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新生児溶血性貧血のピットフォール：Kg型母児間血液型不適合と遺伝性 TTP/

Upshaw-Schulman症候群

田中 光信１） 藤村 吉博２）３） 櫻井 嘉彦４）５） 松尾 洋孝６）７） 谷 慶彦８）

新生児溶血性貧血では，溶血による高間接ビリルビン血症が核黄疸を招く恐れがあるため速やかな診断が必要であ
るが，その病因は多彩である．胎盤通過性 IgG抗体により発症する胎児・新生児溶血性疾患（HDFN）では，RhD，
ABO血液型不適合がよく知られているが，原因が低頻度抗原である場合，不規則抗体スクリーニング検査に含まれ
ていないため診断に難渋することがある．その一つに Kg抗原があり，筆者らはその構造解析を行うとともに，抗
Kgが HDFNの原因となりうることを明らかにしてきた．Kg抗原陽性者は一定数存在することから，原因不明の直
接抗グロブリン試験（DAT）陽性の溶血性貧血をみた場合，Kg抗体に留意する必要がある．一方，DAT陰性の非
免疫性溶血性貧血には遺伝性と後天性のものがあるが，なかでも，遺伝性ではあるもののスクリーニング遺伝子診断
パネルにも組み込まれておらず見逃されやすいものにADAMTS13遺伝子異常を有する遺伝性TTP（Upshaw-Schulman
症候群）がある．HDFNとは異なり，高度の血小板減少が必発する．本稿では，見逃されやすい抗 Kgによる免疫性
溶血および遺伝性 TTPによる非免疫性溶血について最近の知見を紹介する．
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緒 言
新生児期の溶血性貧血は，赤血球が破壊されること
により貧血や黄疸を呈する疾患群であり，生後早期か
ら出現するが，溶血に伴う高間接ビリルビン血症が核
黄疸（ビリルビン脳症）をひき起こすことがあるため１），
速やかに診断と治療を行う必要がある．2022年の日本
小児血液・がん学会の血液疾患症例登録によれば，出
生数 77万に対し，小児期の溶血性貧血は年間 97例と
なっており，そのうち新生児溶血性貧血は 12例であっ
た２）．米国では年間，出産 10万対 3～80の胎児・新生
児溶血性疾患（hemolytic disease of fetus and new-
born：HDFN）症例があると推定されている３）．新生児
溶血性貧血の病因は，免疫性のものと非免疫性のもの
に分かれており，それぞれ多彩な発症機序が存在する
（表 1）４）５）．

免疫性溶血性疾患の中でも，HDFNと呼ばれるもの
は，血液型不適合によって胎児の赤血球が破壊される
同種免疫性疾患である６）７）．特定の赤血球血液型につい
て，抗原陰性の母親が胎児の抗原陽性赤血球により感
作されて胎盤通過性 IgG抗体を生じ，その抗体を介し
て胎児および新生児の溶血を生じるものである．黄疸
を伴い，多くは重篤であり交換輸血（exchange blood
transfusions：ExBT）などを必要とする６）８）９）．Rh不適
合と ABO不適合によるものが代表的である７）．これら
Rh，ABO型以外では，母親の赤血球高頻度抗原が陰性
である場合，または胎児・新生児の赤血球低頻度抗原
が陽性の場合，妊娠または同種血輸血の結果，同種免
疫が生じることによって発症する．しかしながら，低
頻度抗原のなかには不規則抗体スクリーニングのパネ
ル赤血球に組み込まれていないものがあり，診断に難
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表 1　新生児溶血性疾患

免疫性 非免疫性
ABO不適合 遺伝性 後天性
Rh不適合 ヘモグロビン異常 感染症（ヒトパルボウイルス感染）
その他の血液型不適合 サラセミア 播種性血管内凝固（DIC）
（Jr（a－），Kgなど） 鎌状赤血球症 ビタミンE欠乏
自己免疫性溶血性貧血 赤血球酵素異常 微小血管内溶血
母体疾患（SLE，ITP など） G-6PD異常症 医原性（ECMOなど）

PK異常症
赤血球膜異常
遺伝性球状赤血球症
遺伝性楕円状赤血球症
VWF切断酵素異常
hTTP/USS

太字は本稿で取り上げたもの

表 2　HDFNに関与するABO，RhD血液型以外の血液型

HDFNに関与する血液型 HDFN

Rh17（D- -），K，Ku，k，Jsb，Jka，Fya，Dia，U，p，P1k 重篤
E，Kpa，Kpb，Jsa，Dib，M 重症
C，e，Jkb，Fyb，S，s，Jra，Kg 軽症

