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資料 A. アンケート往復ハガキ 

 

 
 

 

〒990－9585 山形市飯田西二丁目二番二号

ＦＡＸ：（023）628－5280

「均てん化」研究班　事務局

山形南局

料金後納
郵 便

郵便往復はがき（往信）

郵便往復はがき（返信）

9 9 0－9 7 9 0

（受取人）

差出有効期間
2020年11月
30日まで
　（切手不要）

施 設 名（　　　　　　　　　　　　　　　　　　　）
診療科名（　　　　　　　　　　　　　　　　　　　 ）
記入者名（　　　　　　　　　　　　　　　　　　　 ）
メールアドレスあるいは連絡先
（　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　）

お願い：このアンケートは、他科に回さず、貴科にてご回答願います。

山 形 南 局
承　認

3046

料金受取人払郵便

山形市飯田西二丁目二番二号 
山形大学医学部　
公衆衛生学・衛生学講座内

「均てん化」研究班　事務局　行

返送者住所

拝啓

　初秋の候、先生方におかれましては益々御健勝のことと存じます。

　さて、早速ですが、繰り返す後天性の重篤な出血を呈する症例が増

えつつあることから、私共は厚生労働科学研究費補助金（難治性疾患

等政策研究事業）「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（略称：均てん化）」研究班の調査

研究を実施中です。

　そこで、皆様がここ約１年間（令和元年10月以降）に、「出血性後天性

凝固異常症」疑いの症例を診療されたご経験についてお尋ねします。

主に第V/5因子、第X/10因子、第XIII/13因子、第VIII/8因子、von

Willebrand因子、α2プラスミンインヒビター、プラスミノゲンアクチベー

ターインヒビター1などの後天性欠乏症を対象とします。

　返信用ハガキのご回答を令和２年11月2日（月）までに、ご返送

ください。

　本疾患の実態を調べ、迅速に確定診断する方法を改良するために不可欠な

調査ですので、ご協力くださいますよう、くれぐれもよろしくお願い申し

上げます。なお、本調査活動の成果は、厚労省指定難病への追加や診断

基準の改訂として活かされております。

［平成27年７月１日施行の指定難病（新規・更新）URL

　http://www.mhlw.go.jp/stf/seisakunitsuite/bunya/0000079293.html　

告示番号288：自己免疫性後天性凝固因子欠乏症］

厚生労働科学研究費補助金「均てん化」研究班代表　一瀬　白帝　拝

出血性後天性凝固異常症のアンケートへの

ご協力と検体提供のお願い

血液内科、循環器内科、

皮膚科、整形外科、救急部　の先生方

令和２年10月吉日

宛先シー ル

日常診療中に該当する症例に遭遇された場合は、遠慮なくご相談ください

山形大学医学部　公衆衛生学・衛生学講座内

E－mail:bunbyo@mws.id.yamagata-u.ac.jp

出血性後天性凝固異常症※についてのアンケート

※ 自己免疫性第XIII/13因子欠乏症、後天性血友病（自己免疫性第Ⅷ/8
因子欠乏症）、自己免疫性第V/5因子欠乏症(インヒビター)、自己免疫性
第X/10因子欠乏症、自己免疫性フォン・ヴィレブランド(VW)症候群、自
己免疫性α2プラスミンインヒビター(α2PI)欠乏症、自己免疫性プラス
ミノゲンアクチベーターインヒビター1(PAI-1)欠乏症など

　ここ1年間に、貴科で、血小板数が正常(基準)範囲あるいは正常
(基準)範囲に近いのにも拘らず「繰り返す後天性」出血症状を呈
する症例 (死亡例も含む)を診療されたことがありますか？

あ る　・　な い
（いずれかに○をつけてください。）

「ある」と回答された方のみ後日詳しいアンケート（二次調査）を送信
いたします。
　ご協力ありがとうございました。
　11月2日(月)までに返送してください。

2020/10/1

№1492　三校　板（東）
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資料 B. 全国アンケート調査の内訳 
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資料 C. アンケート（二次調査）用紙 
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資料 D. 報告症例のまとめ 
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資料 E. 難プラデータベースログイン画面 

 

 

  

出血症診療の実態調査

������ ログインID or メールアドレス

����� パスワード

����
����������	���

�����
����
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資料 F. リーフレット配布・HP掲載した関連学会 
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資料 G. Haemophilia（Ichinose A ら）始頁 
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In this article, a case of AiF13D is defined as a patient who has both anti- FXIII autoantibodies and haemorrhagic symptoms. 

