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　血小板無力症 （Thrombasthenia ） とは Glanz −

mann （1918 ） に よ つ て 始 め て 名付け られ た 血 小

板代謝異常疾患で あ るが ，ltSt小板数は正常な の に

出血時間は延長 し，血餅収縮不全お よ び血 小板凝

集能の 低下を呈 す る特微に よ つ て 区別され る ．ま

た本症は劣性遺伝 を受ける ともい われ る．本症患

者 は 出血傾向が強 く，とくに 出血斑 の発現や 鼻出

血 ，歯齦出血 が あ り，ある い は 月経時に 重篤な出

血が持続す る．こ とに 本症婦人が妊娠 した場合の

分娩の 可能性 に つ い て は ，殆ん ど そ の 報告 がな

い ． こ れ ま で本邦で は 田島 （1970） の 1例 だけ

で ， 欧米で は Bowles （1963），
Pfeifer （1969）の

報告例を認め る だ け で あ る，私 どもは こ の 度本疾

患 の 分娩例を経験 し た の で ，こ こ に報告に 供 し た

い と思 う．

　　　　　　　　　症 　　例

　 24才の 未産婦，血液型 B 型．

　家族歴 ： 患者は 10人 兄妹中の 6 番 目で あ り，そ

の うち 男 2 人は 死亡 ，女は 3 人出血 死 を して い る

とい う （図 1），但 し そ の 際の 血液疾患な どに つ い

て の 検索は な され て い な い ．

　既往歴 ：幼児期よ り鼻出血 歯齦 出血や 出血斑

が あつ た とい う．月経歴は初潮 13才 で 30 日型，以

中井　才扛

図 1　 家 族 歴
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後持続 日数は 10 日間位で 経血量は 多 く，度 々 輸血

を要す る程 の 出血を反復 し て い る．18才で始め て

血小板無力症と診断 され た．

　23才で 結婚，夫21才の健康男子．

　昭和43年 10月末 に 持続性 の 不正 子宮出血 があ

り，内科よ り本科外来へ 紹介 された ． こ の 際 の 血

液凝固検査 で は 表の よ うに
， 血 小板数，Fibrinogen

量 は ほぼ 正常 で あるの に ， 出血時間 8 ／30”

と延

長 し， 1血餅収縮30％ と 不 良を示 し， 出血 斑を認

め た （表 1）．し か も TEG （血栓弾性図） で は

K ：26，

と延長 し ，
ma ： 27  と狭小を示 した ， こ

の 結果血小板無力症 に基づ く機能性出血 と診断 し

得た が ，こ の 際に は Coagumin の 内服投与に よ

り止血 した．

　現病歴 ： そ の後 1 年を経て ，昭和44年 9 月 5 日

表 1　 血 液 凝 固 所 見
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図 4　 本例 の 血 小板凝集曲線

ADP 　50　T 　！dl　　Ca 再 加 試 験

γ 　18「　5　
，，

， K ；62’ 5 ”

，　 ma ：20 

図 5　 虹 娠 8 ヵ 月 時 の TEG 像

図 3　 血 漿 の 凝 固 過 程 に お け る血 小 板凝 集
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よ り 9 日間を最終月経 として 10月 14日当科外来を

訪れ ，妊娠初期 と診断された 　そ の 際の 血液凝固

検査て は， 血小板数，Flbrlnogen 量，線溶，部

分 thromb ・ plastm 時間（P　T 　T ），
　Pr ・thr ・mb ・n 時

間 （PT ），
Thromboplastln 生成試験 （P　G 　T ）は

いずれ も正常を示 した が ，

一方出血 時間 4 ’30”

，

血餅収va　20％ を 呈 し た （表 1）　 TEG 像 て は

γ ： 18’ 5 ”

