平成30年度活動報告書
血友病部会

１．平成30年度の活動報告
ａ）SSCシンポジウム
テーマ：今後の血友病診療を考える
第1部は、「血友病診療連携ネットワークの活動報告」で、座長は血友病診療連携委員会の委員長、白幡聡先生が務めた。天野景裕先生、羽藤高明先生、岡敏明先生より、それぞれの立場から活動報告があった。第2部は｢Non-Factor therapyにおける凝固因子製剤の役割｣で、藤井がまず概説を行った。その後、既に承認・使用されているエミシズマブについて、モニタリング法を野上恵司先生、使用中の出血時・手術時の対応について鈴木隆史先生、免疫寛容療法との併用について酒井道生先生、インヒビターのない患者における使用について長江千愛先生から、それぞれ報告があった。内容は治験のデータや既報の紹介が多く、エビデンスとして低いものであったが、インヒビターのない患者への適応拡大、14日間処方制限解禁などを迎えることを考慮すると、非専門医による乱用が危惧されるところであり、部会として早急に適正使用について発信する必要があると感じた。
ｂ）ガイドライン、診断基準、共同研究などの成果　

· ｢インヒビターのない血友病患者の止血治療ガイドライン｣｢インヒビター保有の先天性血友病患者の止血治療ガイドライン｣は、発行から５年が経過したため、2017年に改定することが決定した。今年度はガイドライン策定委員会が発足し、兵庫医科大学の德川多津子先生が委員長に就任した。前回までのガイドラインと違い、CQを作成後それについてのエビデンスを集積し、エキスパートによる意見によって推奨グレードを決定するMinds方式をとることになった。現在作成中である。
· SSCを受けて、「ヘムライブラ使用に関するエキスパートオピニン」を出すことを理事会に上申したが、現有の｢インヒビターのない血友病患者の止血治療ガイドライン｣｢インヒビター保有の先天性血友病患者の止血治療ガイドライン｣の追補版として発表することとなった。

c）その他の活動
· 患者会との連携
医療従事者と患者団体との連携を図る目的で、2019年1月27日に「第16回　患者―医療者間の血友病診療連携についての懇談会」を開催した。前年グラスゴーで行われた「世界血友病連盟」総会にいて話題となった「血友病の遺伝子治療」や、本学会の｢血友病診療連携委員会｣の活動を中心に意見交換を行った。また、外来での凝固因子製剤輸注を行い、在宅自己注射として同製剤が同月に処方されると、外来での輸注分が査定されている現状があることについて、情報提供を行った。患者側は医療費補助制度により自己負担がないことから、実感がわかない印象であったが、病院側には損失となるため「血友病診療施設の減少に繋がる」ことを注意喚起したところ、患者会も厚労省へ要望書を出す動きとなった。
· 厚労省保険局へ要望書提出
以下の２つの要望書を作成し、厚労省保険局に提出した。
1 乾燥濃縮人血液凝固第X因子加活性化第VII因子」バイクロット配合静注用の定期輸注に関する要望書
定期輸注が承認されているバイパス製剤はファイバのみであるが、インヒビター保有血友病B患者に使用した場合、FIXが存在するためインヒビター力価の上昇や重篤なアレルギー反応を起こす懸念がある。KMバイオロジクスはFIXがないバイクロットの定期輸注の治験を計画しており、部会としても「インヒビター保有血友病B患者に対する治療オプションが増える」ことから、これに賛同し、PMDAが速やかに治験を承認するよう厚労省保険局に要望書を提出した。その結果、治験を行うことは承認され、2019年1月には治験準備の会合が開かれた。
2 血友病患者の外来受診時における注射の取り扱いに関する要望書
外来での凝固因子製剤を含む血友病治療薬の注射と在宅自己注射分として当該薬を同月に処方すると、外来注射した治療薬の費用が査定されている現状がある。それは「医科点数の解釈」のC101の附則（12）に記されているが、これは血友病診療の根幹に関わる問題であるため、この解釈は「血友病では除外」するよう要望書を提出した。（後に、健康局結核感染症課エイズ対策推進室の原澤さんより、“除外は困難”と情報提供有り。再度文面を変更して要望書提出を検討）
· 学会員、学会外血友病診療医に対する声明
外来での凝固因子製剤を含む血友病治療薬の注射と在宅自己注射分として当該薬を同月に処方すると、外来注射した治療薬の費用が査定されている現状を受けて、2019年1月に理事長と部会長の連名で注意喚起の声明を発表した。
*血友病部会会議

　１）第１回会議

　　　2018年６月２日　TKP品川カンファレンスセンターANNEX（東京）
　２）第２回会議
　　　2019年１月27日　東京医科大学病院　特別会議室（東京）
２．令和元年度の活動計画
◆血友病の止血治療ガイドライン改訂作業を引き続き行う。
◆血友病診療連携委員会と協働して、血友病診療ブロック拠点病院、中核拠点病院を中心とした国内の血友病診療ネットワーク体制を構築する。
◆新規薬剤“ヘムライブラ”について、現ガイドラインの追補版を作成する。
◆血友病に関連した多施設共同研究を開始する。
*2019年度血友病部会会議の予定
　１）第１回会議

　　　2019年６月１日　DAYS赤坂見附　会議室3B（東京）
　２）第２回会議
      未定
文責　日本血栓止血学会　学術標準化委員会　血友病部会
部会長　広島大学　病院輸血部　藤井　輝久
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