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1． は じ め に

　 止 血 に 重 要 な フ ォ ン ウ ィ ル ブ ラ ン ド 因 子 （ VWF） は ，
血 管 内 皮 細 胞 や 巨 核 球 で 巨 大 多 量 体 と し て 産 生 さ れ ，
ず り 応 力 依 存 的 に そ の 特 異 的 切 断 酵 素 ADAMTS13
に よ っ て 切 断 さ れ ， 血 中 で は 2-80 サ ブ ユ ニ ッ ト か
ら な る 多 量 体 と し て 存 在 す る （ 図 1） ． 止 血 機 能 に は
高 分 子 領 域 の 多 量 体 が 重 要 で あ り 1 ） ， 高 分 子 領 域 の
VWF の 減 少 ・ 欠 損 は 出 血 性 疾 患 で あ る 2 型 の フ ォ ン
ウ ィ ル ブ ラ ン ド 病 と な る ． 生 体 内 で 高 ず り 応 力 が 発
生 す る 大 動 脈 弁 狭 窄 症 2） や 肺 高 血 圧 症 3） 等 の 循 環 器
疾 患 で は ， 過 度 の 切 断 が 生 じ ， VWF 高 分 子 多 量 体

欠 損 に よ る 後 天 性 フ ォ ン ウ ィ ル ブ ラ ン ド 症 候 群 （ ac-
quired von Willebrand syndrome; AVWS ） と な る ． さ ら
に ， 重 症 心 不 全 の 治 療 に 最 近 ， 経 皮 的 心 肺 補 助 （ per-
cutaneous cardiopulmonary support; PCPS ） や 植 込 型 左
室 補 助 人 工 心 臓 （ left ventricular assist device; LVAD ）
等 に よ る 機 械 的 補 助 循 環 が 大 き く 貢 献 し て い る が ，
そ の 装 置 内 で は 非 常 に 強 い ず り 応 力 が 生 じ て お り ，
AVWS が 発 症 す る 4 ） ． 本 総 説 で は ， 高 ず り 応 力 が 体
内 の 生 じ る 種 々 の 循 環 器 疾 患 に 随 伴 す る 後 天 性
フ ォ ン ウ ィ ル ブ ラ ン ド 症 候 群 に つ い て 概 説 す る ．

2． 合 併 す る 疾 患 と そ の 推 定 症 例 数 ・ 対 処 法 な ど

1）  大 動 脈 弁 狭 窄 症 ・ 閉 塞 性 肥 大 型 心 筋 症
　 高 齢 者 の 大 動 脈 弁 狭 窄 症 は 動 脈 硬 化 を 基 盤 に 発 症
す る 場 合 が 多 く ， 高 齢 化 が 進 む 我 が 国 で は 著 し く 増
加 し て い る ． 以 前 よ り ， Heyde 症 候 群 と し て 消 化 管
出 血 の 合 併 を 認 め る こ と が 知 ら れ て い る 5 ） が ， 我 が
国 の 診 療 現 場 に そ の 理 解 が 浸 透 し て い る と は い い が