渋することがある．
これらの HDFNは全て直接抗グロブリン試験（direct

antiglobulin test：DAT）陽性の免疫性溶血で，通常い
ずれも高度の血小板減少は生じない．筆者らはこれら
の免疫性溶血とは異なり，DAT陰性で，新生児期に動
脈管内で生じる高ずり応力によって惹起される物理的
溶血の機構を最近明らかにした１０）．これが起こるのは先
天性 ADAMTS13活性欠損症で，通名，遺伝性血栓性
血小板減少性紫斑病（hereditary thrombotic throm-
bocytopenic purpura：hTTP）あ る い は Upshaw-
Schulman症候群（Upshaw-Schulman syndrome：USS）
と呼ばれている１１）．この新生児期発症の hTTP/USS
は HDFNとは異なり，高度の血小板減少が必発である．
本稿では，新生児期発症の溶血性貧血を診る際に見
逃すおそれがあるものとして，Kg血液型による HDFN
（以下 Kg-HDFN）による免疫性溶血，また hTTP/USS
による非免疫性溶血を挙げて，それぞれ最近の知見を
解説する．

1．免疫性溶血/HDFN
Rh，ABO血液型と HDFN
HDFNの主たる原因は母児間での Rh，ABO血液型
不適合のいずれかによるものである１２）１３）．欧米では，1960
年代半ば以降，RhD陰性者に対して予防的抗 Dヒト免
疫グロブリン投与が開始されるとともに RhD型による
HDFN（以下 RhD-HDFN）重症例の発生率は劇的に減
少した１４）１５）．日本人の RhD陰性の頻度は 0.5％と低いが，
国内でも抗 Dヒト免疫グロブリンの普及に伴い RhD-
HDFNは激減している１６）．ABO不適合は全妊娠の 15～

25%に起こるが，胎児・新生児の A抗原，B抗原の発
現は弱いために，DAT陽性であっても強い溶血性黄疸
を引き起こすことは極めて稀である．国内では HDFN
の約 2/3が ABO不適合で１７），重症化リスクは正期産児
よりも早産児が高い傾向にある１８）．
Rh，ABO型以外で，JR等の既知血液型による HDFN
2023年 7月現在，国際輸血学会（ISBT）では，赤血
球上の血液型抗原は 45システム，約 400種類とされて
いるが，その中で前記 Rh，ABO型以外で HDFNに関
与する血液型を表 2に示す．
わが国での妊婦の赤血球不規則抗体のスクリーニン
グ検査では，約 2.5%に何らかの抗体が検出されるが，
最も検出されるのは抗 E抗体で，その他に抗 Fya，抗
Dia，抗 Dib，抗 Jka，抗 Jkb，抗 Jra抗体などがある１９）．
この中で，抗 Jra抗体を産生する JR血液型の Jr（a-）型
は 1970年に見いだされた白人にはまれな血液型である
が，日本人では比較的多く検出される．1976年に本邦
から抗 JraによるHDFN症例が報告されたことから臨床
的にも注目され，妊婦の不規則抗体のスクリーニング
において Jr（a-）型は重要な高頻度抗原陰性の血液型で
ある２０）．

2012年，JR血液型の責任遺伝子が解明され，この抗
原は ABCG2トランスポーターであることが判明し
た２１）２２）．その後，ABCG2 遺伝子の解析が進み，Jr（a-）
型と判定された場合においても ABCG2 変異型が多数
存在することが報告されている２３）～２６）．抗 Jraを有してい
ても症状は無症状から重度の貧血までさまざまである２７）．
一般に，抗 Jra抗体による HDFNの症状は軽度の場合が
多く，ABO血液型不適合による HDFNの場合と同等と
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図 1　Kg 血液型の家系図
III-3（発端者）と I-2，I-4，I-8，II-1，II-2，II-5，II-6，II-7，III-1，III-2 はすべてKg血液型陽性．III-3 は重篤
なHDFNを発症しExBTを実施．その他 II-2 のみ ExBTを実施している．
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されているが，胎児水腫の合併例も報告されており２８），
注意が必要である．ABCG2 変異は HDFNの重症度に
関与する可能性がある．
Kg血液型による HDFN（Kg-HDFN）と Kg血液型の
同定

