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異物面

XI XIa

XII XIIa
HMWK

ﾌﾟﾚｶﾘｸﾚｲﾝ

ｶﾘｸﾚｲﾝ

Ca2+

ﾄﾛﾝﾋﾞﾝ・Ⅹa
Ca2+

ⅦⅦa

組織因子
Ca2+

Ⅸ Ⅸa Ⅸ

ﾌﾟﾛﾄﾛﾝﾋﾞﾝ ﾄﾛﾝﾋﾞﾝ

Ⅹ Ⅹa

Ca2+

リン脂質 Ⅷ/vWFⅧa

Ca2+

リン脂質 ⅤⅤa

XI

XIa

Ca2+

Ca2+

XIII XIIIa
ﾌｨﾌﾞﾘﾉｰｹﾞﾝ ﾌｨﾌﾞﾘﾝ

安定化ﾌｨﾌﾞﾘﾝ（ﾌｨﾌﾞﾘﾝ血栓）

prothrombinase

tenase

リン脂質
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AT / ﾍﾊﾟﾘﾝ
（ﾍﾊﾟﾗﾝ硫酸）

ﾄﾛﾝﾋﾞﾝ / ﾄﾛﾝﾎﾞﾓｼﾞｭﾘﾝ

Protein S

Protein C
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TFPI
/ ﾍﾊﾟﾗﾝ硫酸

b2-GPI / リン脂質
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異物面

XI XIa

XII XIIa
HMWK

ﾌﾟﾚｶﾘｸﾚｲﾝ

ｶﾘｸﾚｲﾝ

Ca2+

ﾄﾛﾝﾋﾞﾝ・Ⅹa
Ca2+

ⅦⅦa
組織因子

Ca2+

Ⅸ Ⅸa Ⅸ

ﾌﾟﾛﾄﾛﾝﾋﾞﾝ ﾄﾛﾝﾋﾞﾝ

Ⅹ Ⅹa

Ca2+
リン脂質 Ⅷ/vWFⅧa

Ca2+
リン脂質 ⅤⅤa

XI

XIa

Ca2+

Ca2+

XIII XIIIa
ﾌｨﾌﾞﾘﾉｰｹﾞﾝ ﾌｨﾌﾞﾘﾝ

安定化ﾌｨﾌﾞﾘﾝ

prothrombinase

tenase

t-PA

Plasminogen

Plasmin

ﾌﾟﾛｳﾛｷﾅｰｾﾞ ｳﾛｷﾅｰｾﾞ

Plasminogen

ﾌｨﾌﾞﾘﾝ / ﾌｨﾌﾞﾘﾉｰｹﾞﾝ
安定化ﾌｨﾌﾞﾘﾝ

FDP（ﾌｨﾌﾞﾘﾉｰｹﾞﾝ/ﾌｨﾌﾞﾘﾝ分解産物）
D-ﾀﾞｲﾏｰ

リン脂質
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Lys�

異物面�

XI! XIa!

XII! XIIa!
HMWK!ﾌﾟﾚｶﾘｸﾚｲﾝ�

ｶﾘｸﾚｲﾝ�

Ca2+!

ﾄﾛﾝﾋﾞﾝ・Ⅹa!
Ca2+!

Ⅶ!Ⅶa!
組織因子�Ca2+&

Ⅸ! Ⅸa! Ⅸ!

ﾌﾟﾛﾄﾛﾝﾋﾞﾝ� ﾄﾛﾝﾋﾞﾝ�

Ⅹ! Ⅹa!

Ca2+!
リン脂質� Ⅷ/vWF!Ⅷa&

Ca2+&
リン脂質� Ⅴ!Ⅴa&

XI!

XIa!

Ca2+&

Ca2+&

XIII! XIIIa!
ﾌｨﾌﾞﾘﾉｰｹﾞﾝ� ﾌｨﾌﾞﾘﾝ�

安定化ﾌｨﾌﾞﾘﾝ�

prothrombinase&

tenase&

t-PA!

Plasminogen!

Plasmin!

Plasminogen!

ﾌｨﾌﾞﾘﾝ / ﾌｨﾌﾞﾘﾉｰｹﾞﾝ	
安定化ﾌｨﾌﾞﾘﾝ� FDP（ﾌｨﾌﾞﾘﾉｰｹﾞﾝ/ﾌｨﾌﾞﾘﾝ分解産物）&

D-ﾀﾞｲﾏｰ�

リン脂質&

a2-AP
XIII PAI-1

Protein C

a1-AT

Lp(a)

TAFI

ﾄﾛﾝﾋﾞﾝ/ﾄﾛﾝﾎﾞﾓｼﾞｭﾘﾝ

ﾄﾛﾝﾋﾞﾝ/Polyphosphate
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④�
⑦�

異物面�

XI! XIa!

XII! XIIa!
HMWK!ﾌﾟﾚｶﾘｸﾚｲﾝ�

ｶﾘｸﾚｲﾝ�

Ca2+!

ﾄﾛﾝﾋﾞﾝ・Ⅹa!
Ca2+!

Ⅶ!Ⅶa!
組織因子�Ca2+&

Ⅸ! Ⅸa! Ⅸ!

ﾌﾟﾛﾄﾛﾝﾋﾞﾝ� ﾄﾛﾝﾋﾞﾝ�

Ⅹ! Ⅹa!

Ca2+!
リン脂質� Ⅷ/vWF!Ⅷa&

Ca2+&
リン脂質� Ⅴ!Ⅴa&

XI!

XIa!

Ca2+&

Ca2+&

XIII! XIIIa!
ﾌｨﾌﾞﾘﾉｰｹﾞﾝ� ﾌｨﾌﾞﾘﾝ�

安定化ﾌｨﾌﾞﾘﾝ�

prothrombinase&

tenase&

t-PA!