1Department of Molecular Patho- 
Biochemistry and Patho- Biology, 
Yamagata University School of Medicine, 
Yamagata, Japan
2The Japanese Collaborative Research 
Group (JCRG) on Autoimmune Acquired 
Coagulation Factor Deficiencies 
supported by the Japanese Ministry of 
Health, Labor and Welfare (MHLW), 
Yamagata, Japan
3Department of Public Health and 
Hygiene, Yamagata University Graduate 
School of Medical Science, Yamagata, 
Japan

Correspondence

Akitada Ichinose, Department of 
Molecular Patho- Biochemistry and Patho- 
Biology, Yamagata University School of 
Medicine, Yamagata, 990- 9585 Japan.
Email: aichinos@med.id.yamagata-u.ac.jp

Funding information

This study was supported in part by 
research aids from the Japanese Ministry 
of Health, Labor, and Welfare (MHLW) 
and the Japanese Ministry of Education, 
Culture, Sports, Science and Technology 
(MEXT)

Abstract

Introduction: Autoimmune factor XIII (FXIII) deficiency (AiF13D) due to anti- FXIII 
autoantibodies is an extremely rare, life- threatening bleeding disorder that mostly 
occurs in the elderly. The number of patients diagnosed with AiF13D has been in-
creasing in Japan, probably because of the nationwide survey on AiF13D supported 
by the Japanese Ministry of Health, Labour and Welfare.
Aim: To explore the pathologic characteristics of coagulation parameters in AiF13D.
Methods: AiF13D- suspected cases were consulted, and underwent unified/inte-
grated coagulation screening and were definitively diagnosed as AiF13D separately.
Results: AiF13D patients had lower FXIII antigen levels than non- AiF13D patients, but 
their values overlapped. Among a series of 22- item screening tests and their resulting 
parameters, the ‘FXIII inhibitory potential’ yielded by a 1:1 mixing test of the patient's 
and healthy control's plasma and its ‘residual FXIII activity’ in 54 AiF13D cases were 
most distinguishable from 139 non- AiF13D cases, followed by FXIII activity per se 
and FXIII- specific activity. While the cross- linked α2- plasmin inhibitor level reduced, 
the levels of D- dimer, fibrin/fibrinogen degradation products and plasmin- plasmin in-
hibitor complex increased, probably because the patients’ haematoma nonspecifically 
induced secondary fibrinolysis in both AiF13D and non- AiF13D patients.
Conclusion: AiF13D appears to induce a hypocoagulopathy combined with a hyper- 
fibrinolytic state secondary to severe FXIII deficiency caused by anti- FXIII autoanti-
bodies, and the consequent bleeding further modifies its pathological conditions. In 
addition, the 1:1 mixing test of FXIII activity was confirmed to be a reliable screening 
method for AiF13D, especially when its derivative parameter, such as the ‘FXIII inhibi-
tory potential’ or ‘FXIII inhibitory potential ratio’, is employed.

