿Ճ͍ͯ͠Δɻ͞ࢪ࣮
ɹϔϜϥΠϒϥ � ͸ '7*** ͷ࡞༻Λ୅ସ͢Δ߅ମ੡ࡎͰɺ൒͕ظݮඇৗʹ௕͘ɺൽԼ౤༩͕ՄೳͰ͋
Δ͕ɺ࣮ ೳ͸ػݻڽͷࡍ '7*** ͯ͠ࢉ׵ʹ性׆ ���ఔ౓Ͱɺ౤༩ྔΛ૿Ճͤͯ͞΋ޮՌ͸૿͠ڧͳ͍ɻ
͜ͷͨΊϔϜϥΠϒϥ � ͸ɺ೔ৗͷग़݂঱ঢ়ͷ༧๷ޮՌ͸͋Δ͕ɺग़݂ͷྍ࣏݂ࢭʹ͸ޮՌ͕ෆे෼
Ͱ͋Γɺग़݂࣌΍݂؍తॲஔ࣌ʹ͸ඞͣผ్ '7*** Λ༻͍͕ͨྍ࣏݂ࢭඞཁʹͳΔɻϔϜϥΠϒϥ �

Λ࢖༻தͷΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප"ͷྍ࣏݂ࢭ͸ɺϔϜϥΠϒϥ � ඇ࢖༻ྫͱಉ༷ɺද̎ʢQ���ʣɺ
ද̏ʢQ���ʣʹ ४ͯ͡ '7*** ੡ྍॆิࡎ๏Λ࣮͢ࢪΔɻ
ɹϔϜϥΠϒϥ � த͸ɺ"155༺࢖ ೳΑΓ΋େ෯ʹ୹ॖ͢ΔͨΊɺ"155ػݻڽͷࡍ࣮͕ ͓Αͼ
"155Λར༻ͯ͠ଌఆ͢Δ'7***׆性ɺ'7***ΠϯώϏλʵͳͲͷ֤छࠪݕ͸ɺਖ਼֬ͳࠪݕ஋͕ಘΒΕͣɺ
ೳ͕աେʹධՁ͞Εͯ͠·͏ɻϔϜϥΠϒϥػ݂ࢭ � தʹ"155༺࢖ Λར༻ͯ͠ଌఆ͢ΔࠪݕΛ࣮ࢪ
͢Δ৔߹͸ɺϔϜϥΠϒϥ � ͷத࿨߅ମΛݕମʹఴՃ্ͨ͠Ͱ࣮͢ࢪΔඞཁ͕͋ΔͨΊɺ஫ҙ͕ඞཁ
Ͱ͋Δɻʢத࿨߅ମͷೖखํ๏ʹ͍ͭͯ͸ɺத֎੡ༀʹ໰͍߹ΘͤΔ͜ͱʣ
ɹϔϜϥΠϒϥ � ͷ࢖༻தͷ患ऀ͸ɺग़݂࣌ͷ؅ཧ͕ෳࡶͳͨΊɺ௨ৗ͸݂༑පྍ࣏Λઐ໳ͱ͢Δϔ
ϜϥΠϒϥಋೖࢪઃʹ͓͍ͯྍ࣏Λ։࢝͠ɺ೔ৗతͳ਍ྍΛϑΥϩʔࢪઃͰ͍ͯͬߦΔ৔߹͕ଟ͍ɻ
患ऀ͸ϔϜϥΠϒϥ � ࿈བྷΧʔυΛॴ͍ͯ࣋͠ΔͷͰɺग़݂࣌ʹ͸͞ࡌهΕ͍ͯΔࢪઃʹ࿈བྷΛऔΓɺ
సૹɾసӃΛؚΊͯํྍ࣏਑Λܾఆ͢Δ͜ͱ͕๬·͍͠ɻ
ɹϔϜϥΠϒϥ � ͷ࢖༻தͷΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප"ͷग़݂࣌ͷରԠ͸ɺத֎੡ༀͷҩ͚޲ࢣα
Πτˠ IUUQT���DIVHBJ�QIBSN�KQ�DPOUFOUT�DB������������� Ε͍ͯΔͷͰɺద͞ࡌه͕ࡉৄʹ
ɻ͍͍ͨئরࢀ࣌

ᶅΠϯώϏλʔのͳ͍血༑ප #１）

ɹΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප #ʹରͯ͠ɺද̎ʢQ���ʣɺද̏ʢQ���ʣʹ ४ͨ͡ '*9 ੡ࡎͷิॆྍ๏
Λ͏ߦʹ͋ͨΓɺ໨ඪҼ׆ࢠ性Λୡ੒͢ΔͨΊʹඞཁͳ౤༩ྔ͸ԼهͷࣜͰ͞ࢉܭΕΔɻ

　　　       '*9ඞ要 ʢྔ*6）
　　　       ʢ́'*9ੑ׆の໨ඪϨϕϧʢ�）ɻ '*9 ̫（（�のϕʔεϥΠϯϨϕϧʢੑ׆ ମॏ

ɹ্ࣜࢉܭهͰࢉग़ͨ͠৔߹ɺ'*9੡ࡎΛ��ʙ��୯Ґ�LH౤༩͢Ε͹'7***׆性͸��ʙ���্ঢ͠ɺ
��ʙ ��୯Ґ �LH ౤༩͢Ε͹ ��ʙ ���ɺ��ʙ ���୯Ґ �LH ౤༩͢Ε͹ ��ʙ ����্ঢ͢Δ͜
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ͱʹͳΔɻ
ɹ൒ظݮඪ४ܕ '*9 ੡ࡎΛ࢖༻͢Δ৔߹΋ɺ൒ظݮԆ௕ܕ '*9 ੡ࡎΛ࢖༻͢Δ৔߹΋ɺॳճ౤༩ྔ͸
ຊతʹಉ͡Ͱ͋Δɻج
ɹ࢖ʹྍ࣏༻͢Δ੡ࡎ͸ɺ患ऀ͕ීஈ͔Β࢖༻͍ͯ͠Δ΋ͷΛҾ͖ଓ͖࢖༻͢Δํ͕๬·͍͕͠ɺಉ
͡੡͕ࡎೖखͰ͖ͳ͍৔߹ɺ΋͠Ӄ಺ʹଞͷ '*9 ੡͕͋ࡎΕ͹ɺͦΕΛྍ࣏ͯ͠༺࢖Λ։࢝͢Δɻ
ɹ൒ظݮඪ४ܕ '*9 ੡ࡎͷ൒ظݮ͸ ��ʙ ܕԆ௕ظݮఔ౓Ͱɺ൒ؒ࣌�� '*9 ੡ࡎͰ͸੡͝ࡎͱʹ൒
େ͖͘ҟͳΔɻ݂༑ප"ͱಉ༷ɺத౳౓Ҏ্ͷग़݂঱ঢ়ͷ৔߹͸ɺ'*9͕ظݮ ੡ࡎΛॳճ౤༩後ɺࢭ
݂ͷҡ࣋ͷͨΊʹҰఆͷ܁ؒظΓฦ͠౤༩ʢ࿈ଓ౤༩ʣ͢ Δඞཁ͕͋Δɻʢ౤༩ִؒ͸੡͝ࡎͱʹҟͳ
ΔͨΊɺ֤ༀࡎͷఴ෇จॻΛࢀরͷ͜ͱʣ
ɹॏ঱ͷग़݂΍खज़࣌ͳͲɺݻڽҼ׆ࢠ性Λ௕ߴؒظ஋ʹ҆ఆͤ͞Δඞཁ͕͋Δ৔߹ʹ͸ɺγϦϯδ
ϙϯϓΛ༻͍ͯ '*9 ੡ࡎΛ࣋ଓ౤༩͢Δํ๏΋͋Δɻ'*9 ͷ্ঢ஋΍൒ظݮ͸ɺ'7*** ʹൺֱͯ͠੡ࡎ
ͷछྨ΍ݸʑͷ঱ྫ͝ͱʹେ͖͘ҟͳΔ͕ɺ൒ظݮඪ४ܕ '*9 ੡ࡎΛ༻͍ͯ࣋ଓ౤༩Λ࣮͢ࢪΔ৔߹
͸ɺ·ͣ໨ඪҼ׆ࢠ性·ͰϘʔϥε౤༩Ͱ '*9 ੡ࡎΛ༌஫͠ɺ௚後͔Β �୯Ґ �LH�IS Λ໨҆ʹ࣋ଓ
౤༩Λ࣮͢ࢪΔɻͨͩ͠ɺ൒ظݮԆ௕ܕ '*9 ੡ࡎ͸ɺ൒͕ظݮඇৗʹ௕͍੡ࡎ΋ଟ͍ͨΊɺඞͣ͠΋
؅ཧ͕ඞཁͳʢ๬·͍͠ʣΘ͚Ͱ͸ͳ͍ɻ͍ͣΕʹͤΑɺॳճ౤༩௚後ɺ͓Αͼ࿈݂ࢭଓ౤༩ʹΑΔ࣋
ଓ౤༩ɾ࣋ଓ౤༩தʹ͸ద࣌͜ΕΒΛଌఆ͠ɺग़݂ͷঢ়گʹԠͨ͡Ҽ׆ࢠ性͕ಘΒΕ͍ͯΔ͔Λ֬ೝ
্ͨ͠Ͱɺ౤༩ྔΛௐ੔͢Δඞཁ͕͋Δɻ

̏）ΠϯώϏλʔอ༗血༑පʹ対͢Δࢭ血࣏ ʢྍ૯࿦）̎）

ɹ݂༑ප"ʢ#ʣ患ऀʹ '7***ʢ'*9ʣ੡ࡎΛ౤༩ͨ͠৔߹ɺҰ෦ͷ঱ྫʹ͸౤༩͞Εͨ '7***ʢ'*9ʣʹ ର
͢Δಉछ߅ମ͕࢈ੜ͞ΕΔ৔߹͕͋Γɺ͜ΕΛ '7***ʢ'*9ʣΠϯώϏλʔͱݺͿɻ
ɹΠϯώϏλʔͷྗՁ͸ϕηεμ୯Ґʢ#6ʣ�N- Ͱද͞هΕɺਖ਼ৗ݂ᕶதͷ '7***ʢ'*9ʣ׆性Λ ���
த࿨͢Δ߅ମྗՁΛ�#6�N-ͱ͍ͯ͠ΔɻΠϯώϏλʔ͸ͦͷྗՁʹΑͬͯߴɺ ྗՁʢ̑#6�N-Ҏ্ʣɺ
௿ྗՁʢ�#6�N-ະຬʣʹ ۠෼͞ΕΔɻ·ͨ'7***ʢ'*9ʣ੡ࡎ౤༩後ͷ൓Ԡ性ʹ΋ҧ͍͕͋Γɺ'7***ʢ'*9ʣ
੡ࡎͷิॆΛଓ͚ͯ΋ৗʹ �#6�N- ະຬͷ௿͍߅ମྔͰਪҠ͢ΔϩʔϨεϙϯμʔͱɺୈ7***ʢ'*9ʣ
ͷิॆ̍िؒҎ಺ʹٸ଎ʹ߅ମྔ͕૿Ճ͠ɺҰ౓Ͱ΋̑#6�N- Ҏ্ʹͳͬͨ͜ͱ͕͋ΔϋΠϨεϙ
ϯμʔʹ۠෼͞ΕΔɻ
ɹΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප঱ྫ͸ɺ'7***ʢ'*9ʣ੡ࡎΛ౤༩ͯ͠΋ޮՌ͕ಘΒΕͳ͍ͨΊɺେ෦෼ͷ঱
ྫʹ͸ɺ'7***ʢ'*9ʣΛܦ༝ͤͣʹ֎ҼݻڽܥҼࢠΛ׆性Խͤͯ͞ݻڽ൓ԠΛଅਐ͢ΔόΠύεྍ݂ࢭ
๏͕༻͍ΒΕΔɻҰํɺΠϯώϏλʔ͕௿ྗՁͷ঱ྫͷҰ෦͸ɺେྔͷ '7***ʢ'*9ʣ੡ࡎʹΑΔΠϯ
ώϏλʔத࿨ྍ๏ʢத࿨ྍ๏ʣ͕ ༻͍ΒΕΔ৔߹΋͋Δɻ
ɹΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප঱ྫͷྍ࣏݂ࢭʹ͓͚ΔόΠύεྍ݂ࢭ๏ͱத࿨ྍ๏ͷબ୒͸ɺ患ऀͷݱ
�ͷΠϯώϏλʔྗՁʢࡏ̑#6�N- ͔ʾ̑#6�N- ͔ʣɺ'7***ʢ'*9ʣ੡ࡎ౤༩後ͷ൓Ԡ性ʢϩʔϨε
ϙϯμʔ͔ϋΠϨεϙϯμʔ͔ʣɺ͓Αͼग़݂঱ঢ়ͷॏ঱౓ʢܰ౓͔ॏ౓͔ʣɺͷ૊Έ߹ΘͤʹΑΓܾ
ఆ͞ΕΔɻʢද̑ࢀরʣ
ɹόΠύεྍ݂ࢭ๏ʹ༻͍ΒΕΔༀࡎʹ͸ɺ׆性ܕϓϩτϩϯϏϯෳ߹ମ੡ࡎʢB1$$ʣʢס૩ਓ݂ӷ
༺性ෳ߹ମɹ঎඼໊ɿϑΝΠό੩஫׆ମӌճ߅ࢠҼݻڽ �����ɹ੡଄ൢചݩɿ෢ాༀ඼ࣜגۀ޻ձ
ࣾʣɺҨ఻ࢠ૊Έ׆ܕ͑׵性Խୈ7** Ҽࢠ੡ࡎʢS'7**BʣʢΤϓλίά�ΞϧϑΝɹ঎඼໊ɿϊϘηϒϯ
)* ੩஫༻γϦϯδ �ɹ੡଄ൢചݩɿϊϘϊϧσΟεΫϑΝʔϚࣜגձࣾʣɺ͋Δ͍͸ݻڽୈ 9ҼࢠՃ
ɹ঎඼ࢠ性ԽୈᶝҼ׆ՃࢠୈᶠҼݻڽ૩ೱॖਓ݂ӷסʢ'7**B�9ʣʢࡎ੡ࢠ性Խୈ7**Ҽ׆ ɿ໊όΠΫϩο
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τ�ɹ੡଄ൢചɿ,.όΠΦϩδΫεࣜגձࣾɹϓϩϞʔγϣϯఏܞɿҰൠࣾஂ๏ਓ೔ຊ݂ӷ੡ߏػࡎʣ
ͷ �छྨ͕͋Δɻද �ʹͦΕͧΕͷ౤༩๏ɾ౤༩ྔΛࣔ͢ɻ
ɹͳ͓ɺϔϜϥΠϒϥ � ΍ΞϨϞ � ʹΑΔग़݂༧๷Λ࣮ࢪதʹൃੜͨ͠ഁ୼ग़݂ʹର͢ΔόΠύεࢭ
݂ྍ๏ʹ͸ɺ݂ખ঱ͷൃੜϦεΫ͕ݒ೦͞ΕΔͨΊɺ࢖༻͢Δ੡ࡎͷબ୒΍౤༩ྔ͕ҟͳΔ৔߹͕͋
Γɺ஫ҙΛඞཁͱ͢Δɻ

表 5.　インヒビター保有血友病症例の止血治療における薬剤選択

最新の
インヒビター値 反応性（出血症状） 第１選択 第２選択

௿ྗՁ
ʢ��#6�N-ʣ

ϩʔϨεϙϯμʔ ྔ༺ߴ
'7***ʢ'*9ʣ੡ࡎ όΠύε݂ࢭ੡ࡎ

ϋΠϨεϙϯμʔ
ʢܰத౳౓ͷग़݂ɺखज़ʣ όΠύε݂ࢭ੡ࡎ ྔ༺ߴ

'7***ʢ'*9ʣ੡ࡎ

ϋΠϨεϙϯμʔ
ʢॏ౓ͷग़݂ɺखज़ʣ

ྔ༺ߴ
'7***ʢ'*9ʣ੡ࡎ όΠύε݂ࢭ੡ࡎ

൓Ԡ性ෆ໌ ྔ༺ߴ
'7***ʢ'*9ʣ੡ࡎ όΠύε݂ࢭ੡ࡎ

Ձʢʾྗߴ �#6�N-ʣ όΠύε݂ࢭ੡ࡎ ݂ᕶަ׵後ߴ༻ྔ
'7***ʢ'*9ʣ੡ࡎ

ྗՁෆ໌

ϩʔϨεϙϯμʔ ྔ༺ߴ
'7***ʢ'*9ʣ੡ࡎ όΠύε݂ࢭ੡ࡎ

ϋΠϨεϙϯμʔ όΠύε݂ࢭ੡ࡎ ʢ݂ᕶަ׵後ʣߴ༻ྔ
'7***ʢ'*9ʣ੡ࡎ

൓Ԡ性ෆ໌ όΠύε݂ࢭ੡ࡎ ྔ༺ߴ
'7***ʢ'*9ʣ੡ࡎ

表６．バイパス止血製剤の特徴

製　剤
݂ᕶ༝དྷ׆性ܕෳ߹
ϓϩτϩϯϏϯ੡ࡎ
ʢB1$$ʣ

Ҩ఻ࢠ૊׆͑׵性ܕ
**ୈ7ݻڽ Ҽࢠ੡ࡎ
ʢS'7**Bʣ

݂ᕶ༝དྷୈ 9Ҽࢠ
Ճ׆性Խୈ7** Ҽࢠ੡ࡎ
ʢ'7**B�9ʣ

商品名 ϑΝΠό੩஫༻ ����� ϊϘηϒϯ)* ੩஫༻
γϦϯδ � όΠΫϩοτ �

推奨される
用法・用量

�� ʙ ���୯Ґ �LH
̔ʙ ຖ̍ʙ̏ճؒ࣌��

���H�LHʢॳճʣ
ͦͷ後͸
��ʙ ����H�LHʢ̍ճʣ
Λ̎ʙ̏ؒ࣌͝ͱ

'7**B ͱͯ͠
��ʙ ����H�LHɹ̍ճ

コメント ̍೔࠷େ౤༩ྔ͸
���୯Ґ �LH Λ௒͑ͳ͍

௥Ճ౤༩͸ɺ̔ؒ࣌Ҏ্ͷ
ִؒΛ͚͍͋ͯߦɺॳճ౤
༩ྔͱ߹Θͤͯɺ����H�LH
Λ௒͑ͳ͍
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ɹ֤ༀࡎͷޮ݂ࢭՌͷ༏ྼΛࣔ͢ΤϏσϯε͸ͳ͍ͨΊɺ͍ͣΕͷༀࡎΛ༻͍ͯ؅݂ࢭཧΛ։ͯ࢝͠
΋ߏΘͳ͍͕ɺ೔ৗͷग़݂঱ঢ়ʹରͯ͠࢖༻͍ͯ͠Δ੡͕֬ࡎೝ͞Ε͍ͯΔ৔߹͸ɺͦͷ੡ࡎΛ༻͍
Δͷ͕๬·͍͠ɻ͢ࢪ؅ཧΛ࣮݂ࢭͯ
ɹͳ͓ɺόΠύεྍ݂ࢭ๏͸ɺ"155 ͦͷଞͷࠪݕݻڽʹͦͷޮՌ͕൓ө͞Εͳ͍ͨΊɺϞχλϦϯ
ά͕ࠔ೉Ͱ͋Γɺݱঢ়Ͱ͸ྟচ঱ঢ়ͷվળͷ౓߹͍ʹΑͬͯɺޮՌΛ൑ఆ͢ΔҎ֎ʹํ๏͕ͳ͍ɻ
ɹҰํɺΠϯώϏλʔྗՁ͕�̑#6�N- ͷ௿஋ͷ৔߹͸ɺߴ༻ྔͷ '7***ʢ'*9ʣ੡ࡎΛ౤༩͠ɺΠ
ϯώϏλʔΛத࿨ͯ͠ɺػ݂ࢭೳΛਖ਼ৗԽͤ͞Δத࿨ྍ๏΋͋Δɻத࿨ྍ๏͸όΠύεྍ݂ࢭ๏ͱ͸
ҟͳΓɺͦͷޮՌΛ"155΍ '7***ʢ'*9ʣ׆性ͰϞχλϦϯά͕ՄೳͰ͋Δɻ
ɹத࿨ྍ๏Λ࣮͢ࢪΔ৔߹͸ɺ݂ӷதͷΠϯώϏλʔΛத࿨͢Δͷʹඞཁͳ '7***ʢ'*9ʣྔ ΛɺҎԼ
ͷࣜͰ͢ࢉܭΔɻ࣮ࡍͷྍ࣏݂ࢭʹ͸ҎԼͷத࿨ྔʹՃ͑ͯɺද �ʢQ���ʣɺද �ʢQ���ʣʹ ݂ࢭࣔ͢
Λ௥Ճ౤༩͢Δඞཁ͕͋ΔɻྔࢠඞཁͳҼʹྍ࣏

　　��த࿨ྔ
　　��ʹ ��ʷମॏ	LH）̫ʨʢ���ʵϔϚτΫϦοτ஋ʢ�））����ʩ̫ ΠϯώϏλʔ஋ʢ#6�N-）

ɹԾʹϔϚτΫϦοτ஋Λ ���ͱ͢Δͱɺ
ɹத࿨ྔʹ ��ʷମॏʢLHʣ̫ ΠϯώϏλʔ஋ʢ#6�N-ʣ
ͱͳΓɺ͜Εʹྍ࣏݂ࢭʹඞཁͳ '7***ʢ'*9ʣྔ ΛՃ͑ͨྔͷ੡ࡎΛॳճʹ౤༩͢Δɻ
ɹͦͷ後͸Ҿ͖ଓ͖ɺ݂ࢭͷҡ࣋ͷͨΊʹҰఆͷؒظ '7***ʢ'*9ʣ੡ࡎΛ܁Γฦ͠౤༩ʢ࿈ଓ౤༩ʣ͋
Δ͍͸࣋ଓ౤༩͢Δඞཁ͕͋Δɻʢ݂༑ප"ɿQ����ᶃΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප"ʢϔϜϥΠϒϥ �

ඇ࢖༻ྫʣࢀরɺ݂༑ප #ɿQ����ᶅΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප রʣࢀ#
ɹΠϯώϏλʔอ༗ྫʹ͓͍ͯ͸ '7***ʢ'*9ʣͷΫϦΞϥϯε͕ဏਐ͍ͯ͠Δ৔߹͕͋ΔͨΊɺద࣌
"155͓Αͼ '7***ʢ'*9ʣ׆性ΛϞχλϦϯά͠ɺे෼ͳޮ݂ࢭՌ͕ಘΒΕ͍ͯΔ͔Λ֬ೝ͢Δඞཁ͕
͋Δɻ·ͨɺ'7***ʢ'*9ʣ੡ࡎΛ౤༩ͨ̐͠ʙ̓೔後ʹɺ'7***ʢ'*9ʣʹ ൓Ԡͯ͠ΠϯώϏλʔ஋্͕
ঢ͢ΔͨΊɺத࿨ྍ๏ͷޮՌ͕ݮऑɾফࣦ͢Δ͜ͱʹ΋ཹҙ͢Δඞཁ͕͋Δɻ
ɹҎ্ɺΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප঱ྫͷྍ࣏݂ࢭ͸ɺ੡ࡎͷબ୒΍౤༩ྔɺ݂ࢭϞχλϦϯά͕ඇৗ
ʹෳࡶͱͳΔͨΊɺઐ໳ࢪઃͰ࣮͢ࢪΔํ͕๬·͍͠ɻ

