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 ITP 診療ガイドおよび診断基準の改定 
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研究要旨 

 

 

A. 研究目的 

 ITP では、血小板膜蛋白に対する自己

抗体による血小板破壊亢進が血小板減

少の主たる原因とされている。ITP 以外

にも血小板減少をきたす疾患、状態は多

数あり、正確な診断を行うことは非常に

重要である。 

現在の一般臨床において ITP 診断時

には、除外診断を基本とする 1990 年発

表の難病申請時に使用される診断基準

と ITP 診断特異性を高めた 2007 年発表

の「成人 ITP 診断基準（案）」の二つが

使用可能となっている。しかし、診断を

進める上で必要とされる検査が一般の

施設では実施が困難など、2019年に当研

究班より発表した「ITP 治療の参照ガイ

ド 2019 改訂版」が示す治療に関連する

進歩と比較し、ITP 診断にはまだ解決す

べき課題が残されており、広く一般臨床

の場で使用能な診断基準が必要である。 

 また「ITP 治療の参照ガイド 2019 改

訂版」発表後も、新たな作用機序による

ITP治療薬の開発が活発に行われており、

将来の治療指針改定に向けた ITP 治療

薬の評価も必要である。 

B. 研究方法 

 ITP 診断基準の作成に向けて、診断フ

ローチャートを作成するとともに、血小

板減少症例において測定された既存 

の血中 TPO 濃度、網状血小板比率測定結

果を用い、フローチャートの有用性評価

を行った。 

現在の ITP 診療診断は、除外診断を基本としている。2007 年には当研究班から「成人 ITP

診断基準案」が提唱され、そこには診断特異性を高めるための抗 GPIIb/IIIa 抗体産生 B

細胞、血小板関連 GPIIb/IIIa 抗体、網状血小板比率、血漿トロンボポエチン濃度が組み

入れられたが、これらは現在も一般臨床での測定は困難である。このため一般臨床での幅

広い使用を可能とし、血小板減少症の正確な診断につながる診断基準改定についての検

討を行い、新たな診断基準を作成した。治療に関する点では、ITP 治療薬の進歩に伴い改

定した「ITP 治療の参照ガイド 2019 改訂版」は一般臨床の場に定着し、主に再発難治 ITP

症例のコントロール改善に貢献している。既存治療薬とは異なる作用機序を有する新規

ITP 治療薬開発が活発に行われ、ITP 治療のさらなる進歩が期待されており、将来の治療

参照ガイドアップデートに向けた検討を行った。 
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 ITP 治療薬に関しては、新規治療薬の

臨床試験に関する最新の情報の収集、エ

ビデンスの収集を実施した。 

C. 研究結果 

ITP 診断基準改定に向けた検討 

 2007 年発表の ITP 診断基準案に含ま

れる抗 GPIIb/IIIa 抗体産生 B 細胞の増

加、血小板関連 GPIIb/IIIa 抗体の増加、

網血小板比率の増加、血漿トロンボポエ

チン濃度測定は、診断特異性向上に有用

であるものの、これら検査は現在まで一

般施設での測定が困難なままである。し

かし、血漿トロンボポエチン濃度測定に

ついては測定キットの開発が進み、近い

将来の測定一般化が実現しつつあり、網

状血小板比率も同様に一部の自動血球

測定装置での測定が可能となっている。

そこで、幅広い臨床の場で使用可能とな

りつつある血漿トロンボポエチン濃度、

網状血小板比率を鑑別診断の中心とす

る診断フローチャートを作成した。 

（図１） 

 このフローチャートの有用性を血小

板減少症例における既存の測定データ

を用いて評価、確認を行った。この過程

で低形成骨髄異形成性症候群などフロ

ーチャートでの鑑別が困難な鑑別すべ

き疾患が明らかとなり、条件により骨髄

検査を推奨するなど改善を行った。作成

した改定診断基準は、2022年日本血液学

会学術集会において発表するとともに、

日本血液学会誌「臨床血液」への論文投

稿を行った。 

 

ITP 治療の参照ガイド改定に向けた検

討 

 現在の「ITP治療の参照ガイド 2019改

訂版」は広く臨床の場に受け入れられて

いるが、ファーストライン治療における

ステロイド剤の投与法・期間、セカンド

ライン治療間の薬剤選択、サードライン

治療として示されている薬剤のエビデ

ンス不足など課題が残されている。さら

に新規 ITP 治療薬の開発も多数進行中

であり、アップデートに向けた継続的な

準備が必要である。 

 

