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抗 HPA −4a 抗体に よ る 同種免疫性血 小板減少症の 周産期管理
一

過性の APTT 延 長 を呈 し抗 リ ン脂質抗体が 検出され た小 児

4 症例
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新 生 児 同 種 血 小 板 減 少 症 （neonatal 　alloimmune

thrombecytepenia ：NAIT ）は、母 児 聞 の 血 小 板 抗 原 の 不 適

合 に よ り母 体 の 産生 した 抗 血 小 板 抗体 が 胎 盤 を通 過 し、胎

児
・新 生 児の 血小 板 の 減少 を きた す疾 患 で あ る。NAIT の 原

因 と な る血 小板 膜 上 の 抗原 と して 、ヒ ト血 小 板 抗 原 （human

platelet　antigen ；HPA ）、 ヒ ト 白 血 球 抗 原 （human　leUkocyte

antigen ：HLA ）、血 液 型 （A 、　B）抗 原 な どが 存 在 す る。 また、
NAIT 発 症児 の 次 子 に は、75 〜90％ で 臨床 症 状 が 前 子 と 同

程度 また はよ り重症 とされ、周産期 の 管 理が重 要 で あ る と さ

れ て い る。今回、わ れ わ れ は 第 2 子 に 抗 HPA −4a抗 体に よ る

NAIT を認 め たた め、種 々 の 周産 期 管理 を行 っ た第 5子 の
一

例 を経験 した の で報 告す る。
母親 は SLE や ITPの 既往 お よ び輸 血 歴 は な い 。第 1子 は 正

常新 生 児 で あ っ た 。 第 2 子 は、日令 2 に 全 身 に 点状 出血 を

認 め て 入 院加 療 さ れ た。入 院時 血 小 板 ua　8，000〆μ 1と 低 下
．

を認 め た 。 しか し、凝 固系検査 に 異常 は な く、母 の 血 小 板

数 も正 常 で あ っ た。また、感 染 症 も否 定 さ れ た。以上 か ら

NAIT の 診 断 の も と に血 小板輸 血
．2 回、免疫グ ロ ブ リン投与

（40〔hnglkg　x　5 日間）を施 行 さ れ、血 小板 数 の 増加 を認 め退 院

した 。 NArr を発症 した 第 2 子 の 血 小 板型 は HPA −4ab、母 は

HPA −4b ホ モ タ イ プ、父 は HPA −4a ホ モ タ イプ で あ っ た。母

体血 清中 の 抗血 小板抗体検査（MPHA 法〉で は抗 HPA −4a 抗体

陽性 で あ り、こ れ に起 因す る NArr と診 断 された。両 親 の 血

小 板 型 お よ び 母親 の 抗 HPA −4a 抗 体 価 の 強 陽性所 見 か ら、次

子 は重 篤な同種 免疫性血小 板減 少症 （NAIT ）で あ っ た第 2子

と 同様 に 発症 す る 可能性 が 高い と予想 さ れ た 。 第 3 子、第 4

子妊娠 時、母体抗 HPA −4a 抗体価高 値の た め、前医産科に て

カ ウ ン セ リ ン グ を行 い 、両親 の 希 望 に て 人工 妊 娠 中絶 とな っ

て い る。両 親は 第 5 子妊 娠判明時に、人工 妊娠 中絶の 必 要性

を確 認 す るた め 当院産科 を受 診 した。カ ウ ン セ リ ン グ の 結 果、
両親 は 妊娠 継続 を希望 した 。そ の た め 、妊 娠 中の 超音 波検査

な どに よる慎 重 な経 過観 察 と出生 後 に は 血小板 輸 血の 準備 を

し、帝 王 切 開で 本児 を娩 出 した。出 生 後は 直ち に免疫グ ロ ブ

リ ン 治 療 を行 っ た。そ の 結果、血 小板数 減少 は軽微 で、良好

な 経過 を得 た。前子 が 本 疾患 で あ っ た場 合 の 次 子 の周 産 期 管

理 につ い て の 充分 な対応 策 が必要 と思 われ た。

【は じめ に 】近年、凝 血 学 的異 常 疾患 に 対 す る 理 解 が 進 み、
成 人領 域 で は、第 V 皿 因 子 に 対 す る 自己抗 体 が 形成 され る

