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資料 1.アンケート用紙 
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資料 2.統一特別委託検査リスト 
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資料 3.手順フローチャート 

 

検査項目 
A.１）イムノクロマト（尾崎）F13A, F13B, VWFなどの抗体（、抗原量）、　　
　　　D-dimerなど 
　２）ELISA（尾崎）F13A, F13B, VWF, F8などの抗原量、抗体など 
　３）合成基質アッセイ（尾崎） 
　４）その他（尾崎） 
B.１）凝固因子関連タンパク質機能解析（惣宇利） 
　２）凝固因子関連免疫学的解析（惣宇利） 
　３）その他（惣宇利） 

検体受領台帳（矢作）　 
受領年月日、送り主、所属、検体暗号、
検体種類、保管場所、責任者、倫理指
針適合確認など 

検体委託台帳（矢作／惣宇
利）　委託年月日、送り主、所属、検
体暗号、検体種類、委託先、所属など 

検体譲渡台帳（矢作／惣宇
利）　譲渡年月日、送り主、所属、検
体暗号、検体種類、譲渡先、所属など 

検査台帳（惣宇利／尾崎）　
検査年月日、検査項目、結果保管場
所、責任者、受領年月日、送り主、所
属、検体暗号、検体種、など 

検査結果報告台帳（矢作）　
報告年月日、送り主、所属、検体暗号、
検体種類、検査年月日、検査項目、結
果管理場所、責任者など 

＜厚労科研検体管理手順書２＞　 主治医から 

キューメイ、 
LSIメディエンス 
など 

SRL、中央検査部、 
鹿児島大学、 
（富山大学） 
など 

公衆衛生学 
など 

検体到着 
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資料 4.ファイルメーカー入力ページ 
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資料 5.広報チラシ 
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資料 6.日本血栓止血学会誌（一瀬白帝）表紙 
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資料 7.日本血液学会 抄録 Best Poster Award  PS3-28-4 
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資料 8.研究班ホームページ(HP) 

20 19 /05/28  13*06「 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」 研究班（ 略称「 均てん化」 研究班）

1 / 2  ページhttp ://square. um in. ac. jp/kintenka/overview.htm l

「 均てん化」 研究班について「 均てん化」 研究班について

必要性必要性

　 「 後天性出血症」 に含まれる 疾患は、 各凝固・ 抗線溶因子の非遺伝性の欠乏状態であり 、 活性や抗原量の低下と いう 客観的な指標に基づく 疾

患概念が確立さ れています。 研究班が対象と する 「 自己免疫性出血病XIII/1 3 （ A iF1 3 D） 、 自己免疫性von  W illeb rand 病（ A iVW FD） 、 後天

性血友病A（ A iF8 D） 、 自己免疫性第V/5 因子欠乏症（ AiF5 D） 、 自己免疫性第X/1 0 因子欠乏症（ AiF1 0 D） 」 は難病４ 要素を 満たし ており 、

超高齢社会と なっ た我が国では症例数が増加し つつあり ます。

　 既にAiF1 3 D、 A iF8 D、 A iVW FD、 A iF5 Dは調査を 実施、 継続し ており 、 患者公的支援の「 公平性」 と いう 点から も AiF1 0 Dを 新たな対象疾

患と し て全国調査し 、 診断基準を 作成し て指定難病2 88 に追加申請し たいと 願っ ています。

2 8 8 -1 　 自己免疫性出血病X III/1 3 （ A iF1 3 D ）2 8 8 -1 　 自己免疫性出血病X II I/1 3 （ A iF1 3 D ）

・ 厚生労働省ホームページ「 指定難病ページ」 よ り 概要を ご覧いただけます。

※通し 番号8 3、 告示番号2 8 8 、 『 自己免疫性後天性凝固因子欠乏症』 より 【 概要、 診断基準等】 、 【 臨床調査個人票】 を ご覧いただけます。

・ 日本血栓止血学会ホームページより 、 診断ガイ ド  [PDF]、 診療ガイ ド  [PDF]を ご覧いただけます。

2 8 8 -2 　 自己免疫性出血病V III/8 （ A iF8 D ）2 8 8 -2 　 自己免疫性出血病VIII/8 （ A iF8 D ）

・ 厚生労働省ホームページ「 指定難病ページ」 よ り 概要を ご覧いただけます。

※通し 番号8 3、 告示番号2 8 8 、 『 自己免疫性後天性凝固因子欠乏症』 より 【 概要、 診断基準等】 、 【 臨床調査個人票】 を ご覧いただけます。