Plasminogen!

ｳﾛｷﾅｰｾﾞ�

リン脂質&

AT�&
ĢKž;ΐΉΎ�

 K¤;ΐΉΎ�

òˡʻȊ�

②�
③�

⑤・⑥�

ﾄﾛﾝﾎﾞﾓｼﾞｭﾘﾝ�

⑧�

Ί͟ΉΎ�

①�

òΌΎͿΏΎȊ�

⑩�

⑨�
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57:5

763血管壁の異常
K43先天性
遺伝性出血性末梢血管拡張症、?QTOXY5>KUTVY症候群など

L43後天性
血管炎（BOUVMQ5GMQ^UTORU紫斑病など）、老人性紫斑、ステロイド紫斑、壊血病など

863血小板の異常
743減少症
K43先天性
@KUMVUR貧血、EK]5BOPPTRU異常、IRYSVZZ5;TNXRMQ症候群など

L43後天性
R43産生の低下
再生不良性貧血、造血器悪性疾患、抗がん薬による骨髄抑制、ウイルス感染など
RR43破壊の亢進
特発性血小板減少性紫斑病（CHF）、免疫性薬剤性血小板減少症など
RRR43消費の亢進
血栓性微小血管障害症（HE;）、播種性血管内凝固症候群（>C=）など
R\43分布の異常
脾腫など

843機能異常症
K43先天性
血小板無力症、<OXUKTN5GV[TROX症候群、AXK]3WTKZOTOZ症候群など

L43後天性
R43薬剤性
RR43免疫性
RRR43続発性
尿毒症、肝疾患、骨髄増殖性腫瘍、多発性骨髄腫など

963凝固系の異常
K43先天性
血友病、\VU3IRTTOLXKUN病、先天性第_因子・第JCCC因子欠乏症、無フィブリノーゲン

血症など
L43後天性
>C=、肝障害、ビタミンD欠乏症、抗凝固剤、インヒビターによる凝固障害など

:63線溶系の異常
K43先天性
先天性F;C57欠乏症、先天性a85;F欠乏症など

L43後天性
急性前骨髄球性白血病・前立腺癌などに伴う>C=、Z5F;・ウロキナーゼ投与時など

763�/��m(,j�/&!

�/�
n`/*`/��`��v-�+m#�lqr`�/d�1ibsc`����eth
/�d���khpl"fsa��l`�/�$�m%�lqs	2u)ga

血管・血小板 凝固系 線溶系
性差 女性に多い 男性に多い

出血の性状 点状・斑状出血 大斑状〜血腫
（第JCCC因子欠損では後出血） 後出血

出血の部位 浅部：皮膚・粘膜 深部：皮下・筋肉関節内 浅部・深部いずれにも
出血の開始時期 即効性 遅発性 止血数時間後に再出血
出血の持続時間 短 遅延性
局所的処置 圧迫止血有効 圧迫止血無効

oh`�/��m#�0�lqr`.�'k �n#ksa
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病型 病態 遺伝形式 出血時間 Ä½½½：¹ ÓÅ»：·Ë ÓÅ»：Â¹ÐÊ Â½Á· 高分子ﾏﾙﾁﾏｰ
¯型 量的減少 ·º 延長 低下 低下 低下 低下 存在
°·型 高分子ﾏﾙﾁﾏｰの欠損 ·º 高度延長 低下〜正常 低下〜正常 低下 著減 欠如
°¸型 ¼Á½Çに対する結合能亢進 ·º 延長 低下〜正常 低下〜正常 低下〜正常 亢進 欠如
°¾型 質的異常 ·º 延長 低下〜正常 低下〜正常 低下 低下 存在

°¿型 第Ä½½½因子に対する結合異
常

·º©ÐÒ©·Â 正常 低下 低下〜正常 低下〜正常 正常 存在

±型 完全欠損 ·º©ÐÒ©·Â 高度延長 著減 欠如 欠如 欠如 欠如
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da\血管壁の性状変化
動脈硬化（プラーク破綻部位における高ずり応力）、人工血管、カテーテルなど

ea\血流の変化
心房細動、ショックなどによる循環動態の変化

fa\血液成分の変化
{]\先天性
ky欠損症、プロテインl・x欠損症、oz\t��~��、プラスミノーゲン異常症など
|]\後天性
mrl、yuk、抗リン脂質抗体症候群（kwl）、ヘパリン起因性血小板減少症（qry）
骨髄増殖性腫瘍（wz_\ny）、発作性夜間血色素尿症（wvq）
糖尿病、高脂血症、高t�（{）血症、薬剤性（経口避妊薬、ﾁｸﾛﾋﾟｼﾞﾝによるyuk）など

R/@?£V�¢§©���£8$�T¨«ª�

動脈内 静脈内

疾患 脳梗塞、心筋梗塞など 深部静脈血栓症、肺梗塞など
血栓の種類 白色血栓が主体 赤色血栓が主体
血栓の成分 血小板（^ﾌｨﾌﾞﾘﾝ） フィブリン（^赤血球）
治療法 抗血小板療法 抗凝固療法
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血栓性血小板減少性紫斑病 抗リン脂質抗体症候群 ヘパリン起因性血小板減少症
（yyw） （kwx） （qry）

出血症状 ^ ` `

溶血性貧血 ^ ` `

凝固時間 原則正常 kwyy延長 延長しうる

自己抗体 抗kmkuyxdf抗体 抗ｶﾙｼﾞｵﾘﾋﾟﾝ�epwr抗体
抗ﾌﾟﾛﾄﾛﾝﾋﾞﾝ抗体 抗wogbﾍﾊﾟﾘﾝ（qry）抗体
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