Kg-HDFNは 1986年に埼玉医科大学の Ichikawaらに
より初めて報告された２９）．この第一家系の発端者は女児
で，3妊 2産の妊婦から正常分娩にて出生した．生後
24時間で総ビリルビン（T-Bil）は 20mg/dl と強い溶血
性黄疸を呈し，DATは陽性であった．母の血液型は B
型の RhD陽性，父は O型の RhD陽性で，患児は B
型であったが Rh血液型は当初同定不能であった．先に
生まれた患児の同胞 2名の血液型は共に B型の RhD
陽性で，彼らには新生児期重症黄疸の既往はなかった．
母の血清と市販パネル赤血球を用いた不規則抗体検査
はすべて陰性であり，不規則抗体を同定できなかった．
しかし，母の血清は父と患児を含む 3名の子の赤血球
を全て凝集させたことから未知の血液型とし，患者名
に由来した Kg型と命名，国際輸血学会（ISBT）にて
低頻度抗原に 700045番として登録された．
第 2家系の発端者も日本人の男児であり，Kuboらに

よって 2009年に報告されている３０）．患児は妊娠 37週の
経産婦から正常分娩で生まれ，生後 5.5時間で T-Bil
が 14.2mg/dl と上昇し，赤血球は 1.75×106/ml，ヘモ
グロビン（Hb）7.8g/dl と強い溶血性貧血と黄疸を認め，

DATは陽性であった．血液型は患児，父，母，そして
患者の 2名の兄（一卵性双生児）の全てが O型の RhD
陽性であった．そこで，埼玉医科大学から第一家系の
患児とその母から赤血球と血清の提供を受け，患児家
系 3世代について凝集法で検査したところ，患児は Kg-
HDFNであることが確認された．その後，家族歴を詳
細に調査したところ，患児の父も新生児期に重症黄疸
で ExBTを受けていることが判明した（図 1）．
この第 2家系の患児の母から Bリンパ球の提供を受
け，不死化処理にてヒト型モノクロナール抗体培養株
を樹立し，産生された IgG抗体はOSK46と命名された．
さらに，OSK46は 2020年にリコンビナント抗体
（rOSK46）が作製され，筆者ら３１）はこの rOSK46を用い
血球凝集反応でKg陽性と陰性を判別したそれぞれの赤
血球膜ゴーストを界面活性剤で可溶化し，rOSK46を用
いて免疫沈殿，SDSポリアクリルアミドゲル電気泳動
分離を経て質量分析（MS）解析を行った．その結果，
rOSK46と反応する Kg抗原は赤血球膜を構成する糖タ
ンパク質の一つである RhAGの Lys164Gln（c.490A
＞C）変異体であることを明らかにした．Kg陽性型，
即ち Lys164Gln（c.490A＞C）変異体は膜貫通タンパク
質の第 3ループ上で，赤血球膜外に露出した形で溶媒
露出状態にあり（図 2），抗体との親和性が高いことが
構造解析の結果明らかとなっている．
さらに日本赤十字社の 5ブロックの血液センターの
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図 2　Kg 血液型抗原の分子構造
Kg血液型抗原はRhAG糖タンパク質の変異体であり，赤
血球膜を 6回貫通した構造の糖タンパク質で第 3ループ上
にKg血液型抗原となる Lys164Gln（c.490A＞C）変異が
存在する．この変異箇所は赤血球膜外の抗体と反応しやす
い位置に存在する．

NH2
COOH

p.K164Q

協力で実施した約 29万人の献血者血液のスクリーニン
グ検査の結果，Kg抗原陽性者の頻度は 0.22%であるこ
とが示された３１）．また，抗 Kgは単球貪食能試験により
陽性を示したことから，HDFNの原因として臨床的に
意義のある抗体であることも改めて確認された３２）．

2023年，目黒らは 10妊 3産の妊婦から生まれた第
4子，第 5子の Kg-HDFN双生男児例（一絨毛膜二羊膜
双胎）を報告しており３３），本邦での第 3家系となった．
第 4子は日齢 3に T-Bil 15.2mg/dl，第 5子は日齢 2
に T-Bil 14.9mg/dl となり，黄疸の増強を認めた．第 4
子は日齢 9，13，24，および 25に母親血漿を用いたク
ロスマッチで適合となった赤血球製剤を計 4回輸血，
光線療法を日齢 20まで間欠的に行い T-Bilは緩徐に低
下した．また，第 5子は日齢 2に高張アルブミン，日
齢 9，10，24，および 25に母親血漿を用いたクロスマッ
チで適合となった赤血球製剤を計 4回輸血し，日齢 27
まで間欠的な光線療法を実施してT-Bilは緩徐に低下し
た．さらに，2024年には佐々木らが，5妊 5産の妊婦
から生まれた第 6子の男児を Kg-HDFN患者として報
告しており３４），本邦第 4家系目となっている．
しかし，この Kg抗原は低頻度抗原であり，現行の不
規則抗体スクリーニング検査に含まれていないことか
ら診断に難渋する．免疫性溶血性貧血で病因が不明の
場合，Kg-HDFNも念頭に置いて診療にあたる必要があ
る．

