
☑

溶血性疾患の全体像について

☑

117A45(遺伝性球状赤血球症の合併症)の解説
と関連問題と予想問題

☑

117D43(自己免疫性溶血性貧血の初期治療)の
解説と関連問題と予想問題、そして免疫性血小板減
少症と発作性夜間ヘモグロビン尿症について

④溶血性疾患
117A45と117D43

自己免疫性溶血性貧血(AIHA)と免疫性血小板減少症(ITP)と
Evans症候群の治療の第一選択は副腎皮質ステロイドですが、
118回では副腎皮質ステロイド無効の場合(難治性の場合)に脾
摘が適応になることが出題されると予想します！

118回予想

118回予想問題:ステロイド抵抗性の免疫性血小板減少症(ITP)に対する治療で正しいのはどれか。
3つ選べ。
答え：脾臓の摘出・リツキシマブ(抗CD20抗体)の投与・トロンボポエチン受容体作動の投与

ITPのセカンドライン治療は脾摘のみだったのが、2019年のガイドラインでリツキシマブと
トロンボポエチン受容体作動薬も同列に位置付けられました。
脾摘は111A17で出題されたことがあるので、加えられた2つもそろそろ国試で問われるかも！？

118回予想
最近の話題

118回予想問題:発作性夜間ヘモグロビン尿症に対する治療で正しいのはどれか。
答え：抗C5抗体(エクリズマブ)の投与

118回予想
最近の話題

抗C5抗体は医師国家試験で初登場だと思われます。発作性夜間ヘモグロビン尿症の治療は
抗C5抗体(エクリズマブ)だということは知っておくべきです！



☑

標的赤血球を認める。

☑

鉄欠乏性貧血と同じく小球性
低色素性貧血を呈する

☑

ヘモグロビンA2とヘモグロビ
ンFの増加を認める。

☑

血管外溶血を
きたすのは温式自
己免疫性溶血性貧
血であり、冷式自
己免疫性溶血性貧
血は血管内溶血を
きたすので注意す
る！

血管外溶血(脾臓で赤血球破壊):

☑

脾腫を伴う

104G36

⭕

赤血球崩壊の亢進によるもの

骨髄での代償性赤血球造血亢進

102G15 ⭕

103B39

⭕

⭕

☑

網赤血球数増加は溶血性貧血に
特徴的な所見である。

←赤血球産生亢進に伴って
増加する。

⭕

正答は3つあると公表された。

☑

溶血性貧血では赤血球寿命が短縮するので、
血糖値に比してHbA1cが低値を示す。

☑

網赤血球数増加

☑

骨髄赤芽球増加

☑

間接ビリルビン上昇←黄疸

☑

ハプトグロビン低下

☑

尿中・便中ウロビリノゲン増加

☑

胆嚢の黒色石

☑

LD上昇

血管内溶血(血管内で赤血球破壊):

☑

脾腫を伴わない

☑

ヘモグロビン尿(血色素尿)←血管内で溶血すると
ヘモグロビンはそのまま尿中に漏れ出る。

☑

尿沈渣でヘモジデリンを認める←ヘモグロビンは
腎臓でヘモジデリンに変化する。

微小血管に血栓が形成されることで
赤血球が物理的に破砕される病態の
総称であり、破砕赤血球の出現によ
って診断される。

⭕

104I16

☑

ピルビン酸キナーゼ欠損症は血管外溶血をきたす！



⭕
⭕

←寒冷凝集素症では末梢循環不全に伴うチアノーゼやRaynaud現象を認める。

←肝硬変

➡

門脈圧亢進症

➡

脾機能亢進

➡

赤血球貪食

➡

溶血性貧血となる。
←発作性夜間ヘモグロビン尿症は深部静脈血栓症を合併するのが特徴的である。

←溶血性貧血と肝硬変が胆嚢の黒色石の原因となる。(102D16)

110A46
⭕

⭕

103B9

⭕
⭕

←常染色体優性遺伝
←赤血球膜蛋白の異常

←血管外溶血なので脾腫がみられる
←正球性高色素性なので注意！

←特徴的な所見

☑

正常赤血球は円盤状であり、
折れ曲がるなどする変形能を持
つことで狭い場所を通過するこ
とができる。しかし、遺伝性球
状赤血球症の患者の赤血球は球
状となって変形能を失うので脾
臓の狭い場所をうまく通過でき
ずに脾臓で血管外溶血を生じて
脾腫となる。

☑

赤血球は浸透圧に対して脆弱性(浸透圧抵抗
性減弱)を示し、赤血球浸透圧抵抗試験におい
て基準値よりも高張の食塩水で溶血する。

☑

脾臓で赤血球が破壊されることが原因である
ため、脾摘が唯一の根治療法になる。

☑

伝染性紅斑を引き起こすヒトパルボウイルスB19
に感染するとヒトパルボウイルスB19が赤芽球系を
直接障害することで赤血球の無形成発作(急性赤芽球
癆)を生じて急激に著しい貧血となることがある。