・ 日本血栓止血学会ホームページより 、 診療ガイ ド  [PDF]を ご覧いただけます。  

2 8 8 -3 　 自己免疫性v o n  W i l le b r a n d 病（ A iV W FD ）2 8 8 -3 　 自己免疫性v o n  W i l le b r a n d 病（ A iV W FD ）

・ 厚生労働省ホームページ「 指定難病ページ」 よ り 概要を ご覧いただけます。

※通し 番号8 3、 告示番号2 8 8 、 『 自己免疫性後天性凝固因子欠乏症』 より 【 概要、 診断基準等】 、 【 臨床調査個人票】 を ご覧いただけます。  

2 8 8 -4 　 自己免疫性第V /5 因子欠乏症（ A iF5 D ）2 8 8 -4 　 自己免疫性第V/5 因子欠乏症（ A iF5 D ）

・ 厚生労働省ホームページ「 指定難病ページ」 よ り 概要を ご覧いただけます。

※通し 番号8 3、 告示番号2 8 8 、 『 自己免疫性後天性凝固因子欠乏症』 より 【 概要、 診断基準等】 、 【 臨床調査個人票】 を ご覧いただけます。  

未指定　未指定　 自己免疫性第X /1 0 因子欠乏症（ A iF1 0 D ）自己免疫性第X /1 0 因子欠乏症（ A iF1 0 D ）

厚生労働科学研究費補助金 難治性疾患政策研究事業

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 研究班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 研究班

(略称「 均てん化」 研究班)

研究者代表

一瀬白帝一瀬白帝 

山形大学（ 医学部）

名誉教授
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20 19 /0 5 /2 8  13 *0 6「 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」 研究班（ 略称「 均てん化」 研究班）

2  / 2  ページhttp : //sq u are . um in . ac . jp /k in ten ka/ove rv iew.h tm l

研究体制研究体制

　 研究を 効率的かつ効果的に推進するため、 領域内の主な疾病を 網羅する班構成にし て、 全国的に組織的な研究を 推進する 体制を 整備し ていま

す。 １ ） 研究代表者1名（ 一瀬班長） ； 班研究全体を 総轄。 ２ ） 研究分担者1 0 名； 全国調査の実施（ 今田班員） 、 各疾患の確定診断；

AiF1 3 D（ 惣宇利、 尾崎班員） ； A iF8 D（ 家子、 橋口班員） ； AiVW FD（ 小川、 横山班員） ； AiF5 Dと AiF1 0 D（ 和田、 朝倉、 森兼班員） 。

３ ） 研究協力者4 3 名； 症例の発掘、 疫学統計専門家： 山形大学 佐藤秀則助教、 レ ジスト リ 専門家： 自治医科大学 牧野伸子准教授など。

お問い合わせお問い合わせ 山形大学大学院医学系研究科　 公衆衛生学・ 衛生学講座内

厚労科研「 均てん化」 班（ 一瀬代表）  事務局

矢作美和

〒99 0-95 8 5  山形市飯田西二丁目２ 番２ 号

FAX : 0 2 3 -6 2 8 -5 2 8 0

E-m ail: b unb yo●m ws.id .yam ag ata-u .ac .jp 　 （ ●を "@ "に変えてご使用下さ い。 ）
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資料 9.第 1 回班会議プログラム 

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） 

 

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 

 

平成３０年度 第１回班会議  プログラム 

 

日時： 平成３０年 ７月 ８日（日） １３：００〜１７：００ 
場所： キャンパス・イノベーションセンター リエゾンコーナー５０１ＡＢ 

（東京都港区芝浦３－３－６） 
 
ーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーー

ー 
12:45〜13:00 受付 

 
 

13:00〜17:00 １） ２９年度の事業報告（まとめ） 
・ ２９年度報告書 
・ 指定難病 288 

 概要など 
臨床調査個人票 288-1  AH13 
臨床調査個人票 288-2  AHA 
臨床調査個人票 288-3  AVWD 
臨床調査個人票 288-4  AF5D    

 

 
 
 
 
 
 
 
 