2．非免疫性溶血
非免疫性溶血性貧血には，遺伝性（先天性）のもの
と後天性のものがあるが，近年，遺伝性溶血性貧血の
診断において遺伝子パネルによる網羅的遺伝子解析が
行われるようになり，大きく発展している３５）．遺伝性溶
血性貧血は単一遺伝病であり，赤血球膜蛋白，ヘモグ
ロビン，および酵素の異常によるとされており３５）～３７），
遺伝子パネルには次に述べる hTTPは含まれていない．

hTTPでは，生じた血栓により機械的に赤血球が破壊さ
れることから血栓性微小血管障害の側面を有しており，
新生児溶血性貧血のなかで特異な位置を占めている．
hTTP/Upshaw-Schulman症候群（USS）
hTTP/USSは超巨大分子の vonWillebrand因子（UL-

VWFM）の特異的切断酵素である ADAMTS13活性を
先天的に欠損している３８）．常染色体潜性遺伝を示し，ヘ
テロ接合体の保因者はADAMTS13活性が正常の約 50%
以下であるが，症状は一般に潜伏性である．hTTP/USS
の発生頻度は人口比 0.5～2.0/106と報告されているが，
最近イタリアの研究者がゲノム解析により，その頻度
は人種によって異なり，少なくとも現在の 10倍以上と
報告している３９）．

hTTP/USSの臨床症状は年齢に応じて概ね以下の 4
期に分けられる４０）．［1］新生児期：通常，満期・正常分
娩で出生するが，生後間もなく患者の約 40%が重篤な
溶血性黄疸，血小板減少を起こす．DAT陰性で，原因
不明の溶血性貧血と診断され ExBTが実施されている
症例が多い．［2］小児期：風邪などの些細な感染症に
伴い，血小板減少を起こす．溶血などの強い症状を示
す場合もあるが，軽ないし中等度の血小板減少で回復
することもある．反復経過をたどるので，「慢性 ITP」
の診断を受けている例もしばしばある．潜在性のステ
ルス血栓症を合併する例も見られる４１）．［3］成人期：女
性の場合，妊娠するとほぼ全例で重篤な血栓性血小板
減 少 性 紫 斑 病（thrombotic thrombocytopenic pur-
pura：TTP）症状を呈する．これを契機に hTTP/USS
の正確診断がなされる症例が多い．［4］中年以降：40
歳以降は加齢と共に，血中 vonWillebrand factor（VWF）
量が若年時の約 1.5倍に上昇するので TTP発作を発症
しやすい．定期健康診断では軽ないし中等度の血小板
減少を指摘されることがあるが，自然回復することも
あるので，看過していると，突然性 TTP発作や，心臓，
脳，腎臓などの血栓症を発症することがある（図 3）．
新生児期発症 hTTP/USS
新生児期発症のhTTPはオランダのMonnensらによっ

