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P2・48−10　当院で 経験 した von 　Willebrand病合併妊娠 の 2症例
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【緒言】von 　Willebrand病 （以下 vWD ）は von 　Willebrand 因子 （以 下 vWF ）の 量 的 ・質的異 常 に よ り引 き起 こ され る 先天 性

出血性疾患 で あ る．今回，vWD 合併妊娠 の 2症例 を経験 したの で ，文献的考察を加え報告す る．【症例1 症例 1 ： 33歳，0
経妊 0 経産．家族歴 ： 母 ・弟 が vWD ．現病歴 ：他院産婦 人科 で vWD を疑 い ，当 院 内科 受診 し vWD 　typel と診 断．内科受 診

時，妊娠反応陽性の た め 当科受診．以 後当科で妊 婦 健診施行．妊 娠 中 PT，　 APTT ，第 8因子 は正 常 だ っ た が，　 vWF は妊娠

36週で 6％ と低 下 して い た．妊娠 38 週 6 日 よ り第 8 因子／vWF 製 剤（コ ン フ ァ ク ト F）1000単位静注後，分 娩 誘発 を行 っ た ．
39週 1 日吸引分娩 に て 3042g の 女児 を Apgar 　score　8−9点で 分娩 した．出血 量 は 1047gで あ り，術 後鉄剤 にて貧血 改 善 した．
産褥 5 日 目まで 8 因 子 ／vWF 製剤 1000 単位 静 注 し．産 褥 6 凵 目退 院 とな っ た．症 例 2 ；34 歳，0 経 妊 0 経 産．既 往歴 ：癲癇で

神経内科通院中．家族歴 ： 父 ・
姉

・
弟が vWD ，現病歴 ：妊娠反応陽性で 当科受診 vWD 　type2A と診断し，以後当科 で妊婦

健診施行．妊 娠 中 PT ，　APTT は 正 常だ っ た が ，　 vWF は 妊娠中 6％ 以下 で経 過 して い た．当 院 内科 ・神 経 内科 と相 談 し，癲 癇

合併 の ため帝王切開 術の 方針 と した．38週 0 日陣痛発来 し 8 因子／vWF 製剤 1000単位静注後，緊急帝 王切開術施行．2818
g の 男 児 を Apgar 　score 　8−9 点で 出 産 出 lfL量 　］500ml で 血 小板数 7000 と低下 を認 め 輸血 を行 っ た ，産 褥 11 日 目退 院 とな っ

た．【結語IvWD 合併妊娠 は分娩後の 異常出血 へ の 対 応が 必 要 で あ る．ま た，血 液内科 と連携 し なが ら治療法 を選択す る こ と

が必 要 で あ る．

P2・48−11　 エ ク リズマ ブ を使用 して分娩に至 っ た 発作性夜間ヘ モ グ ロ ビ ン尿症 （PNH ）の
一

例
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発作性夜間ヘ モ グロ ビ ン尿症 （PNH ．　 Paroximal　nocturnal 　hemoglobinuria）は希な血 液疾患 で，後天的な遺伝子異常に よ り

生 じる．血 球膜表面に お い て 補体制御園子が欠損し易溶血性を認め る．こ れ に よ り血 管内溶ln【を主体 とす る症状 を呈 し，血栓
症や 骨髄不全に よ り致命的と なりうる．PNH 患者 にお い て 補体 が活性化す る と急激 に病態が 悪化す る 可能 性 が あ る ため，補

体活性化の
一

因 で あ る妊娠 出産 は推奨 され て こ な か っ た．エ ク リズマ ブ は抗 C5 ヒ ト化モ ノ ク ロ ー
ナ ル 抗体で あ り．補体活性

化を抑制する こ とで PNH に お け る rStiitre作 を抑制す る．エ ク リ ズマ ブ が 木邦で 発 売さ れ た 2010年以 降，　PNH 合併 妊娠 出産

例の 報告は増加 して い る．今 回我々 は エ ク リズマ ブ に よ る治療 を継続 して い た 38歳 の PNH 合 併妊娠 例 を 経験 した の で 報告