ᶃΠϯώϏλʔอ༗血༑ප"ʢϔϜϥΠϒϥ �ඇ࢖༻ྫ）͓ ΑͼΠϯώϏλʔอ༗血༑ප #̎）

ɹΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප"ʢϔϜϥΠϒϥ � ඇ࢖༻ྫʣ͓ ΑͼΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප #ͷ࣏݂ࢭ
ྍ͸લड़ͷ૯࿦ͷͱ͓Γɺ患ऀͷࡏݱͷΠϯώϏλʔྗՁʢ�̑#6�N- ͔ʾ̑#6�N- ͔ʣɺ'7***ʢ'*9ʣ
੡ࡎ౤༩後ͷ൓Ԡ性ʢϩʔϨεϙϯμʔ͔ϋΠϨεϙϯμʔ͔ʣɺ͓Αͼग़݂঱ঢ়ͷॏ঱౓ʢܰ౓͔ॏ
౓͔ʣɺͷ૊Έ߹ΘͤʹΑΓɺόΠύεྍ݂ࢭ๏·ͨ͸த࿨ྍ๏Λܾఆ ʢ͠Q��� ද̑ࢀরʣɺQ��� Λ
Δɻ͢ࢪ؅ཧΛ࣮݂ࢭʹߟࢀ
ɹͨͩ͠ɺ݂༑ප #ΠϯώϏλʔอ༗ྫʹϑΝΠό � Λ༻͍ͨ৔߹ɺϑΝΠό � ʹؚ༗͞Ε͍ͯΔ
'*9 ʹ൓Ԡͯ͠ɺ౤༩後ͷΠϯώϏλʔྗՁ্͕ঢͨ͠ΓɺΞφϑΟϥΩγʔ঱ঢ়΍ωϑϩʔθΛൃ
঱͢Δ঱ྫ͕͋ΔͨΊɺϑΝΠό � Λ࢖༻ͯ͠΋͜ΕΒͷ෭࡞༻͕ൃੜ͠ͳ͍ͱ֬ೝ͞Ε͍ͯΔ঱ྫ
Ҏ֎͸ɺϊϘηϒϯ)*� ͋Δ͍͸όΠΫϩοτ � Λ࢖༻͢Δํ͕҆શͰ͋Δɻ
ɹ݂༑ප"ΠϯώϏλʔอ༗ྫʹϑΝΠό � Λ༻͍ͨ৔߹͸ɺΞφϑΟϥΩγʔ঱ঢ়΍ωϑϩʔθΛ
ൃ঱͢ΔՄೳ性͸ͳ͍͕ɺϑΝΠό � ʹ '7*** ͷஅยؚ͕༗͞Ε͍ͯΔͨΊɺ౤༩後ʹΠϯώϏλʔ
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ྗՁ্͕ঢ͢ΔՄೳ性͕͋Δɻ
ɹ���� ೥ʹൃച͞Εͨߧۉ࠶ݻڽʢ3F�CBMBODFʣྍ ๏੡ࡎίϯγζϚϒʢ঎඼໊ɿΞϨϞ �ʣ͸ɺΠ
ϯώϏλʔΛอ༗͢Δ݂༑ප"�#঱ྫͷग़݂༧๷ʹ࢖༻ՄೳͰɺࠓ後ओͱͯ͠ΠϯώϏλʔΛอ༗͢
Δ݂༑ප #঱ྫʹ࢖༻͞ΕΔͱ͑ߟΒΕΔɻΞϨϞ � ౤༩தʹൃੜͨ͠ഁ୼ग़݂ͷྍ࣏݂ࢭʹ͸ɺͲ
ͷόΠύε݂ࢭ੡ࡎΛ༻͍ͯ΋ߏΘͳ͍͕ɺΞϨϞ � ͱόΠύε݂ࢭ੡ࡎͷซ༻ʹΑΔ݂ખ঱ͷൃੜ
ྔ༺௿࠷ͷঝೝ͞Ε͍ͯΔ౤༩ִؒͰঝೝ͞Ε͍ͯΔࡎ͸֤੡ࡎ੡݂ࢭ೦͞ΕΔͨΊɺόΠύεݒ͕
Λ౤༩͢ΔɺϑΝΠό � ʹ͍ͭͯ͸ Λମॏྔ༺ߴ࠷Ҏ಺ͷؒ࣌�� �LH ౰ͨΓ ��� ୯ҐΛ্ݶͱ͢
Δ͜ͱ͕๬·͍͠ɺͱ͞Ε͍ͯΔɻΞϨϞ � Λ࢖༻தͷ患ऀ͸ɺग़݂࣌ͷํྍ࣏๏Λͨ͠ࡌه࿈བྷΧʔ
υΛॴ͍ͯ࣋͠Δ৔߹͕͋ΔͷͰɺͦΕΛྍ࣏݂ࢭʹߟࢀΛ࣮͢ࢪΔ͜ͱ͕๬·͍͠ɻ
ɹͳ͓ɺ݂༑පΠϯώϏλʔอ༗ྫͷΠϯώϏλʔͷྗՁ΍൓Ԡ性ɺීஈ࢖ʹྍ࣏݂ࢭ༻͍ͯ͠Δ੡
ɺϔϜϥΠϒϥࡎ � ΍ΞϨϞ � �ෆ໌ͳ৔߹ʹ͸ɺ·ͣϊϘηϒϯ)*�ʢ���H͕ࡉͷ༗ແͳͲͷৄ༺࢖
LHʣʹ ΑΔόΠύεྍ݂ࢭ๏Λ࣮͢ࢪΔɻ

ᶄΠϯώϏλʔอ༗血༑ප"ʢϔϜϥΠϒϥ （５（ྫ༺࢖�

ɹࡏݱɺେ෦෼ͷΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප"঱ྫʹରͯ͠͸ɺϔϜϥΠϒϥ � ͷఆظ౤༩ʹΑΔग़݂
༧๷͕࣮͞ࢪΕ͍ͯΔɻલड़ͷͱ͓ΓɺϔϜϥΠϒϥ�ͷػݻڽೳ͸'7***׆性ʹͯ͠ࢉ׵���ఔ౓Ͱɺ
౤༩ྔΛ૿Ճͤͯ͞΋ޮՌ͸૿͠ڧͳ͍ɻ͜ͷͨΊϔϜϥΠϒϥ � ͸ɺग़݂ͷྍ࣏݂ࢭʹ͸ޮՌ͕ෆ
े෼Ͱ͋Γɺग़݂࣌΍݂؍తॲஔ࣌ʹ͸ඞͣผ్όΠύεྍ݂ࢭ๏·ͨ͸த࿨ྍ๏Λซ༻͢Δඞཁ͕
͋ΔɻόΠύεྍ݂ࢭ๏ͱத࿨ྍ๏ͷ͍ͣΕΛબ୒͢Δ͔ʹ͍ͭͯ͸ɺϔϜϥΠϒϥ � ඇ࢖༻ྫͱಉ
༷ද̑ʢQ���ʣΛߟࢀʹܾఆ͢Δɻ
ɹϔϜϥΠϒϥ � Λ࢖༻தͷ݂༑ප"ΠϯώϏλʔอ༗ྫʹର͢ΔόΠύεྍ݂ࢭ๏͸ɺ੡ࡎͷબ୒
΍౤༩ྔ͕ҟͳΔͨΊɺ஫ҙ͕ඞཁͰ͋Δɻ
ɹϔϜϥΠϒϥ � ͱόΠύε݂ࢭ੡ࡎʢಛʹϑΝΠό�͓ΑͼόΠΫϩοτ�ʣΛซ༻ͨ͠৔߹ʹ͸ɺ
݂ખ࠹ખ঱ɺ݂ખ性ඍখ݂؅঱Λൃ঱͢ΔՄೳ性͕͘ߴͳΔͨΊɺϔϜϥΠϒϥ � ʹΑΔग़݂༧๷Λ
։ͨ࢝͠後ʹൃ঱ͨ͠ग़݂঱ঢ়ʹରͯ͠͸ɺݪଇͱͯ͠ϊϘηϒϯ)*� ʹΑΔ͕ྍ࣏݂ࢭਪ঑͞ΕΔɻ
ϔϜϥΠϒϥ � ͱซ༻͢ΔࡍͷϊϘηϒϯ)*� ͷॳճ౤༩ྔ͸ ���H�LH ҎԼͱ͢Δɻ
ɹϊϘηϒϯ)*� ʹΑΔޮ݂ࢭՌ͕ෆे෼Ͱɺ΍ΉΛಘͣόΠΫϩοτ � Λ࢖༻ͤ͟ΔΛಘͳ͍৔߹
͸ॳճ౤༩ྔΛ ���H�LH ҎԼɺϑΝΠό � Λ࢖༻ͤ͟ΔΛಘͳ͍৔߹͸ॳճ౤༩ྔΛ ��6�LH ҎԼ
ͱ͠ɺ݂ࢭΛୡ੒Ͱ͖Δͱ͑ߟΔ࠷௿༻ྔʹͱͲΊΔඞཁ͕͋Δɻ
ɹҰํɺϔϜϥΠϒϥ � Λ࢖༻தͷΠϯώϏλʔอ༗݂༑ප"ͷࡏݱͷΠϯώϏλʔྗՁ͕�̑
#6�N- ͷ௿஋ͷ৔߹͸ɺग़݂ͷఔ౓ʹΑΓத࿨ྍ๏΋બ୒ࢶͷҰͭͱͳΔɻ͜ͷ৔߹ͷ '7*** ੡ࡎͷ
౤༩ྔ͸ɺϔϜϥΠϒϥ � ඇ࢖༻ྫͱಉ͡Ͱ͋ΔɻʢQ��� রʣࢀ
ɹϔϜϥΠϒϥ � Λ࢖༻ͨ͠৔߹͸ɺ"155 ೳΑΓ΋େ෯ʹ୹ॖ͠ɺ௨ৗͷํ๏Ͱ͸ػݻڽͷࡍ࣮͕
"155ɺ'7*** ***性ɺ'7׆ ΠϯώϏλʔྗՁ͕ਖ਼֬ʹଌఆͰ͖ͣɺػ݂ࢭೳ͕աେʹධՁ͞Εͯ͠·͏ɻ
த࿨ྍ๏ͷޮՌͷϞχλϦϯάʹ࢖༻͢Δ"155ɺ'7*** ***性ɺ'7׆ ΠϯώϏλʔྗՁΛଌఆ͢Δͨ
Ίʹ͸ɺϔϜϥΠϒϥ � ʹର͢Δத࿨߅ମΛࠞ࿨͔ͯ͠Β͜ΕΒΛଌఆ͢Δඞཁ͕͋Δɻʢத࿨߅ମͷ
ೖखํ๏ʹ͍ͭͯ͸ɺத֎੡ༀʹ໰͍߹ΘͤΔ͜ͱʣ
ɹͳ͓ɺϔϜϥΠϒϥ � Λ࢖༻தͷ݂༑ප"ΠϯώϏλʔอ༗ྫʹ͓͍ͯ΋ɺΠϯώϏλʔͷྗՁ΍
൓Ԡ性ɺීஈ࢖ʹྍ࣏݂ࢭ༻͍ͯ͠Δ੡ࡎͳͲͷৄ͕ࡉෆ໌ͳ৔߹ʹ͸ɺ·ͣϊϘηϒϯ)*�ʢ���H�
LHʣʹ ΑΔόΠύεྍ݂ࢭ๏Λ։࢝͢Δɻ
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ɹϔϜϥΠϒϥ � ͷ࢖༻தͷ患ऀ͸ɺग़݂࣌ͷ؅ཧ͕ෳࡶͳͨΊɺ௨ৗ͸݂༑පྍ࣏Λઐ໳ͱ͢Δϔ
ϜϥΠϒϥಋೖࢪઃʹ͓͍ͯྍ࣏Λ։࢝͠ɺ೔ৗతͳ਍ྍΛϑΥϩʔࢪઃͰ͍ͯͬߦΔ৔߹͕ଟ͍ɻ
患ऀ͸ϔϜϥΠϒϥ � ࿈བྷΧʔυΛॴ͍ͯ࣋͠ΔͷͰɺग़݂࣌ʹ͸͞ࡌهΕ͍ͯΔࢪઃʹ࿈བྷΛऔΓɺ
సૹɾసӃΛؚΊͯํྍ࣏਑Λܾఆ͢Δ͜ͱ͕๬·͍͠ɻ
ɹϔϜϥΠϒϥ � ͷ࢖༻தͷΠϯώϏλʔอ༗ઌ天性݂༑ප"ͷग़݂࣌ͷରԠ͸ɺத֎੡ༀͷҩ޲ࢣ
͚αΠτˠ IUUQT���DIVHBJ�QIBSN�KQ�DPOUFOUT�DB������������� Ε͍ͯΔͷͰɺ͞ࡌه͕ࡉৄʹ
దࢀ࣌র͍͍ͨئɻ

̒．පӃ಺Ͱ血༑පྍ࣏੡͙͕͢ࡎʹೖखͰ͖ͳ͍৔߹の対処ํ๏
ɹ೔ৗతʹग़݂঱ঢ়Λ͖݂ͨ͢༑ප患ऀͷେ෦෼͸ɺݻڽҼࢠ੡ࡎͷࡏ୐ࣗݾ஫ࣹྍ๏Λ࣮͓ͯ͠ࢪ
Γɺࣗ୐ʹࡏ୐ࣗݾ஫ࣹ༻ͷ੡ࡎΛॴ͍ͯ࣋͠Δ৔߹͕͋Δɻॏಞͳग़݂঱ঢ়ʹΑΓൖૹ͞Εͨࡍɺ
Ӄ಺Ͱ݂༑පྍ࣏੡͙͕͢ࡎʹೖखͰ͖ͳ͍৔߹͸ɺٸۓආ೉తʹ患ऀ͕ॴ͍ͯ࣋͠Δ੡ࡎΛʢ༗ޮ
΂͖Ͱ͋Δɻྀ͢ߟΔ͜ͱΛ࢝͢Λ։ྍ࣏݂ࢭɺ͠༺࢖Λ֬ೝ্ͨ͠Ͱʣݶظ
ɹ·ͨɺҰ෦ͷݻڽҼࢠ੡ࡎʹؔͯ͠͸ɺ໷ؒ΍ٳ೔ͳͲͷۀ຿ؒ࣌֎Ͱ΋ɺԼهͷҩༀ඼Էചऀۀ
ʹൃ஫͢Δ͜ͱͰༀ͞څڙ͕ࡎΕΔ৔߹͕͋Δɻ

ୈ7*** Ҽࢠ੡ࡎ
ɹɹɾψʔΠοΫ �ʢ౻ຊ੡ༀʣ
ɹɹɹ֤εζέϯάϧʔϓ୲౰ࢧళʹ໰͍߹Θͤ
ɹɹɾΤΠϑενϥ �ʢ$4- ϕʔϦϯάʣ
ɹɹɹ๺ւಓɿ᷂ϞϩΦɺ۝भɿ෋ాༀ඼᷂ɺ
ɹɹɹͦͷଞͷ஍ҬɿΞϧϑϨοα�άϧʔϓձࣾʹ໰͍߹Θͤ
ɹɹɾΞυϕΠτ੩஫༻Ωοτ �ʢ���୯ҐͷΈɹ෢ాༀ඼ۀ޻ʣ
ɹɹɹϝσΟύϧάϧʔϓʹऔҾͷ͋ΔපӃ
ɹɹɹฏ೔ ���� ʙ �����ɿ41-JOF ������������ձࣾɹ5&-ɿࣜג
ɹɹɹฏ೔ ����� ʙཌ ����ɹ౔ɾ೔ɾॕ ������������ɿίʔϧηϯλʔɹ5&-ɿؒ࣌��
ୈ *9 Ҽࢠ੡ࡎ
ɹɹɾΠσϧϏΦϯ �ʢ$4- ϕʔϦϯάʣ
ɹɹɹ๺ւಓɿ᷂ϞϩΦɺ۝भɿ෋ాༀ඼᷂ɺ
ɹɹɹͦͷଞͷ஍ҬɿΞϧϑϨοα�άϧʔϓձࣾʹ໰͍߹Θͤ
όΠύε݂ࢭ੡ࡎ
ɹɹɾϑΝΠό੩஫༻ �����ʢ෢ాༀ඼ۀ޻ʣ
ɹɹɹϝσΟύϧάϧʔϓʹऔҾͷ͋ΔපӃ
ɹɹɹฏ೔ ���� ʙ �����ɿ41-JOF ������������ձࣾɹ5&-ɿࣜג
ɹɹɹฏ೔ ����� ʙཌ ����ɹ౔ɾ೔ɾॕ ������������ɿίʔϧηϯλʔɹ5&-ɿؒ࣌��
ɹɹɹ5BLFEB�.FEJDBM�4JUFɿIUUQT���XXX�UBLFEBNFE�DPN�QBHF�KTQ JE��������
ɹɹɾϊϘηϒϯ)* ੩஫༻γϦϯδ �ʢϊϘ�ϊϧσΟεΫϑΝʔϚʣ
ɹɹɹϊϘέΞ૬ஊࣨ
ɹɹɹɹ݄༵೔͔Β༵ۚ೔ʢॕ೔ɾձࣾٳ೔Λআ͘ʣ 5&-ɿ�����������
ɹɹɹɹ໷ؒٴͼ౔೔ɾॕ೔ɾձࣾٳ೔ 5&-ɿ�����������
ɹɹɾόΠΫϩοτ �ʢ,.όΠΦϩδΫεʣ
ɹɹɹ֤εζέϯάϧʔϓ୲౰ࢧళʹ໰͍߹Θͤ
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̓．血༑පͱ͸ؔ࿈のͳ͍࣬ױ・঱ঢ়Ͱൖૹ͞Εͨ৔߹
ɹ݂༑ප঱ྫ͕݂༑පͱ͸ؔ࿈ͷͳ͍疾患ɾ঱ঢ়Ͱൖૹ͞Εͨ৔߹ɺग़݂঱ঢ়͕ͳ͘ɺ݂؍తॲஔ΋
ෆཁͰ͋Ε͹ɺൖૹͷݪҼͱͳͬͨ疾患ͷྍ࣏Λ௨ৗ௨Γ࣮͢ࢪΕ͹ྑ͍ɻͨͩ͠ɺ݂ખ性疾患Λ߹
ซͨ͠৔߹ͷ݂߅ખྍ๏ʢ݂߅খ൘ྍ๏͓Αͼྍݻڽ߅๏ʣͷ࣮ࢪʹؔͯ͠͸ɺग़݂޲܏Λ૿ѱͤ͞Δ
Մೳ性͕͋Δɻ݂߅ખྍ๏ͷ࣮ࢪʹ͋ͨͬͯ͸ɺ݂༑පͷྍ࣏Λ͍ͯͬߦΔओ࣏ҩ·ͨ͸ઐ໳Ոͱௐ
੔ͷ্ɺ݂߅ખྍ๏࣮ࢪͷՄ൱΍ༀࡎͷ౤༩ྔɺ͓Αͼ݂߅ખྍ๏தͷ݂༑පͷํྍ࣏਑Λܾఆͯ͠
͍͘ඞཁ͕͋Δɻ

ݙจߟࢀ．̔
̍ʣ౻ҪɹًٱɼଞɽΠϯώϏλʔͷͳ͍݂༑ප患ऀʹର͢Δྍ࣏݂ࢭΨΠυϥΠϯɹ���� ೥վ

గ൛ɽ೔ຊ݂ખֶ݂ࢭձࢽ 
��������1BHF߸̒ר��������
̎ʣञҪɹಓੜɼଞɽΠϯώϏλʔอ༗ઌ天性݂༑ප患ऀʹର͢Δྍ࣏݂ࢭΨΠυϥΠϯɹ���� ೥

վగ൛ɽ೔ຊ݂ખֶ݂ࢭձࢽ 	���������
�� 
��������1BHF߸̒ר�����ɽ
̏ʣ౻Ҫɹًٱɼଞɽ݂༑ප患ऀʹର͢Δྍ࣏݂ࢭΨΠυϥΠϯɹ���� ೥ิҨ൛ɽ೔ຊ݂ખֶ݂ࢭ

ձࢽ 
������1BHF߸̍ר�������ɽ
̐ʣ౻Ҫɹًٱɼଞɽ݂༑ප患ऀʹର͢Δྍ࣏݂ࢭΨΠυϥΠϯɹ���� ೥ิҨ൛ɽ೔ຊ݂ખֶ݂ࢭ

ձࢽ 
��������1BHF߸̍ר�������ɽ
̑ʣಙ઒ɹଟ௡ࢠɼଞɽ೔ຊ݂ખֶ݂ࢭձɹ݂༑ප患ऀʹର͢Δྍ࣏݂ࢭΨΠυϥΠϯɹ���� ೥

ิҨ൛ɹϔϜϥΠϒϥʢΤϛγζϚϒʣ࢖༻ʹ͍ͭͯɽ೔ຊ݂ખֶ݂ࢭձࢽ ����1BHF߸̍ר��
���
������
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˔�WPO�8JMMFCSBOE පʢ78%ʣ͸Ҩ఻性ग़݂性疾患ͷதͰ͸࠷΋ස౓͕͍ߴ疾患Ͱ͋Δ͕ɺग़݂঱ঢ়
͸͍ܰ঱ྫ͕ଟ͍ɻ

˔�ग़݂঱ঢ়Ͱٸٹൖૹ͞ΕΔՄೳ性ͱͯ͠͸ɺখظࣇͷ൓෮͢Δඓग़݂ɺ֎ইʹΑΔࠔ݂ࢭ೉ɺཛ૥
ग़݂౳ͷ්ਓՊతग़݂ɺফԽ؅පม͔Βͷେྔग़݂ɺ͋Δ͍͸೴ग़݂ͳͲ͕͑ߟΒΕΔɻ

ݕεΫϦʔχϯάݻڽ�˔ ʢ݂ࠪখ൘਺ɺ15ɺ"155ɺϑΟϒϦϊήϯɺ'%1ɾ%�EJNFSʣͰ͸ "155
ͷ୯ಠԆ௕͕ೝΊΒΕΔ͕ɺશͯਖ਼ৗ஋Λࣔ͢঱ྫ΋গͳ͘ͳ͍ɻͨͩ͠ɺWPO�8JMMFCSBOE Ҽࢠ
ʢ78'ʣͷܽ๡ʹΑΓ݂খ൘೪ணػೳ͸௿Լ͍ͯ͠Δɻ