循 環 器 疾 患 随 伴 後 天 性 フ ォ ン ウ ィ ル ブ ラ ン ド
症 候 群 の 臨 床 的 イ ン パ ク ト
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要 約 ： 生 体 内 に お い て 過 度 の 高 ず り 応 力 が 生 じ る 循 環 器 疾 患 で は ， 止 血 機 能
に 重 要 な フ ォ ン ウ ィ ル ブ ラ ン ド 因 子 （ VWF） の 機 能 異 常 が 生 じ ， 出 血 性 疾 患
で あ る 後 天 性 フ ォ ン ウ ィ ル ブ ラ ン ド 症 候 群 （ AVWS） が 発 症 す る 場 合 が あ る ．
重 症 大 動 脈 弁 狭 窄 症 で は 大 半 が 血 液 学 的 に AVWS を 合 併 し て い る が ， 肺 高
血 圧 等 で は 頻 度 が 不 明 で あ る ． 近 年 機 械 的 補 助 循 環 は 重 症 心 不 全 の 治 療 に 大
き く 貢 献 し て き た が ， ほ と ん ど の 場 合 高 度 の AVWS を 合 併 す る ． こ れ ま で
あ ま り 注 目 を 集 め て こ な か っ た が ， 高 ず り 応 力 に よ る AVWS の 臨 床 的 イ ン
パ ク ト は 非 常 に 大 き く ， 早 急 に 疾 患 毎 に 実 態 を 明 ら か に し て ， 診 断 法 ・ 対 応
法 を 構 築 す る こ と が 重 要 で あ る ．
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た い ． こ の 理 解 が 欠 如 す れ ば ， AVWS を 合 併 す る 重
症 大 動 脈 弁 狭 窄 症 の 高 齢 者 が ， 下 血 の た め に 入 院 し ，
胃 ・ 大 腸 カ メ ラ で 癌 な ど の 出 血 性 病 変 を 見 い だ せ な
か っ た 場 合 ， 大 動 脈 弁 狭 窄 症 の た め 積 極 的 な 精 査 や
治 療 が な さ れ ず ， 下 血 を 繰 り 返 し な が ら 経 過 観 察 を
さ れ て し ま う ． し か し ， Heyde 症 候 群 の 認 識 が あ れ
ば ， 適 切 な 治 療 で あ る 大 動 脈 弁 置 換 術 が ま ず 選 択 さ
れ る ． 最 近 で は ， 経 カ テ ー テ ル 的 大 動 脈 弁 留 置 術
（ transcatheter aortic valve implantation; TAVI ） も 行 わ れ
る よ う に な っ て い る 6） ． 過 度 の ず り 応 力 発 生 源 が 弁
置 換 や TAVI に よ っ て 取 り 除 か れ る と ， 速 や か に
VWF 高 分 子 多 量 体 は 回 復 す る 7） ． 後 述 の よ う に ，
VWF large multimer index と 名 付 け た 指 標 に よ っ て 定
量 評 価 す る と ， 図 2 の よ う に ， 大 動 脈 弁 部 の 最 大 圧
較 差 50 mmHg の 重 症 大 動 脈 弁 狭 窄 症 の 大 半 が 血 液
学 的 に は AVWS を 発 症 し て い る 8 ） ． こ の 結 果 よ り 推
測 す る と ， 我 が 国 に は 数 万 人 の AVWS 症 例 が 存 在 す
る 可 能 性 が あ る ． 消 化 管 出 血 は ， 後 述 の よ う に ， 消
化 管 血 管 異 形 成 （ angiodysplasia ） か ら の 出 血 が 多 い と
報 告 さ れ て い る 2） ． 現 在 ， ど の く ら い の 頻 度 で 出 血
を 来 す の か ， ど の よ う な 症 例 に 出 血 が 生 じ て く る の
か 不 明 で あ り ， 実 態 の 解 明 が 必 要 で あ る ． 閉 塞 性 肥
大 型 心 筋 症 （ hypertrophic obstructive cardiomyopathy; 
HOCM ） は 肥 厚 心 筋 の た め ， 左 室 腔 内 で 圧 較 差 が 生
じ る 疾 患 で あ り ， 時 に 100 mmHg を 超 す こ と も あ る ．