，　 K ： 62，
　S　

tt
と 延長 し，　 ma

’20mmと

著明な 映小を示 した

　血 小仮凝集能検査 ： 次に 患者 の 血 小板凝集能を

調 べ る teめ に ，　 Clot　 recorder に よる血小板機能

検査法 を用 い た 　そ の 方法は 浮田 ら に よ る報告を

参照 された い 　図 3 の よ うに 正常な PRP （多血

小板血漿） 0．2ml に CaCl202ml を 添加 す る

と透過度は 増加 し，前期，後期 の 二 度凝集が見 ら

本例　γ　11’，K 　25「　S　
，「

，
　 ma 　 29 

（対 照例　 r　12「55”，K 　 6 厂，　 ma 　53mm）

れ る　 し か し PPP （乏血小板血漿）を用 い た 場

合に は ，透過度の変化は現われ な い 　本症例 て は

図 4 の よ うILADP50 γ1dl，　 Ca 再加試験に よ る

血小板凝集曲線は 前期，後期 とも凝集が起らず，

血 小板凝集能の低下を示 した

　妊娠中の経過 ： 内利主治医 よ り妊娠中絶を勧め

られた が，本人 が 児 を 熱望する の で妊娠を継続

させ る こ とに した　妊娠中期お よび後期の 血 汲凝

固所見は 表 1 の よ うに ，出血時間 と血餅収縮 の異

常がみ られ る他は 他 の 凝固検査は 正常て あつ た

図 5 は妊娠 8 ヵ月時の TEG 像て あ るが ，正常対

照例に 比 し て γ ： 11
’

， K 　 25’
　5 ”

　 ma ： 29   の

異常像を呈 し た　 妊娠中 の 冶療 とし て は ，L ・p ・d

thromboplastm 止 血剤 として の Trostln の 血 小

板凝集作用 に 期待 して ， 妊娠初期 よ り Trost ・n

（1　cap 　250mg　 1 目 6 錠）の分娩迄の総量726caP・

（181．59 ）に よ る経 口 連続投与を 行な つ た 　 こ

れに よ る副作用 もな く，妊娠は順調に 経過 し た

　分娩経過 ： 昭和 45年 6 月20 日自然 に 陣痛発来

し，本院産 院に 入院 し，翌 21 日 2
，
6059 の 正常女
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図 6　 毋 児 血 の TEG 像 （分 娩 後 4 日 目）

1 （児 　血 ） γ ： 1／25”

，K ： 12／25 ”

，　 ma ： 37皿皿

2 （毋 体 血 ） γ ：　10’25ft，　 K ：20J27Jf，　 ma ： 27．5皿

児 を娩 出 した， そ の 際 の 胎盤重量 は 5009 で あ

り，異常所見 を 認 め な か つ た ．分娩時 出血 量は

400ml で あ り， 子宮収縮も良好 であつ た が，会

陰切開創 よ り持続性 出血 が 600皿 1 あ り，　 これは

結紮 に よ り止血 し た ．そ し て こ れ ら の 出血 に対処

すべ く分娩前 日に 新鮮血 400m1 ， 分娩当印 こは血

小板浮游液 に よ る輸血 100ml
， 保存血 400ml な ど

の 輸血 を行 な つ た ．分娩直後児 に は チ ア ノ
ーゼ ，

緕帯 出血 ，出血斑 な どを認め ず，分娩後 4 日 日の

毋 児血 の TEG 像 の 対比 で は
， 新生児血 （上像）の

γ ： 1 ’

25
”

， K ： 12「25”

，　 ma ： 37  に 対 し，毋

体血 （下像） は γ ： 10’25”

， K ： 20／27”

と延長

し，ma ： 27．5  と狭小を示 し た （図 6 ），さ らに

分娩後 5 〜 6 日目 に 保存血 400ml ずつ の 輸血を

2 回追加 して い る．そ の 後毋 児 ともに 産褥経過良

好で 8 日 目に 退院 した．

　 そ の 後の 児血液凝固所見 ：生後 1 ヵ月 目 の 児

の 血液凝固所見は ，血 小板数 497
，
000，出血 時間

2　
’30”

，並［餅収縮54％ と正 常を示 し，また 生後 4

ヵ 月 目の所見で は，血小板数 294 ，00e，出血時間

5　
’30”