 ２） ３０年度の実施計画（全体） 
・ ３０年度事前評価結果（３０年度採択可否） 
・ ３０年度交付申請書 
・ 交付決定通知書（予定） 
・ 調査活動 

 説明文書 
 倫理審査関係書類 
 出血評価票（JBAT） 
 調査票と臨床経過表 
 実験的精密検査用検体 
 SRL 統一特別委託検査の検査項目 
 提供の記録 
 提供の届出書                   
 

・ 社会広報活動 
 原因不明の出血！（リーフレット） 
  

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 ３） ４月１２日意見交換会（検体検査について）   
    議事次第 
    アンケート 
    とりまとめ  
 
４） ６月８日全体説明会 
    （難病プラットフォームについて） 
    議事次第 
 

 
 
 
 
 
 
 
 

 ５） ３０年度の実施計画（研究分担者） 
 ① XIII/13 因子抗体症例 

・ 惣宇利 正善 先生 （山形大学医学部） 
・ 尾崎  司 先生 （山形大学医学部） 
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 ② V/5 と AFX/10D 因子抗体症例 

・  森兼 啓太 先生 （山形大学医学部）* 
・  和田 英夫 先生 （三重大学） 
・  朝倉 英策 先生 （金沢大学） 

 
 ③ von Willebrand 因子抗体症例 

・  横山 智哉子 先生 （山形大学工学部） 
・  小川 孔幸 先生 （群馬大学）* 

 
 
 
 

 ④ VIII/8 因子抗体症例 
・  家子 正裕 先生 （北海道医療大学） 
・  橋口 照人 先生 （鹿児島大学） 

 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 ６） 今後の予定 
  ・年間スケジュール 
  ・事務手続の流れ 
   
 

 
 
 
 

   

 



 
 

41

資料 10.第 2 回班会議プログラム 

 

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） 

 

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   

 

平成３０年度 第２回班会議  プログラム 

 

日時： 平成３１年 ２月１１日（月） １３：００〜１７：００ 
場所： キャンパス・イノベーションセンター リエゾンコーナー５０１ＡＢ 

（東京都港区芝浦３－３－６） 
 
ーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーーー

ー 
12:45〜13:00 受付 

 
 

13:00〜17:00 １）難病対策課担当者ご挨拶   
 

 ２)改正医療法に基づく検 体 検 査 の精 度 の確
保 
  事務局のシステム 
  省令の施行について 
  事務局の手順書 2 
  外部精度管理（国際共同研究について） 
            プロトコール 
  シンポジウム 
  ポスター 
   事務局例 
 

 
資料 1-1 
資料 1-2 
資料 1-3 
資料 1-4-1 
資料 1-4-2 
資料 1-5-1 
資料 1-5-2 
 

 ３)均てん化プラットフォームの構築 
  公開シンポジウム 
  相談申し込み  
   

 
資料 2-1 
資料 2-2 
 

 ４)平成 29 年度厚生労働科学研究費補助金 
交付額確定通知書 
 
５）平成 30 年度成果申告書 
 
６)平成 31 年度継続申請書  
  モデル医療機関について 

 

資料 3 
 
 
資料 4 
 
資料 5-1 
資料 5-2 
 

 ７）ホームページの開設  資料 6 
 

 ８)分担研究者報告 
  ・  今田 恒夫 先生 （山形大学医学部） 

・ 惣宇利 正善 先生 （山形大学医学部） 
・ 尾崎  司 先生 （山形大学医学部） 
・ 森兼 啓太 先生 （山形大学医学部） 
・ 和田 英夫 先生 （三重大学） 
・ 朝倉 英策 先生 （金沢大学） 
・ 横山 智哉子 先生 （山形大学工学部） 
・ 小川 孔幸 先生 （群馬大学） 
・ 家子 正裕 先生 （北海道医療大学） 
・ 橋口 照人 先生 （鹿児島大学） 

 
資料 7-1、7-2 
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 ９)今後の予定 

 ・年間スケジュール 
 ・平成 30 年度報告書の準備 
  依頼文書（平成 29 年度メール本文） 
  実績報告書（平成 29 年度様式 A6） 
  研究報告書（平成 29 年度様式 A8） 
  総括報告書  
   （平成 29 年度データベース登録用） 
  総合研究報告書  
   （平成 27-29 年度様式 A10） 
  総合研究報告書  
   （平成 27-29 年度データベース登録用） 
 