HOCM で も AVWS が 合 併 す る こ と が あ る 9） ．
2 ）  肺 高 血 圧 症
　 肺 高 血 圧 症 で は そ の 疾 患 進 展 抑 制 を め ざ し て 抗 凝
固 療 法 が 行 わ れ る こ と が 多 い ． そ の 一 方 で ， 喀 血 と
い う 重 篤 な 出 血 性 合 併 症 を 来 す こ と が あ る ． こ の 肺
高 血 圧 症 で も AVWS 発 症 の 報 告 が あ る 3） ． 肺 高 血 圧
症 で は ， 重 症 大 動 脈 弁 狭 窄 症 の よ う に 大 半 が AVWS
を 合 併 し て い る よ う で は な い が ， AVWS 合 併 例 に 対
す る 強 い 抗 凝 固 療 法 は ， 出 血 性 合 併 症 の リ ス ク を 上
昇 さ せ て い る 可 能 性 が あ る ． そ の た め ， 早 急 に ， 肺
高 血 圧 症 に お け る AVWS の 合 併 頻 度 ， AVWS 合 併
時 の 出 血 性 合 併 頻 度 に つ い て 明 ら か に す る 必 要 が あ
ろ う ． 肺 高 血 圧 症 に お け る AVWS も 高 ず り 応 力 に よ
る と 考 え る と ， ど こ で 過 度 の ず り 応 力 が 生 じ て い る
の で あ ろ う ？ 　 肺 血 管 床 の 可 能 性 も あ る が ， 三 尖 弁
閉 鎖 不 全 が 必 発 で あ り ， そ れ が 原 因 と な っ て い る 可
能 性 も あ ろ う ． 三 尖 弁 で は 閉 鎖 不 全 が 必 然 的 に 生 じ
て お り ， 最 大 圧 較 差 （ mmHg） は 4 v2（ v は 流 速 ， m/秒 ）
と 近 似 さ れ る の で ， 最 大 圧 較 差 100 mmHg あ れ ば
5 m/秒 の 流 速 が 生 じ て い る こ と に な る ． な お ， 肺 高
血 圧 の 薬 剤 に よ る 改 善 に よ っ て ， AVWS の 改 善 も
報 告 さ れ て い る 3） ． ま た ， 睡 眠 時 無 呼 吸 症 候 群 に 伴
う AVWS の 合 併 が 報 告 さ れ て い る 10） ． 睡 眠 時 無 呼
吸 症 候 群 で は ， 無 呼 吸 時 に 肺 高 血 圧 状 態 に な っ て い
る の で ， 肺 高 血 圧 症 が AVWS を 引 き 起 こ し て い る

図 1 　 過 度 の 高 ず り 応 力 が 引 き 起 こ す
AVWS
止 血 因 子 VWF は 血 管 内 皮 細 胞 や 巨 核 球 で ，
巨 大 多 量 体 と し て 産 生 さ れ ， 血 中 に 放 出 さ
れ る ． そ の 後 ， ず り 応 力 依 存 的 に 特 異 的 切
断 酵 素 ADAMTS13 に よ っ て 切 断 さ れ ， 血
中 で は 2-80 サ ブ ユ ニ ッ ト か ら な る 多 量 体
と し て 存 在 す る ． 過 度 に 強 い ず り 応 力 が あ
れ ば ， 切 断 が 亢 進 し ， 高 分 子 領 域 の 多 量 体
が 欠 損 ・ 減 少 す る ． 一 方 ， 高 分 子 領 域 の 多
量 体 が 止 血 機 能 に 重 要 で あ り ， 高 分 子 領 域
の 多 量 体 が 欠 損 ・ 減 少 は 出 血 傾 向 で あ る
AVWS を 引 き 起 こ す ．
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の か も し れ な い ．
3）  僧 帽 弁 閉 鎖 不 全
　 僧 帽 弁 閉 鎖 不 全 症 53 例 を 心 エ コ ー と 共 に VWF 多
量 体 解 析 を 行 い ， 軽 症 で は 8 ％ ， 中 等 症 で は 64 ％ ，
重 症 で は 85 ％ の 症 例 に AVWS を 認 め ， 7 例 （ 13 ％ ）
に 消 化 管 血 管 異 形 成 と 輸 血 を 要 す る 消 化 管 出 血 を 認
め た と 報 告 さ れ て い る 11 ） ． 僧 帽 弁 閉 鎖 不 全 症 の 罹 患
症 例 は 非 常 に 多 く ， 早 急 な 検 証 が 必 要 で あ る ．
4 ）  先 天 性 心 疾 患
　 心 室 中 隔 欠 損 症 や 動 脈 管 開 存 症 ， フ ァ ロ ー 四 徴 症
等 で は 体 内 に 高 流 速 が 生 じ ， 非 常 に 強 い ず り 応 力 が
生 じ る ． 先 天 性 心 疾 患 に 合 併 す る 11 例 の AVWS の
報 告 で は ， 脳 出 血 ， 下 血 ， 出 血 性 脳 梗 塞 を そ れ ぞ れ
1 名 ず つ 認 め て い る こ と が 報 告 さ れ て い る 12） ．
5）  機 械 的 補 助 循 環
　 急 性 心 筋 梗 塞 後 等 の 重 篤 な 急 性 心 不 全 の 治 療 に 体
外 式 人 工 肺 ECMO や PCPS が 貢 献 し て き た ． 多 く
の 場 合 ， 穿 刺 部 等 よ り 出 血 が 生 じ ， 時 に 重 症 化 す る
が ， 同 時 に 施 行 さ れ る 抗 凝 固 療 法 の た め と 考 え ら れ

