
Table　1　Laboratory data on admission

Bleeding time 2 min.WBC 5,050 /μl

PT 22.8 sec.RBC 407 × 104 /μl

 （23.5 %）Hb 11.1 g/dl

APTT 58.1 sec.Ht 35.3 %

HPT 98.8 %PBC 21.5 × 104 /μl

はじめに

先天性第V因子欠乏症は，1947 年 Owren1）によ

り報告されたまれな疾患で，その頻度は 100 万人

に 1人といわれている．今回，我々は，術前に先

天性第V因子欠乏症と診断し，治癒切除した結腸

癌の 1例を経験したので報告する．

症 例

患者：71 歳，女性

主訴：貧血

既往歴：止血凝固異常を指摘されるような既往

はなかった．

家族歴：両親がいとこ結婚である．兄弟姉妹は

男 3人女 3人，子供は男 2人女 1人で，患者本人以

外に明らかな止血凝固異常者はなかった．

現病歴：1999 年 4 月頃から近医で軽度の貧血

症を指摘され，便潜血反応陽性のため当科へ紹介

され，7月 6日，初診した．

初診時現症：腹部 平坦，軟．腫瘤を触知せず．

注腸造影検査：肝彎曲部に管腔のほぼ全体を占

める腫瘤による陰影欠損像を認めた．

大腸内視鏡検査：肝彎曲部に 1型腫瘍を認め

た．腫瘍は比較的柔らかく，スコープは容易に腫

瘍を越え口側へ通過した．また，大腸の他の部位

には異常所見を認めなかった．

以上より肝彎曲部結腸癌と診断し，7月 21 日入

院した．

入院時検査所見でプロトロンビン時間（PT）

22.8 秒（23.5％），活性化部分トロンボプラスチン

時間（APPT）58.1 秒と延長していた（Table 1）．

出血時間は 2分，ヘパプラスチンテストは 98.8％

と問題なかった．このため，第V因子欠乏症を強

く疑い，血中第V因子活性を測定したところ，9％

と著明に低下していた．先天性第V因子欠乏症を

伴う結腸癌と診断した．

手術所見：手術直前に新鮮凍結血漿を 6単位輸

注した．この時点で，血中第V因子活性は 29％ま

で改善していた．しかし，開腹術にとりかかった

ところ，まだ易出血性で，術創部皮下脂肪組織内

から出血を認めたため，術中さらに新鮮凍結血漿
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Table　2　Progress of PT and APTT during the postoperative period

を 5 単位輸注した．この直後から通常の開腹術の

ように止血が容易になり，肝彎曲部の腫瘍を含め，

結腸右半切除術を遂行した．

摘出標本：肉眼形態は肝彎曲部の 1型腫瘍で

あった（Fig. 1）．組織学的検査では，well differ-

entiated adenocarcinoma（mp，ly0，v1），リンパ節

転移なく，stage I であった．

術後経過：術後も 4日間連日新鮮凍結血漿を 5

単位輸注することで， この間の PT値を 17.6 秒，

APTT値を 51.3 秒までに保つことができ（Table

2），後出血を認めず経過は良好で，8月 30 日，退

院した．

考 察

第V因子は，トロンボプラスチン，カルシウム

の存在下でプロトロンビンをトロンビンに変える

はたらきをする凝固因子である．先天性第V因子

欠乏症は，その頻度が 100 万人に 1人程度といわ

れるまれな疾患で本邦では約 50 例の報告がある

に過ぎない2）～5）．男女両性にみられ，染色体では，

1q21-25 に異常を認め，常染色体劣性遺伝形式を

とると考えられており6）7），両親が血族結婚である

家系内発生が注目されている．自験例では両親が

いとこ結婚であることから家系内発生例であるこ

とが示唆される．本症は，2次止血機構に異常をき

たすものの，血友病A，Bに比べ，出血症状が軽

微であるため，parahemophilia と診断されずに日

常生活を過ごしていることが多い8）9）．自験例も

71 歳ではあるが，これまで先天性第V因子欠乏症

と気付かず普通に日常生活を送っており，術前に

PTおよびAPTTの遅延から本症を診断し，適切

な周術期の止血管理がなされていなければ，術中，

術後に大出血をきたした可能性がある．

Fig. 1 Macroscopic findings of resected specimen

showed type 1 colon cancer.
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周術期管理において，第V因子活性を高く保ち