Fostamatinib 

 Syk 阻害によりマクロファージ Fcγ

受容体シグナル、Bリンパ球 BCR シグナ

ルを抑制し、マクロファージによる血小

板貪食と B リンパ球による自己抗体産

生が抑制される。2018 年より米国では

ITP治療薬としてすでに使用されており、

本邦でも臨床試験（FIT-1、FIT-2）で示

された有効性により 2023 年使用可能見

込みである。使用開始後の実臨床におけ

る継続的な情報収集により、将来の治療

ガイド改定における Fostamatinib の位

置づけについての検討が必要である。 

Sutimlimab 

古典補体経路 C1s阻害剤 Sutimulimab

は、2019年アメリカ血液学会における第

１相試験結果が示すように平均血小板

数の速やかな改善が得られる新規治療

薬である。本邦ではすでに寒冷凝集素症

に対して使用が始まっているが、ITP に

関する臨床試験の進捗は現在みられて

いない。将来の ITP 治療における有効な

選択肢となり得る治療薬であり、寒冷凝

集素症に対する実臨床における使用時

の有害事象など含めた情報の蓄積が重
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要と考えている。 

Rilzabrutinib 

 BTK 阻害剤 Rilzabrutinib は、B リン

パ球、マクロファージへの作用で抗血小

板自己抗体産生、Fc受容体依存性貪食を

抑制する ITP 治療薬である。2021 年国

際血栓止血学会での第 I/II 相試験の報

告以降、継続的に臨床試験の進捗が報告

さ れ て い る （ New Engl J Med 

2022;386:1421-）。2022 年アメリカ血液

学 会 で は 、 難 治 性 ITP 症 例 に

Rilzabrutinibを使用した場合の効果予

測について報告され、ITP発症後の期間、

TPO-RA とリツキシマブ治療歴の有無が

効果と相関することが報告されている。

すでに他の血液疾患において BTK 阻害

剤は広く使用されており、ITP 治療薬と

しての使用が期待できる。 

FcRn 阻害薬 

 FcRn の阻害により ITP 発症の原因と

なる抗血小板自己抗体のクリアランス

が亢進、血小板増加効果が期待される

FcRn 阻害剤 efgartigimod は、重症筋無

力症に対する治療薬としてすでに本邦

で使用可能となっている。難治性 ITP 症

例における効果は 2022 年アメリカ血液

学会プレナリーセッションで第 3 相

ADVANCE IV 試験の結果が報告され、有

効性とともに高い安全性が示されてい

る。 

 

D. 考察 

ITPを積極的に診断する特異的検査は

依然として見つかっておらず、2007年発

表の ITP 診断基準案に挙げられている、

抗 GPIIb/IIIa 抗体産生 B 細胞の増加、

血小板関連 GPIIb/IIIa 抗体の増加、網

血小板比率の増加、血漿トロンボポエチ

ン濃度測定が ITP 診断の特異性改善に

有用である。しかし、これら検査は現在

まで一般施設での測定が困難なままで、

実際の臨床の現場では他疾患の除外に

より ITP の診断が行われている。最近で

は自動血球計測器の進歩による幼若血

小板比率の測定が可能になりつつあり、

また血漿トロンボポエチン濃度測定法

の開発も進んでいることから、これら二

つの検査利用を念頭においた血小板減

少症の診断フローチャートを作成した。

ただ除外診断が基本となっている点に

変化はなく、ITP 特異的診断を可能とす

る検査法が必要とされる。この点につい

ては情報収集、開発を継続的に行ってい

く事が重要と思われる。 

 ITP 治療では、2019 年の参照ガイド改

定により実臨床への大きな貢献ができ

ているが、セカンドライン治療抵抗性症

例への対応などエビデンスの蓄積が求

められている。また既存治療とは作用機

序が全く異なる新規治療薬開発も活発

である。 2023 年には Syk 阻害剤

Fostamatinib の使用も本邦で可能とな

り、これら将来の ITP 治療を大きく改善

することが期待される薬剤の適切な使

用につながる検討を継続していきたい。 

 ITP 治療では、副腎皮質ステロイドの

使用が中心であるが、ファーストライン

治療におけるステロイド投与法、投与期

間、デキサメサゾン大量療法に関する情

報発信ではあまり進捗が得られていな

い。海外の ITP 治療ガイドラインと異な

る点もあり、継続的な検討課題として議
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論を行っていく予定である。 

 

E. 結論 

 2007 年の成人から改定が進んでいな

かった ITP 診断基準について、広く一般

で活用可能となる見込みの検査法を中

心とした新たな診断基準を作成した。

ITP の正確な診断は、活発な開発が続く

ITP新規治療薬ととともに治療効果改善

にもつながる大きな貢献となり得るも

のである。 

 

 

図１．ITP 診断フローチャート 
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