༺Λࡎͷग़݂཈੍ʹ͸ɺඞͣ78'ؚ༗੡࣌తॲஔ݂؍΍ྍ࣏৔ʹ͓͚Δॏಞͳग़݂ͷݱҩྍٸٹ�˔
ඞཁͰ͋Δɻ͕ྍ࣏݂ࢭ͍ͨ

˔�Ұൠతͳ78%ͷ਍அͱྍ࣏ʹؔͯ͠͸ɺ೔ຊ݂ખֶ݂ࢭձ͔ΒʮWPO�8JMMFCSBOE පͷ਍ྍΨΠ
υϥΠϯ����� ೥൛̍ʣʯ͕ Ε͍ͯΔɻ͞ߦൃ

ɹɹɣ IUUQT���XXX�KTUI�PSH�XPSEQSFTT�XQ�DPOUFOU�VQMPBET���������
ɹɹɹ�WPO�8JMMFCSBOE පͷ਍ྍΨΠυϥΠϯ ����೥൛ �QEG
˔�ൖૹ͞Εͨ78%患ऀͷྍ࣏݂ࢭͷํ਑ܾఆʹ͸ɺීஈ࢖ʹ݂ࢭ༻͍ͯ͠Δ੡໊ࡎͱ୯Ґ਺ɺ௨

Ӄࢪઃɺ͓Αͼ患ऀͷମॏͳͲͷ৘ใ͕ඞཁͰ͋Δɻൖૹ患ऀ͕78%ͱ൑໌ͨ͠ࡍʹ͸ɺ࠷ॳ
ʹ͜ΕΒΛ֬ೝ͢Δɻ

˔�患ऀ͸࣌ٸۓʹఏࣔ͢Δ̎ͭંΓͷ࣌ٸۓ患ऀΧʔυʢԼਤʣΛॴ͍ͯ࣋͠Δ৔߹͕͋ΓɺຊΧʔ
υʹ͸患ऀͷྍ࣏݂ࢭʹඞཁͳ৘ใ͕͞ࡌهΕ͍ͯΔɻ

│２│ von Willebrand 病（VWD）

֎ଆ

಺ଆ

˔�ग़݂ͷํྍ࣏਑΍݂؍తॲஔ࣌ͷग़݂༧๷ํ๏ʹ͍ͭͯ͸ɺՄೳͳݶΓ௨Ӄࢪઃͷओ࣏ҩʹ࿈བྷ͠ɺ
੡ࡎͷબ୒΍౤༩ྔʹ͍ͭͯ૬ஊ͢Δͱͱ΋ʹɺຊ਍ྍΨΠυ΍લड़ͷ਍ྍΨΠυϥΠϯΛߟࢀʹ
্ͨ͠Ͱܾఆ͢Δɻ

ポ イ ン ト
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˔�78'ؚ༗੡ࡎʹ͸ɺώτ݂ᕶ༝དྷ78'ؚ༗ୈ7*** Ҽࢠ੡ࡎʢ঎඼໊ɿίϯϑΝΫτ '஫ࣹ༻ �ʣ
ͱҨ఻ࢠ૊Έ78͑׵'੡ࡎʢ঎඼໊ɿϘϯϕϯσΟ੩஫༻ �����ʣͷ̎छྨ͕͋ΓɺίϯϑΝ
Ϋτ '� ͸ 78'ͱݻڽୈ7*** Ҽࢠʢ'7***ʣͷ྆ํΛಉ࣌ʹิॆՄೳ͕ͩɺϘϯϕϯσΟ� ͸ 78'
ͷΈ͔͠ิॆͰ͖ͳ͍ɻ

˔�78%患ऀͷग़݂঱ঢ়ʹର͢Δ78'ؚ༗੡ࡎͷॳճ౤༩ྔ͸ɺग़݂ͷఔ౓ʹΑͬͯҟͳΓɺ͓͓
ΉͶද̓ɺ̔ ʢQ���ʣͷ౤༩ྔΛߟࢀʹ౤༩͢Δɻॏ঱ͷग़݂ʹͯൖૹ͞Εͨ৔߹΍ɺେखज़͕ඞ
ཁͳ৔߹͸ɺ·ͣҼ׆ࢠ性Λ ����ఔ౓ʹ্ঢͤ͞ΔҼࢠ ʢྔ78'ͱͯ͠ ��୯Ґ �LHʣΛ౤༩
͢Δɻ݂ࢭΛҡ࣋͢ΔͨΊʹ͸ɺ͜ ΕʹҾ͖ଓ͖Ұఆؒ࣌͝ͱʹ78'ؚ༗੡ࡎͷ܁Γฦ͠౤༩ʢ࿈
ଓ౤༩ʣ͕ ඞཁͰ͋Δɻ

˔�78%ͷྍ࣏݂ࢭʹίϯϑΝΫτ '�Λ༻͍Δ৔߹͸ɺ੡඼໊ʹ͞ࡌهΕ͍ͯΔ '7*** ͷ୯Ґ਺Ͱ
͸ͳ͘ɺ੡඼ͷύοέʔδʹ͞ࡌهΕ͍ͯΔ78'ͷ୯Ґ਺Λج४ʹ౤༩ྔΛܾఆ͢Δɻ

˔�Ұ෦ͷ患ऀ͸78'ؚ༗੡ࡎͷࡏ୐ࣗݾ஫ࣹྍ๏Λ࣮͍ͯ͠ࢪΔͨΊɺපӃ಺Ͱ78'ؚ༗੡͕ࡎ
͙͢ʹೖखͰ͖ͳ͍৔߹͸ɺ患ऀ͕ࡏ୐ࣗݾ஫ࣹ༻ʹॴ͍ͯ࣋͠Δ੡ࡎΛʢ༗ޮݶظΛ֬ೝ্ͨ͠
Ͱʣ࢖༻͠ɺͰ͖Δ͚ͩ଎΍͔ʹྍ࣏݂ࢭΛ։࢝͢Δ͜ͱΛྀ͢ߟ΂͖Ͱ͋Δɻ

概要ױ࣬．１
ɹWPO�8JMMFCSBOEපʢ78%ʣ͸ɺ݂খ൘ͷ೪ண࡞༻ͱɺݻڽୈ7*** Ҽࢠʢ'7***ʣͷ҆ఆԽ࡞༻Λ༗͢
Δ WPO�8JMMFCSBOEҼࢠʢ78'ʣͷྔత͋Δ͍͸࣭తͳܽ๡ʹΑΓൃ঱͢ΔҨ఻性ग़݂性疾患Ͱ͋Δɻ
78%͸Ҩ఻性ग़݂性疾患ͷதͰ͸࠷΋ස౓͕͍ߴ疾患Ͱ͋Δ͕ɺ঱ঢ়͕΄ͱΜͲແ͍঱ྫ΋ଟ͍ɻ

̎．ओ要঱ঢ়
ɹग़݂঱ঢ়͸݂খ൘೪ணػೳো֐ʹΑΔൽԼɾ೪ບग़݂Λಛ௃ͱ͢Δ͕ɺҰ෦ͷ78%͸ɺ'7*** ͷ
ܽ๡ʹΑ݂ͬͯ༑ප"ͱྨ͢ࣅΔؔઅ಺ग़݂΍ے೑಺ग़݂΋ൃ঱͢ΔɻҰൠతʹ͸༮গ͔࣌Βग़݂঱
ঢ়͕ೝΊΒΕΔ͕ɺܰ঱ͷ৔߹͸೥௕ʹͳ͔ͬͯΒ֎ই΍खज़ɺ෼สࠔ݂ࢭʹ࣌೉Λ͖ͨͯ͠਍அ͞
ΕΔ৔߹΋ଟ͍ɻҰ෦ͷ78%͸ফԽ؅ͷ݂؅ҟܗ੒Λൃ঱͠΍͘͢ɺ܁Γฦ͢ফԽ؅ग़݂Λ͖ͨ͢
঱ྫ΋͋Δɻ

Ҽݪൖૹ͞ΕΔՄೳੑͱൖૹٸٹ．̏
ɹখظࣇͷ൓෮͢Δඓग़݂ɺॳை࣌ͷେग़݂ͳͲʹΑͬͯٸٹҩྍؔػΛड਍͢ΔՄೳ性͕͋Δ͕ɺ
ͦΕҎ֎ͷग़݂঱ঢ়͸͓͓ΉͶܰ͘ɺಛʹ༠Ҽͷͳ͍ࣗવग़݂ʹΑͬͯٸٹൖૹ͞ΕΔՄೳ性͸௿͍ɻ
੒͋Δ͍͸ଞͷফԽ؅පܗൖૹ͕ඞཁͳग़݂঱ঢ়ͱͯ͠͸ɺཛ૥ग़݂౳ͷ්ਓՊతग़݂ɺ݂؅ҟٸٹ
ม͔Βͷେྔग़݂ɺ೴ग़݂ͷൃ঱ɺ͋Δ͍͸େ͖ͳ֎ইͳͲ͕͑ߟΒΕΔɻ

̐．਍அ１）

ɹݻڽεΫϦʔχϯάݕ ʢ݂ࠪখ൘਺ɺ15ɺ"155ɺϑΟϒϦϊήϯɺ'%1ɾ%�EJNFSʣͰ͸ "155
ͷ୯ಠԆ௕͕ೝΊΒΕΔ͕ɺશͯਖ਼ৗ஋Λࣔ͢঱ྫ΋গͳ͘ͳ͍ɻ78%͕ٙΘΕΔ৔߹͸ɺ78'
性׆'性ʢ'7***ɿ$ʣΛଌఆ͠ɺ78׆�***性ʣɺ'7׆性ʢϦετηνϯίϑΝΫλʔ׆'ɺ78ྔݪ߅
·ͨ͸78'͕ྔݪ߅ ���ະຬͷ৔߹Λ78%ͱ਍அ͢Δɻͨͩ͠ɺ༗ҙͳग़݂঱ঢ়͕͋Γ78'
஋͕��������ͷ৔߹΋ɺ78%Λআ֎͢Δ͜ͱ͸Ͱ͖ͳ͍ɻ

ポ
イ
ン
ト
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５．出血・観血的処置時の対応１）

　１）概要
ɹ78%ͷྍ࣏݂ࢭ͸ɺ௿Լͨ͠78'ٴͼ '7*** Λิਖ਼͢Δ͜ͱʹΑΓɺग़݂ͷྍ࣏ɺ͓Αͼ݂؍
తॲஔ࣌ͷग़݂Λ཈੍͢Δ͜ͱͰ͋Δɻࡏݱɺզ͕ٴ'78͍͓ͯʹࠃͼ '7*** ͷิਖ਼ʹ࢖༻Մೳͳ
ༀࡎ͸ɺ݂ ؅಺ൽࡉ๔͔Β಺ࡏ性ͷ78'Λ์ग़ͤ͞ΔਣࢎσεϞϓϨγϯʢM�EFBNJOP���%�BSHJOJOF�
WBTPQSFTTJOɿ�%%"71ʣͱɺܦ੩຺తʹ78'Λิॆ͢Δ78'ؚ༗੡ࡎͷ̎छྨͰ͋Δɻ
ɹ%%"71͸঱ྫʹΑͬͯޮՌͷҧ͍͕ஶ͘͠ɺҰ෦ͷ঱ྫʹ͸ແޮɺҰ෦ͷ঱ྫʹ͸سېͱͳΔͨ
Ίɺٸٹҩྍݱ৔ʹ͓͚Δग़݂ͷྍ࣏΍݂؍తॲஔ࣌ʹ͸ɺ78'ؚ༗੡ࡎΛ༻͍Δํ͕࣮֬ͳ݂ࢭ
͕ՄೳͰ͋Δɻ
ɹҰൠతͳ78%ͷ਍அͱྍ࣏ʹؔͯ͠͸ɺ೔ຊ݂ખֶ݂ࢭձ͔ΒʮWPO�8JMMFCSBOE පͷ਍ྍΨΠ
υϥΠϯ����� ೥൛̍ʣʯ͕ Ε͍ͯΔɻ͞ߦൃ
ˠ IUUQT���XXX�KTUI�PSH�XPSEQSFTT�XQ�DPOUFOU�VQMPBET���������
ɹ�WPO�8JMMFCSBOE පͷ਍ྍΨΠυϥΠϯ ����೥൛ �QEG
ɹൖૹ͞Εͨ78%患ऀͷྍ࣏݂ࢭͷํ਑ܾఆʹ͸ɺීஈ࢖ʹ݂ࢭ༻͍ͯ͠Δ੡໊ࡎͱ୯Ґ਺ɺ௨Ӄ
ॳʹ͜Ε࠷͸ɺʹࡍઃɺ͓Αͼ患ऀͷମॏͳͲͷ৘ใ͕ඞཁͰ͋Δɻൖૹ患ऀ͕78%ͱ൑໌ͨ͠ࢪ
ΒΛ֬ೝ͢Δɻ
ɹ患ऀ͸࣌ٸۓʹఏࣔ͢Δ̎ͭંΓͷ࣌ٸۓ患ऀΧʔυΛॴ͍ͯ࣋͠Δ৔߹͕͋ΓɺຊΧʔυʹ͸患
ऀͷྍ࣏݂ࢭʹඞཁͳ৘ใ͕͞ࡌهΕ͍ͯΔɻ
ɹग़݂ͷํྍ࣏਑΍݂؍తॲஔ࣌ͷग़݂༧๷ํ๏ʹ͍ͭͯ͸ɺՄೳͳݶΓ௨Ӄࢪઃͷओ࣏ҩʹ࿈བྷ͠ɺ
੡ࡎͷબ୒΍౤༩ྔʹ͍ͭͯ૬ஊ͢Δͱͱ΋ʹɺຊ਍ྍΨΠυ΍ʮWPO�8JMMFCSBOE පͷ਍ྍΨΠυ
ϥΠϯ����� ೥൛̍ʣʯΛߟࢀʹ্ͨ͠Ͱܾఆ͢Δɻ

　̎）78'ؚ༗੡ࡎ
ɹ78'ؚ༗੡ࡎʹ͸ɺώτ݂ᕶ༝དྷ78'ؚ༗ୈ7*** Ҽࢠೱॖ੡ࡎʢQE78'�'7*** ੡ࡎʣʢס૩ೱ
ॖਓ݂ӷݻڽୈ7*** Ҽࢠɹ঎඼໊ɿίϯϑΝΫτ '஫ࣹ༻ �ɹ੡଄ൢചɿ,.όΠΦϩδΫεࣜגձ
ࣾɾൢചݩɿҰൠࣾஂ๏ਓ೔ຊ݂ӷ੡ߏػࡎʣͱҨ఻ࢠ૊Έ78͑׵'੡ࡎʢS78'੡ࡎʣʢϘχίά�
ΞϧϑΝɹ঎඼ ɿ໊ϘϯϕϯσΟ੩஫༻�����ɹ੡଄ൢചݩɿ෢ాༀ඼ࣜגۀ޻ձࣾʣͷ̎छྨ͕͋Δɻ
྆ऀͷҧ͍͸ '7*** Λؚ༗͢Δ͔൱͔ͰɺίϯϑΝΫτ '� ͸ 78'ͱ '7*** Λಉ࣌ʹิॆ͢Δ͜ͱ͕
ՄೳͰ͋Δ͕ɺϘϯϕϯσΟ � ͸ 78'୯ಠ੡ࡎͰ͋ΔͨΊɺ'7*** ΋ٸࢸʹิॆ͢Δඞཁ͕͋Δ৔
߹͸ɺ'7*** ੡ࡎΛซ༻͢Δඞཁ͕͋ΔɻʢϘϯϕϯσΟ � Λ୯ಠ౤༩ͨ͠৔߹͸ɺ患ऀຊਓͷ಺ࡏ性
'7*** ͕҆ఆԽ͞Εɺ'7*** 後ʹϐʔΫͱͳΔʣؒ࣌͠��性͸ঃʑʹ্ঢ͠ɺ׆ ͕ͨͬͯɺٸٹൖૹΛ
ඞཁͱ͢Δॏಞͳग़݂ͷॳྍ࣏ظʹ͸ɺίϯϑΝΫτ '� ͷํ͕རศ性͕͍ߴͱ͑ߟΒΕΔɻ
ɹͳ͓ɺίϯϑΝΫτ '� ͸ 78'ͱ '7*** ͷؚ༗ྔ͕େ͖͘ҧ͍ɺ78'͕ '7*** ͷ ��� ഒؚ༗͞Ε
͍ͯΔɻ੡ࡎͷ໊শ͸ '7*** ͷؚ༗ྔΛج४ʹ͞ࡌهΕ͍ͯΔ ʢ͕ྫɿίϯϑΝΫτ '஫ࣹ༻ �����

ʹ '7*** ͕ ���� ୯Ґؚ༗͞Ε͍ͯΔʣɺ੡඼ͷύοέʔδʹ͸78'ͱ '7*** ͷ྆ํͷ୯Ґ਺͕ซه
͞Ε͍ͯΔͨΊɺ౤༩ྔ͸ඞͣ78'ͷ୯Ґ਺ʢྫɿίϯϑΝΫτ '஫ࣹ༻ ����� ͷ 78'ؚ༗ྔ
͸ ����୯ҐʣΛج४ʹܾఆ͢Δɻ
ɹίϯϑΝΫτ '� ͱϘϯϕϯσΟ � ͷ౤༩ྔͷ໨҆Λද̓ɺ̔ʹࣔ͢ɻ
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ΕΔɻ͞ࢉܭͷࣜͰه性Λୡ੒͢ΔͨΊʹඞཁͳ౤༩ྔ͸Լ׆ࢠʣ78%঱ྫʹ͓͍ͯɺ໨ඪҼߟࢀ

�　　　78'ඞ要 ʢྔ*6）́
　　　�ʢ78'ੑ׆の໨ඪϨϕϧʢ�）ʕ78'ੑ׆のϕʔεϥΠϯϨϕϧʢ�））̫ ମॏʸ̎

�　　　'7***ඞ要 ʢྔ*6）́
�　　　ʢ'7***ੑ׆の໨ඪϨϕϧʢ�）ʕ '7*** ̫（（�のϕʔεϥΠϯϨϕϧʢੑ׆ ମॏʸ̎

表 7.　出血・観血的処置時のコンファクト F® 静注用の投与量

目標因子活性 初回投与量 維持投与量 投与期間

େखज़ �������EBZ�
������EBZ� ʙ ��ʙ ���*6�LH �� ʙ ��*6�LH

� ʙ ຖؒ࣌�� ̓ʙ ��೔

খखज़ ���ʙ �����EBZ�
����ʙ ��ˋ��EBZ�ʙ ��ʙ ���*6�LH �� ʙ ��*6�LH

�� ʙ ຖؒ࣌�� ̏ʙ̑೔

ൈࣃɾ৵ऻॲஔ ���� ��ʙ ���*6�LH ୯ճ౤༩ ̍೔

෼สɾ࢈᧘
ʢ78'׆性ɾ'7*** 性׆
͕ ���ະຬͷ৔߹ʣ

�������EBZ�
������EBZ� ʙ ��ʙ ���*6�LH �� ʙ ��*6�LH

�� ʙ ຖؒ࣌�� ̏ʙ̑೔

ࣗવग़݂
ʢܰ঱ʙத౳঱ʣ

���ʙ �����EBZ�
������EBZ� ʙ ��ʙ ���*6�LH �� ʙ ��*6�LH

�� ʙ ຖؒ࣌�� ̍ʙ̏೔

ࣗવग़݂
ʢॏ঱ʣ

�������EBZ�
������EBZ� ʙ ���*6�LH �� ʙ ��*6�LH

� ʙ ຖؒ࣌�� ̓ʙ ��೔

౤༩ྔ͸ '7*** ४ʹ౤༩͢Δ͜ͱɻج性Λ׆'性Ͱ͸ͳ͘78׆

表８．出血・観血的処置時のボンベンディ静注用 1300® の投与量

出血の種類 初回投与量 初回以降の投与量
（または、臨床的に必要とされる期間）

ܰ౓ग़݂
ʢඓग़݂ɺߢޱग़݂ɺ݄ܦաଟͳͲʣ ��ʙ ��*6�LH �� ʙ ���*6�LH Λ̔ʙ ͱؒ࣌͝��

େग़݂
ʢॏ౓·ͨ͸೉࣏性ͷඓग़݂ɺ݄ աଟɺܦ
ফԽ؅ग़݂ɺ�த਻ਆܥܦͷ֎ইɺؔઅ
ग़݂ɺ֎ই性ग़݂ͳͲʣ

��ʙ ��*6�LH �� ʙ ���*6�LH Λ໿̎ʙ̏೔ؒɺ
̔ʙ ͱؒ࣌͝��

手術の種類
血漿中目標ピーク値

VWF：RCo（%） FVIII：C（%）

খखज़ ��ʙ �� ��ʙ ��

େखज़ ��� ��ʙ ���
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ɹ78'ͷ݂த൒ظݮ͸໿ ΛॳࡎͰ͋ΔͨΊɺத౳౓Ҏ্ͷग़݂঱ঢ়ͷ৔߹͸ɺ78'ؚ༗੡ؒ࣌��
ճ౤༩後ɺ݂ࢭͷҡ࣋ͷͨΊʹҰఆͷ̔ؒظʙ ຖؒ࣌�� ʢʹ࿈ଓ౤༩ʣ͢ Δඞཁ͕͋Δɻ
ɹݸʑͷ঱ྫʹΑΓɺ78'�͓Αͼ '7*** ͷ্ঢ஋΍൒ظݮ͸ҟͳΔͨΊɺॳճ౤༩௚後ɺ͓Αͼ࿈
ଓ౤༩ɾ࣋ଓ౤༩தʹ͸ద࣌͜ΕΒΛଌఆ͠ɺग़݂ͷঢ়گʹԠͨ͡Ҽ׆ࢠ性͕ಘΒΕ͍ͯΔ͔Λ֬ೝ
্ͨ͠Ͱɺ౤༩ྔΛௐ੔͢Δඞཁ͕͋Δɻ

̒．පӃ಺Ͱ78'ؚ༗੡͙͕͢ࡎʹೖखͰ͖ͳ͍৔߹の対処ํ๏
ɹ೔ৗతʹग़݂঱ঢ়Λ͖ͨ͢Ұ෦ͷ78%患ऀ͸ɺ78'ؚ༗੡ࡎͷࡏ୐ࣗݾ஫ࣹྍ๏Λ࣮͍ͯ͠ࢪΔ
৔߹͕͋Γɺ͜ΕΒͷ患ऀ͸ࣗ୐ʹ੡ࡎΛॴ͍ͯ࣋͠Δ৔߹͕͋Δɻॏಞͳग़݂঱ঢ়ʹΑΓൖૹ͞Εͨ
Λʢ༗ࡎΔ੡͍ͯ࣋͠ආ೉తʹ患ऀ͕ॴٸۓೖखͰ͖ͳ͍৔߹͸ɺʹ͙͕͢ࡎɺӃ಺Ͱ78'ؚ༗੡ࡍ
΂͖Ͱ͋Δɻྀ͢ߟΔ͜ͱΛ࢝͢Λ։ྍ࣏݂ࢭʹɺͰ͖Δ͚ͩ଎΍͔͠༺࢖Λ֬ೝ্ͨ͠Ͱʣݶظޮ
ɹ্ํه๏ʹΑͬͯ΋78'ؚ༗੡࢖͕ࡎ༻Ͱ͖ͳ͍৔߹ʹ͸ɺ৽઱ౚ݂݁ᕶʢ''1ʣɺ·ͨ͸ΫϦΦ
ϓϨνϐςʔτΛ༻͍ͯɺՄೳͳൣғͰ78'Λิॆ͢Δඞཁ͕͋Δɻॏಞͳग़݂ʹ͍ͭͯ͸݂࠹؅
ખज़ͷదԠΛྀ͢ߟΔɻ
ɹͦͷଞɺิ ॿతͳྍ࣏݂ࢭༀͱͯ͠ɺτϥωΩαϜࢎɺΠϓγϩϯΞϛϊΧϓϩϯࢎͳͲͷ߅ઢ༹ࡎɺ
ΧϧόκΫϩϜεϧϗϯࢎφτϦ΢ϜɺϏλϛϯ$ͳͲͷ݂ࡎڧ؅૿ͳͲ΋࢖༻ʢซ༻ʣՄೳͰ͋Δ͕ɺ
ॏಞͳग़݂ʹର͢ΔޮՌ͸ݶఆతͰ͋Δɻ

