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Table 1. Bleeding score (partly changed) 

SYMPTOMS (up to the  

time of diagnosis)   

SCORE 

 0§ 1§ 2 3 4 

Epistaxis  No/trivial - > 5/year 

or 

- more than 10 

minutes 

Consultation only* Packing or cauterization or 

antifibrinolytic 

Blood transfusion or replacement 

therapy (use of hemostatic blood 

components and rFVIIa), or 

desmopressin 

Cutaneous  No/trivial For bruises 5 or 

more (> 1cm) in 

exposed areas 

Consultation only* Extensive Spontaneous hematoma requiring 

blood transfusion 

Bleeding from minor 

wounds  

No/trivial - > 5/year 

or 

- more than 10 

minutes 

Consultation only* Surgical hemostasis Blood transfusion, replacement 

therapy, or desmopressin 

Oral cavity  No/trivial Present Consultation only* Surgical hemostasis or 

antifibrinolytic 

Blood transfusion, replacement 

therapy, or desmopressin 

GI bleeding  No/trivial Present (not 

associated with 

ulcer, portal 

hypertension, 

hemorrhoids, 

angiodysplasia) 

 

Consultation only* Surgical hemostasis or 

antifibrinolytic 

Blood transfusion, replacement 

therapy, or desmopressin 

Hematuria  No/trivial Present 

(macroscopic) 

Consultation only* Surgical hemostasis or  

iron therapy 

Blood transfusion, replacement 

therapy, or desmopressin 

Tooth extraction  No/trivial or 

none done 

Reported in <25% 

of all procedures, 

and no 

intervention** 

Reported in >25% of 

all procedures, and 

no intervention** 

Resuturing or packing Blood transfusion, replacement 

therapy, or desmopressin 

Surgery  No/trivial or 

none done 

Reported in <25% 

of all procedures, 

and no 

intervention** 

Reported in >25% of 

all procedures, and 

no intervention** 

Surgical hemostasis or 

antifibrinolytic 

Blood transfusion, replacement 

therapy, or desmopressin 

Menorrhagia  No/trivial Consultation only* 

or 

- Changing pads 

more frequently 

than every 2 hours 

or 

- Clot and flooding 

or 

- PBAC score>100# 

- Time off 

work/school > 2/year 

or 

- Requiring 

antifibrinolytics or 

hormonal or iron 

therapy 

- Requiring combined 

treatment with antifibrinolytics 

and hormonal therapy 

or 

- Present since menarche 

and > 12 months 

- Acute menorrhagia requiring 

hospital admission and emergency 

treatment 

or 

- Requiring blood transfusion, 

Replacement therapy, or 

Desmopressin, 

or 

- Requiring dilatation & curretage or 

endometrial ablation or 

hysterectomy) 

Post-partum 

hemorrhage  

No/trivial or 

no deliveries 

Consultation only* 

or 

- Use of syntocin 

or 

- Lochia > 6 weeks 

- Iron therapy 

or 

- Antifibrinolytics 

- Requiring blood transfusion, 

replacement therapy, or 

desmopressin 

or 

- Requiring examination 

under anaesthesia and/or the 

use of uterine 

balloon/package to 

tamponade the uterus 

- Any procedure requiring critical 

care or surgical intervention (e.g. 

hysterectomy, internal iliac artery 

legation, uterine artery 

embolization, or uterine brace 

sutures) 

Muscle hematomas  Never Post trauma, and 

no therapy 

Spontaneous, and no 

therapy 

Spontaneous or traumatic, 

requiring desmopressin or 

replacement therapy 

Spontaneous or traumatic, 

requiring surgical intervention or 

blood transfusion 

Hemarthrosis  Never Post trauma, and 

no therapy 

Spontaneous, and no 

therapy 

Spontaneous or traumatic, 

requiring desmopressin or 

replacement therapy 

Spontaneous or traumatic, 

requiring surgical intervention or 

blood transfusion 

CNS bleeding  Never - - Subdural, and any 

intervention 

Intracerebral, and any intervention 

Other bleedings^  No/trivial Present Consultation only* Surgical hemostasis, or 

antifibrinolytics 

Blood transfusion or replacement 

therapy or desmopressin 

 