後 天 性 血 友 病 や、リ ン 脂 質 開連 物 質 に 対 す る 自己抗 体 が 発

生 す る抗 リ ン 脂 質抗体 症候 群 な ど、後天性 に凝 固因子 阻害 物

質が 出現 す る様 々 な疾 患 の 報告 が 増 え て い る。一
方、小 児 領

域 で は こ れ ら に 関 す る 報告 は少 ない 。今 回 我 々 は、最 近 1年

間 に、Aprr の 延 長 をk 訴 に紹介 され た 非血友病小 児 4 症 例

を経 験 した の で 報告 す る。【症例 1】3 歳 の 女児。頻 回 の 鼻 出

血 を主訴 に近医 を受診 し、血液検 杢で APTT 　74．8 秒、第 vnI

因 子 活性 55．3％、第 返 因 子 活 性 24．8％ を指 摘 さ れ、当科 を

紹介 受診 した 。 当科 受診 時、AI・1
’
T・41．2 秒 と改 善傾 向を認 め

た が 、ル
ー

プス ア ン チ コ ア グ ラ ン ト （LAC）陽性、抗 カ ル ジ

オ リ ピ ン 抗 体 （抗 CL 抗 体）30U ！ml （基 準値 10 未満 ）で あ っ た 。

出血 症状が 軽減 して い た た め、無治療で 経過観察 し た とこ ろ、
6 ヵ 月後 まで に各種 検査 デ

ー
タ は 正 常化 し、出血症 状 も消 失

した 。 【症例 2】7 歳の 女児。 頻回の 鼻出血 を主訴 に近 医を受

診 し、血 液検査 で APTT 　48，2 秒 を指摘 され、その 2 週 間後 に

当科 を紹介受診 した 。 当科受診時、出血 症状は消失 して お り、
APTT 　32．3秒、　 LAC 陰性 で あ っ た が、抗 CL 抗 体 は 26　U！ml

で あ っ た 。 前医 の 残血 清で の 抗CL 抗体は 75．0　U ！ml で あっ た。
無 治療 で 経 過観 察 した と こ ろ、4 ヵ 月後 に 抗 CL 抗 体 は 陰 性

化 した。【症例 3】1歳の 男児。頻回の 鼻出血 を主 訴に 近 医 を

受診 し、APTT 　60，7秒 を指摘 され、当科 を紹介 受 診 した。当

科 受診 時、APTT 　54．6 秒、　LAC 陽 性で あ っ た。抗 CL 抗体 は

測 定で きて い ない 。出血傾 向が 軽減 して い た ため、無 治療 で

経 過観察 し た と こ ろ＼ 3 ヵ 月 後 に LAC は 陰性 化 し、出血 症

状 も消 失 した。【症例 4】腰 仙 部先 天性 皮膚 洞お よび二 分 脊

椎術 後 の 1 歳 の 男児。尿 路 感染 症 の 診 断で 当 科 に 入 院 し た。
出血 症状 は認 め な か っ た が、血 液検 査 で PT　14．8秒、　 APTT

50．4 秒 で あ り、LAC 陽性、抗 CL 抗体 16　U ！ml で あ っ た。尿

路 感染症 に対 す る治療 の み を行い 、3 ヵ 月後 に各種 検査 デ
ー

タは 正 常化 した 。なお、経過 中、抗 β2 グ リコ プ ロ テ イ ン 1

抗 体 が 検出 さ れ た 症例 は な か っ た。【考 察 】
一過 性 の APTT

延 長 を呈 した小 児 4 症例 にお い て、LAC もし くは 抗 CL 抗 体

を一
過 性 に 検 出 した こ とか ら、小 児 に お い て も後 天 性 の 凝 固

因子 阻害物 質 は 稀 な らず発 生 して い る と考 えられ た 。 今回、
4例 中 3 例が 出血 症状 を呈 した点 は 特異 的 で あ り、成 人例 と

の 病 像 の 異 同な どを文献的考察 を含め 検討 した 。
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