する、症例 は未経妊で ，25歳 で PNH と診断 され，血 液内科で 加 療 され て い た．32 歳 よ りエ ク リ ズ マ ブ の 投与を 開始 し。そ の

後は 輸血 する こ とな く経 過 して い る．38歳 で 自然 妊娠 し当科 を受診 した，妊娠中もエ ク リ ズマ プ は 2週間毎 に投与を継続 し

た．妊娠中に溶血 発作や 血栓症 の 発症 を 認め な か っ た ．羊水減少，胎 児発 育 の 停 止 が 疑 わ れ た た め ，妊 娠 39週 4 日に入 院 し

分娩誘発 を行 っ た、妊娠 39週 5 日に 自然分娩，児体重は 2236g，　 Apgar　score は 9点 ／9点 で あ っ た．胎盤 を病 理組織学的 に

検索 したが，明らか な異常 は認 め なか っ た．産後 6 時 間 よ り未 分 画 ヘ パ リ ン に よ る 抗凝 固療法 を併用 し，血栓症等の 合併症な

く経過 し産褥 10 日目に母子 と もに退院し た．PNH は 妊娠出産 に よ り急激 に病態が 悪化す る可 能性 が あり，慎重かつ 厳重 な管
理 が 必 要 とさ れ る が ，エ ク リ ズ マ プ は 妊 娠 中 の PNH の 病 態 悪 化 防 ILに有 用 で あ る可 能 性 が 示 唆 され た．

P2・48・12　産褥期 に HELLP 症候群を疑 われ た非典型 溶血性尿毒症 症 候 群 の 1例
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溶血 性尿毒症症候群 （HUS ） は，溶血性貧血，血小板減少，腎障害を 3主徴とし，多くは 0−157等の 病原性大腸菌の 感染 に

伴 っ て 発症す る．こ れ に対 して 病原性大腸 菌 の 感染 を伴わ な い 非 典型 HUS （aHUS ）は，補体 ・凝 固 関連 因子 の 異 常，感 染，
妊娠．自己免疫疾患 な どが誘因 とな り，突発性，進行性 に腎障害を 呈 して 死亡 また は 腎不全 に至 る危険の 高い 稀な疾患 で ある．
周 産期 に発 症 す る場合 に は，HELLP 症候群 に 類似 した病態 を呈 す る ため ，　 aHUS を鑑別に 挙げ迅速に 診断お よ び治療を開始

す る必要がある．今回われわれ は，産褥期に発症 した aHUS の 1例を経験 した の で，患者に 同 意を得たうえで報告す る．症例

は 24歳の 未経妊女性 で あ る，自然 周期で 妊娠 成 立 し，妊 娠経過 に は特 に異常は み られ なか っ た．妊娠 41週 1 日に児頭骨盤不

均衡の 診断で 緊急帝王 切開術が前医で施行された，産褥 2 日目より血圧 の 上昇や 貧血の 進行と血小板の 減少がみ られ，産褥 5
日目に は ヘ モ グ ロ ビ ン 値が 8．7g／dl，血 小板数が 2．1万／μ1まで低下 した．さ らに AST の 軽度 L昇 と LDH の 急激な上 昇が み ら

れ た た め 当施設 に搬 送 され た．HELLP 症 候群 が 鑑別 に挙げ られ た が，血 中 ク レァ チ ニ ン値 が 2，29mg ／dlと急激な腎機能の 増

悪が み られ，aHUS と診断 して 同日 よ り産褥 10 日 目まで 計 5 回 の 血 漿交換療法 を行い ，徐 々 に ヘ モ グ ロ ビ ン値 と血小 板 数 の

改善が み られ，腎機能の 改善が 認め られたため に産褥 22 日 目に退院となっ た．本症例 で は後遣症もな く速や か な診断 と治療

が 遂行 で きた が，周産期 に携 わ る 医師は HELLP 症候群 を疑う場合に は常 に aHUS を鑑 別 に挙げ た対応が 必 要で あ る，

N 工工
一Electronlc 　 Llbrary 　


