




Von Willebrand 病に於ける出血は血漿性因子である Von Wi11ebrand factor,vistooetin 

cofactor の欠陥に起因すると考えられているが、血管内皮下組織への血小板粘着の著しい

障害として表現されるであろう。Bau ㎎ artuer 法を用いて 7 名の重症 von Willebrand 病

患児の血小板粘着能を観察すると正常の 15%しか粘着を示さず、正常血漿あるいはクリオ

プレシピテートの添加によってこの障害はある程度改善された。近年導入された第Ⅷ因子

濃縮製剤は臨床的にも無効で、血小板粘着障害に対しては輸注.添加とも効果を認めなかっ

た｡血管内皮下組織をクリオプレシピテートで前処理してから、患児血小板の粘着能を観察

すると著しい改善効果が認められ粘着率は 2倍以上となった。濃縮製剤による前処理はま

ったく無効であった。 