 

IF YOU HAVE ANY QUESTIONS, PLEASE REFERE TO !"#$%&'()*+,-./012&345:  

Rodeghiero F, Tosetto A, Abshire T, Arnold DM, Coller B, James P, Neunert C, Lillicrap D; ISTH/SSC joint VWF and Perinatal/Pediatric 

Hemostasis Subcommittees Working Group. ISTH/SSC bleeding assessment tool: a standardized questionnaire and a proposal for a new bleeding 

score for inherited bleeding disorders. J Thromb Haemost. 2010;8:2063-5. 
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日本血栓止血学会誌

!"#

しているか欠如している．
（$）架橋 !#%&'()*+,-+,.+/+012（!#%34）（血漿 !#%34から血
清 !#%34を減じる）；5644478$活性が正常の 9:％以下
に低下すると，架橋 !#%34量と比率も低下する．ただ
し，;<644478$に特異的な検査所見ではない．
（!）血小板内 5644478$量；正常量が検出されるので，
先天性 5644478$欠損症の可能性を除外するのに有用
である．
;<644478$を伴う基礎疾患の検索を実施することは不

可欠である．

附 !．"#$%%%&!'の治療(（別表 !）

（8）;<644478$は，複数の 5644478$%;あるいは 564447-

8$%=に対する自己抗体を伴う複雑な疾患であり，両
方あるいは一方の 5644478$サブユニットの様々なレ
ベルの低下がもたらされる．阻害型，クリアランス亢
進型の違いや標的部位の違い，重症度の違いなどに
よって，細やかな個別化医療が必要となるので，本疾

表 )　出血性凝固異常症の重症度分類案 #:8!（>?.@'*(,-!"#$%&A-#::9B-=(@C1#!"#$%&A-#:8#の重症出血の定義を改変）DA-E）

8．重症出血：
（8）致命的な出血
（#）-重要部位，重要臓器の出血（例えば，頭蓋内，脊髄内，眼球内，気管，胸腔内，腹腔内，後腹膜，関節

内，心囊内，コンパートメント症候群を伴う筋肉内出血等）
（$）</値 F-G7CH以下の貧血，あるいは #-G7CH以上の急速な </値低下をもたらす出血
（!）#!時間内に #単位以上の全血あるいは赤血球輸血を必要とする出血
#．軽症出血＊：
　上記以外の全ての出血＊＊

＊：日本語版簡略版出血評価票（I=;J）も参考にすることを推奨
＊＊；多発性および有痛性の出血は，重症に準じて止血治療を考慮すべき

別表 !　自己免疫性出血病 644478$の治療指針案 #:8!（厚生労働省難治疾患調査研究班治療の指針案 #:8#と
I;3;K-LM4JNM4OK-5OM-;<8$-#:8#を改訂）

;．出血性後天性 5644478$欠乏症全体
診断前止血治療；P4Lが無ければ，とくに粘膜出血にトランサミン等の抗線溶薬の投与を推奨
持続的な止血を得るまで；8Q#-G7日内服，点滴静注など（尿路出血には用いない）

=．自己免疫性出血病 644478$（自己抗体7インヒビター型 5644478$欠乏症）
8）-止血治療；長期にわたる 5644478$濃縮製剤の大量投与（中和抗体やクリアランスを亢進させる抗体が
存在するので，先天性欠損症の治療時よりも多く投与し，適宜 5644478$活性の上昇を確認）
重症出血（頭蓋内，胸腔内，後腹膜など）；9:単位7RG以上（正常の活性約 8::％以上を目標）
軽症出血（皮下，筋肉内など）；#9単位7RG以上（正常の活性約 9:％を目標）止血が得られた場合は，
数日後に投与終了（後出血がないことを確認）