̓．78%ͱ͸ؔ࿈のͳ͍࣬ױ・঱ঢ়Ͱൖૹ͞Εͨ৔߹
ɹ78%঱ྫ͕78%ͱ͸ؔ࿈ͷͳ͍疾患ɾ঱ঢ়Ͱൖૹ͞Εͨ৔߹ɺग़݂঱ঢ়͕ͳ͘ɺ݂؍తॲஔ΋
ෆཁͰ͋Ε͹ɺൖૹͷݪҼͱͳͬͨ疾患ͷྍ࣏Λ௨ৗ௨Γ࣮͢ࢪΕ͹ྑ͍ɻͨͩ͠ɺ݂ખ性疾患Λ߹
ซͨ͠৔߹ͷ݂߅ખྍ๏ʢ݂߅খ൘ྍ๏͓Αͼྍݻڽ߅๏ʣͷ࣮ࢪʹؔͯ͠͸ɺग़݂޲܏Λ૿ѱͤ͞Δ
Մೳ性͕͋Δɻ݂߅ખྍ๏ͷ࣮ࢪʹ͋ͨͬͯ͸ɺ78%ͷྍ࣏Λ͍ͯͬߦΔओ࣏ҩ·ͨ͸ઐ໳Ոͱௐ
੔ͷ্ɺ݂߅ખྍ๏࣮ࢪͷՄ൱΍ༀࡎͷ౤༩ྔɺ͓Αͼ݂߅ખྍ๏தͷ78%ͷํྍ࣏਑Λܾఆ͢Δ
ඞཁ͕͋Δɻ

ݙจߟࢀ．̔
̍ʣ೔ּ�૱ɼଞɽWPO�8JMMFCSBOE පͷ਍ྍΨΠυϥΠϯɹ���� ೥൛ɽ೔ຊ݂ખֶ݂ࢭձࢽ ר��

̐߸�1BHF�������
�����ɽ
̎ʣ೔ּ�૱ɼଞɽWPO�8JMMFCSBOE පͷ਍ྍΨΠυϥΠϯɹ����೥൛ɹमਖ਼ ����೥݄̎ɽ೔ຊ݂

ખֶ݂ࢭձࢽ 
��������1BHF߸̏ר�������ɽ
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˔�໔Ӹ性݂খ൘ݮগ঱ʢ*51ʣ͸ɺ݂খ൘ບ୿നʹର͢Δࣗ߅ݾମ͕ൃ͠ݱɺ݂খ൘ͷഁյ͕ဏਐ͢Δ
͜ͱʹΑ݂ͬͯখ൘ݮগΛདྷࣗ͢ݾ໔Ӹ性疾患Ͱ͋Δɻ

˔�*51 ʹ͓͍ͯҰൠతʹൽԼग़݂ͳͲͷग़݂঱ঢ়͕໌Β͔ʹͳΔͷ͸ɺ݂ খ൘਺̑ສ ��- ҎԼͰ͋Δɻ
ൽԼग़݂Ҏ֎ͷߢޱ಺ग़݂ɺඓग़݂ɺԼ݂ɺ݂೘ͳͲ͸ɺ݂খ൘਺͕̍ສ ��- ҎԼʹݮগͨ͠ྫ
ͰೝΊΒΕΔ͜ͱ͕ଟ͍ɻ

Ͱ͸ྫݮൖૹΛඞཁͱ͢ΔΑ͏ͳॏಞͳग़݂঱ঢ়Λൃ঱͢Δྫ͸ൺֱతগͳ͍͕ɺ݂খ൘ஶٸٹ�˔
಄֖಺ग़݂΍ফԽ؅ग़݂ͳͲॏಞͳଁثग़݂Λ͖ͨ͢͜ͱ͕͋Δɻ·݂ͨখ൘਺͕௿஋ͷຫ性 *51
患ऀ͕ԿΒ͔ͷ֎ইɺ疾පͳͲʹΑͬͯٸٹൖૹ͞ΕɺͦͷҰ෦ʹग़݂঱ঢ়͕߹ซ͍ͯ͠Δ৔߹͕
͋Δɻ

˔�*51 ʹ͸疾患ಛҟతͳ਍அ๏͕ͳ͘ɺجຊతʹ͸আ֎਍அͱͳΔɻ
˔�Ұൠతͳ *51ͷ਍அͱྍ࣏ʹ͍ͭͯ͸ɺްੜ࿑ಇল೉࣏性疾患੓ۀࣄڀݚࡦɹ݂ӷݻڽҟৗ঱౳ʹؔ

͢Δڀݚ൝͔Βʮ੒ਓಛൃ性݂খ൘ݮগ性ࢵൗපͷࢀরΨΠυ����೥վఆ൛ʯ͕ Ε͍ͯΔɻ͞ߦൃ
ˠ IUUQT���XXX�KTUBHF�KTU�HP�KQ�BSUJDMF�SJOLFUTV��������@����@BSUJDMF��DIBS�KB�

˔�ॏಞͳग़݂΍݂؍తॲஔ࣌ʹ͸ɺਝ଎ʹ݂খ൘਺Λճ෮ͤ͞ΔͨΊʹϝνϧϓϨυχκϩϯύϧε
ྍ๏ɺ໔ӸάϩϒϦϯେྔྍ๏ɺ݂খ൘༌݂ɺ͓Αͼ͜ΕΒͷซ༻ྍ๏͕༻͍ΒΕΔɻ

˔�໔ӸάϩϒϦϯେྔྍ๏͸ɺ׬શ෼ܕࢠ໔ӸάϩϒϦϯ ���NH�LH�EBZ Λ̑೔ؒ࿈ଓͯ͠఺ణ੩
஫͢ΔɻϝνϧϓϨυχκϩϯύϧεྍ๏͸ɺ̍H�EBZ Λ �೔ؒ࿈ଓͯ͠఺ణ੩஫͢Δɻ݂খ൘
༌݂͸ ��ʙ ��୯Ґͷೱް݂খ൘੡ࡎΛ౤༩͢Δɻ

˔�݂খ൘༌݂͸ɺ݂খ൘͕ݮগ͢Δ݂ખ性݂খ൘ݮগ性ࢵൗපʢ551ʣ΍ϔύϦϯىҼ性݂খ൘ݮগ
঱ʢ)*5ʣʹ ͓͍ͯ͸ɺ݂ખ঱ঢ়Λ૿ѱͤ͞ΔͨΊسېͰ͋Δɻ͕ͨͬͯ͠ɺ༹݂ॴݟʢϏϦϧϏϯ
΍ -%)ͷ্ঢͱශ݂ʣͷ߹ซͳͲ 551 Λٙ͏ॴ͕͋ݟΔ৔߹͸ɺ݂খ൘༌݂Λ҆қʹ࣮͢ࢪΔ΂
͖Ͱ͸ͳ͍ɻ

˔�͜ΕΒͷٸ性ྍ࣏ظ͸ɺ͓͓ΉͶޮՌ͕Ұա性Ͱ͋ΔͨΊɺҾ͖͍ͭͮͯޱܦϓϨυχκϩϯΛ༻
͍ͨҡྍ࣋๏Λ࣮͢ࢪΔɻ

˔�ग़݂঱ঢ়͕ܰඍɺ͋ Δ͍͸ແ঱ঢ়ͷ৔߹ɺϔϦίόΫλʔɾϐϩϦײછ͕͋Ε͹আྍە๏Λ࣮͢ࢪΔɻ
ϔϦίόΫλʔɾϐϩϦײછ͕ͳ͍৔߹ɺ͋Δ͍͸আەʹΑͬͯ΋݂খ൘਺͕̎ʙ̏ສ ��- Ҏ্
ʹճ෮͠ͳ͍৔߹͸ɺ·ͣ෭ਛൽ࣭εςϩΠυʢϓϨυχκϩϯ ��� ʙ̍NH�LH�EBZʣΛ༻͍ͨ
Δɻ࢝͢Λ։ྍ࣏

概要ױ࣬．�
ɹ໔Ӹ性݂খ൘ݮগ঱͸ɺ݂খ൘ບ୿നʹର͢Δࣗ߅ݾମ͕ൃ͠ݱɺ݂খ൘ʹ݁߹͢Δ݁Ռɺओ
ͱͯ͠ᡮଁʹ͓͚Δ໢಺ࡉܥ๔Ͱͷ݂খ൘ͷഁյ͕ဏਐ͠ɺ݂খ൘ݮগΛདྷࣗ͢ݾ໔Ӹ性疾患Ͱ
͋ΔɻҎલ͸ಛൃ性݂খ൘ݮগ性ࢵൗපͱݺ͹Ε͍͕ͯͨɺۙ࠷͸໔Ӹ性݂খ൘ݮগ঱ʢJNNVOF�
UISPNCPDZUPQFOJBɿ*51ʣͱݺ͹ΕΔ͜ͱ͕ଟ͍ɻ

│１│ 免疫性血小板減少症（特発性血小板減少性紫斑病）（ITP）
ポ イ ン ト
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ɹ݂খ൘ݮগΛ͖ͨ͠ಘΔଞͷݪҼ΍疾患͕ଘ͠ࡏͳ͍ QSJNBSZ� *51 ͱɺༀࡎ΍શ਎性ΤϦςϚτʔ
σεʢ4-&ʣͳͲԿΒ͔ͷݪҼʹΑΓ໔Ӹతͳ݂খ൘ݮগΛ͖͍ͨͯ͠Δ TFDPOEBSZ� *51 ʹ෼ྨ͞Εɺ
Ҏલಛൃ性݂খ൘ݮগ性ࢵൗපͱݺ͹Ε͍ͯͨ疾患͸ɺQSJNBSZ�*51 ʹ֘౰͢Δɻ

̎．ओ要঱ঢ়
ɹ঱ঢ়͸ग़݂঱ঢ়Ͱ͋Γɺओͱͯ͠ൽԼग़ ʢ݂఺ঢ়ग़݂ຢ͸ࢵൗʣΛೝΊΔɻग़݂঱ঢ়͸ԿΒ༠Ҽ͕
ͳ͘͜ىΔ͜ͱ͕ଟ͘ɺܰඍͳ֎ྗʹΑͬͯग़݂͠΍͍͢ɻҰൠతʹग़݂໌͕޲܏Β͔ʹͳΔͷ͸ɺ
݂খ൘਺̑ສ ��- ҎԼͰ͋ΔɻൽԼग़݂Ҏ֎ͷߢޱ಺ग़݂ɺඓग़݂ɺԼ݂ɺ݂೘ͳͲ͸ɺ݂খ൘਺͕
̍ສ ��- ҎԼʹݮগͨ͠ྫͰೝΊΒΕΔ͜ͱ͕ଟ͘ɺ੒ਓͷ̍�ఔ౓ɺখࣇͷ ����ఔ౓ʹ͓͍ͯɺ
க໋తͳ೴ग़݂΋ੜ͡Δɻ
ɹ*51 ʹ͸ൃ঱後൒೥ʙ̍೥Ҏ಺ʹࣗવ׮ղ͢Δٸ性ܕͱɺ݂খ൘ݮগ͕࣋ଓ΋͘͠͸ܧଓతͳྍ࣏
͕ඞཁͰ͋Δຫ性͕͋ܕΔɻ͔͠͠ɺٸ性͔ܕͲ͏͔͸後ํࢹతʹ͔͠൑அͰ͖ͳ͍ͨΊɺۙ࠷͸৽
਍அن *51ʢ਍அ後 �ϲ݄Ҏ಺ʣɺ࣋ଓ性 *51ʢ̏ʙ ��ϲ݄ʣɺຫ性 *51ʢ��ϲ݄Ҏ্ʣʣͷ̏ͭʹ෼ྨ
͞Ε͍ͯΔɻ

Ҽݪൖૹ͞ΕΔՄೳੑͱൖૹٸٹ．̏
ɹ*51 ͸఺ঢ়ग़݂ຢ͸ࢵൗ͕ग़͠ݱɺҩྍؔػͰͷࠪݕͰ݂খ൘ݮগΛࢦఠ͞Εͯ਍அ͞ΕΔྫ͕ଟ
͘ɺॳൃٸٹʹ࣌ൖૹΛඞཁͱ͢ΔΑ͏ͳॏಞͳग़݂঱ঢ়Λൃ঱͢Δྫ͸গͳ͍ɻҰํɺ੒ਓ *51 ͷ
ଟ͘͸ຫ性 *51 Ͱ͋Γɺͦͷྍ࣏໨ඪ͸ॏಞͳग़݂Λ༧๷͠͏Δ݂খ൘਺ʢ̏ສ ��- Ҏ্ʣΛҡ࣋͢
Δ͜ͱͰ͋ΔͨΊɺ݂খ൘਺͕௿஋ͷຫ性 *51 患ऀ͕ԿΒ͔ͷ֎ইɺ疾පͳͲʹΑͬͯٸٹൖૹ͞Εɺ
ͦͷҰ෦ʹग़݂঱ঢ়͕߹ซ͍ͯ͠Δ৔߹͕͋Δɻ

̐．਍அ
ɹ*51 ʹ͸疾患ಛҟతͳ਍அ๏͕ͳ͘ɺجຊతʹ͸আ֎਍அͱͳΔɻ͢ͳΘͪɺ݂ খ൘ݮগ͸ೝΊΔ͕ɺ
੺݂ܥٿͷҟৗʢమܽ๡性ශ݂΍ٸ性ग़݂ʹΑΔශ݂Λআ͘ʣ͓ Αͼന݂ܥٿͷҟৗ͕ͳ͘ɺܥݻڽҟ
ৗ΍݂খ൘ݮগ͖ͨ͢ଞͷ疾患ʢද̕ʣ΋আ֎Ͱ͖Δ৔߹ʹ *51 ͱ਍அ͢Δɻ*51 ͱطʹ਍அ͞Ε͍ͯ
ΔྫΛআ͖ɺ࣌ٸۓʹ͜ΕΒͷؑผ਍அΛ͢΂࣮ͯ͢ࢪΔͷ͸ࠔ೉Ͱ͋Δ͕ɺՄೳͳൣғͰଞͷ疾患
Λআ֎͢Δɻ

表９．血小板減少の原因　

݂খ൘ݮগͷݪҼ ओͳ疾患

֐ੜো࢈ ਷ࠎ性ࡎɺༀ܈੒঱ީܗ਷ҟࠎੜෆྑ性ශ݂ɺ࠶जᙾɺث਷଄݂ࠎ
཈੍ɺઌ天性࢈ੜෆશ

ഁյ ໔Ӹ性݂খ൘ݮগ঱ʢQSJNBSZ�*51ɺTFDPOEBSZ�*51ʣ

ফඅဏਐ ೻छ性݂؅಺ݻڽɺ݂ખ性݂খ൘ݮগ性ࢵൗපɺ
݂ખ性ඍখ݂؅঱ো֐঱ɺϔύϦϯىҼ性݂খ൘ݮগ঱

෼෍ҟৗ ᡮػೳဏਐ

૕ࣦɾرऍ େྔग़݂
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ɹ໰਍Ͱ͸ɺग़݂঱ঢ়ͷܦաɺઌײߦછͷ༗ແɺ߹ซ঱΍Ո଒ྺɺ෰ༀྺΛ֬ೝ͢Δɻ
ɹࠪݕॴݟͰ͸ɺશ݂ࢉʢ$#$ʣ͓ ΑͼࠪݕܥݻڽɺੜԽֶࠪݕͱͱ΋ʹɺՄೳͳݶΓਝ଎ʹ຤ধ݂
ృຣඪຊΛ֬ೝ͠ɺ݂খ൘ूڽɺҟৗࡉ๔ɺഁࡅ੺݂ٿͷ༗ແΛ֬ೝ͢Δɻ݂খ൘͕ूڽଘ͢ࡏΔ৔
߹͸ɺ݂࠾ෆྑ΍ &%5"ґଘ性݂খ൘ݮগΛ͑ߟɺ$#$ͷݕ࠶ɺϔύϦϯ͋Δ͍͸ΫΤϯ݂࠾ࢎͰ
ͷ݂খ൘਺Λ֬ೝ͢Δɻ
ɹഁࡅ੺݂ٿͷ֬ೝ͸ɺྍ࣏݂ࢭʹ݂খ൘༌݂Λ࢖༻Մೳʢ*51ʣ͔ ɺسېʢ݂ખ性݂খ൘ݮগ性ࢵൗපɿ
551ʣ͔ Λ൑அ͢ΔࡐྉͱͳΔͨΊɺಛʹॏཁͰ͋Δɻ༹݂ॴݟͷ߹ซͳͲ 551 Λٙ͏ॴ͕͋ݟΔ৔
߹ʹ͸ɺੵۃతʹ"%".54�� 性Λଌఆ͢Δɻ׆
ɹ·ͨɺϔύϦϯىҼ性݂খ൘ݮগ঱ʢ)*5ʣ΋ಉ༷ʹ݂খ൘༌݂͕سېͰ͋ΔͨΊɺϔύϦϯ࢖༻ͷ
༗ແʹ͍ͭͯ΋֬ೝ͕ඞཁͰ͋Δɻ
ɹҰ෦ͷࣗಈ݂ٿଌఆثͰ͸໢ঢ়੺݂ٿͱͱ΋ʹ༮ए݂খ൘ͷൺ཰ʢ*1'�ʣΛଌఆͰ͖ΔͨΊɺ*1'�
Αͬͯࠎ਷ʹ͓͚Δ݂খ൘࢈ੜͷ௿Լʢ*1'�௿Լʣͱ݂খ൘ͷফඅ͋Δ͍͸ഁյဏਐʢ*1'�૿Ճʣͷ
ؑผ͕Ͱ͖Δ৔߹͕͋Γɺ਍அͷߟࢀͱͳΔɻ
ɹ͜ΕΒʹՃ͑ɺෲ෦௒Ի೾ࠪݕ΍$5ͳͲʹΑΓᡮजͷ༗ແΛ֬ೝ͢Δɻ
ɹࠎ਷ࠪݕʹ͍ͭͯ͸ɺ*51 ʹಛ௃తͳॴݟ͸ͳ͍ͨΊɺଞͷ݂ٿʹҟৗ͕ͳ͚Ε͹ɺٸٹҩྍݱ৔
Ͱૣ͢ࢪ࣮ʹٸΔඞཁ͸ͳ͍ɻϔϦίόΫλʔɾϐϩϦײછ͕͋Δ৔߹ʹɺ͜ΕΛআ͢ەΔ͜ͱʹΑͬ
ͯܰշ͢Δ *51 ΋͋Δ͕ɺ݂খ൘਺ͷճ෮ʹ͸͔͔͕ؒ࣌ΔͨΊɺ͜Ε͍ͭͯͷࠪݕ΍ྍ࣏΋ɺग़݂
঱ঢ়͕མͪண͍͔ͯΒͰߏΘͳ͍ɻ
ɹͳ͓ɺҰൠతͳ *51 ͷ਍அͱྍ࣏ʹؔͯ͠͸ɺްੜ࿑ಇল೉࣏性疾患੓ۀࣄڀݚࡦɹ݂ӷݻڽҟৗ
঱౳ʹؔ͢Δڀݚ൝͔Βʮ੒ਓಛൃ性݂খ൘ݮগ性ࢵൗපͷࢀরΨΠυ ���� ೥վఆ൛̍ʣʯ͕ ͞ߦൃ
Ε͍ͯΔɻˠ IUUQT���XXX�KTUBHF�KTU�HP�KQ�BSUJDMF�SJOLFUTV��������@����@BSUJDMF��DIBS�KB�
ɹ·ͨɺ*51 ͸খࣇຫ性ಛఆ疾ප͓Αͼ೉පʹࢦఆ͞Ε͓ͯΓɺͦΕͧΕখࣇຫ性ಛఆ疾ප৘ใη
ϯλʔʢIUUQT���XXX�TIPVNBO�KQ�EJTFBTF�EFUBJMT���@��@����ʣ͓Αͼ೉ප৘ใηϯλʔ
ʢIUUQT���XXX�OBOCZPV�PS�KQ�FOUSZ����ʣͷ8FCαΠτʹ΋਍அɾྍ࣏ʹؔ͢Δৄࡉͳ৘ใ͕ه
Ε͍ͯΔɻ͞ࡌ

５．出血・観血的処置時の対応
　１）概要
ɹ*51 ͷྍ࣏͸ɺॏಞͳग़݂ɺ݂؍తॲஔ࣌ͷྍ࣏ͱɺग़݂঱ঢ়͕ܰඍͳ৔߹ͱͰબ୒͕ࢶҟͳΔɻ
ɹॏಞͳग़݂΍݂؍తॲஔ࣌ɺ͋Δ͍͸݂খ൘਺͕̍ʙ̎ສ ��- ҎԼͰߢޱ೪ບͳͲʹ೪ບԼग़݂ɾ
݂जʢXFU�QVSQVSBʣ͕ ೝΊΒΕΔ৔߹ʹ͸ɺਝ଎ʹ݂খ൘਺Λճ෮ͤ͞ΔͨΊʹϝνϧϓϨυχκ
ϩϯύϧεྍ๏ɺ໔ӸάϩϒϦϯେྔྍ๏ɺ݂খ൘༌݂ɺ͓Αͼ͜ΕΒͷซ༻ྍ๏͕༻͍ΒΕΔɻ
ɹҰํɺग़݂঱ঢ়͕ܰඍɺ͋Δ͍͸ແ঱ঢ়ͷ৔߹ɺϔϦίόΫλʔɾϐϩϦײછ͕͋Ε͹আྍە๏Λ
Αͬͯ΋݂খ൘਺͕̎ʙ̏ສʹەછ͕ͳ͍৔߹ɺ͋Δ͍͸আײΔɻϔϦίόΫλʔɾϐϩϦ͢ࢪ࣮ �
�- Ҏ্ʹճ෮͠ͳ͍৔߹͸ɺ·ͣ෭ਛൽ࣭εςϩΠυΛ༻͍ͨ͞ࢪ࣮ͣ·͕ྍ࣏ΕΔ͕ɺ݂খ൘਺͕
̏ສ ��- Ҏ্Ͱग़݂ݟ͕޲܏ΒΕͳ͍৔߹͸ແܦྍ࣏ա࡯؍ͱͳΔɻʢਤ̐ʣ
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̎）ॏಞͳ出血ɺ観血的処置時のྍ࣏
ɹ݂খ൘ͷஶݮʹΑΓɺফԽ؅ग़݂΍೴ग़݂ͳͲͷॏಞͳग़݂Λ͖͍ͨͯ͠Δ৔߹ɺ͋Δ͍͸߹ซ疾
患ͳͲʹΑΓٸۓखज़͕ඞཁͳ৔߹ʹ͸ɺ໔ӸάϩϒϦϯେྔྍ๏ɺϝνϧϓϨυχκϩϯύϧεྍ
๏ɺ݂খ൘༌݂ɺ͓Αͼ͜ΕΒͷซ༻ྍ๏ͳͲ͕༻͍ΒΕΔɻ͜ΕΒͷదԠ͸ɺ݂খ൘਺͕ �ສ ��-
ҎԼͰओཁଁثʢ೴ɺഏɺফԽ؅ɺൻ೘ܥثɺߢڳɾෲߢɾࠎ൫ߢ಺ʣͳͲʹग़݂͕͋Δɺ͋Δ͍͸ͦ
ͷڪΕ͕͍ڧ৔߹ɺ͋Δ͍͸खज़ɾ݂؍తॲஔΛ࣮͢ࢪΔ৔߹Ͱ͋Δɻද ��ʹ͜ΕΒͷ͕ྍ࣏ٸۓ
ඞཁͳ݂؍తॲஔɾखज़ͱɺ͜ΕΒΛ࣮͢ࢪΔ࣌ʹਪ঑͞ΕΔ݂খ൘਺Λࣔ͢ɻ

