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               は じ め に  

 血 友 病 A は X 染 色 体 劣 性 遺 伝 で あ り 家 族 歴 の あ る

場 合 は 診 断 は 容 易 だ が ， 孤 発 例 が 約 4 0 % あ り ， そ の 場

合 臨 床 症 状 か ら 本 疾 患 を 疑 う こ と に な る ．  今 回 我 々

は 診 断 確 定 前 に 腰 椎 穿 刺 を 施 行 し 脊 柱 管 内 出 血

と 固 有 背 筋 内 血 腫 を 生 じ 診 断 に 至 っ た 本 疾 患 の 乳

児 例 を 診 療 し た の で 報 告 す る ．  

         症  例   

症  例 ： 3 ヵ 月 男 児 ．  

主  訴 ： 発 熱 ．  

既 往 歴 ： 在 胎 4 0 週 ， 3 2 7 5 g で 仮 死 な く 出 生 し た ．  心

室 中 隔 欠 損 が あ る が 自 然 閉 鎖 し た ． 生 後 2 ヵ 月 時 に

左 鼠 径 ヘ ル ニ ア の た め 他 院 で 手 術 を 施 行 さ れ ， 術 後 の

止 血 困 難 の た め 2 回 再 手 術 を 受 け て い た ．  

家 族 歴 ： 母 方 の 祖 母 の 同 胞 が 2 人 乳 児 期 に 死 亡

（ 性 別 は 不 明 ） し て い る が ， 血 友 病 と 診 断 を 受 け て い る 者

は い な い ．  

現 病 歴 ： 入 院 前 日 か ら 哺 乳 力 低 下 が あ り ， 3 8 . 5 度 を

超 え る 発 熱 と 活 気 低 下 ， 下 痢 を 認 め た た め 入 院 と な る ．  

現  症 ： 入 院 時 ， 皮 下 出 血 ， 溢 血 斑 等 の 所 見 は な か
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っ た ．  生 後 3 ヵ 月 の 発 熱 で あ り ， 入 院 時 に 髄 膜 炎 を 考

え て 腰 椎 穿 刺 を 施 行 し た ．  

入 院 時 検 査 結 果 （ 表 1 ） ：  白 血 球 ， C R P と も 上 昇 な

し ． 便 中 の ロ タ ウ イ ル ス 抗 原 が 陽 性 で あ っ た ．  

経  過 ： 腰 椎 穿 刺 の 結 果 髄 膜 炎 は 否 定 さ れ ， 便 中 の

ロ タ ウ イ ル ス 抗 原 が 陽 性 で 下 痢 を 認 め て い た こ と か ら ロ タ ウ

イ ル ス に よ る 腸 炎 と 診 断 し 輸 液 と 整 腸 剤 で 治 療 を 開 始

し た ． 入 院 3 日 目 に は 解 熱 し 下 痢 も 改 善 し た ． し か し 入

院 後 貧 血 が 急 激 に 進 行 し ， H b は 入 院 時 1 1 . 9 g / d l だ

っ た が 、 入 院 4 日 目 に は 5 . 9 g / d l ま で 低 下 ， 機 嫌 も 悪 く ，

左 腰 部 の 腫 張 （ 1 0 × 5 c m ） と 圧 痛 を 認 め た ． ま た 右 膝 蓋

腱 反 射 の 亢 進 を 認 め た ．  

入 院 4 日 目 の 凝 固 系 検 査 （ 表 1 ） で は A P T T の み が

5 9 . 2 秒 と 延 長 し て い た ． 腰 部 C T  （ 写 真 1 ） で は L 3 ， 4

レ ベ ル の 脊 柱 管 内 に p l a i n  C T で l o w ， e n h a n c e  C T で

エ ン ハ ン ス さ れ る 陰 影 を 認 め ， 脊 柱 管 内 出 血 が 示 唆 さ れ

た ． ま た 左 固 有 背 筋 内 に は 血 腫 を 認 め た ． M R I （  

写 真 1 ） で も 同 部 位 に T I 強 調 ， T 2 強 調 で h i g h  

i n t e n s i t y を 示 す 血 腫 像 が 見 ら れ た ．  

 何 ら か の 凝 固 因 子 欠 乏 に よ る 出 血 傾 向 が あ り ， 入 院
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時 の 腰 椎 穿 刺 に よ り 脊 柱 管 内 出 血 と 左 固 有 背 筋