#）-抗体根絶治療（免疫抑制療法）；必ず診断直後から投与開始，できるだけ 5644478$濃縮製剤投与前に
開始（5644478$は遺伝的多型性に富むので /11)0-2D(?0+1,の可能性を否定できない）
第一選択薬；副腎皮質ステロイド；:S9Q8-*G7RG7日
第二選択薬；サイクロフォスファミド；8Q#-*G7RG7日，8::-*G7日
保険適応外薬；リツキシミブ（上記薬に不応例，糖尿病，感染，免疫不全合併例など）；$"9-*G7*#

7

週
その他；サイクロスポリン，アザチオプリン，タクロリムスなど
免疫抑制療法の終了は，インヒビターと自己抗体の陰性化を確認してから（5644478$活性の正常
化を指標にする場合は，必ず複数回確認してから）
数年間は再発に注意して必ず経過観察
やむを得ず免疫抑制療法をしない場合は，とくに注意深く出血の経過観察

L．非自己免疫性出血性後天性 5644478$欠乏症（二次性 5644478$欠乏型）
8）-止血治療；短期間の 5644478$濃縮製剤投与（適宜 5644478$活性の上昇を確認）；ただし，原因疾患の
根治が出来ない場合は，慢性欠乏症として対処
濃縮製剤投与終了の判定に 5644478$活性正常化を指標にする場合は，複数回確認

#）原因疾患の治療



< $�7�[ :< MKL>A?@B?@?C< <

 

�  �ľĕ�2�õĀƂĭ�ŶƁqōƭ�7ƕĿÓ�Ʀ 2014Ʈ�BƠ³RWS

ƭbunbyo@mws.id.yamagata-u.ac.jpƮ#�FAXƭ023-628-5280Ʈ1Ǝ@� 

 

� ÅØ©¶�¶Ɠ�³ľä¶ƅÔ#>5¡ŗRWS2ģhPCES$Â .>�ģh

PCES]5ŋŒżĺùBXƃ*�ĿoĀf�@ 6-5¼ô5�âBïù1Û.Z

1�êŶżĺBŔ0@� 

 

