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ま え が き

先天性第Ⅴ因子欠乏症は,極めてまれな疾患

で,1947年 Owrenll) により初めて報告 された

ものであり,パラ血友病またはOwren氏病 とよ

ばれている｡その後,Allexanderl)2)3),Wurzel17),

StohlenlS) 及び 0'BrienlO) 等により, 約 計 20

例4,5,6,7,14,16) が報告 されている｡ 日本では, 森

田等3)及び佐竹等18) により2例について報告 さ

れているにすぎない｡

本症の特徴は,全血凝固時間及びカルシウム

再加時間が延長すること,一段法プロ トロンビ

ン時間が延長すること,正常吸着血柴の添加に

よりプロトロンビン時間が正常化すること及び

血祭不安定因子 (第Ⅴ因子)が低下すること等

である｡

我々は,左側血胸及び頻回に亘 る大境血を主

訴とするパラ血友病の 1例を経験 し,本例に対

して啄血による窒息死を予防する目的で,左主

気管支切断術を行い,目的を達 しえたので,以

下 これについて報告する｡

症 例

患者 :三〇弘○,27才,男子,会社員

主訴 :頑固な頻回の啄血

既往歴 -.13才頃から度々鼻血が出たことがあ

る｡16才及び17才の時,何等の誘因と思われる

ものなしに血尿を釆た したことがあり,21才の

時,爪に創傷を受け抜爪 したところ,止血困難

であったことがある｡

家族歴 :特記すべきことはない｡殊に,出血

性素因を有するものはない｡

現病歴 :1957年 8月の集団検診では, ｢ツ｣

反応は陰性で,胸部Ⅹ線像に異常所見は認めら

れなかった｡1958年 3月に咳軟,発熱及び全身

倦怠感等を来た し,Ⅹ線撮影を受けたところ,

左上肺野に異常陰影があることを指摘され某病

院に入院 した｡当時啄壊中の結核菌は陽性で,

肺結核と診断された｡同年 4月に高熱を発 し,

胸水貯滑を来た し,溶出性肋膜炎の診断のもと

に胸膜穿刺を受け,胸水500ccが吸引された｡

胸水は第 1回目の穿刺時には淡黄色澄明であっ

たが, 1週後に行なわれた第 2回目の穿刺の時

には血性をおびており,さらに 1カ月後の穿刺

時には,純血性であった｡ これ らのことか ら出

血性傾向があることが明らかとなったので,以

後穿刺は中止 されている｡

その後も胸水の貯滑が続き,肺は圧 迫 せ ら

れ,つよく虚脱 していたが,1960年 9月頃か ら

暗赤色の血液を噴出するようになった｡以後週

1回位の頻度で啄血が続 くようになったので,

これを主訴として京都大学結核研究所-入所 し

た ｡
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入院時所見 :体格中等大,栄養可｡皮下出血

斑は認められない｡脈持正常,血圧 128-60mm

Hg.心濁音界及び心音に著変なく,肺の呼吸音

は右は正常,左は聴取不能｡打診では左胸部は

全体に濁音を呈する｡肝,牌,腎はい ずれも触

知されず,四肢に浮腫はな く,腱反射は凡て正

常｡

表 1 入 所 時 諸 検 査 成 績

尿

肝

機

能

黄

10-15/1GF

2-3/1GF

入所時緒検査成績 :義(1)に示すように,尿は

褐色で酸性,比重1024,蛋白(±),ウロビリノ

ーゲ ン(-),糖(-),沈漆で顕微鏡的血尿が認

められる｡糞便及び肝機能検査成績は何れも正

常｡腹部Ⅹ線検査では,写真(1)で判るように胃

憩室が証明されるが,自覚的症状はなく,胸部

Ⅹ線写真では写真(2)のように左側に胸水の貯溜
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が認められる｡肺換気機能は表(2)の通 りで,左

