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Abstract

過去30年における重症血友病治療戦略の変遷：凝固因子製剤消費量および
血友病性関節症へ与えた影響
Changes in treatment strategies for severe haemophilia over the last 3 decades:
effects on clotting factor consumption and arthropathy
K. Fischer, J. G. van der Bom, E. P. Mauser-Bunschoten, G. Roosendaal, R. Prejs, D. E. Grobbee and

H. M. van den Berg
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過去 30年における重症血友病に対する治療戦略

の変遷と，これらの変化が凝固因子製剤の消費量と

血友病性関節症に与えた影響を探るため，1944～

1994年生まれの重症血友病患者 214例を対象にコ

ホート研究を行った。3,567患者年（1972～1998年）

について治療戦略，凝固因子製剤消費量および治療

結果に関するデータを収集し，これら 2 1 4 例の

Petterssonスコア（合計 493）を分析した。追跡期

間の中央値は 17年（6～ 27年），1998年における

年齢の中央値は 27.6歳であった。補充療法，予防療
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法，および在宅療法は1965年以来利用されており，

治療内容はより集中的になっている傾向がみられ

た。過去 30年の間に，予防療法および on-demand
療法に使用された凝固因子製剤の量は260％増加し

た。1965～ 1979年の間に生まれ，早期補充療法ま

たは早期予防療法を受けた患者では，体重1 kg当た

りの年間凝固因子製剤消費量は小児期では増加し，

成人期に入った直後から安定する傾向がみられた。

しかし，1965年以前に生まれ，早い段階で補充療法

を受けることができなかった患者では，凝固因子製

剤の消費量は成人期に入っても持続的に増加してい

た。年間の関節内出血発生件数は減少した。血友病

性関節症が明らかになる年齢は，Petterssonスコア

に基づくと，全般的に 15歳前後であったが，この

スコアは一次予防療法を受けた患者で最も低かっ

た。以上のように，この 30年間に重症血友病に対

する治療が集中化されたことにより凝固因子製剤の

消費量は増加し，血友病性関節症の発生件数は減少

した。また，早期に集中的治療を受けた患者では，

年間の凝固因子製剤消費量が成人期で安定すること

が明らかになった。