て き た ． ECMO で は 高 度 の AVWS が 生 じ て い る こ と
が 報 告 さ れ て お り 13） ， そ の 出 血 に AVWS が 関 与 し て
い る 可 能 性 は 高 い ． 末 期 心 不 全 の 治 療 と し て 心 移 植
が 行 わ れ る ． 我 が 国 で は 臓 器 移 植 法 の 改 定 が 2011
年 に 行 わ れ て 症 例 数 の 増 加 が 期 待 さ れ た が ， 最 近 で
は 年 間 40 例 弱 で 横 ば い と な っ て い る ． 一 方 ， LVAD
の 発 展 は め ざ ま し く ， 定 常 流 を 採 用 す る こ と に よ っ
て 小 型 化 が 可 能 と な り ， 我 が 国 で も 2011 年 よ り 心
移 植 へ の つ な ぎ （ bridging） と し て 植 込 型 LVAD が 認
可 さ れ た ． 植 込 型 LVAD で 治 療 さ れ た 症 例 は 退 院 可
能 と な り ， 普 通 に 生 活 で き る よ う に な る ． QOL は
格 段 に 向 上 さ れ る た め ， 症 例 は 増 加 し て お り ， 2015
年 に は 132 例 が 治 療 さ れ た （ http://www.pmda.go.jp/
safety/surveillance-analysis/0009.html ） ． 現 在 も 急 速 な
進 歩 が 進 ん で お り ， 今 後 さ ら に 多 く の 症 例 が 植 込 型
LVAD で 治 療 さ れ る よ う に な る で あ ろ う ． LVAD の
主 た る 合 併 症 は ， 感 染 ， 塞 栓 ， そ し て 出 血 で あ る ．
現 在 の 植 込 型 LVAD で は ， バ ッ テ リ ー や コ ン ト ロ ー
ラ ー は 体 外 に あ り ， 植 え 込 ま れ た LVAD と 皮 膚 を