K E Y W O R D S

autoantibody, coagulation factor deficiency, coagulation factor inhibitor, factor XIII, 
haemorrhagic diathesis
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資料 H. Thrombosis and Haemostasis（Ichinose A ら）始頁 
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資料 I. Thrombosis Medicine (一瀬 白帝) 始頁 

 

特集：指定難病に見る出血・凝固の異常─病態研究と診療

はじめに

筆者らは，自己免疫性後天性凝固因子欠乏症（autoim-
mune acquired coagulation factor deficiency：AiCFD）
の症例を確定診断して実態を解明し，その診断基準，重
症度分類，診療ガイドライン等を作成，確立，改訂する
ために，厚生労働省（厚労省）難治性疾患政策研究事業
（以下，厚労科研）「自己免疫性出血症診療の「均てん
化」のための実態調査と「総合的」診療指針の作成（以
下，「均てん化」研究）」の班研究を実施している．本症
は，各凝固・抗線溶因子の後天性欠乏状態であり，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
立されている．研究班が対象とする自己免疫性第XIII/13
因子欠乏症（AiF13D），自己免疫性 von Willebrand 因
子（VWF）欠乏症（AiVWFD），自己免疫性第 VIII/8

因子欠乏症（AiF8D），自己免疫性第 V/5 因子欠乏症
（AiF5D），自己免疫性第 X/10 因子欠乏症（AiF10D）
等は，希少，原因不明，治療法未確立，困難長期継続の
難病 4要素を満たしており，前世紀から世界一の超高齢
社会となっているわが国では症例数が増加している1）．
前述したAiF13D, AiF8D, AiVWFD, AiF5D の 4 疾患
は，それぞれ厚労省指定難病 288-1, 288-2, 288-3, 288-4
として採用済みで，残る AiF10D も 2020 年末にノミ
ネートしたところである（表❶）．
厚労科研の「政策研究事業」の弱点は，その求められ
る成果の中に「病態研究」というキーワードが含まれて
いないことであり，本特集のタイトルにそぐわないとこ
ろがある．また，本誌の主な読者は凝固学の専門家であ
るので，本稿では主治医からの症例相談，「厚労科研で
の調査活動」のスクリーニング検査，確定診断のための

Thrombosis Medicine   vol.11   no.1   2021 27（27）

　
指定難病に見る出血・凝固の異常─病態研究と診療

自己免疫性後天性凝固因子欠乏症
（指定難病288）

一瀬白帝
Ichinose Akitada
山形大学（医学部）

厚生労働省「後天性出血症診療の『均てん化』（略称）」研究班代表

特集

Summary
筆者らは，自己免疫性後天性凝固因子欠乏症の実態を調査して診療ガイドライン等を整備するための研
究を実施している．自己免疫性第XIII/13，von Willebrand，第 VIII/8，第 V/5，第 X/10因子欠乏症等
が対象で，前の 4疾患は厚労省指定難病として採用済み，最後の自己免疫性第 X/10 因子欠乏症も
2020 年末にノミネートした．自身の凝固因子に対する免疫寛容機構の破綻により自己抗体が出現する
が，原因は不明である．各因子欠乏症は出血症状に若干の差があるが，どの部位にも出血しうるので，
早期診断して的確な止血・抗体根絶療法を開始する必要がある．

Key Words  
・指定難病　・出血傾向　・自己抗体　・凝固因子インヒビター　・凝固因子欠乏

TM11-1（39）3月号 08特集_一瀬氏 七.indd   27 2021/02/17   16:30
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資料 J. 第１回班会議配布資料リスト 

 
第１回班会議（メール会議）配布資料 

 
1-厚生労働科学研究費補助金交付申請書（一瀬白帝） 
2-厚生労働科学研究費補助金総括研究報告書（研究代表者 一瀬白帝） 
3-分担研究報告書（各分担研究者） 
4-令和元年登録版厚生労働科学研究成果データベース 報告システム（PDF フ

ァイル） 
5-中間評価結果表（助成班 令和 2 年 3 月 1６日付） 
6-令和２年度交付基準額等について（助成班 令和 2 年３月 31 日付） 
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資料 K. 第 2回班会議議事次第 

 
１． 難プラデータ入力システム契約について 

A. 経緯 

B. 随意契約 

C. 受託会社の分割吸収承継 

D. 締結の責任者 

E. 来年度以降の継続 

F. 入力法の要件 

G. 均てん化用改良 

H. 難プラ実態不明 

I. グローバル IRB 

 

