


わが国における先天性血小板機能異常症患者の実態調査を血友病ならびに類縁疾患患者の

実態調査と並行して実施した。 

調査で得られた本症患者の総数は218例(男106例,女112例)で,死亡例13例(6.0%)であっ

た。病型別分類では,血小板無力症 160 例(典型例 103 例,本態性アトロンビア 57 例

),Bernard-Soulier症候群28例,血小板放出異常症19例(放出機構異常症2例,ストレージ

・プール病 11 例,病型不明 6 例),病型不明 11 例である。遺伝関係では 56.4%が単独出現

,28.2%が複数出現で,血族結婚は 23.8%にみられた。 