図 2　 重 症 大 動 脈 弁 狭 窄 症 症 例 に お け る VWF large multimer index（ 文 献 8 よ り 改 変 ）
（ A ） VWF large multimer index の 計 算 法 ． ま ず ， 症 例 お よ び 対 照 健 常 人 の 血 漿 で VWF 多 量 体 解 析 を 行 い ， そ の 結 果
を densitometry に よ っ て 解 析 し て そ れ ぞ れ 高 分 子 量 （ large ） 領 域 の 割 合 を そ れ ぞ れ 求 め る ． そ し て 症 例 の VWF 高 分
子 多 量 体 の 割 合 を ， 対 照 健 常 人 の VWF 高 分 子 多 量 体 の 割 合 で 除 し た 値 を VWF large multimer index と す る ． こ の 方
法 に よ っ て ， 健 常 人 を 100 ％ と し た と き の ， 症 例 の VWF 高 分 子 量 多 量 体 の 量 を 表 現 す る こ と が で き る ． （ B） 重 症 大
動 脈 弁 狭 窄 症 に お け る VWF large multimer index． 大 動 脈 弁 狭 窄 症 の 重 症 度 （ 圧 較 差 ） 依 存 的 に ， AVWS が 発 症 し て い
る こ と が 明 ら か と な っ た ．
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介 し て ド ラ イ ブ ラ イ ン で 結 ば れ て い る ． 感 染 の 多 く
は こ の ド ラ イ ブ ラ イ ン 感 染 で あ る ． 塞 栓 は LVAD と
い う 生 体 異 物 内 で の 血 栓 が 原 因 と な る ． 出 血 は 直 後
よ り 生 じ る 場 合 も あ る が ， 1 年 を 経 て か ら 発 生 す る
場 合 も あ る ． 施 行 さ れ る 抗 凝 固 療 法 や 抗 血 小 板 療 法
が 原 因 と 考 え ら れ て き た が ， 過 度 な 強 度 で な い 場 合
に も 出 血 は 生 じ て お り ， 最 近 で は 植 込 型 LVAD 内 の
非 常 に 高 い ず り 応 力 に よ る AVWS が 主 た る 原 因 と 考
え ら れ て い る 14, 15） ． わ れ わ れ も 最 近 ， 植 込 型 LVAD
装 着 後 1 カ 月 よ り 出 血 を 来 し ， そ の 制 御 が 困 難 で
あ っ た 症 例 を 経 験 し た 16） ． LVAD に 伴 う AVWS は 全
例 に 生 じ ， 大 動 脈 弁 狭 窄 症 例 と 比 べ て VWF 高 分 子
多 量 体 の 欠 損 の 程 度 は 非 常 に 高 度 で あ る （ Sakatsume 
et al, 論 文 執 筆 中 ） ． 定 常 流 型 LVAD の ポ ン プ は 遠 心
型 と 軸 流 型 に 分 類 さ れ る ． 遠 心 型 は ポ ン プ 内 で 羽 根
車 が そ の 外 側 に 血 液 を 直 接 送 り 出 し て 血 流 を 生 み 出
す の に 対 し て ， 軸 流 型 で は 羽 根 車 が 船 の ス ク リ ュ ー
の よ う に 作 用 し て 血 流 を 生 み 出 す ． 遠 心 型 と 比 べ て
軸 流 型 ポ ン プ の 回 転 数 は 高 く ， よ り 高 度 な AVWS
が 発 生 す る 17） ． な お ， 出 血 部 位 と し て は 消 化 管 出 血
が 多 い ． 消 化 管 出 血 は ， 大 動 脈 弁 狭 窄 症 同 様 に 血 管
異 形 成 か ら が 多 い と 考 え ら れ て い る ．