２． 新規申請について 

A. 今年度研究費 

B. 来年度研究費 

C. 部門担当者交代 

D. 将来計画 

 
３． 今年度の成果 

A. 診断基準の改定 

B. AiF10D の追加申請 

C. 調査研究業績（学会報告、論文発表）の促進 

 
４．その他 
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資料 L. 第 3回班会議議事次第 

 
第３回班会議プログラム（オンライン会議） 
 

１）代表者挨拶 

２）全体の研究成果報告 

  難病追加検討の進捗状況 

  研究成果申告書 

３）研究分担者研究成果報告 

  （休憩） 

４）来年度からの研究計画 

  新規申請書 

  難プラ登録促進 

  来年度からの体制 

５）最終年度の研究報告 

  昨年度の報告書様式 

６）その他 
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資料 M. 改訂版 AiF13D 診断基準 
 

１）自己免疫性後天性凝固第 XIII／13 因子（F13）欠乏症（旧称：自己免疫性出血病 XIII：AHXIII／13）の診断基準 

Definite、Probable を対象とする。 

 

Ａ．症状等 

（１）過去 1 年以内に発症した出血症状がある。 

（２）先天性／遺伝性凝固 F13 欠乏症の家族歴がない。 

（３）出血症状の既往歴がない。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．特異的検査で F13 に関するパラメーターの異常がある（通常は活性、抗原量が 50％以下）。 

（１）F13 活性、F13 抗原量：通常、両者とも低下。 

ただし、一部の症例、例えば、抗 F13-B サブユニット自己抗体が原因の症例では、病歴全体での時

期や F13 製剤による治療によって両者とも正常範囲に近くなることがある。F13 単独の高度の低下は

AHXIII／13 を疑う。他の複数の凝固因子の低下を伴って軽度～中等度に低下する場合は播種性血管

内凝固症候群（disseminated intravascular coagulation：DIC）、重度の肝疾患などによる二次性 F13 欠

乏症であることが多い。 

（２）F13 比活性（活性／抗原量）：抗 F13-A サブユニット自己抗体が原因のほとんどの症例では低下してい

るが、抗 F13-B サブユニット自己抗体が原因の症例では正常である。 

（３）F13-A サブユニット、F13-B サブユニット、F13-A2B2 抗原量：抗 F13 自己抗体のタイプ／性状によっ

て、様々な程度まで低下している。  

２．確定診断用検査  

（１）F13 インヒビターが存在する＊。 

標準的なアンモニア放出法やアミン取り込み法などによる正常血漿との交差混合試験（37℃で２時間

加温後）などの機能的検査で陽性。 

（２）抗 F13 自己抗体が存在する＊。 

イムノブロット法、ELISA、イムノクロマト法などの免疫学的検査で陽性。 

なお、阻害性抗体（F13 インヒビター）の場合は、抗ヒト Ig 抗体や抗血清による中和前後、あるいはプ

ロテイン A-、プロテイン G -セファロースなどでの吸着処理前後で F13 インヒビター力価の大幅な減少が

認められれば、抗 F13 自己抗体の間接的証明として良い。 

 
＊：非抗体、非タンパク質が原因であるとした欧米の報告が複数あるので、誤診とそれに基づく免疫抑制薬

投与による有害事象に注意する。 

 

Ｃ．鑑別診断 

遺伝性（先天性）F13 欠乏症（における同種抗体）、二次性 F13 欠乏症［播種性血管内凝固症候群（DIC）、

手術、外傷、白血病などの血液悪性腫瘍、重症肝疾患、肝硬変、ヘノッホ・シェンライン紫斑病、慢性炎症性腸

疾患（潰瘍性大腸炎、クローン病など）］、自己免疫性後天性 F8 欠乏症（後天性血友病 A）や後天性フォンウィ

ルブランド（VW）症候群（AVWS）（特に自己免疫性後天性 VW 病（AVWD））、自己免疫性後天性第 V/5 因子

（F5）欠乏症などの他の全ての自己免疫性後天性出血病などを除外する。 

 