図４．成人の免疫性血小板減少症（ITP）治療の流れ
ຫ性 *51 ʹର͢Δྍ࣏ͷ໨ඪ͸ɺ݂খ൘Λਖ਼ৗԽ͢Δ͜ͱͰ͸ͳ͘ɺ

ॏಞͳग़݂Λ༧๷͠͏Δ݂খ൘਺ʢ௨ৗ̏ສ ��- Ҏ্ʣΛҡ࣋͢Δ͜ͱͰ͋Δ

͋Γ

ITP の診断 ͋Γ

なし

血খ൘਺ʾ３ສ /�M
出血症状無し

無治療ܦա࡯؍

血খ൘਺２ສ～３ສ /�M
出血症状無し

血খ൘਺ʻ２ສ /�M
͋るいは

出血症状༗Γ

ϔリίόΫターϐϩリײછ

஫ҙਂいܦա࡯؍
副ਛൽ࣭εςϩイυ

SFcPOE MJOF 治療
無ޮ

ॏಞな出血
血తॲஔ؍

（೪ບ下血ज）

免疫グϩϒリンେ量療法
血খ൘༌血

ϝνϧϓϨυニκϩンύϧε療法

なし 無ޮ

আە療法

表 10．観血的処置・手術時に推奨される血小板数
処置 推奨血小板数

༧๷ࣃՊతॲஔʢࣃੴআڈ౳ʣ ̎ʙ̏ສ ��- Ҏ্
؆୯ͳൈࣃ ̏ສ ��- Ҏ্
ෳࡶͳൈࣃ ̑ສ ��- Ҏ্
Պຑਲࣃॴہ ̏ສ ��- Ҏ্
த৺੩຺Χςʔςϧૠೖ ̎ສ ��- Ҏ্
ࢗ௣ઠࠊ ̑ສ ��- Ҏ্
খखज़ ̑ສ ��- Ҏ্
େखज़ ̔ສ ��- Ҏ্
த਻ਆܦखज़ ��ສ ��- Ҏ্
ᡮఠ ̑ສ ��- Ҏ্
෼ส ̑ສ ��- Ҏ্
ບ֎ຑਲߗ ̔ສ ��- Ҏ্
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ɹ໔ӸάϩϒϦϯେྔྍ๏͸ɺ׬શ෼ܕࢠ໔ӸάϩϒϦϯ ���NH�LH�EBZ Λ̑೔ؒ࿈ଓͯ͠఺ణ੩
஫͢Δɻྍ࣏։̏࢝೔後͙Β͍͔Β݂খ൘਺͸૿Ճ࢝͠Ίɺฏ̓ۉ೔後ʹ࠷େ஋ʹୡ͢Δ͕ɺͦͷ後
ঃʑʹݮগ͠ɺ݂খ൘਺͕ྍ࣏։࢝લΑΓ૿Ճ͍ͯ͠Δؒظ͸̎ʙ̏िͰ͋Δɻ
ɹϝνϧϓϨυχκϩϯύϧεྍ๏͸ɺ*51 ͷඪ४తྍ࣏ͷୈҰબ୒ༀͰ͋ΔϓϨυχκϩϯʢ̍
NH�LH�EBZʣ౤༩ΑΓ΋ૣظʹ݂খ൘૿ՃΛಘΒΕΔՄೳ性͕͋Γɺ௨ৗϝνϧϓϨυχκϩϯ̍H�
EBZ Λ̏೔ؒ࿈ଓͯ͠఺ణ੩஫͢Δɻ݂খ൘਺૿Ճ͸౤༩̏೔໨͙Β͍͔ΒݱΕɺ໿ ���ͷ঱ྫͰ
݂খ൘਺ͷ૿Ճ͕ΈΒΕΔɻ
ɹ݂খ൘༌݂͸��ʙ��୯Ґͷೱް݂খ൘੡ࡎΛ౤༩͢Δɻ࠷΋ૣ͘ޮՌ͕ಘΒΕΔՄೳ性͕͋Δ͕ɺ
ΒΕͨͱͯ͠΋ҰݟΔͷͰ༌஫͞Ε݂ͨখ൘ͷण໋͸୹͘ɺ݂খ൘਺ͷ૿Ճ͕͢ࡏମ͕ଘ߅খ൘݂߅
ա性Ͱ͋Δɻ໔ӸάϩϒϦϯେྔྍ๏ͱซ༻͢Δͱ݂খ൘਺૿ՃޮՌ͕ಘΒΕ΍͘͢ͳΔͷͰɺٸۓ
͸͠͹͠͹ซ༻͞ΕΔɻʹ࣌
ɹͨͩ͠ɺ݂খ൘༌݂͸ɺ*51 ͱಉ༷݂খ൘͕ݮগ͢Δ 551΍ )*5 ʹ͓͍ͯ͸ɺ݂ખ঱ঢ়Λ૿ѱͤ͞
ΔͨΊسېͰ͋Δɻಛʹ551ͷൃ঱࣌͸ɺ݂ খ൘ݮগͱ༹݂性ශ݂ͷΈ͕ೝΊΒΕɺਛػೳো֐΍ൃ೤ɺ
ਫ਼ਆਆܦ঱ঢ়Λ൐Θͳ͍৔߹΋͋Δɻʢ࣮ࡍʹ͜ΕΒͷ̑௃ީ͕͢΂ͯͦΖ͏঱ྫ͸ɼ後天性 551 શ
ମͷ ��ˋະຬͱඇৗʹগͳ͍ʣ
ɹ঱ঢ়͕݂খ൘ݮগͱ༹݂性ශ݂ͷΈͷ 551͸ɺ͠ ͹͠͹ࣗݾ໔Ӹ性༹݂性ශ݂ͱ *51 ͷ߹ซʢ&WBOT
঱ީ܈ʣͱ਍அ͞Εɺ݂খ൘༌݂͕࣮͞ࢪΕͯ͠·͏৔߹͕͋ΔͷͰɺ༹݂ॴݟʢϏϦϧϏϯ΍ -%)
ͷ্ঢͱශ݂ʣ͕ ߹ซ͍ͯ͠Δ *51 ͍ٙྫʹ͸ɺ݂খ൘༌݂Λ҆қʹ࣮͢ࢪΔ΂͖Ͱ͸ͳ͍ɻ
ɹҰํɺ*51 ͍ٙྫ͕)*5 Ͱ͋ΔՄೳ性͸ൺֱత௿͍ͱ͑ߟΒΕΔ͕ɺ೦ͷͨΊϔύϦϯ࢖༻ͷ༗ແ
ʹ͍ͭͯ͸֬ೝ͓ͯ͘͠ํ͕ྑ͍ɻ
ɹ*51 後ɺ*51ͨͬߦ਍ྍͰ͸͋Δఔ౓ͷؑผΛٸٹຊతʹআ֎਍அͰ͋Γɺج͕ ͱΈͳͯ͠ྍ࣏Λ
։࢝͠ͳ͚Ε͹ͳΒͳ͍৔߹΋ଟ͍ɻ݂খ൘༌݂Λ࣮͢ࢪΔࡍʹ͸ɺඞͣ 551 ͱ )*5 ͷՄೳ性Λۛ
ຯ্ͨ͠Ͱɺ࣮͢ࢪΔ΂͖ͱ͑ߟΒΕΔɻ
ɹ͜ΕΒͷٸ性ྍ࣏ظ͸ɺ͓͓ΉͶޮՌ͕Ұա性Ͱ͋ΔͨΊɺҾ͖͍ͭͮͯޱܦϓϨυχκϩϯΛ༻
͍ͨҡྍ࣋๏Λ࣮͠ࢪɺঃʑʹ઴͍ͯ͘͠ݮɻ

　̏）出血঱ঢ়͕ܰඍɺ͋Δ͍͸ແ঱ঢ়の৔߹
ɹग़݂঱ঢ়͕ܰඍɺ͋Δ͍͸ແ঱ঢ়ͷ *51 患ऀ͕ɺٸٹҩྍؔػʹൖૹ͞ΕΔ͜ͱ͸গͳ͘ɺओʹ࣏
ྍ͸খࣇՊɺ݂ӷ಺Պ౳Ͱ࣮͞ࢪΕΔɻ
ɹϔϦίόΫλʔɾϐϩϦײછΛ߹ซ͍ͯ͠Δ *51 ঱ྫ͸ɺ͜ΕΛআ͢ەΔͱ݂খ൘਺͕૿Ճ͢Δ৔
߹͕ଟ͍ɻϔϦίόΫλʔɾϐϩϦͷআྍە๏͸ɺ͕̓ؒظྍ࣏೔ؒʹݶΒΕ͍ͯΔ্ɺ෭ਛൽ࣭ε
ςϩΠυΑΓ΋͸Δ͔ʹ෭࡞༻͕গͳ͍͜ͱ͔Βɺ*51 ͱ਍அ後ϔϦίόΫλʔɾϐϩϦײછ͕͋Δ
৔߹ʹ͸ɺ݂খ൘਺΍ग़݂঱ঢ়ͷ༗ແʹ͔͔ΘΒͣɺੵۃతͳআྍە๏͕ਪ঑͞ΕΔɻ
ɹϔϦίόΫλʔɾϐϩϦඇײછɺ͋Δ͍͸আ͕ەແޮͷ *51 ͷྍ࣏ୈҰબ୒ࢶ͸෭ਛൽ࣭εςϩΠ
υͰ͋Δ͕ɺͦͷ׬શ૗ޮ཰͸੒ਓͰ͸໿ ���ͱ௿͍͜ͱɺ༷ʑͳ෭࡞༻͕͋Δ͜ͱɺ*51 ͸݂খ
൘਺͕̏ສ ��- Ҏ্͋Ε͹ੜ໋༧後ʹ͸ӨڹΛ༩͑ͳ͍͜ͱͳͲ͔Βɺຫ性 *51 ͷྍ࣏໨ඪ͸݂খ൘
਺Λਖ਼ৗʹ໭͢͜ͱͰ͸ͳ͘ɺॏಞͳग़݂Λ༧๷͠͏Δ݂খ൘਺Λҡ࣋͢Δ͜ͱͱ͞Ε͍ͯΔɻ
ɹ݂খ൘਺�̎ສ ��- ͋Δ͍͸ग़݂঱ঢ়͕͋Δ৔߹ʹ͸ɺॳճྍ࣏ͱͯ͠ϓϨυχκϩϯʢ14-ʣ���
ʙ̍NH�LH�EBZ ͷ౤༩Λ̎ʙ̐ि࣮͠ࢪɺͦͷ後݂খ൘਺૿Ճͷ༗ແʹ͔͔ΘΒͣɺ̔ʙ �� ि
͔͚ͯ 14- Λ ���NH�LH�EBZ ҎԼʹ·Ͱ͢ྔݮΔɻ͜ͷྍ࣏ʹΑ݂ͬͯখ൘਺Λ̏ສ ��- Ҏ্ʹ
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ҡ࣋Ͱ͖ͳ͍৔߹͸ɺτϩϯϘϙΤνϯड༰ମ࡞ಈༀɺϦπΩγϚϒɺ͋Δ͍͸ᡮଁఠग़ज़ͳͲͷ
TFDPOE�MJOF ͷྍ࣏Λྀ͢ߟΔɻ

̒．*51 ͱ͸ؔ࿈のͳ͍࣬ױ・঱ঢ়Ͱൖૹ͞Εͨ৔߹
ɹٸٹൖૹ࣌ʹग़݂঱ঢ়͕ͳ͘ɺ݂؍తॲஔ΋ෆཁͳ৔߹͸ɺൖૹͷݪҼͱͳͬͨ疾患ͷྍ࣏Λ௨ৗ
௨Γ࣮͢ࢪΕ͹ྑ͍͕ɺ݂ ખ性疾患Λ߹ซͨ͠৔߹ͷ݂߅ખྍ๏ʢ݂߅খ൘ྍ๏͓Αͼྍݻڽ߅๏ʣ͸ɺ
݂খ൘਺͕௿஋ͷ঱ྫʹ͓͍ͯग़݂޲܏Λ૿ѱͤ͞ΔՄೳ性͕͋ΔɻҰൠతʹ͸݂খ൘਺̑ສ ��- Ҏ
্ͷ৔߹͸ɺ௨ৗ௨Γͷ݂߅ખྍ๏͕͜͏ߦͱ͕ਪ঑͞ΕΔ͕̎ʣɺ݂߅ખྍ๏ͷ࣮ࢪʹ͋ͨͬͯ͸ɺ
*51 ͷྍ࣏Λ͍ͯͬߦΔओ࣏ҩ·ͨ͸ઐ໳Ոͱௐ੔ͷ্ɺ݂߅ખྍ๏࣮ࢪͷՄ൱΍ༀࡎͷ౤༩ྔɺ͓
Αͼ݂߅ખྍ๏தͷ *51 ͷํྍ࣏਑Λܾఆ͍ͯ͘͠ඞཁ͕͋Δɻ

ݙจߟࢀ．̓
̍ʣദ໦ߒ�࿨ɼଞɽ੒ਓಛൃ性݂খ൘ݮগ性ࢵൗපྍ࣏ͷࢀরΨΠυɹ���� վగ൛ɽྟচ݂ӷ ��

ר �߸�1BHF�������ɽ����ɽ
̎ʣ4XBO�%
�FU�BM��5ISPNCPTJT� JO� JNNVOF�UISPNCPDZUPQFOJB� ��DVSSFOU�TUBUVT�BOE� GVUVSF�

QFSTQFDUJWFT��#S�+�)BFNBUPM��������4FQ����	�
��������
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˔�݂ખ性݂খ൘ݮগ性ࢵൗපʢUISPNCPUJD�UISPNCPDZUPQFOJD�QVSQVSBɿ551ʣ͸ɺWPO�8JMMFCSBOE
Ҽࢠ	78'
੾அ߬ૉͰ͋Δ"%".54��͕���ະຬʹ௿Լ͢Δ͜ͱʹΑͬͯൃ঱͢Δ疾患Ͱ͋Δɻ

˔�Ҏલ͸݂খ൘ݮগɺඍখ݂؅঱性༹݂性ශ݂ɺਛػೳো֐ɺൃ೤ɺಈ༳性ਫ਼ਆਆܦো֐ͷݹయత̑
௃ީͰ਍அ͞Ε͍͕ͯͨɺ͜ΕΒͷ̑௃ީ͕͢΂ͯͦΖ͏঱ྫ͸ ��ˋະຬͱඇৗʹগͳ͘ɺ݂খ
൘ݮগͱ༹݂性ශ݂ͷΈͷ঱ྫ΋ଘ͢ࡏΔɻ

˔�ઌ天性ͱ後天性͕͋Γɺઌ天性͸�"%".54�� Ҩ఻ࢠҟৗʹΑΓɺ後天性͸"%".54���ʹର͢
Δࣗ߅ݾମ͕࢈ੜ͞ΕΔ͜ͱʹΑΓൃ঱͢Δɻ

˔�݂খ൘ݮগ͓Αͼɺਖ਼ٿ性ශ݂ɺؒ઀ϏϦϧϏϯɺ-%)ɺ໢ঢ়੺݂ٿͷ্ঢɺϋϓτάϩϏϯͷஶ
ͳͲͷ঱ঢ়͕֐োܦɺൃ೤ɺಈ༳性ਫ਼ਆਆ֐ೳোػΛೝΊΔ৔߹͸ɺਛݟͳͲͷ༹݂性ශ݂ͷॴݮ
ͳͯ͘΋ 551 Λ͍ٙɺ"%".54�� ɺ551͑ߟΒ͔ݟॴࠪݕ性Λଌఆ͢Δɻਵ൐঱ঢ়΍׆ ͷ͍ٙ
��৔߹͸ɺ"%".54͍ڧ͕ ��性ͱͱ΋ʹ"%".54׆ ΠϯώϏλʔΛଌఆ͢Δɻ

˔�ؑผ਍அͱͯ͠͸ɺ೻छ性݂؅಺ݻڽʢ%*$ʣɺࢤլಟૉ࢈ੜେ௎ەʢ4IJHB�UPYJO�QSPEVDJOH�&��
DPMJ� ��45&$ʣײછʹΑΔ༹݂性೘ಟ঱঱ީ܈ʢ45&$�)64ʣɺࣗݾ໔Ӹ性༹݂性ශ ʢ݂"*)"ʣͱ໔
Ӹ性݂খ൘ݮগ঱ʢ*51ʣͷ߹ซʢ&WBOT ঱ީ܈ʣͳͲ͕ॏཁͰ͋Δɻ

˔�Ұൠతͳ 551 ͷ਍அͱྍ࣏ʹؔͯ͠͸ɺްੜ࿑ಇল೉࣏性疾患੓ۀࣄڀݚࡦɹ݂ӷݻڽҟৗ঱
౳ʹؔ͢Δڀݚ൝͔Βʮ݂ખ性݂খ൘ݮগ性ࢵൗප਍ྍΨΠυ�����ʯ͕ Ε͍ͯΔɻ͞ߦൃ

�����ˠ IUUQT���LFUTVFLJHZPLP�PSH�HVJEFMJOF�
˔�551 ͸جຊతʹ݂ખ性疾患Ͱ͋Γɺ݂খ൘͕ஶ͍ͯͯ͠ݮ΋ɺॏಞͳग़݂঱ঢ়Λൃ঱͢Δ͜ͱ͸

গͳ͍ɻग़݂঱ঢ়Λ༧๷͢Δ໨తͰ݂খ൘༌݂Λ࣮͢ࢪΔͱɺ݂ ખʹΑΔଁثো͕͞֐Βʹ૿ѱ͠ɺ
༧後ͷѱԽʹͭͳ͕ΔͨΊɺ݂খ൘༌݂͸கࢮతͳग़݂͕͋Δ৔߹Λআ͍ͯسېͰ͋Δɻ

˔�後天性 551 ʹ͸ɺ݂ᕶަ׵ʢ"%".54�� ΠϯώϏλʔͱ௒ߴ෼ྔࢠ 78'ॏ߹ମͷআڈɺ͓
Αͼܽ๡͍ͯ͠Δ "%".54�� ͷิॆʣʹ ΑΔඍখ݂ખܗ੒ͷ཈੍ͱɺ໔Ӹ཈੍ྍ๏ʹΑΔ
"%".54�� ΠϯώϏλʔͷ཈੍ɾࠜઈͷ̎ͭͷ͕ྍ࣏ඞཁͰ͋Δɻ

˔�後天性551ͷඍখ݂ખܗ੒ʹର͢Δྍ࣏ͷத৺͸݂ᕶަ׵Ͱɺ৽઱ౚ݂݁ᕶʢ''1ʣ��ʙ ��N-�LH
Λஔ׵ӷͱͯ͠ɺ̍೔̍ճ࿈೔ɺ݂খ൘਺͕ਖ਼ৗԽʢ��ສ ��- Ҏ্ʣ͠ ͯ̎೔後·Ͱ͢ߦࢪΔɻ

˔�"%".54�� ΠϯώϏλʔͷ࢈ੜΛ཈੍͢ΔͨΊʹɺεςϩΠυύϧεྍ๏ɺ·ͨ͸ޱܦεςϩ
Πυྍ๏Λ࣮͢ࢪΔɻεςϩΠυύϧεྍ๏ʹ͸ϝνϧϓϨυχκϩϯ͕༻͍ΒΕɺ�
���NH�
EBZ Λ̏೔ؒ౤༩͠ɺͦͷ後͸εςϩΠυྔΛ͢ྔݮΔɻޱܦεςϩΠυ಺෰ྍ๏͸ɺϓϨυχ
κϩϯ̍ᶴ �EBZ Λ։࢝͠ɺ̎िؒܧଓͨ͠後͔Β ���NH�LH�EBZ ·Ͱൺֱతٸ଎ʹ͢ྔݮΔɻ

˔�೉࣏ ʢྫ݂ᕶަ׵Λ̑ճҎ্ͯͬߦ΋݂খ൘਺͕̑ສ ��- Ҏ্ʹճ෮͠ͳ͍৔߹ɺ΋͘͠͸ ��ສ
��- Ҏ্ʹճ෮ͯ͠΋࠶౓݂খ൘਺͕̑ສ ��- ະຬʹ௿Լͨ͠৔߹ʣ͋ Δ͍͸ྫൃ࠶ʹ͸ɺϦπΩ
αϯ����ᶴ �ᶷΛ̍िؒʹ̍ճͷස౓Ͱ߹̐ܭճ౤༩͢Δɻ

概要ױ࣬．１
ɹ݂ખ性݂খ൘ݮগ性ࢵൗපʢUISPNCPUJD�UISPNCPDZUPQFOJD�QVSQVSBɿ551ʣ͸ɺ݂খ൘ݮগ
ͱ༹݂性ශ݂ʹɺਛো֐΍೴ਆܦো֐ͳͲͷଁثো֐Λ߹ซ͢Δ疾患܈Ͱ͋Δ݂ખ性ඍখ݂؅঱

│２│ 血栓性血小板減少性紫斑病（TTP）

ポ イ ン ト



後天性疾患3

ೳҟৗ঱ͷ਍ྍΨΠυɹ�35ػ݂ࢭҬʹ͓͚Δྖٸٹ

	UISPNCPUJD�NJDSPBOHJPQBUIZ� ��5."
 ͷதͰɺWPO�8JMMFCSBOE Ҽࢠ 	78'
 ੾அ߬ૉͰ͋Δ B�
EJTJOUFHSJO�MJLF�NFUBMMPQSPUFJOBTF�XJUI�UISPNCPTQPOEJO�UZQF���NPUJGT���ʢ"%".54��ʣ͕
���ະຬʹ௿Լ͢Δ͜ͱʹΑͬͯൃ঱͢Δ疾患Ͱ͋Δɻ
ɹҎલ͸ɺᶃফ໣性݂খ൘ݮগɺᶄඍখ݂؅঱性༹݂性ශ݂ɺᶅਛػೳো֐ɺᶆൃ೤ɺᶇಈ༳性ਫ਼ਆ
ਆܦো֐ͷݹయత̑௃ީͰ਍அ͞Ε͍͕ͯͨɺ࣮ࡍʹ͜ΕΒͷ �௃ީ͕͢΂ͯͦΖ͏঱ྫ͸ɼ後天性
551 શମͷ ��ˋະຬ̍ʣͱඇৗʹগͳ͘ɺফ໣性݂খ൘ݮগͱඍখ݂؅঱性༹݂性ශ݂ͷΈͷ঱ྫ΋
ଘ͢ࡏΔɻ
ɹઌ天性ͱ後天性͕͋Γɺઌ天性͸�"%".54��Ҩ఻ࢠҟৗʹΑΓɺ後天性͸"%".54���ʹର͢Δ
ମʢ"%".54��ΠϯώϏλʔʣ͕߅ݾࣗ 疾ૅجੜ͞ΕΔ͜ͱʹΑΓൃ঱͢Δɻ͞Βʹ後天性551͸࢈
患ΛೝΊͳ͍後天性ൃݪ性�551�ͱɺશ਎性ΤϦςϚτʔσεͳͲͷࣗݾ໔Ӹ疾患΍νΫϩϐδϯͳͲ
ͷༀࡎʹؔ࿈ͯ͠"%".54���ʹର͢Δࣗ߅ݾମ͕࢈ੜ͞ΕΔ後天性ೋ࣍性�551ʹ෼ྨ͞ΕΔɻ
ɹઌ天性 551͸ඇৗʹ·Εͳ疾患Ͱ͋ΔͨΊɺຊ਍ྍΨΠυͰ͸後天性 551ʹ͍ͭͯͷΈղઆ͢Δɻ