側の肺換気は寡である｡気管支造影所見では,

左主 気管支は 外部から圧迫 されて 狭窄 してお

り,気管支鏡検査では気管支分岐部か ら 2cm

位 しか気管支鏡を挿入することが出来ない｡

表 2 肺 換 気 機 能 検 査 表

実 測 値

予 測 値

% V C

左 右 別 肺 活 量 ≡ 右 2060cc L 左 Occ

M
･B
･C

実 測

予 測

BM%

値

値

C

1秒間最 大 呼 出 量

酸 素 消 費 量 i

69β/min

113β/min

62%

cc/min/M2

身 長 ! 168 !年 令 1 27

血液凝固に関する諸検査成績 (表 3)では,

血小板数,毛細血管抵抗,フィブリノーゲ ン量

及び線維素溶解能等は凡て正常で,出血時間の

軽度の延長,二次出血時間の著明な延長,全血

凝固時間の延長,プロ トロンビン消費の不良等

を認め, さらに partialthroml⊃oplastin time

(P.T.T.)の延長がみ られ, トロンボプラスチ

ン形成試験で吸着血祭に形成異常が 認 め られ

る｡ また,患者の吸着血梁 と患者の血小板 とを

同時に用いると トロンボプラスチ ン形成異常が

著明となる｡第Ⅴ因子活性度は著明に低下 (1

%以下)しているが,第Ⅶ因子活性度は正常域に

あり,Owrenの トロンボテス トも正常値を示 し

ている｡プロ トロンビン時間の延長は,正常吸

着血祭を添加することにより正常化 される｡患

者の血祭 と既知 AHG欠乏患者及び PTC欠乏

患者との交叉補正試験を 行 うことにより AHG

及び PTC の欠乏症は否定 されている｡

以上の所見か ら,本患者は第Ⅴ因子欠乏性出

血性素因を持つものと判定 された｡

入所後経過 :入所後も 1週 1回位の頻度で啄

血が続き,毎回暗赤色の血液を数C.C.ずつ噴出
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表 3 血 液 凝 固 に 関 す る 諸 検 査 成 績

毛細 管 抵 抗 性
除 圧 法

Tourniqettest

血 小 板 数 (×10ソcmm)

カルシウム再加凝固時間

血 餅 収 縮 力 (%)
Partialthrombplastintime

プロ トロン ビ ン時 間

ト ロ ン ボ テ ス ト

プロ トロン ビ ン消 費

Hicks-Pitneytest

-100～-250
mmHg

15～25

1/30/l～301

35～50

40//～1/40//

ll//～161/

30//～40H

>35′′

<16′′

-180
mmHg Ⅴ.Bortx;ty

又ees& Ecker

Howell

Macfarlane

Brinkhousetal

Quick (一段法)

Owren

Stefanini

Hicks& Pitney

していたが,入所後 2カ月目の9月13日に咳I欺

発作と共に直径 3mm,長 さ1.5cm の気管枝栓柱

を啄出し,以後暗赤色の血液を毎 日20-80cc噴

出するようになった｡ 2カ月後の11月には,Ⅹ

線写真(3)のように,胸腔内に空気の進入像が認

められるようになり,打診でも左上胸部では鼓

音を呈するようになった｡即ち,肺療が生 じ胸

腔内に空気が進入 し,胸腔内に貯溜 した血液が

気管支内に逐次噴出せ られたものと思われる｡

11月上旬になり,啄族が悪嘆を帯びるに至っ

たので,血胸腔内-の細菌感染の招 来 を 考 慮

し,大境血による窒息死を予防する目的をも兼

ねて,左肺全別除術または左主気管支切断術を

行うことに決定 した｡そこで患者が手術に耐え

られるか否か,換言すれば患者の出血傾向が新

鮮血の輸血によりどの程度おさえられるかにつ

いて検討 した｡その結果表(4)で判るように,新

鮮血を使用すれば手術可能と考えられたので,

11月27日に手術を行った｡

表4 新鮮血400cc輸血の血液凝固に及ぼす影響

検 査 種 目 i 輸 血 前 l輸 血 後

手術所見 :開胸所見では, 胸 腔 内 血液は術
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前に ドレナージが充分に行われてい た た め 約