＜診断のカテゴリー＞ 

Definite：Ａの全て＋Ｂ１およびＢ２-（２）を満たし、Ｃを除外したもの 

Probable：Ａの全て＋Ｂ１およびＢ２-（１）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＞ 

１．一般的凝固検査   

（１）出血時間：通常は正常 

（２）PT と APTT：通常は正常 

（３）血小板数：通常は正常 
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２．その他の検査 

（１）血小板内 F13-A 抗原量（あるいは F13 活性）：洗浄血小板を調製して測定すると正常量が検出される

ので、先天性／遺伝性 F13 欠乏症の可能性を除外するのに有用である。 

（２）F13 製剤投与試験：AHXIII／13 の抗体の性状を、治療試験で明らかにできることがある。クリアランス

亢進型抗体では、F13 を含有する血液製剤の F13 抗原量の回収率や半減期を計算することによって、

除去の亢進が明確になる。ただし、除去亢進は AHXIII／13 に特異的な所見ではない。中和型抗体で

は、F13 活性の回収率や半減期を計算することによって、F13 活性阻害が確認される。F13 活性と抗原

量を同時に測定すると比活性（活性／抗原量）も計算できる。これらの検査は、次回からの F13 製剤

の投与量や間隔、期間等の止血治療計画を立てる上でも有用である。 
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資料 N. Thrombosis Research （Wada H ら）始頁 
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  資料 O. 改訂版 AiF5D 診断基準 

 

４）自己免疫性後天性凝固第 V／5 因子（F5）欠乏症（いわゆる第 5 因子インヒビター）の診断基準 

Definite、Probable を対象とする。 

 

Ａ．症状等 

（１）過去 1 年以内に発症した出血症状がある。 

（２）パラ血友病（遺伝性 F5 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．特異的検査で F5 関連のパラメーターの異常がある（通常は F5 活性、F5 抗原量が基準値の 50％以下）。 

（１）F5 活性（F5:C）：必ず著しく低下 

（２）F5 抗原量(F5:Ag)：通常は著しく低下 

（３）F5 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℃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）F5 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℃で加温

してから残存 F5 活性を測定する（ベセスダ法）。 

（３）抗 F5 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。F5 インヒビター、すなわち中和型抗 F5 自己抗体も、免疫学的方法で検出され、微量に

残存する抗 F5 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と期待される。 

なお、阻害性抗体（F5 インヒビター）の場合は、抗ヒト Ig 抗体や抗血清による中和前後、あるいはプロ

テイン A-、プロテイン G -セファロースなどでの吸着処理前後で F5 インヒビター力価の大幅な減少が認

められれば、抗 F5 自己抗体の間接的証明として良い。 

 
＊：当初交差混合試験で欠乏型であっても、その後インヒビター型に変化することもあるので、期間をおい

て複数回検査することが望ましい。 
＊＊：出血症状を生じない抗 F5 自己抗体保有症例も多数も存在することが報告されているので、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 

パラ血友病（遺伝性 F5 欠乏症）、先天性 F5・F8 複合欠乏症、全ての二次性 F5 欠乏症（播種性血管内凝固

症候群（DIC）など）、（遺伝性）第 X／10 因子(F10)欠乏症、自己免疫性後天性 F10 欠乏症、全ての二次性 F10

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 
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（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 

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 を測

定して、F5 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 P. 提出版 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。 

 
＊：当初交差混合試験で欠乏型であっても、その後インヒビターがベセスダ法で検出されることもあるので、

複数の方法を用いたり期間をおいて複数回検査することが望ましい。 
＊＊：出血症状を生じない抗 F10 自己抗体保有症例も存在する可能性があるので、Ａ-（１）と B-１のないも

のは、原則として検査対象に含めない。ただし、検査上の異常のみでその時点では出血症状の無い症

例でも、その後出血症状を呈することも予想されるので、綿密な経過観察が必須である。 

 

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 
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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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