内 血 腫 を 生 じ た と 考 え ， 凝 固 因 子 活 性 の 結 果 が 出 る ま

で 新 鮮 凍 結 血 漿 （  

以 下 F F P ） と 濃 厚 赤 血 球 の 投 与 で 対 応 し た ． 翌 日 に は

H b は 1 0 . 3 g / d l ま で 上 昇 し ， A P T T は 4 1 秒 ま で 回 復 し た 。

し か し A P T T は す ぐ に 延 長 （ 5 1 . 8 秒 ） し ， 出 血 も 脊 柱 管

内 で あ っ た こ と か ら 入 院 8 日 目 に F F P を 再 度 投 与 し た ．

そ の 後 外 見 上 の 背 部 の 腫 張 は 軽 減 し ， M R I で も 脊 柱

管 内 血 腫 、 筋 肉 内 血 腫 と も 吸 収 傾 向 を 示 し た ． 入

院 8 日 目 に 第 Ⅷ 因 子 凝 固 活 性 が 2 . 1 % と 低 下 し ， v o n  

W i l l e b r a n d 因 子 は 8 4 % と 正 常 で あ る こ と が 解 り 血 友 病

A と 診 断 し た ．  

 1 カ 月 後 の M R I で は 血 腫 は ほ ぼ 消 失 し 退 院 と な っ た ． そ

の 後 患 児 は 1 歳 時 に 独 歩 で き る よ う に な り ， 皮 下 出 血 や

口 腔 内 出 血 の た め 何 度 か 遺 伝 子 組 換 え 型 血 液 凝

固 第 Ⅷ 因 子 製 剤 の 補 充 療 法 を 行 っ て 経 過 観 察 中 で

あ る ． ま た 明 ら か な 麻 痺 や 神 経 学 的 異 常 は 認 め て い な い ．  

        考  察  

 血 友 病 に お け る 脊 柱 管 内 出 血 は 重 症 化 す る こ と が

多 く ， 死 亡 例 や 後 遺 症 を 残 し た 報 告 も 多 い 3 ) 4 ) ． 治 療
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は 補 充 療 法 だ け で は 不 十 分 で ， 椎 弓 切 除 術

（ L a m i n e c t o m y ） を 施 行 す る こ と が 神 経 学 的 予 後 を 良

く す る と も 言 わ れ て い る 3 ) ． し か し 一 方 で 外 科 的 手 術 を 施

行 せ ず 内 科 的 治 療 の み で 良 好 な 経 過 を 得 て い る 報 告

も み ら れ て い る 5 ) 6 ) ．  

 我 々 が 調 べ 得 た 過 去 の 脊 柱 管 内 出 血 を 起 こ し た 血

友 病 例 （ 表 2 ） を 見 て み る と ， 結 果 的 に 後 遺 症 を 残 さ ず

経 過 し た 症 例 は 早 期 治 療 が で き た 例 に 多 い 傾 向 が 見

ら れ た ． ま た 後 遺 症 を の こ し た 報 告 に む し ろ L a m i n e c t o m y

を し て い る 症 例 が 多 い が ，  L a m i n e c t o m y 自 体 が 予 後

を 悪 く し て い る の か ，  L a m i n e c t o m y  ま で し な け れ ば な ら な

か っ た 症 例 が 予 後 が 悪 い の か は は っ き り し な い ．   

 本 症 例 は 外 科 的 治 療 を 施 行 せ ず 補 充 療 法 の み で

後 遺 症 な く 良 好 な 改 善 を 認 め た ．  こ れ は 後 遺 症 な く

経 過 し た 報 告 例 と 同 様 に 比 較 的 早 期 に 脊 柱 管 内

出 血 を 発 見 し 早 期 の 対 応 が で き た こ と か ら 出 血 は さ ほ ど

多 く な ら ず ， 後 遺 症 も 残 さ ず に 経 過 し た と 考 え る ． し た が っ て

血 友 病 患 者 に お け る 脊 柱 管 内 出 血 は で き る だ け 早 期

の 発 見 や 予 測 と ， そ れ に 基 づ く 補 充 療 法 な ど の 迅 速 な

処 置 が そ の 後 の 予 後 を 左 右 す る と 思 わ れ た ．  
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 ま た 血 友 病 に お け る 中 枢 神 経 系 出 血 は 小 児 で は 約