，血 餅収縮48％ と正 常状態を 呈 し て 順調 に

発育 し て い る．

　　　　　　　 総括 お よ び 考案

　血小板無力症は稀 な疾患で は あるが ，血 小板数

は 正常 で あ る の に ， 血 餅収縮不 良，出血 時間 の 延

長を 主 な所見 とする た め ，正 常血 小板 の よ うな凝

集 を起 し得 な い ．こ の よ うな血 小板内に空胞化が

増 加し て い る と い う報告 があ る （Jean）． とくに

PRP に ADP を添加す る と，確実に 凝集を起す

とい う正常血小板 の 機能に対 し て ， 本症 の 血小板

は ADP に反応を示 さな い ．ま た血餅収細 こは通

常 ATP が作用する で あろ うと い われ て い る が，

こ の よ うに 血餅収縮 に 異常 の ある 本症 の 血小板で

は，基質 として の ATP の供給，あ るい は ATP

の 活性 に 異常が ある の で は な い か と推定 され て い

る，Quickは そ の 成 因 と して ，　 ATP の 欠乏や ，

ATP の 合成不全に 基づ く解糖活性 の 欠乏な どを

あげて い る．一方 Gross は本症 の 血 小板 の ATP

の 測定に よ りATP の減少の第 1型 と，　 ATP 正

常の ce　E型 に分 け て お り，第 1 型で は ，グ リセ ル

ア ル デ ヒ ド燐酸脱水索酵素 の欠損 と ピ ル ビ ン 酸 キ

ナ
ーゼ 活性 の 低下 が み られ，第 皿型で は解糖系酵

素活性は正常 と変わ らな か つ た とい う． こ の よ う

な解糖系酵素活性低下 の た め の ATP 量 の低下に

よ る 血 餅収縮不 良，出血傾 向が 起きた と も考 え ら

れ る．

　 つ ぎに本症患者 に性差は な い が，劣性遺伝を示

す とい う （Friedman ，　 Pittman）． そ の た め 血 縁

関係の 発生が し ば し ぼ認め られ る．Owen らは 本

症 患者の 従姉妹に 同様 の 出血 死 亡 例を 認め て お

り，私 どもの 例 で も姉妹に 3 例 の 出血死 が あ り，

こ れ は 劣性遺伝 の た め で は な い か と考え る．

　 通常妊娠 時の 」重L液凝固能 は亢進傾 向に あ るが，

本例 で は 妊娠中 の 凝固能 の 亢進は見 られ ず，血餅

収縮 ，出血時間お よび TEG の 異常所見は妊娠全

期を通 じて 殆ん ど変わ らなか つ た．それ に もか か

わ らず妊娠 は順調に経過 し，幸 い に も正常分娩を

遂行す る こ とが 出来た． こ れ は 血小板 の 質の 低下

が あれぽ，各凝固囚子 の増量 は見 られな い こ とを

示す もの と思わ れ る ．次に 新生児 の ［血液凝固所見

で は ，現在迄 （生後 5 ヵ 月）異常を認め て い な い ．

し か し今後児 の 長期観察が必要で あろ う．Pfeifer

は 本症例 で 2 回 自然分娩を し，そ の 度，分娩時 に

大出血 を 呈 した 例を 表示 して お り， そ の 症例 に

Trasylol を投与 し て い る．本症に 線溶亢進症が

合併すれ ば，Trasylol の 投与 も 合理 的 で あ ろ う

が．Trasylol に は 血小板凝集作用 は な い の で ，

本症で は む し ろ 血小板凝集作用を有す る Trestin

製剤の 投与 の 方がft　H 的で あろ う．し か し Lipid

thromboplastin 剤 の 妊娠中の 投与は ， 消耗性凝固

障害 を惹起す る とい う懸念 が あるが，私 どもの 実
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験で は本剤は大量 を投与 し，し か も胎盤 に 傷害が

なけれ ば凝固障害を起さな い ．した が つ て今回の

経 口 投与に よ つ て は 副作用 も合併症 も併発 しな か

つ た が，妊娠中の TE β所見で は薬剤投与に よ る

教善を認 め 得な か つ た ．本症 の 分娩時 の 出血 に 対

して は，輸血， こ とに 血小板輸血 ，新鮮血輸血が

最 も有効で あ る．しか し本症が 劣性遺伝を示す と

す れ ば
， 新生児の 将来 と分娩時 の 出血 侵襲を考え

て ，た とえ
一

度分娩に 成功し て も本症患者の 妊娠

は 今後極力避 け るべ きで あろ う．

　　　　　　　　　 むす び

　24才の 血小板無力症患者 の 分娩例を 報告した

が ，本症 の診断 とし て 出血時間の延長，血餅収縮

不 良 と Clot　recorder に よる血 小板凝集能低下1
それに TEG に よる異常所見が示 され る．なお分

娩時 の 出血 に 対して は，新鮮血輸血， こ とに 血 小

板輸血の用意が必要で ある．

　 お わ り に 藤原 教 授 の 御 校 閲 と，内科杉本講師， 中 検浮

田 講 師 の 御協力 に 深 謝 し ま す．

貧 血 研究会 に お い て 報 告 し た．

な お 本例 は 第 8 回 妊婦
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