� _Ě�$æÄ,@�ŁĒƙ2 SRL25ŝƙr5üĪ4Þ+0�k[52"?ÀÞ

,@�¤Āń4��šX SRL Į�°ŽĎĊƭSRL 2ŝ5�@�ŁĒƙ#>ĎmB

ë�)A@¥�6�_řČ1�@ÅØ©¶$ĎĊƊķBƈé*9,Ʈ�2�ÅØ©¶

15¹ƩŋŒś¾ĎĊ�5\ò1�Úªà�¢ļÎĿ5ƀñ<�¸$�Ū43?9,� 

G><FED X[�1[Q\�+%8[./�2a!-6�c_]^�(b<

`FED )
�4$#*[$�<

� b: SRL#>ƔÌ)A0 @�êŶFKN2ĎĊpƤù�Bķ 0ĎmBħ

v*�Ďm2ĎĊpƤùB�SRL¸÷¡���4ë�,@� 

`����[�;./0�$#*[$� 

� ÅØ©¶�¶Ɠ�³ľä¶ƅÔ4�şįä1Ǝh,@�ưƎð6łƎŦƈéƭł

ç Ʈ1"ƥ *9,�Ʊ 

H><FED X[�1[Q\�+%8[�&�a./�2��b<

`FED )
�4$#*[$�<

� ú½?5ŋŒ��Ŧ2ŇƄ5Z�-5ŋŒ��Ŧ#>�êŶFKN�BƇĥ*

0ơ 0�b:ƔÌ*0�@ĎĊpƤùBķ 0Ɖ�ŁĒƙ#> SRL¸÷¡�

�4Ďm2ĎĊpƤùBë�,@� 

`����[�;./0�$#*[$� 

� ÅØ©¶�¶Ɠ�³ľä¶ƅÔ4�şįä1Ǝh,@�ưƎð6łƎŦƈéƭł

ç Ʈ1"ƥ *9,�Ʊ 

I><FED X[�1[YR�+%8[�&�<

`FED )
�4$#*[$�<

� ú½?5ŋŒ��Ŧƭ#ÅØ©¶Ʈ2ŇƄ5Z�-5ŋŒ��Ŧƭ#ÅØ©¶Ʈ

#>�êŶFKN2ĎĊpƤù�BƇĥ*0ơ 0ĎmBħv*�-5ŋŒ��

Ŧ5�ŁĒƙƭ#ÅØ©¶Ʈ4 SRLĮ�°ŽĎĊķ5ĎmBƎh*0�-5�

ŁĒƙ#> SRL¸÷¡��4Ďm2ĎĊpƤùBë�*0;>!� 



`����[�;./0�$#*[$� 

� ÅØ©¶�¶Ɠ�³ľä¶ƅÔ4�şįä1Ǝh,@�ưƎð6łƎŦƈéƭł

ç Ʈ1"ƥ *9,�Ʊ 

J> FED X[�1[YR�+%8[�&�WP�5O=I>[��S��3Y��<

`FED )
�4$#[�"<

� ÅØ©¶�¶Ɠ�³ľä¶ƅÔ#>Ǝ>A.RWS5ģhPCES]5ïù

4žƋ)A.ĎĊƢņB�g5ĎĊIUJW13@8&¨&İŮ4ĎĊ*�ĎĊ

şć5MWJBÅØ©¶4ƏŠ,@ƭĎĊƊķ6Ɖ�ŁĒƙ#áŦƈé1"ƥ 

*9,Ʈ� 

`����[�;./0�$#*[$� 

� ÅØ©¶�¶Ɠ�³ľä¶ƅÔ4�şįä1Ǝh,@�ưƎð6łƎŦƈéƭł

ç Ʈ1"ƥ *9,�Ʊ 

 

����W[�;./0�$#*$�[7�	<

� �990-9585� ÅØËƧĸŹ 2-2-2 

� � ÅØ©¶�¶Ɠ �³ľä¶ƅÔ 

<

< < N,7Z�TUV['��9<

V�Ďm6��şįäƭ~��è Ʈ1łƎ*0&/) � 

V�ŌõBƝ&ûø#>Ɨø915Ƙ4�'�@(2$1%@=!4łƎ*

0&/) � 

V�Ǝð6�łƎŦƈéƭłç Ʈ1"ƥ *9,� 



šXĮ�ĎĊķêŶFKN5�@óſ2ƏŠwƭ�#>�5ƣƮ�

 