3 ． 診 断 法 の 問 題 点 と そ の 解 決 策

　 上 記 の 循 環 器 疾 患 に 伴 う AVWS は ， VWF 多 量 体
解 析 で 診 断 さ れ る が ， そ れ は 最 大 分 子 量 2000 万 ダ
ル ト ン と い う 超 巨 大 分 子 の ウ ェ ス タ ン ブ ロ ッ ト で あ
り ， 高 度 の 技 術 を 要 す る ． そ の た め ， 本 質 的 に は 同
じ で あ っ て も 施 設 毎 で 施 行 法 が 少 し ず つ 異 な り ， 結
果 に も 若 干 の 影 響 を 及 ぼ し て い る ． ま た ， 多 く の 場
合 定 量 的 評 価 が な さ れ ず ， AVWS の 有 無 が 定 性 的
に 議 論 さ れ て き た ． AVWS の 診 断 は ウ ェ ス タ ン ブ
ロ ッ ト を 評 価 し ， 高 分 子 多 量 体 の 減 少 ・ 欠 損 を 評 価
す る こ と で 可 能 で あ る ． し か し ， ウ ェ ス タ ン ブ ロ ッ
ト の 評 価 に 精 通 し て い な い 臨 床 医 に は ， 困 難 を 伴 う
と 思 わ れ る ． 検 査 値 と し て は ， 健 常 人 を 基 準 と し た
VWF 高 分 子 多 量 体 量 を 臨 床 検 査 値 と し て 数 字 で 評
価 で き れ ば ， 診 療 現 場 で は 広 く 用 い ら れ る よ う に な
る で あ ろ う ．
　 現 在 わ れ わ れ は ， VWF 高 分 子 多 量 体 量 を 臨 床 検
査 値 と し て 評 価 で き る よ う ， SDS-ア ガ ロ ー ス ゲ ル

電 気 泳 動 に よ る VWF 多 量 体 解 析 の 標 準 化 を 進 め て
い る ． 多 量 体 の 泳 動 像 に 大 き な 影 響 を 及 ぼ す ア ガ
ロ ー ス 濃 度 は 1.2 ％ に 統 一 し て い る ． 標 準 血 漿 お よ
び 患 者 血 漿 中 の VWF 抗 原 量 を あ ら か じ め 定 量 し て
お き ， 等 量 の VWF 抗 原 量 に な る よ う に 標 準 血 漿 と
患 者 血 漿 の 泳 動 量 を 調 節 し ， 隣 接 レ ー ン で 比 較 解 析
す る ． 一 次 抗 体 の 種 類 を 統 一 し ， HRP 標 識 二 次 抗
体 を 用 い た 化 学 発 光 に よ る 多 量 体 バ ン ド の 検 出 お よ
び 定 量 に は ， X 線 フ ィ ル ム で は な く イ メ ー ジ ア ナ ラ
イ ザ （ 例 え ば LAS 4000） を 用 い る ． さ ら に ， 後 述 の
定 量 化 に は ， 最 小 単 位 で あ る VWF ダ イ マ ー の 特 定
（ 意 外 に 難 し い ） が 重 要 で あ る た め ， そ の 特 定 に は 慎
重 を 期 す る こ と と し た ． 定 量 法 （ 数 値 化 ） に は ， VWF 
large multimer index を 用 い る 7 ） ． ダ イ マ ー の バ ン ド
を 1 番 と し て 低 分 子 量 側 か ら 数 え ， 1～ 5 番 を 低 分
子 領 域 ， 6 ～ 10 番 を 中 分 子 領 域 ， 11 番 以 上 の す べ て
を 高 分 子 領 域 と 呼 ぶ ． イ メ ー ジ ア ナ ラ イ ザ で 各 領 域
の シ グ ナ ル 強 度 を 取 得 し ， 標 準 血 漿 に お い て 高 分 子
領 域 の 強 度 が 全 体 （ 3 領 域 の 合 計 ） の 20–30％ （ 目 標 は
25 ％ ） と な る よ う に 像 を 調 整 し た 上 で ， 隣 接 レ ー ン
の 患 者 血 漿 の 高 分 子 領 域 の 割 合 を 求 め る ． そ の 値
を ， 標 準 血 漿 の 高 分 子 領 域 の 値 （ 20–30％ ） で 除 し ， ％
表 示 し た も の を VWF large multimer index と 定 義 す
る （ 図 2） ． こ の index を 用 い る こ と に よ っ て ， 施 設
間 や 検 査 者 間 ， 日 差 等 の 影 響 を で き る だ け 排 除 し ，
標 準 血 漿 を 100 ％ と し た と き の 患 者 VWF 高 分 子 多
量 体 量 を ％ 表 示 で 定 量 評 価 す る こ と が で き る ． こ の
方 法 で 施 設 間 の ば ら つ き が 減 少 し ， 患 者 高 分 子 多 量
体 を 評 価 で き る よ う に な る こ と を す で に 確 認 し て い
る ． こ の 方 法 を 完 成 さ せ ， 近 々 に 論 文 発 表 し た い と
考 え て い る ．