急性赤芽球癆
造血幹細胞の赤血球分化に異常が起こ
ることで生じる。赤血球の前段階であ
る赤芽球系が障害されることで赤血球
産生が行われなくなる。網状赤血球が
消失・低下することで分かる。

伝染性紅斑
両頬部の紅斑が特徴
的であり発熱はあっ
ても軽度である。学
童期の児童が集団感
染しやすい。

117A45

101F40



⭕
⭕

←寒冷凝集素症では末梢循環不全に伴うチアノーゼやRaynaud現象を認める。

←肝硬変

➡

門脈圧亢進症

➡

脾機能亢進

➡

赤血球貪食

➡

溶血性貧血となる。

⭕
⭕

←常染色体優性遺伝
←赤血球膜蛋白の異常

←血管外溶血なので脾腫がみられる
←正球性高色素性なので注意！

⭕

⭕

⭕
⭕

←特徴的な所見

←発作性夜間ヘモグロビン尿症は深部静脈血栓症を合併するのが特徴的である。

←溶血性貧血と肝硬変が胆嚢の黒色石の原因となる。(102D16)

⭕

⭕

⭕

117回では胆石の
合併がよく問われた！



⭕

111A17

(AIHA)
(ITP)

赤血球・血小板の貪食
および抗赤血球・血小板
抗体の産生を抑制する。

副腎皮質ステロイド
脾摘

赤血球・血小板
貪食と抗体産生
の場を取り除く。

脾摘

血小板産生

目印
目印

副腎皮質ステロイドが無効の場合

自己免疫性溶血性貧血(AIHA)と免疫性血小板減少症(ITP)とEvans症候群の治療は基本的に一緒

117D43
⭕

⭕

関連問題



112F39

⭕

⭕

114D36

⭕

⭕

111I53

←遺伝性球状赤血球症に有効

⭕

☑

溶血性貧血はまず直接Coombs試験に
よって自己免疫性溶血性貧血なのかそれ
以外の疾患なのかを調べる！

⭕

⭕

100B38

⭕

☑

自己免疫性溶血性貧血と
ITPはGoodpasture症候群
と同じⅡ型アレルギー。

☑

慢性リンパ性白血病は免疫異常
を伴うことが多く、自己免疫性溶
血性貧血と免疫性血小板減少性紫
斑病(ITP)を合併しやすい！

☑

寒冷凝集素高値

☑

寒冷曝露で症状悪化

☑

IgM型自己抗体

☑

ヘモグロビン尿が
特徴

☑

二相性溶血素
(Donath-
Landsteiner抗体)
陽性

←IgG型抗体

自己免疫性溶血性貧血とは赤血球膜上の抗原
と反応する自己抗体が産生された結果、Ⅱ型
アレルギーの機序で赤血球が溶血して貧血を
きたす病態である。自己抗体の赤血球結合の
最適温度によって温式と冷式の自己免疫性溶
血性貧血に分類される。

☑

温式では37℃付近でIgG型自己抗体が赤血
球と結合してオプソニン化することで脾臓の
マクロファージが認識して破壊する。

←血管外溶血

115A9

98I18

(AIHA)

(ITP)

⭕
⭕

☑

難治性の場合には
脾摘の適応となる。

111I17
温式AIHAとITPは赤血球 
or 血小板に対する自己抗体
が引き起こす病態なので共
通点が多く合併しやすい。
合併した病態はEvans症候
群と呼ばれる。

(AIHA)
(ITP)

ITPはピロリ菌陽性(尿素呼気試験)の場合にはまず
ピロリ菌除去＋副腎皮質ステロイド薬で治療する。

⭕

←難治性の場合

☑

治療の第一選択は「自己免疫性」
という名前から分かるように
副腎皮質ステロイド薬である。

117D43



⭕

⭕

⭕

⭕

☑

難治性の場合には
脾摘の適応となる。



⭕

117D43

118回予想問題:ステロイド抵抗性の免疫性血小板減少症(ITP)に対する治療で正しいのはどれか。
3つ選べ。
答え：脾臓の摘出・リツキシマブ(抗CD20抗体)の投与・トロンボポエチン受容体作動の投与

←発作性夜間ヘモグロビン尿症の治療

ITPのセカンドライン治療は脾摘のみだったのが、2019年のガイドラインでリツキシマブと
トロンボポエチン受容体作動薬も同列に位置付けられました。
脾摘は111A17で出題されたことがあるので、加えられた2つもそろそろ国試で問われるかも！？