�．ओ要঱ঢ়
ɹ551 Ͱ͸ "%".54�� ͕௿Լ͢Δ͜ͱʹΑΓɺ݂؅಺ൽࡉ๔Ͱ࢈ੜ͞Εͨඇৗʹେ͖ͳ෼ྔࢠͷ
௒ߴ෼�78ྔࢠ'�ॏ߹ମʢVOVTVBMMZ�MBSHF�78'�NVMUJNFSTɿ6-�78'.
 ͷ੾அ͕Ͱ͖ͳ͘ͳΓɺ
͜Ε͕݂খ൘ͱա৒ʹ݁߹݂ͯ͠খ൘݂ખΛܗ੒͢Δɻ݂ખܗ੒෦ҐΛ௨ա͢Δࡍʹ੺݂ٿ͸ػցత
ʹഁյ͞Ε༹݂͢Δɻ·ͨɺ݂খ൘݂ખ͕ਛଁ΍೴ͳͲͷ݂ྲྀΛ્͢֐Δ͜ͱʹΑΓɺछʑͷଁثো
঱͢Δɻൃ͕֐
ɹମͷͩΔ͞ɺు͖ؾɺے೑௧ͳͲ͕ઌ͠ߦɺൃ೤ɺශ݂ɺग़ ʢ݂ख଍ʹࢵൗʣɺਫ਼ਆਆܦ঱ঢ়ɺਛো
Δɻൃ೤͸͜ى͕֐ ��ˆલ後Ͱɺͱ͖ʹ ��ˆΛ௒͑Δ͜ͱ΋͋Γɺத౳౓ͳ͍͠ߴ౓ͷශ݂ΛೝΊɺ
ܰ౓ͷԫᙬΛ൐͏͜ͱ΋͋Δɻਫ਼ਆਆܦ঱ঢ়ͱͯ͠ɺ಄௧ɺҙࣝো֐ɺࡨཚɺຑᙺɺࣦޠɺ஌֮ো֐ɺ
ɺᙲᏀͳͲ͕ೝΊΒΕΔɻ݂೘ɺ୿ന೘ΛೝΊɺ·ΕʹਛෆશʹͳΔ৔߹΋͋Δɻ֐োྗࢹ
ɹ݂খ൘ݮগ͸ɺ̍� ̏ສ ��- ͷ঱ྫ͕ଟ͘ɺൽԼग़݂΍೪ບग़݂Λൃ঱͢Δ৔߹΋͋Δ͕ɺຊ疾患
͸جຊతʹ͸݂ખ性疾患Ͱ͋Γɺॏಞͳग़݂঱ঢ়Λ͖ͨ͢঱ྫ͸গͳ͍ɻ༹݂性ශ݂͸ϔϞάϩϏϯ
͕ɺ̔���H�E- ͷ঱ྫ͕ଟ͘ɺ௚઀ΫʔϜε͕ݧࢼӄ性Ͱɺ͠͹͠͹ഁࡅ੺݂ٿͷग़ݱΛೝΊΔɻͨ
ͩ͠ɺഁࡅ੺݂ٿ͸ఆྔԽ͕ࠔ೉Ͱɺ�551�Ͱ΋ೝΊͳ͍͜ͱ͕͋ΔͨΊɺॏཁͯ͗͢͠ࢹ͸͍͚ͳ͍ɻ
ɹਛػೳো֐͸ɺ೘જ݂΍೘୿നཅ性ͷΈͷܰ౓ͷ΋ͷ͔Βɺ݂ਗ਼ΫϨΞνχϯ্͕ঢ͢Δ঱ྫ·
Ͱ༷ʑͰ͋Δ͕ɺ݂ਗ਼ΫϨΞνχϯ͸̎NH�E- ະຬͰ͋Δ͜ͱ͕ଟ͍ɻ�༹݂性ශ݂ͱ݂খ൘ݮগ
ʹɺ݂ӷಁੳΛඞཁͱ͢Δॏ঱ͷٸ性ਛෆશΛ߹ซ͍ͯ͠Δ৔߹͸�༹݂性೘ಟ঱঱ީ܈ʢ)FNPMZUJD�
6SFNJD�4ZOESPNFɿ)64ʣ�͕ٙΘΕΔɻ
ɹ͜ΕΒͷ̑௃ީҎ֎ʹɺফԽ؅ͷ݂ྲྀো֐ʹΑΔෲ௧΍ɺ৺݂ڏےʹΑΔڳ௧ɺෆ੔຺͕ݟΒΕΔ
৔߹΋͋Δɻ

Ҽݪൖૹ͞ΕΔՄೳੑͱൖૹٸٹ．�
ɹ後天性 551 ͸ൃ঱࣌ɺ݂খ൘ݮগͱ༹݂性ශ݂ͷΈͷஈ֊Ͱٸٹҩྍؔػʹൖૹ͞ΕΔ͜ͱ͸গ
ͳ͍͕ɺൃ೤ɺҙࣝো֐Λ߹ซͨ͠৔߹ʹ͸͠͹͠͹ൖૹ͞Εɺͦ͜Ͱ਍அɾ͞ྍ࣏ΕΔ͜ͱ͕ଟ͍ɻ
ೖӃ後ͷ݂ᕶަྍ׵๏ͱ໔Ӹ཈੍ྍ๏ʹΑΓɺଟ͘͸පঢ়͕վળ͠ୀӃͱͳΔɻୀӃ後͸֎དྷͰ໔Ӹ
཈੍ྍ๏ͷܧଓɾ઴ݮɾதߦ͕ࢭΘΕΔͨΊɺ௨ӃՃྍதͷ後天性 551 患ऀ͕ 551 ͷ঱ঢ়Ͱൖૹ͞
ΕΔ͜ͱ͸গͳ͍ɻ
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̐．਍அ
ɹ݂খ൘ݮগ͓Αͼɺਖ਼ٿ性ශ݂ɺؒ઀ϏϦϧϏϯɺ-%)ɺ໢ঢ়੺݂ٿͷ্ঢɺϋϓτάϩϏϯͷஶ
ͳͲͷ঱ঢ়͕ͳ֐োܦɺൃ೤ɺಈ༳性ਫ਼ਆਆ֐ೳোػΛೝΊΔ৔߹͸ɺਛݟͳͲͷ༹݂性ශ݂ͷॴݮ
ͯ͘΋ 551 Λ͍ٙɺ"%".54�� ɺ551͑ߟΒ͔ݟॴࠪݕ性Λଌఆ͢Δɻਵ൐঱ঢ়΍׆ ͷ͍͕ٙڧ
͍৔߹͸ɺ"%".54�� ��性ͱͱ΋ʹ"%".54׆ ΠϯώϏλʔΛଌఆ͢Δɻʢਤ̑ʣ
ɹؑผ਍அͱͯ͠͸ɺ೻छ性݂؅಺ݻڽʢ%*$ʣɺࢤլಟૉ࢈ੜେ௎ەʢ4IJHB�UPYJO�QSPEVDJOH�&��
DPMJ� ��45&$ʣײછʹΑΔ༹݂性೘ಟ঱঱ީ܈ʢ45&$�)64ʣɺࣗݾ໔Ӹ性༹݂性ශ ʢ݂"*)"ʣͱ໔Ӹ性
݂খ൘ݮগ঱ʢ*51ʣͷ߹ซʢ&WBOT ঱ީ܈ʣͳͲ͕ॏཁͰ͋Δɻ551 ͕ٙΘΕΔ৔߹ʹ͸ɺ͜ΕΒΛ
൱ఆ͢ΔͨΊʹϓϩτϩϯϏϯ࣌ ʢؒ15ʣɺ׆性Խ෦෼τϩϯϘϓϥενϯ࣌ ʢؒ"155ʣɺϑΟϒϦϊ
ήϯྔɺϑΟϒϦϯ෼ղ࢈෺ʢ'%1ɾ%�EJNFSʣɺΞϯντϩϯϏϯͳͲͷ%*$ ؔ࿈ࠪݕɺศഓཆݕ
ࠪɾࢤլಟૉ௚઀ݕग़๏ʢ&*"ʣɺ߅ -14ʢΤϯυτΩγϯʣ*H.߅�ମͳͲͷ 45&$ؔ࿈ࠪݕɺٴͼΫʔ
ϜεݧࢼͳͲͷ"*)"ʹؔ࿈ࠪݕΛซ࣮ͤͯ͢ࢪΔɻ
ɹ551 Ͱ͸ܥݻڽͷ׆性Խ͕͋·Γ͜ىΒͳ͍ͨΊɺ%*$ ͰೝΊΒΕΔ 15ɺ"155 ͷԆ௕ɺϑΟϒ
Ϧϊήϯ΍ΞϯντϩϯϏϯͷ௿Լ౳͸ೝΊΒΕͣɺ'%1ɺ%�EJNFS ͷ্ঢ΋ܰ౓ʹͱͲ·Δ͜ͱ͕
ଟ͍ɻ%*$ɺ45&$ײછɺ&WBOT ঱ީ܈ͳͲ͕൱ఆతͰ͋Ε͹ɺ後天性 551ͷՄೳ性͕ΑΓ͘ߴͳΓɺ
��ऴతʹ"%".54࠷ 性͕׆ ��ˋະຬʹஶ͍ͯ͠ݮΕ͹ 551 ͱ਍அ͞ΕΔɻ͞Βʹ"%".54��
ΠϯώϏλʔ͕ཅ性Ͱ͋Ε͹後天性�551 ͱ਍அ͞ΕΔɻ

図 5.　血栓性血小板減少性紫斑病の診断
˞̍ɹؑผ਍அͷͨΊͷࠪݕ
ɹɾ%*$ؔ࿈ࠪݕɿ15ɺ"155ɺϑΟϒϦϊήϯྔɺϑΟϒϦϯ෼ղ࢈෺ʢ'%1ɾ%�EJNFSʣɺΞϯντϩϯϏϯ
ɹɾࢤ�լಟૉ࢈ੜେ௎ؔە࿈ࠪݕɿศഓཆࠪݕɾࢤլಟૉ௚઀ݕग़๏�	&*"
ɺ߅ -14ʢΤϯυτΩγϯʣ*H.߅�ମ
ɹɾ�ࣗݾ໔Ӹ性༹݂性ශ݂ؔ࿈ࠪݕɿ௚઀ɾؒ઀ΫʔϜεݧࢼ
˞̎ɹਛػೳো֐ɺൃ೤ɺಈ༳性ਫ਼ਆਆܦো֐ͳͲͷਵ൐঱ঢ়͕͋Γɺ551 ͷ͍͕͍ٙڧ৔߹͸ɺ"%".54��

ଌఆ͢Δɻʹ࣌性ͱಉ׆
˞̏ɹઌ天性 551ͷ֬ఆ਍அʹ͸Ҩ఻ࢠղੳ͕ඞཁ

͋Γ

後天性 TTP ઌ天性 TTP ٙい˞３

なし

A%A.TS�3 性　ؑผ診断のたΊの検ࠪ˞１׆

A%A.TS�3 ˋ��性ʻ׆ A%A.TS�3 ˋ��性ʾ׆

血ખ性血খ൘減গ性ࢵൗ病（TTP）

A%A.TS�3 インヒビター˞２

血ખ性血খ൘減গ性ࢵൗ病
Ҏ外の࣬ױ

血খ൘減গʴ༹血性ශ血 ਖ਼ٿ性ශ血
L%)、ビリϧビン、໢状੺血ٿの૿加
ϋϓτグϩビンのஶ減
คࡅ੺血ٿの出現なͲ

ɹͳ͓ɺ後天性 551͸৺݂ڏےʹΑΓಥવࢮΛ͖ͨ͢Մೳ性͕͋ΔͨΊɺ਍அ࣌ʹ͸৺ےτϩϙχϯ
΋ซͤͯଌఆ͓ͯ͘͠ɻ
ɹҰൠతͳ 551 ͷ਍அͱྍ࣏ʹؔͯ͠͸ɺްੜ࿑ಇল೉࣏性疾患੓ۀࣄڀݚࡦɹ݂ӷݻڽҟৗ঱
౳ʹؔ͢Δڀݚ൝͔Βʮ݂ખ性݂খ൘ݮগ性ࢵൗප 	551
 ਍ྍΨΠυ�����ʯ͕ Ε͍ͯΔɻ͞ߦൃ
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ˠ IUUQT���LFUTVFLJHZPLP�PSH�HVJEFMJOF�
ɹ·ͨɺ551 ͸೉පʢࢦఆ೉ප ��ʣʹ �ఆ͞Ε͓ͯΓɺͦΕͧΕ೉ප৘ใηϯλʔʢIUUQT���XXXࢦ
OBOCZPV�PS�KQ�FOUSZ����ʣͷ8FCαΠτʹ΋਍அɾྍ࣏ʹؔ͢Δৄࡉͳ৘ใ͕͞ࡌهΕ͍ͯΔɻ

ྍ࣏．５
ɹ後天性 551 ʹ͸ɺ݂ᕶަ׵ʢ"%".54�� ΠϯώϏλʔͱ௒ߴ෼78ྔࢠ'ॏ߹ମͷআڈɺ͓Αͼ
ܽ๡͍ͯ͠Δ"%".54�� ͷิॆʣʹ ΑΔඍখ݂ખܗ੒ͷ཈੍ͱɺ໔Ӹ཈੍ྍ๏ʹΑΔ"%".54��
ΠϯώϏλʔͷ཈੍ɾࠜઈͷ̎ͭͷ͕ྍ࣏ඞཁͰ͋Δɻ
　１）ඍখ血ખܗ੒の཈੍
ᶃ血ᕶަྍ׵๏
ɹ後天性 551 ͷඍখ݂ખܗ੒ʹର͢Δྍ࣏ͷத৺͸݂ᕶަ׵Ͱɺ৽઱ౚ݂݁ᕶʢ''1ʣ��ʙ ��N-�
LH Λஔ׵ӷͱͯ͠ɺ̍೔̍ճ࿈೔ɺ݂খ൘਺͕ਖ਼ৗԽʢ��ສ ��M Ҏ্ʣ͠ ͯ̎೔後·Ͱ͢ߦࢪΔɻ
''1 ʹΑΔ݂ᕶަ׵ͷҙٛ͸ɺ"%".54�� ΠϯώϏλʔɺ͓Αͼ6-�78'.ͷআڈͱɺܽ๡ͯ͠
͍Δ"%".54�� Λิॆ͢Δ͜ͱʹ͋ΔͨΊɺ"%".54�� ͷิॆ͕Ͱ͖ͳ͍ΞϧϒϛϯΛஔ׵ӷ
ͱͯ͠࢖༻ͯ͠͸ͳΒͳ͍ɻ
ɹ݂ᕶަ׵ʹΑͬͯ後天性 551 ͷ༧後͸େ෯ʹվળ͞Εɺ���લ後ͷੜଘ཰͕ಘΒΕΔΑ͏ʹͳͬ
͕ͨɺҰ෦͸ٸ性ظʹகࢮతͳసػΛऔΔͨΊɺ݂ᕶަ׵ΛՄೳͳݶΓૣ͘։࢝͢Δ͜ͱ͕๬·͠
͍ɻ͔͠͠ͳ͕Βɺ後天性 551 ͷ֬ఆ਍அʹඞཁͳ "%".54�� 性͓Αͼ׆ "%".54�� Πϯώ
Ϗλʔ͸ɺେ෦෼ͷࢪઃ͕֎஫ࠪݕձࣾͰ࣮͓ͯ͠ࢪΓɺ݁ࠪݕՌ͕ฦ٫͞ΕΔ·Ͱʹ͸ؒ࣌Λཁ͢
Δɻ͜ͷͨΊɺ݂ খ൘ݮগͱ༹݂性ශ݂ʹਛো֐΍೴ਆܦো֐ͳͲͷଁثো֐Λ߹ซ͍ͯ͠Δ৔߹ʢྟ
চతʹ 5."Λٙ͏৔߹ʣɺͦͷݪҼ͕"%".54�� 性ͷ௿ԼʹΑΔ΋ͷ͔Λ༧ଌ͢Δखஈͱͯ͠ɺ׆
1-4.*$�TDPSFɺ͋Δ͍͸ 'SFODI�TDPSF ͕։ൃ͞Ε͍ͯΔ̏ʣɻʢද ��ʣ

˞ 'SFODI�TDPSF ͸ɺ༹݂ͱഁࡅ੺݂ٿΛೝΊΔ݂ખ性ඍখ݂؅঱ʢ5."ʣ͕ ͋Γɺؔ࿈͢Δ؞ɺҠ২ɺ೻छ性
݂؅಺͕ݻڽͳ͍患ऀʹ࢖༻͢Δ͜ͱΛલఏͱ͍ͯ͠ΔͨΊɺ఺਺͸͍͍ͭͯͳ͍ɻ

表 11． PLSMIC score と French score ３）

指標 PLSMIC score French score

݂খ൘਺ ʻ �ສ ��- ̍఺ ʻ �ສ ��- ̍఺

݂ਗ਼ΫϨΞνχϯ ʻ ���NH�E- ̍఺ �����NH�E- ̍఺

༹݂ॴݟɹؒ઀ϏϦϧϏϯɹ·ͨ͸
ɹɹɹɹɹ໢ঢ়੺݂ٿ਺ɹ·ͨ͸
ɹɹɹɹɹϋϓτάϩϏϯ

��NH�E-
�����
ʻݕग़ݶք

̍఺ ˞

ͷѱ性जᙾ߹ซۙ࠷ ͳ͠ ̍఺ ˞

ԟط๔Ҡ২ͷࡉװɾ଄݂ثଁ ͳ͠ ̍఺ ˞

15�*/3 ʻ ��� ̍఺ ˞

.$7 ʻ ��G- ̍఺ ධՁ͠ͳ͍

"%".54������Ͱ͋ΔՄೳ性
̌ʙ̐఺ɿ̌ʙ̐�
̑఺ɿ̑ʙ ���ɹ
̒ʙ̓఺ɿ��ʙ ���

̌఺ɿ̎�
̍఺ɿ���
̎఺ɿ���
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ɹ͜ΕΒͷ TDPSF ͸ɺ5."঱ྫʹ͓͍ͯ"%".54�� ؔ࿈ࠪݕͷ݁ՌΛ଴ͨͣʹ݂ᕶަ׵Λ։࢝͢
Δ͔Λ൑அ͢Δࡐྉͱͯ͠࢖༻ͯ͠΋ྑ͍͕ɺ͜ΕΒʹΑͬͯ 551ͷ਍அ͕֬ఆ͢ΔΘ͚Ͱ͸ͳ͍ɻ
ɹͳ͓ɺ551 ͸جຊతʹ݂ખ性疾患Ͱ͋Γɺ݂খ൘͕ஶ͍ͯͯ͠ݮ΋ɺॏಞͳग़݂঱ঢ়Λൃ঱͢Δ͜
ͱ͸গͳ͍ɻग़݂঱ঢ়Λ༧๷͢Δ໨తͰ݂খ൘༌݂Λ࣮͢ࢪΔͱɺ݂ખʹΑΔଁثো͕͞֐Βʹ૿ѱ
͠ɺ༧後ͷѱԽʹͭͳ͕ΔͨΊɺ݂ খ൘༌݂͸கࢮతͳग़݂͕͋Δ৔߹Λআ͍ͯسېͰ͋Δɻ͕ͨͬ͠
ͯɺ݂খ൘ݮগͱ༹݂性ශ݂ͷ߹ซΛೝΊΔ঱ྫʹରͯ͠͸ɺ551 ͷՄೳ性͕൱ఆ͞ΕΔ·Ͱɺ҆қ
ͳ݂খ൘༌݂Λ࣮͠ࢪͳ͍͜ͱ͕ॏཁͰ͋Δɻ

ᶄΧϓϥγζϚϒʢ঎඼໊ɿΧϒϦϏ �）
ɹΧϒϦϏ � ͸ɺ���� ೥ �� ݄ �� ೔ʹզ͕ࠃͰൢച͕։࢝͞Εͨ 78' ͷ "� υϝΠϯʹ݁
߹͢Δ߅ମ੡ࡎͰɺ78' ʹΑΔ݂খ൘ͷ೪ணɺूڽΛ્͢֐ΔༀࡎͰ͋Δɻ͜ͷ࡞༻ʹΑΓɺ
"%".54�� ͷܽ๡ʹΑͬͯੜͨ͡6-�78'.ͱ݂খ൘ͱͷ݁߹્͕͞֐Εɺ551 ʹ͓͚Δ݂ખܗ
੒͕཈੍͞ΕΔɻ
ɹ後天性 551 ͷٸ性࢖ʹظ༻͠ɺ݂ᕶަ׵։࢝ͷ ��෼લ·Ͱʹ ��NHΛ੩຺಺౤༩ɺ݂ᕶަ׵ऴ
ྃ後ʹ ��NHΛൽԼ౤༩͢Δɻʢ౤༩։࢝͸ॳճͷ݂ᕶަ׵લͰͳͯ͘΋ߏΘͳ͍͕ɺͰ͖ΔݶΓૣ
Δʣͦ࢝͢։ʹظ ͷ後ͷ݂ᕶަؒظ׵த͸ɺ݂ᕶަ׵ऴྃ後ʹ̍೔̍ճ ��NHΛൽԼ౤༩͢Δɻ݂ᕶ
後͸ɺ̍೔̍ճؒظ׵ަ ��NHΛ ��೔ؒൽԼ౤༩͢Δɻ
ɹʮ݂ખ性݂খ൘ݮগ性ࢵൗප 	551
 ਍ྍΨΠυ�����ʯʹ ͓͍ͯΧϒϦϏ � ͸ɺ݂ᕶަ׵ͱͱ΋ʹਪ
঑౓ �"Ͱਪ঑͞Ε͍ͯΔɻ
ɹٸ性ظͷ݂ખܗ੒Λ཈੍͢ΔͨΊʹ༻͍ΔༀࡎͰ͋ΔͨΊɺ݂ᕶަ׵ʹΑ݂ͬͯখ൘਺͕ճ෮ͨ͠
後ʢ݂ખܗ੒͕௜੩Խͨ͠後ʣ͔ Βɺຊༀࡎͷ౤༩Λ։࢝͢Δҙٛ͸গͳ͍ɻ
ɹΧϒϦϏ � ͷ౤༩ʹΑΓɺ݂খ൘਺ͷճ෮·Ͱͷ͕ؒظ୹ॖ͠ɺ݂ᕶަ׵ͷճ਺͕ݮগ͢ΔͨΊɺ
ೖӃؒظ͸୹ॖ͢Δɻ·ͨɺ551 ʹؔ࿈͢Δࢮ๢ɺ551 ͷ૿ѱ΍೉࣏性ͱͳΔׂ߹ɺ͓Αͼ݂ખ性༗
ॴ൓ԠͰ͋Δ͕ɺ78'ʹΑΔ݂খ൘ہ৅͸ɺओʹ஫ࣹ෦Ґͷࣄ֐ͷ༗ࡎগ͢Δ̐ʣɻຊༀݮ৅͕ࣄ֐
೪ணɾूڽΛ཈੍͢Δ࡞༻͕͋ΔͨΊɺൽԼ೪ບग़݂ͷϦεΫ͕૿Ճ͢ΔՄೳ性͕ࢦఠ͞Ε͍ͯΔɻ
ɹ·ͨɺຊༀࡎ͸"%".54�� ΔͨΊɺ݂খ൘਺ͷճ͕͋༺࡞性͕௿஋Ͱ΋݂খ൘਺Λճ෮ͤ͞Δ׆
෮Λࢦඪʹ౤༩Λத͢ࢭΔͱɺ"%".54׆��性͕ճ෮͍ͯ͠ͳ͚Ε͹551͕࠶೩͢ΔՄೳ性͕͋Δɻ
͕ͨͬͯ͠ɺ౤༩Λத͢ࢭΔࡍʹ͸ɺ"%".54�� 性ͷճ෮Λ֬ೝ͓ͯ͘͠ඞཁ͕͋Δɻ׆

