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第沼凝固因子欠乏症を合併した白内障手術症例
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Cataract Surgery with Congenital Factor XI 

Deficiency: A Case Report. 

SHUNJI HORIOll, SHOGO YAMAMOTo2> 

Departmeat of Ophthalmology, Y asaka Hospital1l The Honorary President2> 

A 51・year-oldfemale with fator XI deficiency was underwent cataract surgery of both eyes. 

Because the activiけoffactor XI was under 3%, 4 units of fresh frozen plasma were infused pre-

operatively. The operative course was uneventful and good visual acuity was accomplished. 

Her pedigree was also examined. 

1. 緒 日

第 XI凝固因子欠乏症は， 1953年の RosenthalDの

報告以来，外国では200例以上，ユダヤ人を中心に多く

報告されているが•＞， 本邦ではその臨床症状が軽いた

めに1985年までに26家系が報告されているにすぎな

いへ今回われわれは白内障手術のための術前検査で

発見された homozygoteの第 XI因子欠乏症の症例を

経験したので若干の考察を加えて報告する．

2.症例

症例： 51才，女性．

主訴：両眼の視力障害．

既往歴：若年時より止血障害あり．

家族歴：血統結婚はない．

臨床経過： 1988年1月13日初診時， R.V.=0.l(n.c.), 

L.V.=0. 3 (0. 4p×－1. 5D）と両眼視力は低下してお

り，両眼の核白内障，糖尿病性網膜症（SDRII）を認

めた．術前の血液学的検査（表1）で凝固時閣の軽度

延長，活性化部分トロンボプラスチン時間の著明な延

長，そして各凝固因子活性値測定（表2）で第 XI因

子活性値が 3~ぢ以下であったので第 XI 因子欠乏症で

あるととが判明した．そこで術中の出血傾向を抑える

表1 血液検査所見

血型 O型， Rh(+)

九l¥TBC8, 100/cmm 

RBC 496×104/cmm 

Hb 13. 6 g/dl 

Hct 41. 0% 

MCV 83μ3 

MCH 27.4pg 

MCHC 25.4× 10•；ち

出血時間 2'30”

凝固時間 11’30”
PT 10. 5" 

（対照 11.1つ
PTT 118. 6” 

（対照 38.3つ
Fibrinogen 255mg/dl 

Hepaplastin test 74% 

Throm botest 70% 

Key words: Factor XI deficiency, Cataract surgery, Homozygote, Fresh frozen plasma. 

索引語：第XI因子欠之症，白内障手術，ホモ接合体，新鮮凍結血柴．
Present address: 627-01, Mizotani, Yasaka-cho, Takeno-gun, Kyoto, Japan. 
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※ FFP：新鮮凍結血祭

図1 新鮮凍結血祭輸注による第XI因子活性値の変化
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第 VIII因子

第 K因子

第 X因子

第 XI因子

第 XII因子

130.Sぢ

160% 

92% 

3%以下

7096 

50～150% 

50～150第
70～130% 

55～185% 
36～152~ち

目的で術前に新鮮凍結血衆を4単位ずつ輪注し， 2月

17日に右限， 24日re左眼の白内障手術（ECCE+IOL)
を施行した．術中の出血はむしろ少なく，術後経過も

順調で手術1か月後の視力は， R.V.=0.7 (1. 0×cyl-

1. 0Axl80), L.V.=0. 8 (1. 0×cyl-1. ODAx.180）と良

好である（図1). 

血縁者の第 XI因子活性値を測定すると，本人の

2人の妹はそれぞれ42%,357ちと低下しており，娘も

低めであったが，両親は正常であった（図2). 

8ら寸づみ

♂＝一」 i i 
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図2 血縁者の第沼因子活性値

表3 第）日因子欠乏症を合併した外科手術症例の報告

年 報告者 年令 性 第活刃性因子値 手術術式 術前処置 合併症

1971 今村 恵ほか 27 男 不明 膝摘 寓出腫 術癌 新鮮血 200ml 出血
×5回

1977 小野一男1まか 24 男 1；；ち＞ 分 娩 なし 500ml出血

1979 高橋 薫ほカ‘ 29 女 5～9.Sち 肺葉切除術 FFP lOOOml Tょ し

池村冨士男ほか 男 37ち

（草壁算20~30%)
1982 23 

大置動換脈弁術 FFP 10本 Tょ し
×2回 使術後用 FFP 500ml 

1984 江角智子｛まか 43 女 1；；ち＞ 分 娩 なし 大大量量輸出血血

1984 久住静代ほか 31 女 15'ち＞ 卵巣摘出術 FFP 400ml な し

1985 大槻剛己ほか 83 女 367ち
経前立直腺腸生検的

なし
大新用量鮮血出血500ml 使

1985 渋谷 彰刷、 46 女 5%> 
内ポリ視ープ切鏡除術的

な し
大胃切量除出血術施行

※ FFP :J新鮮凍結血衆
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表4 血友病Aを合併した白内障手術症例の報告
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年 報告者 補術前充の第の~有因子無

1963 Mehra -Vit. K, C.投与

1965 Poweleit 十

1968 Osterind ＋ 

1968 Strauss ＋ 

1973 Richard ＋ 

1977 Rothkoff ＋ 

1981 大久保享一 ＋ 

3.考察

第XI因子欠乏症の本邦での報告例が前述のように

1985年までに26家系と少ないのは，出血傾向などの臨

床症状が軽いためであろう．その遺伝形式は常染色体

劣性遺伝とされ， Rapaportら‘》によって homozygote

(major型）と heterozygote(minor型）とに分類され，

本症例は第 XI因子の活性値が3%以下であることか

らmajor型であると考えられる白．

手術報告としては関心術を始め種々報告されており

（表3）ワーベ術前fC新鮮血か新鮮凍結血祭が投与さ

れていない症例は術後出血を合併しており術前fr第

XI因子の補給が必要である．われわれの症例におい

てと活性値が3.96以下であったため術前に新鮮凍結血
奨を4単位ずつ輸注した．文献的IC第 XI因子欠乏症

を合併した白内障手術報告は見当たらなかったが，血

友病A （第WI因子欠乏症）を合併した手術報告はしば

しぼされており（表4）山， ζの場合は術前lζ第四因子

の輸注が必須のようである．また今回の投与は厚生省

の新鮮凍結血祭使用基準l叫にもあてはまる． しかし

輸血後肝炎や AIDS感染の可能性を考えると今後も

新鮮凍結血祭の使用には慎重でなければならない．

4. 結 語

第XI因子欠乏症を合併した白内障手術症例を経験

した．症例は homozygoteであり術前の新鮮凍結血策

投与により術中術後の出血はなく良好な経過が得られ

尚，本論文の要旨は昭和63年度京都眼科学会にて発表し
た．
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