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Abstract

1997年に単一施設で行われた von Willebrand 病臨床管理の精査，
および1980～1997年に施行された治療法の再吟味

Audit of clinical management of von Willebrand disease during 1997 at a single
institution and review of treatment patterns between 1980 and 1997
I. C. Nitu-Whalley, A. H. Miners and C. A. Lee
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© Blackwell Science Ltd.

英国血友病センター各施設の所長で組織される

UK Haemophilia Centre Directors Organizationは，

1997年に von Willebrand病（vWD）の診断および

管理のためのガイドラインを発表した。このガイド

ラインでは，デスモプレッシン（DDAVP）は 1型

および 2N型 vWDの治療に使用されるべきであり，

また他の 2型 vWDに対しては有効であることもあ

るが，3型 vWDに対しては効果がないとされてい

る。患者がDDAVPに対して反応しない場合，ある

いは禁忌の場合，最良の治療法は凝固因子製剤

（CFC）療法である。このガイドラインに照らし，

我々は1997年において我々が実施した治療をreview
した。さらに，1980～ 1997年にかけての vWD治療

法の変化を遡及的に再吟味した。1997年には，vWD
患者 10人が DDAVPによる治療を受け，さらに別

の患者 30人は CFCによる治療を受けた（総量 120
万 IU）［Haemate P（Centeon，ドイツ）か 8Y（BPL，

Elstree，英国）のいずれか，または両者を使用］。

DDAVPに対して明らかな禁忌を示す患者はごくわ

ずかであったが，数人の 1型および 2型 vWD患者

に対しては，年齢あるいはvon Willebrand因子濃度

が低いことを考慮してCFCによる治療を行った（止

血を十分に行うためにはDDAVPは最適でないと判

断された）。しかしながら，この憶測は，予備的な試

験投与によってDDAVPに対する反応を評価するこ

となく立てられたものであった。 過去17年間におけ

るvWD治療を分析したところ，1990年代初期にク

リオプレシピテートが使用されなくなったことや，

DDAVPやCFCの使用がともに増加傾向にあったこ

と，などが判明した。結論として，今回の reviewで

はガイドラインが全体的によく遵守されていること

が明らかになったが，同時に，CFC を用いる前に

DDAVP検査を行う必要があることも判明した。
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