
は じ め に

血栓性血小板減少性紫斑病（Thrombotic
Thrombocytopenic Purpura ; TTP）は，止血因子で
ある von Willebrand 因子（VWF）の特異的切断
酵素 A Disintegrinlike and Metalloproteinase with
Thrombospondin type 1 motifs 13（ADAMTS13）
の活性低下により，血液中に過剰の VWF が蓄積
して，血小板凝集による全身の細小血管に病的な
血小板血栓が形成され，様々な臓器障害を発症す
る疾患である1）．なかでも神経障害の頻度は 40～
80％と高く2），動揺性精神神経症状として古典的
5徴の 1つにも挙げられている．近年，MR 拡散
強調画像の普及により，血小板血栓による小さな
急性期脳梗塞巣の検出が可能となり，脳梗塞発症
を契機に TTP と診断される例が増えており3～5），
また，典型的な若年から中年の女性例だけでな
く，高齢発症例も報告されるようになった4）．
TTP は治療開始が遅れると致死的となる場合が
あるが6, 7），今回，脳梗塞を契機に入院し，早期
の治療介入により寛解に至った高齢発症の TTP

例を経験したため報告する．

症 例

80歳，男性．
【主訴】一過性の右手の動かしにくさ．
【家族歴】家族に類症なし．
【既往歴】胃切除術後，ビタミン B12欠乏症．
【薬歴】アスピリン 100 mg.
【嗜好】40本×48年の喫煙歴あり．飲酒習慣な
し．
【現病歴】X 月 15日，一側上肢のしびれ感（左
右不明）が出現した．30分で消失したが，その
後も数日の間に両上肢のしびれ感が繰り返し出現
したため，同月 18日に前医を受診した．頭部
MRI で多発脳梗塞と診断されアスピリンを処方
されたが，同日 17時に右手の動かしにくさが出
現したため，当院を 19時 55分に受診した．経過
中に出血症状は認められなかった．
【入院時現症】体温 36.8°C，血圧 176/105 mmHg，
心拍数 55／分（整），SpO2 99％（room air），呼吸
回数 16／分．一般身体所見：眼球結膜黄染なし，
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眼瞼結膜貧血なし，表在リンパ節腫脹なし，呼吸
音清で左右差なし，心音整で雑音なし，腹部は平
坦軟で肝・脾を触知せず，圧痛なし，皮疹なし．
神経学的所見：意識は清明，失語なし，脳神経に
異常所見なし，運動障害なし，感覚障害なし，協
調運動に異常所見なし．
【入院時検査所見】血算：WBC 5100/μl, RBC 285
×104/μl, Hb 10.7 g/dl, Hct 44.3％, Plt 1.9×104/μl,
MCV 106 fl, MCH 35.8 pg, MCHC 33.8 g/dl，破砕
赤血球 4％．生化学：TP 5.9 g/dl, BUN 13.9 mg/dl,

Cre 0.91 mg/dl, Na 140 mEq/l, K 4.1 mEq/l, Cl 106
mEq/l, TBil 2.5 mg/dl, LDH 673 U/l, AST 46 IU/l,
ALT 21 IU/l, CRP 0.21 mg/dl．凝固：PTINR 1.14,
APTT 38.9 s, Fibrinogen 240 mg/dl, Ddimer 1.7 μg/
ml. 12誘導心電図：正常洞調律．経胸壁心臓超音
波検査：左室壁運動異常なし，心腔内血栓なし，
弁膜症なし．頸動脈超音波検査：右頸動脈分岐部
にプラークあり，加速血流なし．頭部単純 CT：
頭蓋内出血なし，早期虚血性変化なし，陳旧性病
変なし．頭部単純 MRI：拡散強調画像で複数の

図 1 第 4病日（入院 1日目）の頭部 MRI 拡散強調画像
左外包，両側後頭葉皮質下，左半卵円中心，左中心後回に高信号変化を認める．

図 2 臨床経過
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血管領域に急性期から亜急性期の脳梗塞を認める
（図 1）．MRA で左内頸動脈軽度狭窄を認めるが，
主幹動脈閉塞なし．
【入院後経過（図 2）】アスピリン内服開始後も脳
虚血症状が出現していたため，ヘパリン持続静注
による治療を開始したが，入院後もわずかな運動
障害と感覚障害の出現・消失を繰り返した．入院
時の血液検査で，高度の血小板減少を認め，
LDH 上昇と破砕赤血球を認めることから溶血性
貧血の存在が示唆されたため，TTP を疑った．
第 6病日（入院 3日目）に間接ビリルビン上昇
（2.2 mg/dl），網状赤血球増多（13.0×104/μl），ハ
プトグロビン低下（＜10 mg/dl）から溶血性貧血
であることを確認するとともに，血漿交換とメチ
ルプレドニゾロン 500 mg／日持続静注（終了後は
プレドニゾロン内服）を開始した．第 7病日に
ADAMTS13活性低下（＜0.5％，TTP 判定基準
値：10％未満），抗 ADAMTS13抗体陽性（0.7
BU/ml, TTP 判定基準値：0.5 BU/ml 以上）である
ことが判明し後天性 TTP と確定診断した．神経
症状の出現は徐々に減少し，第 11病日を最後に
神経症状の出現はなくなった．第 12病日には血
小板数の改善を認め，第 41病日に後遺症なく自
宅退院した．

考 察

本症例では，脳梗塞による一過性の運動・感覚
障害が TTP の主症状であったが，血小板減少と
溶血性貧血から早期に TTP を疑い，確定診断を
待たずに血漿交換を開始したことにより良好な転