300cc潜っているのみで,内外肋膜は共に強 く

肥厚 し,左肺は下内方に圧迫せ られて無気肺と

なっていた｡

本例に対 して左肺全刻除術を行 うと広範囲に

肋膜剥離を行なうことになり後出血も多 くなり

好ましくないと恩ほれたので,左主気管支切断

術を行った｡即ち,肋膜剥離を最少限度にとど

め,左主気管支を肋膜外で切断 して,両断端を

夫々縫合閉鎖 した｡ このように出血に対 して注

意 したにも拘 らず,術中の総出血量は約 3000cc

で,総輸血量は 3600ccを要 した｡ この輸血は

凡て,シリコンで処置した器具で採血された新

鮮血を用いた｡ これにより予想通 り術中の出血

時間や凝固時間を凡て正常範囲に保たしめるこ

とが出来た｡

術後経過 :術後 3日間,新鮮血を毎日 200cc

ずつ輸血することにより,出血傾向を抑制する

ことが出来たが,術後 3日目に 200ccの 輸 血

を行った直後から右肺に強度の水泡性 ｢ラ｣音

をきくようになり,水泡性の啄灰がひっきりな

しに出るようになった｡

啄疾は白色透明で,血性は帯びていなかった｡

次第に呼吸困難を訴えるようになったので,駆

血帯により四肢を緊縛 したところ, 2分 後 に

は,呼吸困難は軽減 し,水泡性啄灰の噴出もと

まり,聴診 しても水泡性 ｢ラ｣音もきこえなく

なった｡

以上の所見から,過剰な輸血により急性肺水

腫を来たしたものと診断せ られたので,徐々に

400ccの潟血を行い,同時に酸素吸入 を 行 っ

た｡ これにより症状は著明に改善 された｡ しか

しその後も,少量ではあるが,水泡性啄坊の噴

出が続いたために,新鮮血の輸血を見合せてい

たところ,術後10日目に手術創にそって皮下に

手事大の血腫を生 じ,更に血胸による胸部圧迫

症状が出現 してきたOそこで,新鮮血の輸血を

行いつつ胸腔穿刺を行い,血性の胸水 200ccを

吸引排除 した｡その後小康状態を保っていたが,

術後 3週目に再び皮下血腫が大き くなり,これ

と同時に胸部の疹痛や呼吸困難を訴えるように

なったので,新鮮血の輸血により出血時間を正
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常化せ しめた後,胸壁に切開を加え,排液管を

挿入 して,多量の凝血塊を吸引排除 した｡ これ

により血腫は著明に縮小 し,胸部の厚情や呼吸

促進等の自覚的症状も消禎 した｡以後,排液管

の挿入部から出る出血は次第に減量 し,術後45

日頃には完全に止血 した｡

一方,術前頑固に続いた暗血は術直後より止

まり,手術目的は充分に達せ られているO

術後 6カ月を経過 した1963年 5月 の 所 見 で

は,左胸廓はやや内方に牽引せ られ,打診では

濁音を呈 しており,X線写真(4)で判 か る よ う

に,肋膜の肥厚や血胸の残存が認められるが,

新たな出血や右肺-の圧迫症状はなく,その他

の自他覚的症状にも特記すべきものはなく経過

は頗 々良好である｡

考 接

急性白血病や実質性肝障害がある場合に,級

天的,症候的に血中の第Ⅴ因子が減少すること

は周知の事実であるが,先天性第Ⅴ因子欠乏症

なる疾患は,文献的にも極めて稀である｡

本症例は,肝機能が正常であること,幼少時

から出血性傾向がみ られたこと及び前述のよう

な緒検査成績等からみて,先天性第Ⅴ因子欠乏

症 (パラ血友病)と確診せ られたわけである｡

パラ血友病については報告例が少なく,前述

のように,外国では総計20数例で,日本では本

例を含めて僅かに3例が報告せられているのみ

である｡

さらに,パラ血友病患者に対する外科的手術

の報告は,Owren等12)の子宮筋腫摘出術の 1例

のみである｡一般に AHG欠乏症患者の手術時

には,AHG-1evelを30%程度に維持することが

必要とされている9)が, パラ血友病患者の手術

の際には,Owrenによれば, 第V因子 活性度

の critical-1evelは, 5-10%と推定 されてい

る｡我々の経験例では,新鮮血の輸血により,

術後第 1日目の第Ⅴ因子活性度は15%となって

おり,その際の出血時間,全血凝固時間及びプ

ロ トロンビン時間等は,正常域に保つことが出

来た｡以上の経験から,Owrenの基準 は ほ ぼ

正 しいものと考えられる｡
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また,流血中の第Ⅴ因子の servivaltimeの

半減期は12-15時間であるが,実際には本因子

が有効な状態で血小板に吸着 されていることか

ら,新鮮血輸血の臨床的効果は,血衆中の第Ⅴ

因子が消失 してか らもかなり長時間続 くものと

考えられている｡事実,我々の症例では,新鮮

血輸血の効果は,24時間から48時間にわたって

認められた｡

む す び

以上我々は,左側血胸や頻回に亘って大略血

を来た したパラ血友病患者に対 し,啄血による

窒息死や肺疫を介 しての胸胎内感染を予防する

目的で,新鮮血輸血その他の万全の準備処置を

行った上で,左主気管支切断術を行い,手術目

的を達 し得た｡

珍 らしい例と考えられるので,その大要を報

告 した次第である｡
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