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Abstract

第VIII因子インヒビターを有する小児血友病A患者に対する免疫寛容導入
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第VIII因子（FVIII）製剤に対するインヒビター発

生は，血友病小児の治療を行う上で深刻な問題であ

る。高力価 FVIIIインヒビターを有する患者の治療

は困難で，現時点では免疫寛容導入（ITI）がインヒ

ビターを除去できる唯一の方法である。本稿では当

院（Children’s Hospital of Michigan Haemophilia

Treatment Center）で施行されたITIについて検討す

る。重症血友病 A小児 14例（ハイ・レスポンダー

13例，ロー・レスポンダー 1例）を対象に FVIII製

剤単独投与による ITIを施行した。用量は患者の過

去に測定されたインヒビターピーク値に基づいて決

定した。治療は ITI期，用量減量期，維持療法期の

3期で構成した。ITI期における用量は50または100

U/kg/day，用量減量期ではインヒビター力価や

FVIIIの回復，半減期に応じて用量を 25 U/kgまで

1日おきに徐々に減らした。維持療法期（12か月）で

は，各例に予防投与療法または対症療法を施した。

治療の成否は，アナムネスティック反応の有無，

FVIII値，半減期，およびインヒビター検定で陰性と

なるまでに要した時間により評価した。14例中 11
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例（79%）は 6か月（中央値）で ITIに成功し，2例

は現在も治療中である。3例は不成功であった。今

回の検討では，過去のインヒビターピーク値あるい

は ITI中の最大力価が 200 BU以上の場合，ITIは失

敗に終わるか寛容導入に長期を要した。また，今回

の低用量を用いた ITIの成功率やインヒビター除去

に要した期間はこれまでの報告と類似していた。