　̎）"%".54�� ΠϯώϏλʔの཈੍・ࠜઈ
ɹ後天性 551 ͷྍ࣏͸ɺ݂ᕶަ׵ͱͱ΋ʹ໔Ӹ཈੍ྍ๏Λ։࢝͠ɺࣗ߅ݾମͰ͋Δ"%".54�� Π
ϯώϏλʔͷ࢈ੜΛ཈੍͢Δ͜ͱʹΑͬͯɺ"%".54�� Δඞཁ͕͋Δɻͤ࣋͞性Λճ෮ɾҡ׆
ᶃεςϩΠυྍ๏
ɹεςϩΠυύϧεྍ๏ɺ·ͨ͸ޱܦεςϩΠυྍ๏͕࢖༻͞Ε͍ͯΔ͕ɺͲͪΒ͕༏Ε͍ͯΔ͔͸
໌Β͔Ͱ͸ͳ͍ɻ
ɹεςϩΠυύϧεྍ๏ʹ͸ϝνϧϓϨυχκϩϯ͕༻͍ΒΕɺ�
���NH�EBZ Λ̏೔ؒ౤༩͠ɺͦ
ͷ後͸εςϩΠυྔΛ͢ྔݮΔɻεςϩΠυͷྔݮ๏ʹ͍ͭͯ͸໌֬ͳՊֶతࠜڌ͸ଘ͠ࡏͳ͍͕ɺ
਺೔ؒϝνϧϓϨυχκϩϯͷ఺ణΛ͠ྔݮͳ͕Βܧଓ͠ɺޱܦεςϩΠυʢϓϨυχκϩϯʣ��� ʵ
NH�LH�EBZ ΁ͱ੾Γସ͑Δɻ
ɹޱܦεςϩΠυ಺෰ྍ๏͸ɺϓϨυχκϩϯ̍ᶴ �EBZ Λ։࢝͠ɺ̎िؒܧଓͨ͠後͔Β ���NH�
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LH�EBZ ·Ͱൺֱతٸ଎ʹ͢ྔݮΔɻͦΕҎ߱ͷྔݮ͸ ��� ʙ̑NH��िఔ౓Λ໨҆ʹ͕͏ߦ�ɺ�݂খ൘
਺΍�"%".54�� Δɻ͢ྔݮʹߟࢀ性ɺ"%".54���ΠϯώώϏλʔྗՁΛ׆
ᶄϦπΩγϚϒʢ঎඼໊ɿϦπΩαϯ�）
ɹϦπΩγϚϒʢ঎඼໊ɿϦπΩαϯ�ʣ͸ɺ�$%��ʹର͢ΔϞϊΫϩʔφϧ߅ମͰ͋Γɺମ಺ͷ #Ϧ
ϯύٿΛݮΒ͢͜ͱͰ�"%".54���ΠϯώϏλʔͷ࢈ੜΛ཈੍͢Δɻݱঢ়Ͱ͸ɺ೉࣏ ʢྫ݂ᕶަ׵Λ
�ճҎ্ͯͬߦ΋݂খ൘਺͕̑ສ ��- Ҏ্ʹճ෮͠ͳ͍৔߹ɺ΋͘͠͸ ��ສ ��- Ҏ্ʹճ෮ͯ͠΋
౓݂খ൘਺͕̑ສ࠶ ��- ະຬʹ௿Լͨ͠৔߹ʣ͋ Δ͍͸ྫൃ࠶Λத৺ʹ࢖༻͢Δ͜ͱ͕ਪ঑͞ΕΔ�ɻ
ɹϦπΩαϯ � ͸ ���ᶴ �ᶷΛ̍िؒʹ̍ճͷස౓Ͱ߹̐ܭճ౤༩͢Δɻ౤༩ʹΑΓΠϯϑϡʔδϣ
ϯϦΞΫγϣϯʢൃ೤ɺ݂ѹ௿Լɺᤨຑ਄ɺ௿ࢎૉ�݂঱ͳͲʣͳͲ�ͷॏಞͳ෭࡞༻͕ੜ͡Δ͜ͱ͕͋
Δʢಛʹॳճ౤༩࣌ʣͷͰɺલ౤ༀʢ߅ώελϛϯༀɺΞητΞϛϊϑΣϯʣΛॲํ͠ɺ�༌ӷϙϯϓʹ
ͯঃʑʹ౤༩଎౓Λ্͛Δɻ݂ᕶަ׵ͱซ༻͢Δ৔߹ʹ͸ɺ݂ᕶަࢪ࣮׵後ʹ౤༩͢Δɻ

ᶅͦのଞの໔Ӹ཈੍ྍ๏
ɹ೉ྫ࣏ɺૣྫൃ࠶ظʹରͯ͠ɺγΫϩϑΥεϑΝϛυɺϏϯΫϦενϯɺγΫϩεϙϦϯͳͲͷ༗
ޮ性͕Ұ෦ʹใ͞ࠂΕ͍ͯΔɻ

̒．551ͱ͸ؔ࿈のͳ͍࣬ױ・঱ঢ়Ͱൖૹ͞Εͨ৔߹
ɹ後天性 551 ͸ٸ性疾患Ͱ͋ΓɺೖӃՃྍʹΑΓ׮ղͨ͠঱ྫ͕ɺ໔Ӹ཈੍ྍ๏Λܧଓɺྔݮɺத
Λআ͖ɺ֎དྷ௨Ӄதͷ࣌೩࠶ɺൃ࠶Δؒɺ֎དྷʹ௨Ӄ͢Δɻ͕ͨͬͯ͠ɺ͢ࢭ 551 ঱ྫ͸جຊతʹ
ղঢ়ଶͰ͋Δɻ֎དྷ௨Ӄதͷ׮ 551 ঱ྫ͕ԿΒ͔ͷ疾患ɾ঱ঢ়Ͱൖૹ͞Εͨ৔߹ɺ݂খ൘਺ʹมԽ
͕ͳ͚Ε͹ɺൖૹͷݪҼͱͳͬͨ疾患ͷྍ࣏Λ௨ৗ௨Γ࣮͢ࢪΕ͹ྑ͍ɻ݂খ൘਺ͷݮগͱ༹݂ͷॴ
��౓"%".54࠶ೝΊΒΕΔ৔߹͸ɺ͕ݟ ��性ɺ"%".54׆ ΠϯώϏλʔͷଌఆΛ࣮͠ࢪɺൃ࠶ɺ
Խ͢Δɻڧ։ɺ࠶Λྍ࣏೩Ͱ͋Ε͹ɺ551࠶

ݙจߟࢀ．̓
̍ʣ�+PMZ�#4
�FU�BM��5ISPNCPUJD� UISPNCPDZUPQFOJD�QVSQVSB��#MPPE�����	��
�������������

�����
̎ʣް ੜ࿑ಇՊֶڀݚඅิॿۚ�೉࣏性疾患੓ۀࣄڀݚࡦʮ݂ӷݻڽҟৗ঱౳�ʹؔ͢Δڀݚʯ�൝�551�

άϧʔϓɽ݂ખ性݂খ൘ݮগ性ࢵൗපʢ551ʣ਍ྍΨΠυ�����ɽྟচ݂ӷ ��	�
��������ɽ
�����

̏ʣ;IFOH�9-
�FU�BM�� *45)�HVJEFMJOFT� GPS� UIF�EJBHOPTJT�PG� UISPNCPUJD� UISPNCPDZUPQFOJD����
QVSQVSB��+�5ISPNC�)BFNPTU����ʢ��ʣ�����������������

̐ʣ1FZWBOEJ�'
�FU�BM��$BQMBDJ[VNBC�QSFWFOUT� SFGSBDUPSJOFTT�BOE�NPSUBMJUZ� JO�BDRVJSFE�
UISPNCPUJD�UISPNCPDZUPQFOJD�QVSQVSB�� JOUFHSBUFE�BOBMZTJT��#MPPE�"EW������	�
������
������������
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˔�後天性݂༑ප"͸ݻڽୈ7*** Ҽࢠʢ'7***ʣʹ ର͢Δࣗ߅ݾମ͕ग़͠ݱɺൽԼग़݂΍ے೑಺ग़݂ͳͲ
ͷग़݂঱ঢ়Λ͖ͨ͢疾患Ͱɺॏಞͳग़݂঱ঢ়ʹΑΓࢮ๢͢Δ৔߹΋͋Δɻ

Ͱࠪݕݻڽ�˔ 15ਖ਼ৗɺ"155Ԇ௕ɺ'7*** ***性ਖ਼ৗɺ'7׆'性௿Լɺ78׆ ΠϯώϏλʔ͕ཅ性ͷ৔߹ɺ
後天性݂༑ප"ͱ਍அ͢Δɻ

˔�݂जܗ੒Λͱ΋ͳ͏঱ྫʹ͓͍ͯ͸ɺ'%1ɺ%�EJNFS ͷ্ঢΛೝΊΔ͜ͱ͕͋ΔͨΊɺ͠͹͠͹
೻छ性݂؅಺ݻڽʢ%*$ʣͱޡ਍͞ΕΔ͜ͱ͕͋Δ͕ɺ%*$ ͱ͸ҟͳΓ݂খ൘ɺϑΟϒϦϊήϯͷ
গ΍ݮ 15ͷԆ௕͸جຊతʹೝΊͳ͍ɻ

***͸ୈ7ྍ࣏݂ࢭ�˔ ҼࢠΛܦ༝ͤͣʹɺओʹ֎ҼݻڽܥҼࢠΛ׆性Խͤͯ͞ݻڽ൓ԠΛଅਐ͢Δό
Πύεྍ݂ࢭ๏͕ओମͰ͋Δɻ

˔����� ೥ɺ後天性݂༑ප"ͷग़݂༧๷ʢྍ࣏݂ࢭͰ͸ͳ͍ʣʹ ରͯ͠ɺ'7*** ମ߅ೳ୅ସೋॏಛҟػ
੡ࡎΤϛγζϚϒʢ঎඼໊ɿϔϜϥΠϒϥ�ʣͷอݥదԠ͕ঝೝ͞Εͨɻ

˔�όΠύεྍ݂ࢭ๏ʹ༻͍ΒΕΔༀࡎ͸ɺ׆性ܕϓϩτϩϯϏϯෳ߹ମ੡ࡎʢB1$$ɹ঎඼໊ɿϑΝ
Πό੩஫༻ �����ɹ੡଄ൢചݩɿ෢ాༀ඼ࣜגۀ޻ձࣾʣɺҨ఻ࢠ૊Έ׆ܕ͑׵性Խୈ7** Ҽࢠ
ʢS'7**Bɹ঎඼໊ɿϊϘηϒϯ)* ੩஫༻γϦϯδ �ɹ੡଄ൢചݩɿϊϘϊϧσΟεΫϑΝʔϚࣜג
ձࣾʣ੡ࡎɺ͋Δ͍͸ݻڽୈ 9ҼࢠՃ׆性Խୈ7** Ҽࢠʢ'7**B�9ɹ঎඼໊ɿόΠΫϩοτ �ɹ੡଄
ൢചɿ,.όΠΦϩδΫεࣜגձࣾɹϓϩϞʔγϣϯఏܞɿҰൠࣾஂ๏ਓ೔ຊ݂ӷ੡ߏػࡎʣ੡ࡎ
ͷ̏छྨ͕͋Δɻ֤ༀࡎͷޮ݂ࢭՌͷ༏ྼΛࣔ͢ΤϏσϯε͸ͳ͍ͨΊɺ͍ͣΕͷༀࡎΛ༻͍ͯࢭ
݂؅ཧΛ։ͯ࢝͠΋ߏΘͳ͍ɻͨͩ͠ɺϔϜϥΠϒϥ � ʹΑΔग़݂༧๷Λ։ͨ࢝͠後͸ɺݪଇϊ
Ϙηϒϯ)*� ʹΑΔ؅݂ࢭཧ͕ਪ঑͞ΕΔɻ

˔�後天性݂༑ප"ͷػ݂ࢭೳΛਖ਼ৗԽ͠ɺग़݂ͷϦεΫΛআ͢ڈΔͨΊʹ͸ɺ໔Ӹ཈੍ྍ๏ʹΑΔ
ΠϯώϏλʔͷ཈ ɾ੍ࠜ ઈ͕ඞཁͰ͋Δɻ໔Ӹ཈੍ྍ๏͸਍அ後௚ͪʹ։࢝͢Δ͜ͱ͕ਪ঑͞ΕΔɻ

˔�ΠϯώϏλʔΛআ͢ڈΔͨΊͷ໔Ӹ཈੍ྍ๏ʹΑΓɺେ෦෼͸׮ղʹࢸΔ͕ɺҰ෦ͷ঱ྫ͸ग़݂঱
ঢ়͋Δ͍͸໔Ӹ཈੍ྍ๏ʹ൐͏ײછ঱ʹΑͬͯࢮ๢͢Δɻ

˔�後天性݂༑ප"ͷ਍அͱྍ࣏ʹ͍ͭͯ͸ɺ೔ຊ݂ખֶ݂ࢭձΑΓ ���� ೥ ʮʹ後天性݂༑ප"਍
ྍΨΠυϥΠϯɹ����೥վగ൛̍ʣʯ͕ Ε͍ͯΔɻ͞ߦൃ

ɹ�ˠ IUUQ���XXX�KTUI�PSH�QVCMJDBUJPOT�QEG�HVJEFMJOF�)1 ༻ @ 後天性݂༑ප"਍ྍΨΠυϥΠ
ϯ ����վగ൛ �QEG

概要ױ࣬．１
ɹ後天性݂༑ප "͸ɺ後天తʹݻڽୈ 7*** Ҽࢠʢ'7***ʣʹ ର͢Δࣗ߅ݾମ͕ੜ͡Δ͜ͱʹΑͬͯɺ
'7*** ౤ࡎ໔Ӹ疾患΍ѱ性जᙾɺ෼สɺༀݾ性͕௿Լ͠ɺ༷ʑͳग़݂঱ঢ়Λ͖ͨ͢疾患Ͱ͋Δɻࣗ׆
༩ͳͲͷૅج疾患͔Βൃප͢Δ৔߹͕ଟ͍͕ɺҰ෦͸ಛʹૅج疾患Λ༗͠ͳ͍ɻൃ঱೥ྸ͸ Ҏࡀ��
্͕ ���ۙ͘Λ઎Ίɺ��ʙ ΋ଟ͍ɻঁ性ͷ৔߹͸͠͹͠͹෼ส後ʹൃ঱͢Δ࠷୅Ͱͷൃ঱͕ࡀ��
ͨΊɺ��ʙ ୅ʹ΋ϐʔΫ͕͋Δ͕ɺશମͷஉঁൺʹ͸ࠩ͸ͳ͍ɻࡀ��

│３│ 後天性血友病 A

ポ イ ン ト
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̎．ओ要঱ঢ়
ɹग़݂͸ൽԼग़݂ͱے೑಺ग़݂ͷස౓͕͘ߴɺ࣌ʹফԽ؅ग़݂ɺखज़後ɾ࢈後ग़݂ɺෲߢ಺ग़݂ɺ಄
֖಺ग़݂ͳͲͷॏಞͳग़݂঱ঢ়Λ͖ͨ͢ɻಛʹൽԼग़݂͸࠷΋ස౓͕͘ߴɺଧ๾෦΍݂࠾ɾ஫ࣹ෦Ґ
ʹੜ͡΍͍͢ɻൽԼग़݂΍ے೑಺ग़݂͸ɺ͠͹͠͹ൣ޿Ͱͳ͔ͳ͔ফୀͤͣɺॏ౓ͷශ݂Λ൐͏͜ͱ
΋͋ΔɻҰํɺઌ天性ͷ݂༑පͷग़݂঱ঢ়ͱͯ͠࠷΋ස౓͕͍ؔߴઅ಺ग़݂͸ɺ後天性݂༑ප"ʹ͓
͍ͯ͸ൺֱతগͳ͍ɻग़݂Ҏ֎ͷ঱ঢ়͸ಛʹͳ͍ɻ

Ҽݪൖૹ͞ΕΔՄೳੑͱൖૹٸٹ．̏
ɹ後天性݂༑ප"͸ൃ঱࣌ʹॏಞͳग़݂঱ঢ়Λ͖ͨ͢৔߹͕ଟ͍ͨΊɺॳൃٸٹʹ࣌ҩྍؔػʹൖૹ
͞Εͯ਍அɾྍ࣏Λड͚Δྫ͕ଟ͍ɻٯʹ਍அ後͸ೖӃՃྍʹΑͬͯපঢ়͕վળ͢Δ঱ྫ͕ଟ͍ͨΊɺ
ୀӃ後ʹຊ疾患ͷग़݂঱ঢ়͕ݪҼͰ࠶ൖૹ͞ΕΔՄೳ性͸௿͍ɻ

̐．਍அ
ɹಥવͷग़݂঱ঢ়͕͋Γɺ݂খ൘਺ɺ15ɺϑΟϒϦϊήϯ͕ਖ਼ৗͰɺ"155 ͕Ԇ௕ɺ͞Βʹୈ7*** Ҽ
***性͕ਖ਼ৗɺ'7׆'性ʢ'7***ɿ$ʣͷ௿ԼΛೝΊͨ৔߹͸ຊ঱Λ͍ٙɺ78׆ࢠ ΠϯώϏλʔ͕̍ϕ
ηεμ୯Ґʢ#6ʣ�N- Ҏ্ͷ৔߹ɺ後天性݂༑ප"ͱ਍அ͢Δʢਤ̒ʣɻ'7***ɿ$΍ΠϯώϏλʔྗ
Ձͷ݁ՌΛಘΔ·Ͱʹؒ࣌Λཁ͢Δ৔߹͸ɺ"155 ΫϩεϛΩγϯάݧࢼʹΑͬͯɺ"155 Ԇ௕ͷݪ
Ҽ͕ݻڽҼࢠͷܽ๡ʹΑΔ΋ͷ͔ɺݻڽΠϯώϏλʔʹΑΔ΋ͷ͔Λؑผ͢Δ͜ͱ͕Ͱ͖ΔɻʢQ� ̑
ਤ̎ࢀরʣ
ɹ·ͨɺ݂जܗ੒Λͱ΋ͳ͏঱ྫʹ͓͍ͯ͸ɺ݂ज಺Ͱݻڽ൓ԠʹΑͬͯ '%1ɺ%�EJNFS ͷ্ঢΛ
ೝΊΔ͜ͱ͕͋ΔͨΊɺ͠͹͠͹೻छ性݂؅಺ݻڽʢ%*$ʣͱޡ਍͞ΕΔ͜ͱ͕͋Δ͕ɺຊ疾患Ͱ͸ج
ຊతʹ݂খ൘ɺϑΟϒϦϊήϯͷݮগ΍ 15ͷԆ௕ΛೝΊͳ͍ɻ
ɹͳ͓ɺ後天性݂༑ප"͸ࣗݾ໔Ӹ疾患΍ѱ性जᙾɺ෼สɺༀࡎ౤༩ͳͲͷૅج疾患Λ༗͢Δ৔߹͕
ଟ͍ͨΊɺ後天性݂༑ප"Λ਍அͨ͠৔߹͸ɺ͜ΕΒͷૅج疾患ͷεΫϦʔχϯά΋ඞཁʹͳΔɻ
ɹͳ͓ɺҰൠతͳ後天性݂༑ප"ͷ਍அͱྍ࣏ʹؔͯ͠͸ɺ೔ຊ݂ખֶ݂ࢭձΑΓ ����೥ ʮʹ後天
性݂༑ප"਍ྍΨΠυϥΠϯɹ����೥վగ൛̍ʣʯ͕ Ε͍ͯΔɻ͞ߦൃ
ˠ IUUQ���XXX�KTUI�PSH�QVCMJDBUJPOT�QEG�HVJEFMJOF�)1 ༻ @ 後天性݂༑ප "਍ྍΨΠυϥΠϯ
����վగ൛ �QEG