て 1967年に初めて報告された４２）．患者は女児で血液型
O型の RhD陽性で，同じ両親から生まれた第 4子であっ
たが，生後間もなく重症溶血性黄疸と血小板減少症を
発症した．抗グロブリン試験の結果は記載されていな
いが，母親の血液型は O型の RhD陰性で，RhD-HDFN
を疑い，2日間の ExBTで救命された．しかし，その後
も断続的に貧血と血小板減少を認め，生後 9カ月で死
亡した．剖検では，全身の臓器の微小血管に血栓があ
り，死後診断は TTPであった．
筆者らは 2001年にいずれも新生児期に DAT陰性の
重症溶血性貧血と血小板減少を呈し，ExBTで救命され
て USSと臨床診断された 3家系 3名の患者とその家族
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図 3　遺伝性TTP/Upshaw-Schulman syndrome（USS）の Natural history（自然史）
hTTP/USS の患者の血栓症エピソードをイラスト図として表現したものである．新生児期：生後数
時間で，重症溶血性黄疸で発症する例が全体の 35 ～ 40%ある．ExBTで症状が一旦落ち着くので，
原因不詳であるが，HDFNと誤診されることがある（本文参照）．小児期：感冒などの些細な感染症
が引き金となり血小板減少をきたす．血尿などの溶血発作を併発することもあるが，一般に症状が軽
い場合が多い．また血小板減少のエピソードを反復するので，「慢性 ITP」と誤診断される患者も多い．
時に無症状の「ステルス血栓症」がMR検診などで発見されることがある．成人期：特に女性の場合
に症状が顕著で，妊娠するとほぼ 100%の患者がTTPを発症する．発症時期は妊娠早期から中期と
前半が殆どで，最初は血小板減少から始まる．小児期に「ITP」の誤診断を受けている患者が多いので，
産婦人科医がこれを信じて最初は ITPの治療を実施し，その間に意識消失などの神経症状が現れ，急
遽TTP治療に切り替える例が過去に多数見られた．中年以降：加齢によって，血漿VWF濃度は青
年期の約 1.5 倍に上昇する．これにてVWF依存性血小板凝集は亢進する環境となる．健康診断で血
小板減少を指摘されることもあるが，自然回復することもある．しかし，時に突然，脳や心臓に致死
的な血栓症を生じる．

•

•

•

•

•

•

•

•

•

の VWF特異的切断酵素（VWF-CP）活性を測定し，本
症が常染色体潜性遺伝であることを報告した１１）．間もな
く，Levyらは VWF-CPは ADAMTS13であり，hTTP
は ADAMTS13遺伝子の二遺伝子変異によって起こる
ことを示し，これはUSSと同一のものであると述べた４３）．
現在までに，hTTP/USSのコホート解析が行われて

いる 5つの国際レジストリーで，それぞれの登録患者
数と，新生児期発症の重症溶血性黄疸で ExBTを実施
した数とその割合は以下のように，レジストリー間で
大きな差が見られる．日本（25/70［35.7%］，2023年），
ノルウエー（9/18［50%］，2015年），フランス（14/
56［25%］，2018年），英国（4/73［5.4%］，2019年），
そしてスイスの国際レジストリー（36/87［41.4%］，2021
年）１０）．このようにレジストリー間において，新生児期
の発症比率が大きく異なる理由として，日本人やアジ
ア人は RhD陰性者が人口の 0.5～0.6%と低く，白人や
黒人は 15～20%と高いため，日本人の場合，「DAT
陰性の HDFN」では，非免疫性の溶血機序を検討する
中で USSの臨床診断が疑われるが，欧米人ではオラン

ダのMonnensらの報告４２）から想定されるように，「DAT
陽性で RhD-HDFN」の診断名の中に hTTP/USSが潜
在していた可能性が高いと考えられる．この推論を裏
付けるものとして，日本では ADAMTS13が発見され
た 2001年以前から，数多くの USS症例が上記のように
臨床診断されてきた．
新生児期発症 hTTP/USSの病態生理
この説明には新生児特有の生理的環境を考慮する必
要があり，筆者らの経験を基に紹介する．まず，hTTP/
USSの新生児期発症の「鍵」になるのは胎児期の「動
脈管」である．動脈管は本来，胎児期の肺呼吸が始まっ
ていない時期に，肺動脈に向かう血液を大動脈にバイ
パスする作用を担う．出生して肺呼吸が始まると，肺
動脈血は左右の肺に向かうため，肺動脈圧は急激に低
下する．これにて大動脈の血流は動脈管を通って一部
が肺動脈に流れる．
すなわち，胎児期の右→左シャントが生後は左→右
シャントに切り替わる．この時に流入する高酸素血の
O2は動脈管の血管平滑筋を収縮させる．一方，胎児期
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図 4 hTTP/USS 患者：出生前後での心臓の血行動態変化と，動脈管開存症（PDA）の併発で生じ
る高ずり応力下のVWF依存性血小板凝集
出生前（左図）：正常および hTTP/USS の胎児では，胎盤から供給される高酸素血が静脈還流とと
もに右心房に流れ込む．次に血液は卵円孔（FO）と右心室の両方を通って全身循環に入る．FOは
血流をバイパスして血圧低下に寄与し，血液は肺動脈（PA）から動脈管（DA）を通って大動脈（AO）
に流れ，低ずり応力環境を作る．
出生後（右図）：出生直後に肺呼吸が始まり，肺への血流量が増加し，DAを通る血流方向が逆転
する．AOから PAへの高酸素血の流入は，胎盤由来の血漿 PGE2 レベルの低下と共にDAを収縮
させ，この中で高ずり応力を生じる．PDAの患者はこの状態が持続されるので，VWF依存性血小
板凝集や血栓が誘発され，血小板減少症も起こる．血小板凝集塊は肺微小血管を閉塞し，物理的溶
血を引き起こす．また生じた遊離ヘモグロビンは血管拡張性の一酸化窒素（NO）を吸収し，肺高
血圧症を引き起こす．

