
 18

厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患等政策研究事業（難治性疾患政策研究事業）） 
分担研究報告書 

 
自己免疫性出血症治療の「均てん化」のための実態調査と「総合的」診療指針の作成 

に関する研究 
 

分担研究課題 相談と研究的精密検査（主に F5, F10） 

 
研究分担者  和田 英夫 国立大学法人三重大学医学系研究科・准教授 

 
研究要旨 
FV 欠乏症のシステミックレビューを行った。死亡率 16.8%、寛解率 66.7%であった。基礎疾患は
特発性、感染症、悪性腫瘍、循環器疾患、自己免疫疾患の順であった。無出血も含めて、種々
の出血症状が認められた。種々の補充療法ならびに免疫抑制療法が行われた。 
 

 
Ａ．研究目的 
 出血性後天性凝固異常症について、全国アン
ケート調査を行い、その現状を明らかにすると
ともに、症例の発掘を行う。 
 
Ｂ．研究方法 
 出血性後天性凝固異常症を診察する可能性の
ある全国の診療科宛てに、アンケート用紙を郵
送し、返信された用紙の症例情報をもとに、出
血性後天性凝固異常症の分布や背景、診断、治
療について解析する。 
（倫理面への配慮） 
  アンケートでは、名前などの個人が特定され
る情報は削除し、匿名化された情報を収集した。 
 
Ｃ．研究結果 
全国の対象となる2018診療科にアンケートを郵
送し、371 件の回答を得た（回答率 18.6％）。そ
のうち、当該疾患の診察経験ありは 27 件、診察
経験なしが 344 件であった。現在、27 件の該当
症例について、性別、年齢、検査値（出血時間、
凝固因子活性/抗原量）、出血の部位や誘因、出
血に対して行った治療、などをまとめている。 
 
Ｄ．考察 
 自己免疫性FV欠乏症は高齢者、感染症、術後、悪性
腫瘍などに多く見られた。寛解率は低く、死亡率はま
だまだ高く、意外と治療成績が悪いことが驚かされた。
治療法も血漿輸血から血小板輸血も行われ、強力な免
疫抑制療法は約半数に行われ、もう少し積極的に治療
が行われれば、治療成績も改善され得ることが示唆さ
れた。 
Ｅ．結論 
 自己免疫性FV欠乏症はまだよく知られていない疾
患で、エビデンスを確立して、積極的な診断治療がな
されることが期待される。 
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 1. 特許取得 
 なし 
 
 2. 実用新案登録 
 なし 
 
3.その他 
 とくになし 

 