ԟྺɾՈ଒ྺͷͳ͍ಥવͷग़݂঱ঢ়ط

"155Ԇ௕ɺ15ਖ਼ৗ

ୈ7*** Ҽ׆ࢠ性ɺୈ7*** ҼࢠΠϯώϏλʔɺ78'׆性ɺ
"155ΫϩεϛΩγϯάݧࢼͷଌఆ
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ྍ࣏．５
　１）出血・観血的処置時のࢭ血ྍ࣏
ɹੜ໋ʹݥةΛٴ΅͢Α͏ͳॏಞͳग़݂΍ਐߦதͷग़݂঱ঢ়ʹ͍ͭͯ͸ɺ͢Έ΍͔ʹྍ݂ࢭ๏Λ։࢝
͢Δඞཁ͕͋Δɻग़݂঱ঢ়͕ຫ性ظͱͳΓශ݂ͷਐߦ΋ͳ͍৔߹ʹ͸ɺੵۃతͳྍ࣏݂ࢭ͸ෆཁͰɺ
後ड़͢Δ໔Ӹ཈੍ྍ๏͕ྍ࣏ͷத৺ͱͳΔɻಛʹൣ޿ͳൽԼग़݂΍ے೑಺ग़݂͸ɺ݂ࢭ後΋ࢵൗ΍݂
जͳͲͷ঱ঢ়͕͙͢ʹ͸ফୀ͠ͳ͍ͷͰɺޮ݂ࢭՌ͸ྟচ঱ঢ়ʢ݂जʹΑΔज்΍᙭௧ʣͷΈͳΒͣɺ
ශ݂ͷվળʢਐߦͷ཈੍ʣ΋ߟࢀʹͯ͠൑ఆ͢Δɻ
ɹ後天性݂༑ප"ͷྍ࣏݂ࢭʹ༻͍ΒΕΔༀࡎ͸ɺઌ天性݂༑පΠϯώϏλʔอ༗ྫͷόΠύεྍ݂ࢭ
๏ʹ༻͍Δༀࡎͱಉ͘͡ɺ׆性ܕϓϩτϩϯϏϯෳ߹ମ੡ࡎʢB1$$ʣʢס૩ਓ݂ӷݻڽҼ߅ࢠମӌճ׆
性ෳ߹ମɹ঎඼໊ɿϑΝΠό੩஫༻�����ɹ੡଄ൢചݩɿ෢ాༀ඼ࣜגۀ޻ձࣾʣɺҨ఻ࢠ૊Έܕ͑׵
**性Խୈ7׆ Ҽࢠ੡ࡎʢS'7**BʣʢΤϓλίά�ΞϧϑΝɹ঎඼໊ɿϊϘηϒϯ)*੩஫༻γϦϯδ �ɹ੡଄
ൢചݩɿϊϘϊϧσΟεΫϑΝʔϚࣜגձࣾʣɺ͋ Δ͍͸ݻڽୈ 9ҼࢠՃ׆性Խୈ7** Ҽࢠ੡ࡎʢ'7**B�
9ʣʢס૩ೱॖਓ݂ӷݻڽୈᶠҼࢠՃ׆性ԽୈᶝҼࢠɹ঎඼໊ɿόΠΫϩοτ �ɹ੡଄ൢചɿ,.όΠ
ΦϩδΫεࣜגձࣾɹϓϩϞʔγϣϯఏܞɿҰൠࣾஂ๏ਓ೔ຊ݂ӷ੡ߏػࡎʣͷ̏छྨ͕͋Γɺ͜Ε
ΒʹΑΔόΠύεྍ݂ࢭ๏͕ओମͰ͋Δɻ֤੡ࡎͷ࢖༻ํ๏΋ΠϯώϏλʔอ༗ʢઌ天性ʣ݂ ༑පͱಉ
ʢ͡Q��� ද̒ࢀরʣͰ͋Δɻݱঢ়Ͱ͸ϊϘηϒϯ)*� ͷޮՌͷࡎΕ͍ͯΔ͕ɺ֤੡͞༺࢖΋ଟ͘࠷͕

༏ྼΛࣔ͢ΤϏσϯε͸ͳ͍ɻ
ɹόΠύεྍ݂ࢭ๏͸ɺ"155 ΍ͦͷଞͷࠪݕݻڽʹͦͷޮՌ͕൓ө͞Εͳ͍ͨΊɺϞχλϦϯά͕
౳ʣͷվળͷ౓߹͍ʹΑͬߦঢ়Ͱ͸ྟচ঱ঢ়ʢ݂जʹΑΔज்ɺ᙭௧ͷఔ౓ɺශ݂ͷਐݱ೉Ͱ͋Γɺࠔ
ͯɺޮՌΛ൑ఆ͢ΔҎ֎ʹํ๏͕ͳ͍ɻ
ɹͦͷଞɺग़݂ͷྍ࣏ɾ๷ࢭʹτϥωΩαϜ࢖͕ࢎ༻͞ΕΔ৔߹΋͋Δ͕ɺ͍ͣΕͷόΠύε݂ࢭ੡
੒Λ͖ͨ͢Մೳ性͕͋ΔͨΊɺซ༻ʹ͸஫ҙΛཁ͢Δɻܗͱͷซ༻ʹΑΓ݂ખࢎ΋τϥωΩαϜࡎ
ɹපӃ಺Ͱ݂༑පྍ࣏੡͙͕͢ࡎʹೖखͰ͖ͳ͍৔߹ɺόΠύε݂ࢭ੡ࡎʹ͍ͭͯ͸ɺ໷ؒ΍ٳ೔ͳ

FVIII 活性
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図６．後天性血友病 A の診断
��ϧʔϓεΞϯνίΞάϥϯτͰ͸ֶ݂ڽతࠪݕͷಛ性্ɺ

ͷ্͚͔ݟ '7*** 性௿Լ΍ΠϯώϏλʔِཅ性͕ΈΒΕΔ͜ͱ͕͋Δɻ׆
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Ͳͷۀ຿ؒ࣌֎Ͱ΋ༀࡎͷ͕څڙՄೳͳ৔߹͕͋ΔͷͰɺҎԼʹ঺հ͓ͯ͘͠ɻ
ɹɾϑΝΠό੩஫༻ �����ʢ෢ాༀ඼ۀ޻ʣ
ɹɹϝσΟύϧάϧʔϓʹऔҾͷ͋ΔපӃ
ɹɹฏ೔ ���� ʙ �����ɿ41-JOF ������������ձࣾɹ5&-ɿࣜג
ɹɹฏ೔ ����� ʙཌ ����ɹ౔ɾ೔ɾॕ ������������ɿίʔϧηϯλʔɹ5&-ɿؒ࣌��
ɹɹ5BLFEB�.FEJDBM�4JUFɿIUUQT���XXX�UBLFEBNFE�DPN�QBHF�KTQ JE��������
ɹɾϊϘηϒϯ)* ੩஫༻γϦϯδ �ʢϊϘ�ϊϧσΟεΫϑΝʔϚʣ
ɹɹϊϘέΞ૬ஊࣨ
ɹɹ݄༵೔͔Β༵ۚ೔ʢॕ೔ɾձࣾٳ೔Λআ͘ʣ 5&-ɿ�����������
ɹɹ໷ؒٴͼ౔೔ɾॕ೔ɾձࣾٳ೔ 5&-ɿ�����������
ɹɾόΠΫϩοτ �ʢ,.όΠΦϩδΫεʣ
ɹɹ֤εζέϯάϧʔϓ୲౰ࢧళʹ໰͍߹Θͤ

　̎）出血の༧๷
ɹ����೥݄̒ɺઌ天性݂༑ප"ʹ࢖༻͞Ε͖ͯͨ'7*** ΤϛγζϚϒʢ঎඼ࡎମ੡߅ೳ୅ସೋॏಛҟػ
໊ɿϔϜϥΠϒϥ�ʣͷɺ後天性݂༑ප"ͷग़݂཈੍ʹର͢ΔอݥదԠ͕ঝೝ͞Εͨɻݱঢ়Ͱ͸ɺ後天性
݂༑ප"ʹର͢ΔϔϜϥΠϒϥ� ͷ࢖༻ʹؔ͢ΔΤϏσϯε͸ɺ೔ຊͰߦΘΕͨྟচݧࢼͷσʔλ̎ʣͷ
ΈͰɺޮՌͱ෭࡞༻ʹؔ͢Δ஌͕ݟ·ͩे෼ͱ͸͑ݴͳ͍͕ɺຊༀࡎͷ౤༩ʹΑͬͯ患ऀͷػݻڽೳ͸
'7*** �໿���ఔ౓্ঢ͢ΔͨΊɺϔϜϥΠϒϥͯ͠ࢉ׵ʹ ౤༩後ͷग़݂ස౓͸େ෯ʹݮগ͢Δͱਪଌ͞
ΕΔɻ͜ ΕʹΑͬͯɺ後天性݂༑ප"患ऀͷϦϋϏϦςʔγϣϯ΍ଞͷҩྍࢪઃ΁ͷసӃɺ͋ Δ͍͸ୀӃ͕ɺ
͜Ε·ͰΑΓ΋ૣ҆͘શʹ࣮ࢪՄೳͱͳΔͱظ଴͞Ε͍ͯΔɻͨͩ͠ɺ౤༩ྔΛ૿ྔͯ͠΋ͦΕҎ্ʹڽ
Ͱ͖ͳ͍ɻ༺࢖ͷग़݂༧๷ʹ͸࣌΍खज़ྍ࣏݂ࢭೳ͕վળ͢Δ͜ͱ͕ͳ͍ͨΊɺग़݂ͷػݻ
ɹ後天性݂༑ප"ʹର͢ΔϔϜϥΠϒϥ � ͷ౤༩ྔ͸ɺઌ天性݂༑ප"ʹର͢Δ౤༩ྔͱେ͖͘ҟ
ͳΓɺ̍೔໨ʹ̒NH�LHʢମॏʣɺ̎೔໨ʹ̏NH�LHʢମॏʣΛൽԼ౤༩͠ɺ̔೔໨͔Β̍ճ ���NH�
LHʢମॏʣΛिʹҰ౓ͷִؒͰൽԼ౤༩͢Δɻ後天性݂༑ප"͸໔Ӹ཈੍ྍ๏ʹΑΓ '7*** 性͕ճ׆
෮ͯ͘͠ΔͨΊɺ࠷後ʹग़݂ͷྍ࣏ͷͨΊʹ࢖༻݂ͨ͠ӷݻڽҼࢠ੡ࡎ౤༩後 ***Λ௒͑ɺ'7ؒ࣌��
性͕׆ ���Ҏ্ͱͳΕ͹ϔϜϥΠϒϥ � ͷ౤༩Λத͢ࢭΔɻ

ɹϔϜϥΠϒϥ � ͷ౤༩ʹΑΓɺػݻڽೳ͸ '7*** ໿ͯ͠ࢉ׵ʹ ���ఔ౓্ঢ͢Δ͕ɺ௥Ճ౤༩Λ
ͯ͠΋ޮՌ͸૿͠ڧͳ͍ɻ͜ͷͨΊɺग़݂࣌΍݂؍తॲஔ࣌ʹ͸ඞͣผ్όΠύεྍ݂ࢭ๏Λซ༻͢
Δඞཁ͕͋Δɻ
ɹϔϜϥΠϒϥ � ͱόΠύε݂ࢭ੡ࡎʢಛʹϑΝΠό � ͓ΑͼόΠΫϩοτ�ʣΛซ༻ͨ͠৔߹ʹ͸ɺ
݂ખ࠹ખ঱ɺ݂ખ性ඍখ݂؅঱Λൃ঱͢ΔՄೳ性͕͘ߴͳΔͨΊɺϔϜϥΠϒϥ � ʹΑΔग़݂༧๷Λ
։ͨ࢝͠後ʹൃ঱ͨ͠ग़݂঱ঢ়ʹରͯ͠͸ɺݪଇͱͯ͠ϊϘηϒϯ)*� ʹΑΔ͕ྍ࣏݂ࢭਪ঑͞ΕΔɻ

表 12．後天性血友病 A に対するヘムライブラ ® の投与量

投与開始時
維持期 投与中止

１日目 ２日目

̒NH�LH ̏NH�LH ̍ճ
���NH�LH�X

౤༩後ࡎ੡ࢠҼݻڽ後ͷ݂ӷ࠷ ௒ؒ࣌��
͔ͭɹ'7*** 性׆ ����
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ϔϜϥΠϒϥ � ͱซ༻͢ΔࡍͷϊϘηϒϯ)*� ͷॳճ౤༩ྔ͸ ���H�LH ҎԼͱ͢Δɻ
ɹϊϘηϒϯ)*� ʹΑΔޮ݂ࢭՌ͕ෆे෼Ͱɺ΍ΉΛಘͣόΠΫϩοτ � Λ࢖༻ͤ͟ΔΛಘͳ͍৔߹
͸ॳճ౤༩ྔΛ ���H�LH ҎԼɺϑΝΠό � Λ࢖༻ͤ͟ΔΛಘͳ͍৔߹͸ॳճ౤༩ྔΛ ��6�LH ҎԼ
ͱ͠ɺ݂ࢭΛୡ੒Ͱ͖Δͱ͑ߟΔ࠷௿༻ྔʹͱͲΊΔඞཁ͕͋Δɻ
ɹ後天性݂༑ප"ͷॳൃ࣌ʹ͸όΠύεྍ݂ࢭ๏͕ඞཁͳ৔߹͕ଟ͍͕ɺόΠύε݂ࢭ੡ࡎͷ౤༩தʹ
ϔϜϥΠϒϥ � ͷซ༻Λ։ͨ࢝͠৔߹ʹ͸ɺ݂ખ性෭ݒ͕༺࡞೦͞ΕΔɻݱঢ়Ͱ͸Ͳͷ࣌఺ͰϔϜϥΠ
ϒϥ�Λ։࢝͢Δ΂͖͔ʹ͍ͭͯ͸ɺΤϏσϯε΋ίϯηϯαε΋ͳ͍ɻࠓ後ͷ঱ྫͷ஝ੵ͕ظ଴͞ΕΔɻ
ɹ·ͨɺຊༀࡎΛ࢖༻ͨ͠৔߹͸ɺ"155 ೳΑΓ΋େ෯ʹ୹ॖ͠ɺ௨ৗͷํ๏Ͱ͸ػݻڽͷࡍ࣮͕
"155ɺ'7*** ***性ɺ'7׆ ΠϯώϏλʔྗՁ͕ਖ਼֬ʹଌఆͰ͖ͳ͘ͳΔɻ͜ͷͨΊɺ໔Ӹ཈੍ྍ๏ͷ
ޮՌΛϞχλϦϯά͢Δ͜ͱ΋Ͱ͖ͳ͘ͳΔɻਖ਼֬ͳ"155ɺ'7*** ***性ɺ'7׆ ΠϯώϏλʔྗՁΛ
ଌఆ͢ΔͨΊʹ͸ɺϔϜϥΠϒϥ�ʹର͢Δத࿨߅ମΛࠞ࿨͔ͯ͠Β͜ΕΒΛଌఆ͢Δඞཁ͕͋Δɻʢத
࿨߅ମͷೖखํ๏ʹ͍ͭͯ͸ɺத֎੡ༀʹ໰͍߹ΘͤΔ͜ͱʣ
ɹ後天性݂༑ප"ʹର͢ΔϔϜϥΠϒϥ � ͷ࢖༻ʹ͸༷ʑͳ஫ҙ͕߲͋ࣄΔͨΊɺϦεΫͷ࠷খԽΛ
໨తʹɺࢪࡏݱઃཁ݅ٴͼҩࢣཁ݅Λຬͨ͢ࢪઃͷΈʹ͞ݶ੍͕༺࢖Ε͍ͯΔɻ後天性݂༑ප"ʹର
ͯ͠ϔϜϥΠϒϥ � Λ࢖༻͢Δʹ౰ͨͬͯ͸ɺத֎੡ༀͷҩ͚޲ࢣαΠτˠ IUUQT���DIVHBJ�QIBSN�
KQ�DPOUFOUT�DB������������� ɻ͍͍ͨئরࢀ࣌Ε͍ͯΔͷͰɺద͞ࡌه͕ࡉৄʹ

̏）໔Ӹ཈੍ྍ๏
ɹ後天性݂༑ප"ͷػ݂ࢭೳΛਖ਼ৗԽ͠ɺग़݂ͷϦεΫΛআ͢ڈΔͨΊʹ͸ɺ໔Ӹ཈੍ྍ๏ʹΑΔΠϯ
ώϏλʔͷ཈੍ɾࠜઈ͕ඞཁͰ͋ΔɻҰ෦ͷ঱ྫͰ͸ࣗવܰշ͕ೝΊΒΕΔ͕ɺΠϯώϏλʔ͕ଘ͢ࡏΔ
Δ͜ͱ͕ਪ঑͞ΕΔɻ࢝͢Γॏಞͳग़݂঱ঢ়Λདྷ͢Մೳ性͕͋ΔͨΊɺ໔Ӹ཈੍ྍ๏͸਍அ後௚ͪʹ։ݶ
ɹ໔Ӹ཈੍ྍ๏ʹ࢖༻͞ΕΔༀࡎͱͯ͠ɺεςϩΠυ୯ಠɺ͋Δ͍͸εςϩΠυͱγΫϩϗεϑΝϛ
υʢ$1"ʣͷซ༻ྍ๏ͷใ࠷͕ࠂ΋ଟ͍ɻۙ࠷Ͱ͸ɺϦπΩγϚϒʢ3*5ʣΛ༻͍ͨใࠂ΋૿Ճ͍ͯ͠Δɻ
ɹεςϩΠυ୯ಠʹΑΔྍ࣏ʹൺֱͯ͠ɺ$1"΍ϦπΩγϚϒͱͷซ༻ྍ๏͸ΠϯώϏλʔͷফࣦ཰
ʹऴతͳੜଘ཰࠷ͳΔͨΊɺ͘ߴ৅ͷ߹ซ཰΋ࣄ֐༗ʹٯ͸͋Δ͕ɺʹ޲܏΋୹͍ؒظྍ࣏ɺ͘ߴ͕
͸༗ҙͳ͕ࠩͳ͍ɻݱঢ়Ͱ͸ɺͲͷༀࡎʹΑΔ໔Ӹ཈੍ྍ๏͕࠷΋༏Ε͍ͯΔ͔Λࣔ͢ΤϏσϯε͸
ͳ͘ɺපঢ়΍患ऀഎܠͱͦΕͧΕͷબ୒ࢶʹ༧૝͞ΕΔ෭࡞༻Λ্ྀͨ͠ߟͰྟচతʹ൑அ͞Ε͍ͯ
Δɻਤ̓ʹզ͕ࠃͷΨΠυϥΠϯͷ໔Ӹ཈੍ྍ๏ͷΞϧΰϦζϜΛࣔ͢ɻ
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ɹ໔Ӹ཈੍ྍ๏ͷޮՌ͸ɺ"155ɺ'7*** ***性ɺ'7׆ ΠϯώϏλʔΛिʹҰճఔ౓ܭଌͯ͠൑ఆ͢Δɻ
໔Ӹ཈੍ྍ๏։࢝後͸࣍ୈʹΠϯώϏλʔྗՁͷ௿Լɺ͋Δ͍͸ '7*** 性ͷ্ঢ͕ೝΊΒΕɺ"155׆
΋୹ॖ͢Δɻ׮ղʹୡ͢Δ·Ͱͷؒظ͸໿̐ʙ̒ि͕தԝ஋Ͱ͋Δ͕ɺ̏ϲ݄͋Δ͍͸൒೥Ҏ্Λඞ
ཁͱ͢Δ঱ྫ΋͋Δɻྍ࣏։࢝後਺िؒͨͬͯ΋ΠϯώϏλʔྗՁͷ௿Լ͕ೝΊΒΕͳ͍৔߹͸ɺༀ
Δඞཁ͕͋Δɻྀ͢ߟΛߋͷ௥Ճ΍มࡎ
ɹ後天性݂༑ප"͸ॏಞͳग़݂Λ͖ͨͯ͠ࢮ๢͢Δ৔߹͕͋Δ͕ɺࢮҼͷ໿൒਺͸ഏԌ΍ഊ݂঱ͳͲ
ͷײછ঱Ͱ͋Δɻྗڧͳɺ͋Δ͍͸௕ٴʹظͿ໔Ӹ཈੍ྍ๏Λࡍ͏ߦʹ͸ɺ͜ͷ͜ͱΛ೦಄ʹஔ͍ͯ
ɾ༧๷ʹ΋຿ΊͶ͹ͳΒͳ͍ɻݟൃظછ঱ͷૣײ

߹঱ঢ়Ͱൖૹ͞Εͨ৔・ױఱੑ血༑ප"ͱ͸ؔ࿈のͳ͍࣬ޙ．̒
ɹ後天性݂༑ප"͸ٸ性疾患Ͱ͋ΓɺೖӃՃྍʹΑΓ׮ղͨ͠঱ྫ͕ɺ໔Ӹ཈੍ྍ๏Λܧଓɺྔݮɺ
த͢ࢭΔؒɺ֎དྷʹ௨Ӄ͢Δɻ͕ͨͬͯ͠ɺൃ࠶ɺ࠶೩࣌Λআ͖ɺ֎དྷ௨Ӄதͷ後天性݂༑ප"঱ྫ
͸جຊతʹ׮ղঢ়ଶͰ͋Δɻ֎དྷ௨Ӄதͷ後天性݂༑ප"঱ྫ͕ԿΒ͔ͷ疾患ɾ঱ঢ়Ͱൖૹ͞Εͨ৔
߹ɺ"155 ʹมԽ͕ͳ͚Ε͹ɺൖૹͷݪҼͱͳͬͨ疾患ͷྍ࣏Λ௨ৗ௨Γ࣮͢ࢪΕ͹ྑ͍ɻ"155 ͷ
Ԇ௕͕ೝΊΒΕΔ৔߹͸ɺ࠶౓ '7*** 性ͱ׆ '7*** ΠϯώϏλʔͷଌఆΛ࣮͠ࢪɺൃ࠶ɺ࠶೩Ͱ͋Ε͹ɺ
後天性݂༑ප"ͷྍ࣏Λ࠶։ɺڧԽ͢Δɻ

ݙจߟࢀ．̓
̍ʣञҪ�ಓੜɼଞɽ後天性݂༑ප"਍ྍΨΠυϥΠϯɹ����೥վగ൛ɽ೔ຊ݂ખֶ݂ࢭձࢽ ר��

̒߸�1BHF������ɽ����ɽ
̎ʣ4IJNB�.
�FU�BM��"�QSPTQFDUJWF
�NVMUJDFOUFS
�PQFO�MBCFM�QIBTF� ***�TUVEZ�PG�FNJDJ[VNBC�

QSPQIZMBYJT�JO�QBUJFOUT�XJUI�BDRVJSFE�IFNPQIJMJB�"���+�5ISPNC�)BFNPTU�������	JO�QSFTT


図 7.　後天性血友病 A に対する免疫抑制療法のアルゴリズム
14-ɿϓϨυχκϩϯɼ$1"ɿγΫϩϗεϑΝϛυɼɹ3*5ɿϦπΩγϚϒɼ'7**ɿ$ɿୈ7*** Ҽ׆ࢠ性ɼ

$3ʢ׬શ׮ղʣɿୈ7*** Ҽ׆ࢠ性ਖ਼ৗԽ͔ͭΠϯώϏλʔݕग़ײ౓ҎԼ͔ͭ໔Ӹ཈੍ྍ๏ऴྃ
D$3ʢݻڽೳత׬શ׮ղʣɿୈ7*** Ҽ׆ࢠ性ਖ਼ৗԽ͔ͭΠϯώϏλʔݕग़ײ౓ҎԼ
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後天性血友病 A の診断

cCR 達成

PSL 減量
（および CPA・

RIT の中止）

現治療を継続 cCR を
達成した段階で PSL
減量（および CPA・
RIT の中止）

出血症状が無ければ
現治療継続

治療薬の
追加・変更考慮
血漿交換を検討

cCR 未達成
PR は達成

PR は未達成
インヒビター力価の低下

／ FVIII：C の上昇

FVIII：C の上昇なし
インヒビター力価

不変～上昇

週１回のインヒビター　力価・FVIII：C（および APTT）測定によるモニタリング

治療開始３～５週間後のインヒビター　力価、FVIII：C

（保険適応外の代替療法）

RIT 375mg/m2/ 週 ×４回
±  PSL １mg/kg/ 日

±  CPA１～２mg/kg/ 日
PSL １mg/kg/ 日

±  CPA１～２mg/kg/ 日

免疫抑制療法による副
作用で継続困難な際は、
治療薬の変更を考慮

止血療法が必要な出血が
続いている場合／免疫抑
制療法による副作用で減
量が必要な際は、治療薬
の追加・変更を考慮
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　　　　　厚生労働省　エイズ対策政策研究事業
　　　　　HIV 感染血友病患者の救急対応の課題解決のための研究班
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