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【はじめに】

第ⅩⅢ因子はフィブリン安定化因子とも呼ばれ､

血液凝固の最終段階でおもにフィブリン間のクロスリ

ンクを促進し強固なフィブリン塊を形成させるとともに

創傷治癒に関連する因子であり､それの欠乏は､止

血困難､創傷治癒の延長をきたす｡今回､症例を経

験したので報告する｡

【症例】■77歳 男性

L 透析導入:2006年 11月29日1原疾患:慢性腎不全

■ 既往歴:70歳の時に脳梗塞

(透析導入以前の手術､出血等の既往は無

い)

■ 透析:3回/過

) 2006.12/25から当院での維持透析開始以

来､止血時間の遅延が認められた｡(本人も

自覚症状あり)

【経過】

自宅にて再度出血し左上肢に血腫を形成したため

シャント閉塞したため､ダブルルーメンカテーテルを

挿入しましたが､挿入部からも出血がみられました｡

その後､血腫除去術､シャント手術を施行｡

11月にはシャント閉塞にて緊急m を施行したが拡

張困難となり､シャント手術にて左前腕に人工血管

造設した｡(表1)

11/7に左前腕に人口血管を造設した時の検査値で

す｡プロトロンビン時間､部分トロンボプラスチン時間

は正常で､血小板､アンチトロンビンⅢの減少､Dダ

イマー､FDPの上昇があり､血栓形成の冗進が疑わ

れました｡(表2)
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人工血管穿刺部からの出血により仮性動脈痛を形成

し創部出血､皮下血腫が見られたため緊急手術施

行｡手術後も出血が止まらない状況が続いたため､

抗凝固剤を低分子-バリンからメシル酸ナフアモスタ

ットに変更し､同時に止血剤を透析後に使用しました｡

(表3)

度重なる出血傾向と､創部の治癒の遅れが見られた

ところから､第 13因子欠乏を疑い､凝固因子の検査

をおこないました｡II､V､Xl因子も軽度度低下して

いましたが､特にⅩⅢ因子の著明な欠乏を認めまし

た｡PIVTn ･Ⅱは正常でビタミンK欠乏は否定され

ました｡(表4)

ⅩⅢ因子製剤フイブロガミンP使用によるアンチトロ

ンビンⅢと13因子の推移です｡フイブロガミン P

24mlを5日間投与したところことでⅩⅢ因子活性は

120%まで上昇し､穿刺部出血が改善した｡皮下出

血､創部からの出血は改善しました｡2月5日に右前

腕に内シャントを形成したが､フイブロガミンPを術前

に補充し､60%以上に活性を保ったところ､創部は

良好な経過でした｡(表5)

日時 シャントトラブル 対応

2007.5/8 自宅にて再度出 ダブルルーメン

血し左上肢に血 カテーテルを挿

腫を形成したため 大したが挿入部

シャント閉塞 からも出血がみられた

5/30 血腫除去術

6/14 血腫除去術を行つ シャント手術を施

たがシャント閉塞 行

ll/7 シャント閉塞にて シャント手術にて

緊急 PIAを施行 左前腕に人工血

入院前経過 (表1.)
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UA-S 8.17mg/df

BUN 5.49mg/dl

CRE 7.91mddl

Na 139mEq′l

K 3.9mEq/J
CL 104mEq/J
Ca 7.9mg/dJ

lP 4.1mg/dJ

CPR 0.5mg/dー

BNP 1760.9

WBC 37.4×102/md

RBC 287×10-/m遥

Hb 9.7g′dl

Ht 30.3%

PLT 6.6×104/m点
AST 21ⅠU′1

Au~ 11ⅠU/1

LDH 285ⅠU/1

ALP 207ⅠU/1

γ13TP 35ⅠU/1

AMP 446pg/ml

PT ー1.6秒

PT% 74%.

MR 1.12

APTT 29.3秒

ATⅢ 70%

D-ダイマー 37ng′mー

Fop 30FLg/ml

日時 シャントトラブル 対応

ll/28 人工血管穿刺部 抗凝固剤を低分

からの出血により 千-バリンからメ

仮性動脈痛を形 シル酸ナフアモ

成し創部出血､皮 スタットに変更

下血励 ミ見られた し､同時に止血

ため緊急手術 - 剤を透析後に使用

12/4 第ⅩⅢ因子欠乏 乾燥濃縮ヒト第

を疑い検査を行つ ⅩⅢ因子製剤フ

た結果､第ⅩⅢ因 イブロガミンP投

子は32%と著明 与､同時に抗凝

入院後経過 (表 3)

Ⅲ(75-135) 68 Ⅸ(70-130) 92

Ⅴ(70-135) 57 ⅩⅠ(75-145) 62

Ⅶ(75-140) 79 ⅩⅡ(50-150) 101

ⅦⅠ(60-150) 63 ⅩⅢ(70-100) 32

凝固因子検査値(表 4)

【結果】

1 フイブロガミンの定期的補充により､ⅩⅢ因

子は活性化され止血時間が短縮されまし

た｡

■ 2008.2/5再度シャント閉塞したため､右上

肢に内シャントを造設したが創部出血､皮

下血腫は認められなかった｡

【考察】

ⅩⅢ因子欠乏は､スクリーニング検査では異常がな

く､術後出血､創傷治癒の遷延で気づかれることが

多い｡遺伝子異常を-テロで有している症例では､

ⅩⅢ因子活性は 51%から72%の範囲であったという

報告から､本症例は､遺伝子異常を基礎に､血栓形

成による凝固因子低下を呈し､発症した可能性があ

る｡
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【結語】

再三にわたるシャントトラブルを繰り返したⅩⅢ因子

欠乏の患者の穿刺部位の出血､血腫形成などの症

状の改善には､ⅩⅢ因子製剤の定期的補充が有効

でした｡
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フイブロガミン投与による第ⅩⅢ因子とATⅢの推移 (表5)
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