� ė� � � æ� Ä RWSDOTH 

Xĩ ŃÍ ÅØ©¶�¶Ɠ� �³ľä¶ aichinos@med.id.yamagata-u.ac.jp 

¼³ ēŸ �ĠƑ�Ł©¶Ĕ¶Ɠ� |Ő¶ iekom@hoku-iryo-u.ac.jp 

^ŵ���

Ĳd�n³�

�ĠƑ©¶ľƜ� wƐßàþîßIUJW�

×�©¶�¶ƓƛÄľƜ� ƌŶƓ�

gando@med.hokudai.ac.jp 

ytamai@cc.hirosaki-u.ac.jp 

lŵ sÑ £ŔľƜĒď i��ŁIUJW� ŶĢ|Ő toshi_ito_ito@yahoo.co.jp 

ÅĀ ēƟ ®ť©¶Ŵ¶Ɠ� ĵ�¶ n-yamamoto@pha.ohu-u.ac.jp 

œÇ ĤĚ ŮĚ�Ő©¶ �³ľäĚŁŋŒIUJW 

�³ľäŋŒƓ 

madochan@jichi.ac.jp 

ƬĨ ŏx ı��Ő©¶� ÁyŐ¶ hidekuro@dokkyomed.ac.jp 

ÁÉ ´Ð ţƨ©¶©¶Ɯ�¶ŜŋŒŐ 

ĵmšÜ|ŐƭŶĢ|ŐƮ 

yo-ogawa@gunma-u.ac.jp 

ŉ} � Ÿ ăe©¶�¶ƓƛÄľƜ� ĎĊƓ yatoyuta-tky@umin.ac.jp 

Űå źĹ ăe©¶�¶ƓƛÄľƜ� ŶĢĜ�ŁěƓ hanafusa-tky@umin.ac.jp 

ÁÅ�ƪí� ăe�ŐĔŐ©¶� ĵmĎĊŐ¶ƯŶĢ|Ő� koyama.lmg@tmd.ac.jp 

Éā �« Íe©¶�¶Ɠ� |Ő¶ kaz@med.teikyo-u.ac.jp 

Ŋĸ ï· tÊ©¶�¶Ɠ� |Ő¶Ŗc fumishi@shinshu-u.ac.jp 

�È   � ¿Å©¶©¶Ɯ�¶Ŵ¶ŋŒƓ 

ŭÒ�³ľäĎĊ¶ƅÔ 

kitajima@med.u-toyama.ac.jp 

ýu űŘ Ɨę©¶ƛÄľƜ  ƪ¾ÓĪųĚŁƓ hasakura@staff.kanazawa-u.ac.jp 

ŞƖ¬ő³ Ŏd©¶�¶ƓƛÄľƜ� ŶĢūŀ|Ő hosono@u-fukui.ac.jp 

Ė� � � ŵĈËŔŢ�ľƜ mohrih@hospital.fujieda.shizuoka.jp 

ÁĆ ƞ« ĝĄ�ŁIUJW tkoba@hmedc.or.jp 

ĞƖ �Ņ ĝĄ�Ő©¶� �ĵĳ¶ uranot@hama-med.ac.jp 

Ą[ � ē ��Ã©¶�¶ƓƛÄľƜ tmatsu@med.nagoya-u.ac.jp 

āĞ ňÖ ��ÃËŔ©¶©¶Ɯ�¶ŋŒŐ� Ķ±fŐ og.mym@med.nagoya-cu.ac.jp 

�ĸ ű« Yƕ©¶©¶Ɯ�¶ŜŋŒŐ� ĎĊ�¶ wadahide@clin.medic.mie-u.ac.jp 

»ĸ ŲĐ £ŔÝĴ ľŋŒIUJW� ƌŶřĳº smiyata@hsp.ncvc.go.jp 

ĉÿ ğ� ©ƚ©¶©¶Ɯ�¶ŜŋŒŐ� ŶĢVūŀ|Ő kashi@hp-blood.med.osaka-u.ac.jp 

Ęĸ ēµ £ŔľƜĒď� ©ƚ�ŁIUJW� §Ő mikeda@onh.go.jp 

ĦÉ ňĵ ƍĽ©¶�¶Ɠ¬ůľƜ� §Ő yukawa@nara.med.kindai.ac.jp 

õŕ � ŧ {Õ�Ő©¶� ŶĢ|Ő parasol@mua.biglobe.ne.jp 

ťŵ ƪö ã²©¶�¶ƓƛÄľƜ� ƌŶVŞũĚŁƓ takahato@m.ehime-u.ac.jp 

ÆĀ ¯� �aÊËŔzÏľƜ� ġ� VŨŬľIUJW kohji.okamot@gmail.com 

ÆĂ � µ `ĻŚ©¶�¶Ɠ� |Ő¶ƅÔ� ŶĢVūŀ|Ő okamura@med.kurume-u.ac.jp 

|¥ xğ ĬĀ©¶�¶ƓƛÄľƜ� ƌŶVŞũĚŁƓ mituhiro-uchiba@fc.kuh.kumamoto-u.ac.jp 
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ŶřjƆľäŻą¶ 

terutoha@m3.kufm.kagoshima-u.ac.jp 
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ƫyÈ©¶©¶Ɯ�Ĕ¶Ţ�ŋŒŐ 

GHLQŶċ�Ü¶ 

rinken@m3.kufm.kagoshima-u.ac.jp 