 
資料 8 
 
資料 9−1 
資料 9−2 
資料 9−3 
資料 9−4 
 
資料 9−5 
 
資料 9−6 

 １０)その他   
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資料 11. Int.J. Hematol. (Ogawa H ら)表紙 

 



 
 

44

資料 12. Int.J. Hematol. (Kadohira Y ら)表紙 
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資料 13. AiF10D 診断基準案 

 

自己免疫性後天性凝固第 X／10 因子（F10）欠乏症の診断基準（案） 

Definite、Probable を対象とする。 

 

Ａ．症状等 

（１）最近発症した持続性あるいは再発性の出血症状がある。 

（２）遺伝性 F10 欠乏症の家族歴がない。 

（３）出血症状の既往がない。特に過去の止血負荷（外傷、手術、抜歯、分娩など）

に伴った異常出血もない。 

（４）抗凝固薬や抗血小板薬などの過剰投与がない。 

 

Ｂ．検査所見 

１．凝固一般検査で PT と APTT が延長しており、特異的検査で F10 関連のパラメーター

の異常がある（通常は F10 活性、F10 抗原量が基準値の 50％以下）。 

（１）F10 活性（F10:C）：必ず著しく低下 

（２）F10 抗原量(F10:Ag)：通常は著しく低下 

（３）F10 比活性（活性／抗原量）：通常は著しく低下 

２．確定診断用検査 

（１）PT および APTT 交差混合試験でインヒビター型である。 

症例の血漿と健常対照の血漿を５段階に希釈混合して、37°C で２時間加温して

から PT および APTT を測定する。下向きに凸であれば「欠乏型」でインヒビター陰

性、上向きに凸であれば「インヒビター型」で陽性と判定する。なお、抗リン脂質

抗体症候群のループスアンチコアグラントでは、混合直後に PT および APTT を測定

しても凝固時間の延長が認められるので（即時型阻害）、鑑別に有用である。 

（２）F10 インヒビター（凝固抑制物質）が存在する。 

力価測定：一定量の健常対照血漿に様々に段階希釈した症例の血漿を混合して、

２時間 37°C で加温してから残存 F10 活性を測定する（ベセスダ法）。 

（３）抗 F10 自己抗体＊が存在する。 

非阻害性抗体は、主に結合試験（イムノブロット法、ELISA 法、イムノクロマト

法など）を用いて免疫学的に検出される。F10 インヒビター、すなわち中和型抗 F10

自己抗体も、免疫学的方法で検出され、微量に残存する抗 F10 自己抗体も鋭敏に検

出することが可能なので、病勢、免疫抑制療法の効果、寛解の判定や経過観察に有

用である。 
＊：出血症状を生じない抗 F10 自己抗体保有症例も存在することが予想されるので、

Ａ-（１）と B-１のないものは検査対象に含めない。 

 

Ｃ．鑑別診断 

遺伝性 F10 欠乏症、全ての二次性 F10 欠乏症（播種性血管内凝固症候群（DIC）、AL アミロ
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イドーシスなど）、（遺伝性）第 V／5 因子(F5)欠乏症、自己免疫性後天性 F5 欠乏症、全て

の二次性 F5 欠乏症、（遺伝性）プロトロンビン欠乏症、自己免疫性後天性プロトロンビン

欠乏症、全ての二次性プロトロンビン欠乏症、自己免疫性後天性 F13 欠乏症、抗リン脂質

抗体症候群などを除外する。 

 

＜診断のカテゴリー＞ 

Definite：Ａの全て＋Ｂ１およびＢ２-（３）を満たし、Ｃを除外したもの 

Probable：Ａの全て＋Ｂ1＋Ｂ２-（１）またはＢ２-（２）を満たし、Ｃを除外したも

の 

Possible：Ａの全て＋Ｂ1 を満たすもの 

 

＜参考所見＞ 

１．一般的血液凝固検査 

（１）出血時間：通常は正常 

（２）PT および APTT：必ず延長 

（３）血小板数：通常は正常 

 

２．その他の検査 

Ａ．症状等を認めた際に、ループスアンチコアグラントが陽性あるいは測定不能の場

合は、抗 CL・β2GPI 抗体や抗カルジオリピン IgG の測定および交差混合試験で、F10

インヒビターが原因の偽陽性である可能性を除外すると良い。 
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資料 14. 臨床病理（一瀬白帝）表紙 
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資料 15. Haemophilia (Mori M ら) 表紙 

 