たいものの，第V因子は，半減期が約 36 時間と安

定性に欠けることから，製品化された濃縮第V

因子製剤は存在しない10）．このため，新鮮凍結血

漿の輸注により第V因子活性を高く保たなくて

はならない11）12）．しかし，大量の新鮮凍結血漿の輸

注は副作用が懸念される．つまり，新鮮凍結血漿

は蛋白質や電解質を多く含んでいるため，特に，

自験例のような高齢者では，呼吸，循環器系の負

荷に注意を要する．また，免疫能に対する影響や

ウイルス感染の危険性なども危惧される．

医学中央雑誌により「parahemophilia」をキー

ワードに，本邦における先天性第V因子欠乏症患

者に対する腹部手術の報告例について検索する

と，1987 年以降会議録を除けば自験例を含めても

わずか 8例であった．

この 8例について検討すると，年齢は 14 から

71 歳であった．性別では，一見，女性のほうが多

いものの，婦人科疾患の 4例を除けば，男性 2例，

女性 2例と差はなかった．原疾患では，婦人科疾

患が 4例，消化器疾患が 2例，腸腰筋血腫および

尿管腫瘍がそれぞれ 1例ずつであった（Table 3）．

消化器外科手術例に限ればわずか 2例であり，

さらに，大腸癌手術例は自験例が初めてである．

第V因子活性は，1～2％から 28％で，PT，

APTTも個々の症例でかなり差があった．症例数

が少ないことや，原疾患や術式の相異にもよるが，

本症における手術時に必要な第V因子活性値は，

報告者により 10％から 20％以上とさまざまであ

るように3）7）8）11）～15），第 V因子活性の程度と，周術

期における新鮮凍結血漿の輸注量や術中出血量と

の間に相関は認められなかった．自験例でも，当

初は術直前の新鮮凍結血漿輸注で，第V因子活性

は 29％まで上昇していたが，開腹すると，まだ出

血傾向にあったため，急遽，新鮮凍結血漿 5単位

を追加輸注することで，安全に手術を遂行できた．

つまり，自験例では第V因子活性は 29％でも開

腹術には十分ではなかったといえる．

第V因子活性値をもとに新鮮凍結血漿の至適

輸注量を決定したいものの，現時点では症例数が

少ないことから，周術期における出血傾向の度合

142（1628） 日消外会誌 ３６巻 １１号先天性第V因子欠乏症を伴う結腸癌の 1例



いを類推できないので，個々の症例で出血の程度

から，周術期の止血管理に必要かつ十分な新鮮凍

結血漿の投与量，および投与日数を検討しなくて

はならない．
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A Case of Colon Cancer with Congenital Factor V Deficiency

Yoshifumi Sakata, Hideo Mishima, Kazuya Yamaguchi and Naoki Hirabayashi
Department of Gastroenterology, Hannan Municipal Hospital

A 71-year-old woman seen for anemia and positive fecal occult blood, was found in Barium enema exami-
nation and colonoscopy to have colon cancer at the hepatic flexure. Preoperative screening showed anemia,
prolonged prothrombin time（PT）（22.8 s 23.5％）, and activated partial thromboplastin time（APTT）（58.1 s）.
The level of the factor V was 9％. Her parents had a consanguineous marriage. We found the patient had con-
genital factor V deficiency（parahemophilia）, so we transfused 6 units of fresh frozen plasma（FFP）preopera-
tively to improve PT and APTT. Under transfusion of FFP, we conducted right hemicolectomy. We trans-
fused 20 units of FFP postoperatively. No serious hemorrhaging was detected during or after surgery.
Key words：congenital factor V deficiency, parahemophilia, colon cancer
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