118回予想
最近の話題

←免疫性血小板減少症(ITP)の治療

←免疫性血小板減少症(ITP)の治療

118回予想問題:発作性夜間ヘモグロビン尿症に対する治療で正しいのはどれか。
答え：抗C5抗体(エクリズマブ)の投与

118回予想
最近の話題

抗C5抗体は医師国家試験で初登場だと思われます。発作性夜間ヘモグロビン尿症の治療は
抗C5抗体(エクリズマブ)だということは知っておくべきです！



原因が明らかではない
と考えられていたため。

免疫系の異常によって抗血小板
抗体が産生されることが原因で
あると分かってきたため。

特発性血小板減少性紫斑病 免疫性血小板減少症ITP過去 現在

急性の発症様式で
発症時期が明確

ウイルス先行感染や予防接種
の後に発症

慢性の発症様式で
発症時期が不明確

ピロリ菌(H.pylori)陽性

小児
ITP

成人
ITP

血小板産生

目印

ピロリ菌が陽性の
場合はまずピロリ菌
除去療法を行う。

血小板減少(10万/μL未満)を認めるが、赤血球系及び
白血球系は正常であり、且つ血小板減少をきたすその
他の疾患を除外できる場合に診断する。

血小板が減少しているにも関わ
らず、骨髄巨核球数が正常また
は増加しているのがポイント。

出血傾向を考慮して内視鏡
を用いる検査は避けて、
尿素呼気試験や便中ピロリ
抗原測定を優先する。

ピロリ菌除去がITPに
対して非常に有効だと
判明したため。

ITPの診断は
除外診断！

診断したらまず
ピロリ菌感染の
有無を確認！



目印血小板産生

☑
ITPの治療目標は血小板数を正常に戻すのではなく、

血小板数を重篤な出血を予防できる量(通常3万/μL)に
維持することである。

トロンボポエチン受容体作動薬 脾摘
B細胞表面に発現する
CD20抗原に対する
抗CD20抗体。

B細胞を減少させて抗体産生
を低下させる。

血小板貪食と抗体産生
の場を取り除く。

巨核球の分化・成熟
を促進して血小板
産生を亢進させる。

トロンボポエチン受容体作動薬 脾摘リツキシマブ

副腎皮質ステロイドが無効の場合

血小板の貪食および
抗血小板抗体の産生を
抑制する。

免疫系
抑制副腎皮質ステロイド

血小板数が1万/μL以下で出血傾向
が強かったり、手術を行う必要がある場合。

粘膜出血を伴う小児のファーストライン治療と
しては副腎皮質ステロイドと免疫グロブリン
治療が同程度に推奨されている。

　 免疫
グロブリン

　 免疫
グロブリン

小児ITPの治療緊急時の治療

免疫グロブリン
大量療法(IVIG)

ピロリ菌が陰性または除菌療法が無効の場合で血小板数が2万/μL未満の場合や出血症状を認める場合

成人ITPの治療 血小板数が3万/μLで出血症状がない場合は無治療経過観察でよい。



113A30

⭕

105D9

⭕

☑

ヘモグロビン尿・尿中ヘモジデリンによって鉄を尿
中に喪失するので貯蔵鉄量を反映する血清フェリチン
は低値となる。

☑

GPIアンカー蛋白欠損赤血球
(CD55とCD59が陰性の赤血球)

☑

尿中ヘモジデリン陽性(ヘモグロビン尿)
→血清フェリチン低下

☑

Ham試験陽性

☑

溶血に補体が関与する。

☑

深部静脈血栓症を合併する。

107D17

⭕
⭕

☑

正確な定義における血尿(赤血球尿)は遠心
分離後に赤血球が沈澱して上清が黄色～透明
になるのに対して、ヘモグロビン尿(血色素
尿)は遠心分離後でも上清が赤色～赤黒色に
なるという違いがある。しかし、患者はそこ
まで考えないのでヘモグロビン尿が出ている
患者の主訴は「血尿」となることがある。

GPIによって細胞膜上にアンカーされるGPIアンカー型蛋白であり補体制御因子として働く血球表面
上のCD55・CD59が欠損することによって、補体が活性化して赤血球を溶血させてしまうことで
引き起こされる疾患である。

☑

骨髄に運ばれた鉄はヘムタンパク質(グロビン)と結合してヘモ
グロビンを構成する。

☑

ヘモグロビンの一部は腎臓でヘモジデリンに変化する。

☑

ヘモジデリンとはヘムタンパク質と結合していない鉄を指す。

α鎖

α鎖β鎖

β鎖
グロビングロビン

グロビン グロビン

ヘム鉄 ヘム鉄

ヘム鉄ヘム鉄

ヘモグロビン

ヘモジデリンはヘモグロビンに由来する鉄

☑

Ham試験とは正常の血清に患者の赤血球を入れて塩酸で酸性化する試験である。
補体は酸性化された状況で活性化するという性質を持つので、赤血球が発作性夜間ヘ
モグロビン尿症の患者のものである場合には溶血が起こり陽性となる。

☑

補体活性化と溶血によって
血栓が形成されて静脈血栓症
が引き起こされる。