にはプロスタグランデイン E2（PGE2）は主に胎盤のリ
ン脂質が分解されて生成されるが，この反応を促進す
るのは Cyclooxygenase（COX）である．PGE2は血管
平滑筋の受容体に作用して，細胞内の cAMPを上昇さ
せ，そのシグナルを介して平滑筋の弛緩を促す作用が
あるため，PGE2低下は血管平滑筋を収縮させる．即ち，
「O2濃度上昇」と「PGE2濃度低下」は協調して動脈管
を収縮させ，その閉鎖を誘導する．正常新生児の場合，
動脈管閉鎖は 12～24時間で完結するが，閉鎖せずに，
生後も開存する状態のものがあり，これが動脈管開存
症（Patent Ductus Arteriosus：PDA）である４４）～４７）．PDA
の頻度は成熟児の場合 1/2,000出生と言われている．筆
者ら４８）は hTTP/USSに PDAを合併した超稀有な症例
を発見し，この患者が生後 29日以内に，新生児期重症
黄疸に加えて計 3回の溶血発作を反復していることか
ら，その薬物療法と外科的治療の経過から後方視的に
以下の説明を可能とした１０）．
すなわち，生後間も無く動脈管は急激に収縮し閉鎖
するが，本患者は hTTP/USSに PDAを合併していた
ために，動脈管は完全閉鎖せず，狭窄した動脈管内で
高ずり応力が生じ，UL-VWFMの分子型は球型から進
展型（活性型）に変化した．このため血小板過凝集が
起こり，形成された微小血栓は溶血の原因となると同

時に，肺毛細血管を閉塞し肺高血圧を生じた（TTP
発作 1回目）．ExBTで一旦回復するも PDAがあると
心負荷増大にて心不全を生じ，これにて生じた低酸素
血は血管内皮細胞からの UL-VWFM放出を促し 2回目
の発作を引き起こしたが，O2供給で回復した（TTP
発作 2回目）．その後 PDA閉鎖目的で投与した COX
阻害剤で PGE2は低下し，3度目の溶血発作を生じた
（TTP発作 3回目）．そして，血漿輸注後に外科的に PDA
を閉鎖し溶血発作は停止した（図 4）．

1989年に Katzら４９）は，妊娠 20～35週の中絶及び早
産胎児の heel cutで得られた EDTA血漿にて，胎児の
全例が UL-VWFMを有していること，一方で，分娩直
後には UL-VWFMが急激に消失することを示した．即
ち，通常の妊娠経過中には UL-VWFMが存在するにも
かかわらず血栓症を起こすことは無いことを示す．こ
の理由は長く不明であったが，上記の PDAを合併した
hTTP/USSの稀有症例の解析から，以下のことが明ら
かにされた．即ち，胎児期は動脈管が開存しているた
め，循環系が低ずり応力下であり，VWF依存性血小板
凝集は生じない．しかし，生直後に急激に縮小する動
脈管の中で生じる高ずり応力によって，成熟児では UL-
VWFMが ADAMTS13で瞬時に分解される．
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結 語
新生児期の重症溶血性貧血については，既知の血液
型不適合によるものは ExBTなどその治療法が確立さ
れている．一方，まれな血液型による新たな血液型不
適合の HDFNや出生後の狭小化動脈管で生じる高ずり
応力によって生じる物理的溶血の病態も明らかになっ
てきた．hTTP/USSについては，今後 ADAMTS13
製剤による治療の可能性５０）もあり，核黄疸発症予防の観
点から ExBTを中心とした輸血医療について病因によ
り再考を必要とする時代となってきている．本稿が，
新生児期重症溶血性貧血に遭遇した時に確定診断の一
助となれば幸いである．
著者の COI開示：共著者である藤村吉博，櫻井嘉彦，谷 慶彦

は日本赤十字社の職員である．藤村吉博はADAMTS13-act-ELISA
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