1 8 % に 起 こ り 1 ) ， そ の う ち 脊 柱 管 内 出 血 は 2 ～ 8 % 2 ） と 頻

度 の 少 な い 合 併 症 で あ る ．  血 友 病 A の 発 症 率 は 男

児 1 / 1 3 5 0 0 と 言 わ れ て お り け し て 頻 度 の 高 い 疾 患 で は な

い ． し か し こ の よ う な 疾 患 は 日 常 診 療 の 中 に 隠 れ て お り ， 今

回 の よ う な 重 大 な 合 併 症 を 契 機 に 発 見 さ れ る こ と が あ る

こ と を 再 認 識 さ せ ら れ た ．  

         

         結  語  

１ 、 診 断 確 定 前 に 腰 椎 穿 刺 を き っ か け に 脊 柱 内 血 腫

を 起 こ し た 血 友 病 A の ３ か 月 男 児 例 を 経 験 し た ．  

2 . 本 症 に お け る 脊 柱 管 内 出 血 に は 早 期 の 対 応 が 重

要 で あ る と 思 わ れ た ．  

3 .  本 症 は 常 に 念 頭 に い れ な が ら 診 療 す る べ き で あ る と 考 え

ら れ た ．  

 

本 論 文 の 要 旨 を 北 海 道 血 友 病 研 究 会 （ 平 成 9 年

7 月 1 9 日  札 幌 市 ） に お い て 発 表 し た ．  
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文献 タイプ 年齢 症状 原因 部位 治療 治療までの時間 予後 備考
4） ・ 3m 下肢の運動障害とT5以下の感覚障害 L/P T8-L4 Laminectomy,補充療法 約2日 T5レベルの感覚障害を伴う対麻痺 1
3） ・ 13y 両下肢倦怠感，疼痛，感覚障害 L/P L3 Laminectomy,補充療法 12日 歩行障害 1
3） ・ 17y 両下肢運動障害，排尿障害 不明 C3-C7 FEIBAによるバイパス止血療法 1日 C6以下の運動麻痺，T5以下の感覚麻痺 inhibitor例 1
13） ・ 6y 発熱，傾眠 転んだ T2.3？ 補充療法 数日 T2.3以下の感覚障害，神経因性膀胱 1
7） ・ 46y 下背，四肢末端痛 不明 L5-S1 Laminectomy,補充療法 6カ月 左長拇指伸筋の軽い筋力低下 1
8） ・ 18m irritable，歩かない ベットから落ちた C2-T8 Laminectomy,補充療法 1週間 footdrop，腕の筋力低下，歩行障害 1
9） ・ 21y 発熱，頚部硬直 不明 C6-T2 Laminectomy,補充療法 不明 死亡 1
9） ・ 18y 頚部，肩の痛み 不明 C7-T2 Laminectomy,補充療法 数カ月 死亡 消化管出血で死亡 1
6） ・ 4y 頚から背中，左肘にかけての痛み 数時間遊園地で乗り物に乗った C4-C7,T5-T7 補充療法 8時間 intact 0
6） ・ 8mrritable，頚が動かない，這い這いできない 不明 C2-T3 補充療法 1日 intact 0
2） ・ 11m irritable，呻吟，食餌をとらない 不明 T9-T12 補充療法 5時間 intact 0
5） ・ 6ｍ irritable，無呼吸，手足の動きが悪い 不明 C2.3-T6 補充療法 4日 intact 0
10） ・ 9y 頚部，背部痛 スケートボード遊び C2.3-T6 補充療法 4日 intact 0
11） ・ 13y 右肩と肩胛骨痛 野球 T5-T8 Laminectomy,補充療法 5週間 intact 0
12） ・ 20y 頚肩の痛み フットボール C5.6 補充療法 4日 intact 0

自験例 ・ 3m 貧血 L/P L3.4 補充療法 4日 intact

- 1 -



図表説明 
 
表 1. 
 入院時血液生化学検査と入院 4 日目の血液凝固系検査 
 
表 2. 
 血友病患者における脊柱管内出血の報告例と自験例のまとめ 
 
写真 1 
 上段：入院 4 日目の腰部 CT（左；plain CT  右；enhanced CT） 
 下段：入院 6 日目の腰部 MRI（左；全体像  右；拡大像） 
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