4． 消 化 管 血 管 異 形 成 の 形 成 メ カ ニ ズ ム

　 循 環 器 疾 患 に 伴 う AVWS で の 出 血 で は ， 消 化 管
出 血 が 多 い の が 特 徴 で あ る ． そ し て 消 化 管 出 血 は 通
常 血 管 異 形 成 か ら の も の で あ る ． 消 化 管 血 管 異 形 成
（ angiodysplasia ） は 粘 膜 の 毛 細 血 管 の 拡 張 と し て と ら
え ら れ ， 小 腸 を 含 む す べ て の 消 化 管 に 生 じ る ． そ の
た め ， 循 環 器 疾 患 に 伴 う AVWS か ら の 出 血 で は 小
腸 の 検 索 も 重 要 で あ る ． 消 化 管 血 管 異 形 成 は 加 齢 と
共 に 増 加 す る ． 大 動 脈 弁 狭 窄 症 に 随 伴 す る 消 化 管 血
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管 異 形 成 は ， 大 動 脈 弁 狭 窄 症 自 体 が 高 齢 者 に 多 く 発
症 ・ 進 展 す る 疾 患 で あ る た め ， 消 化 管 血 管 異 形 成 も
高 齢 に よ っ て 生 じ る も の と も 考 え ら れ て き た ． し か
し ， LVAD が 装 着 さ れ た 若 年 者 で も 消 化 管 血 管 異 形
成 は 生 じ て お り ， 脈 圧 消 失 ・ 低 血 圧 に よ る 組 織 灌 流
障 害 や 虚 血 に よ る VEGF 発 現 調 節 を 介 し た 血 管 新
生 が 原 因 か も し れ な い ． 一 方 ， VWF と 血 管 新 生 や
血 管 異 形 成 と の 関 連 も 論 じ ら れ て お り 18） ， VWF 高
分 子 多 量 体 の 減 少 が 血 管 新 生 を 促 進 し て い る の か も
し れ な い ． こ の 消 化 管 血 管 異 形 成 の 形 成 メ カ ニ ズ ム
は 未 だ 不 明 で あ り ， 今 後 の 研 究 が 必 須 で あ る ．

5． お わ り に

　 こ れ ま で 述 べ て き た よ う に ， 種 々 の 循 環 器 疾 患 に
AVWS が 随 伴 す る ． こ の 疾 患 合 併 の 臨 床 的 イ ン パ
ク ト は 非 常 に 大 き い に も か か わ ら ず ， 診 療 現 場 で ほ
と ん ど 認 識 さ れ て い な い ． わ れ わ れ は ， 循 環 器 ・ 消
化 器 の 診 療 科 と と も に 種 々 の 疾 患 を 登 録 し ， 標 準 化
し た VWF 多 量 体 解 析 法 に よ っ て 定 量 化 し て ， 横 断
的 ・ 縦 断 的 解 析 に よ っ て 循 環 器 疾 患 に 随 伴 す る
AVWS の 実 態 を 明 ら か に し よ う と す る 多 施 設 共 同

前 向 き 臨 床 研 究 acquired von Willebrand syndrome co-
existing with cardiovascular diseases study（ The AVeC 
Study） を 開 始 し た （ 図 3） ． 近 い 将 来 に 改 め て そ の 結
果 を 報 告 で き れ ば と 考 え て い る ． 循 環 器 疾 患 に 随 伴
す る AVWS が 広 く 理 解 さ れ ， 適 切 な 診 療 方 針 が 選
択 さ れ る よ う に な る こ と を 期 待 す る ．
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