帰が得られた．TPP の診断は，古典的 5徴（血
小板減少，溶血性貧血，腎機能障害，発熱，動揺
性精神神経症状）に基づいて行われていたが，近
年 VWF と ADAMTS13による病態メカニズムの
解明が進み，現在では，①原因不明の血小板減少
と溶血性貧血，②ADAMTS13活性 10％未満，に
より診断される1）．さらに，抗 ADAMTS13抗体
が陽性の場合は後天性 TTP と診断され，本症例
もこれにあたる．血漿交換が後天性 TTP の標準
治療として確立しており，血漿中の超巨大分子
VWF マルチマーの除去・ADAMTS13の補充・
同インヒビターの除去を目的として行われる8）．
血漿交換の導入により約 80％の生存率が得られ
るようになったが，治療開始の遅れにより転帰が
不良となるため6, 7），本症例のようにより早期か
らの治療が重要とされる．また，自己抗体産生の
抑制を目的としてステロイド療法の併用が推奨さ
れており，本症例でも血漿交換と同時に開始し
た．こうした標準治療に抵抗して血栓症を生じる
例に対しては，VWF に対する低分子抗体である
カプラシズマブの追加治療の有効性が報告されて
いる9）．
TTP の古典的 5徴に挙げられる動揺性精神神
経症状は，TTP 患者の 40～80％に認められ2），
脳梗塞を含めた神経症状で初発する TTP 患者は
少なくないと考えられるが，その多くは一過性の
脳局所症状である10）．近年，MRI 拡散強調画像の
普及により血小板血栓による小さな急性期梗塞巣
が容易に検出できるようになったことも相まっ
て，脳梗塞で発症した後天性 TTP の報告が増加

表 1 脳梗塞で初発した後天性血栓性血小板減少性紫斑病（TTP）の報告

著者（発表年） 年齢／性別 ADAMTS13活性 抗 ADAMTS13抗体 MRI 所見 TTP 発症時期

松岡崇志（2008）11） 78/M ＜0.5％ 1.3 U/ml 小梗塞，多発 同時
Sevy A（2011）12） 30/F ＜5％ ＞150 U/ml 中大脳動脈領域 同時
清水優（2011）13） 81/M 検出感度以下 陽性 小梗塞，多発 同時
Rojas JC（2013）3） 29/F 検出感度以下 1.6 U/ml 小梗塞，多発 3ヶ月後
瀬川翔太（2015）4） 86/F ＜5％ 5.1 U/ml 小梗塞，多発 同時
Sugarman R（2018）14） 67/F 5％ 7.4 U/ml （CT：異常なし） 同時
Tomich C（2018）5） 33/M ＜5％ 38 U/ml 小脳梗塞，多発 同時

43/F ＜5％ 636 U/ml 小～大梗塞，多発 同時
平良悠（2018）6） 50/F ＜0.5％ 2.3 U/ml 異常なし 同時
Doig CJ（2019）15） 40/M 0.81％ 106.52 U/ml （CT：異常なし） 同時
本症例 80/M ＜0.5％ 0.7 U/ml 小梗塞，多発 同時
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している3～6, 11～15）．我々が検索しえた脳梗塞で初
発した後天性 TTP の症例を表 1に示す．従来は
若年から中年女性の報告が多かったが，近年，特
に本邦から高齢で初発した例の報告が目立つ．高
齢発症の TTP は，典型的な症状を呈することが
少ないとされるため注意が必要である16）．社会の
高齢化とともに高齢の TTP 患者も増加してお
り17），日常臨床において脳梗塞を発症する TTP
患者に遭遇する可能性は想定しておくべきであろ
う．

結 語

TTP は，血漿交換を含めた標準治療を早期に
開始することにより転帰を改善することができる
ため，血小板減少と溶血性貧血を伴う脳梗塞では
高齢であっても TTP を鑑別にあげ，TTP が疑わ
れた場合は遅延なく治療を開始することが重要で
ある．
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thrombotic thrombocytopenic purpura in an elderly patient
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Abstract
An 80yearold man was admitted to our hospital due to his right hand clumsiness. He experi

enced transient episodes of numbness in the both arms for 4 days. At the local hospital, he was
diagnosed with multiple brain infarction by head MRI findings, and was given aspirin 100 mg.
However, he developed his right hand clumsiness, and was transferred to our hospital on the
same day (Day 4). Transient episodes of one hand clumsiness or numbness repeated even after
heparin continuous infusion started, and head MRI showed acute and subacute infarcts in multi
ple artery territories. Blood test revealed thrombocytopenia, hemolytic anemia, elevation of D
dimer, and schistocytes. Plasma exchange and steroid treatment was administered on Day 6 and
clinical symptoms had come to be stable until Day 11 and his platelet count recovered on Day
12. He was diagnosed with ischemic stroke due to acquired thrombotic thrombocytopenic pur
pura (TTP), which was confirmed by decreased ADAMTS13 activity (&lt ; 0.5%) and increased
ADAMTS13 antibody (0.7 BU/ml) on Day 7. Immediate administration of current standard treat
ment, including plasma exchange, could improve the outcome in TTP patients, and, therefore, it
is worth noting that stroke patients with thrombocytopenia and hemolytic anemia should be
treated as probable TTP even in old age.

Key words : Brain infarction, thrombotic thrombocytopenic purpura, elderly patient, ADAMTS
13, plasma exchange
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