
とを指摘している.

表5 人種差に関する報告
重症血友
病A意者
数

インヒビタ
-発生数く%J

アフリカ系
アメリカ人
の憲者数

インヒビ夕
-の発生数
ぐ%l

非アフリカ
系アメリカ
人の患者数

インヒピタ
-の発生数
く%I

米国レ卜ロスペ
クテイプ試顕

89 25く28ン 10
5く5Ol

79
20く25.. 31

Recombinate

PUPs試蘇

69
17く24.61 10 5く501 59 1 2く20,31

Kogenate PUPs
試験

63 1
7く26.91 4く501

55 1 3く23.61

合計 221 59く26.7I 28 14く50I 193 45く23.31

3.1.3.家族歴

AstermarkらはMalmo Jnternational Brother StudyくM旧Slにおいて登録されている460家族

の申で.インヒピ夕-を認めた1OO家族のうら32家族く32%1が確認され,重症血友病A家

族におけるインヒビ夕-の夕イプく口-レスポン夕-またはハイレスポンダ-lの-致率は

78.3%,双生児における-致率は88.2%であつたo 34J

3.1.4,第W囲子遺伝子変冥の夕イプ35J

大欠失やナンセンス変異,イン卜Dン22逆位などにおいてインヒビタ-発生率の高い傾向

が指摘され,ミスセンス変異や小欠失などでfLインヒビタ-発生率が低いことがHAMSTeRS

やBonnのグル-プによって報告されている.
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表6 血友病A患者における変異タイプとインヒビタ-保有率
各変異のタイフ Bonnく533例ナく%1 HAMSTeRS tl.O22例lく%l 計fl,555例1ぐ%1

大欠失
複数ドメイン

1 5く331

3く1001

86く421

23く87J

101く41I

26く88J

1 6 -


