
















 

研究目的 

 わが国における血友病および類縁疾患の最近の実態は本研究班で調査され,1981 年末で,

血友病 A2,188 例,血友病 B419例,von  Willebrand 病 441 例,その他 156例,計 3,204 例の

生存患者が把握された。また,先天性血小板機能異常症は血小板無力症 160

例,Bernard-Soulier 症候群 28 例,血小板放出異常症 19 例,病型不明 11 領の計 218 例が把

握された。 

 血友病をはじめとする先天性凝固障害症の出血に対する治療は欠乏する凝固因子を補充

して止血をはかる方法が最も確実である。補充因子製剤の開発とその使用の普及につれ,

止血管理は比較的容易となったが,反面,副作用も増加しつつあり,その対策の樹立がのぞ

まれる。 

 本年度は血友病患者出血時および手術時の補充療法基準の設定,凝固因子補充療法の障

害とその対策を中心に検討する。 


