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 出 血 傾 向 
 Bleeding Tendency, Hemorrhagic Diathesis 

 

[要 旨] 出血傾向とは，血管，血小板，凝固因子・抗凝固因子，線溶因子・線溶阻止因子など

の先天的・後天的に起こる量的質的異常によって引き起こされ，軽症では止血困難を呈する。出

血が頭蓋内などの致死的な部位に出現する場合や，出血が止まらず大量出血を起こす出血傾向で

は致死的となる。臨床医は出血症状が出現してからではなく，出血傾向の出現・増悪を予知して

治療を優先しないと，取り返しのつかないこととなる。そのためには，出血斑などの臨床症状や

出血傾向の部位・経過から，原因となる病態を推測すると共に，出来るだけ早く出血傾向の鑑別

のための臨床検査を効率よく施行することが大切である。血小板・血管系の異常では，表在出

血・粘膜出血が特徴的で，凝固・線溶系の異常では，関節・筋肉内などの深部出血が特徴的であ

る。前者は滲み出るような出血で圧迫のみで止血しやすく，後者は外傷直後ではなく，時間が経

過してから大量出血を来しやすく，圧迫をはずすと再出血しやすい。出血傾向の原因は多岐に渡

り，病態により検査の項目や検査回数などは異なる。 

[キーワード] 紫斑，血小板，vWF，凝固検査，FDP 

=-=-=-=-=-=-=-=-=-=-=-=-=-=-=-=-=-=-=-=-=-=-=-= 

■外来で出血傾向・出血性素因を疑うとき 

 出血傾向または止血困難を主訴に医療機関を受

診する時は，症状によって各診療科を受診する。

小出血斑は皮疹として皮膚科へ，関節内出血では

関節の変形で整形外科へ，鼻出血は耳鼻科へ，月

経過多や不正出血は産婦人科へ，下血は消化器科

へ，などと，殆どの診療科が出血性疾患に遭遇す

る。手術後や抜歯後に出血が止まらず，止血困難

の精査で初めて出血性疾患の精査を行うこともあ

る。先天性疾患は頻度が低く，近年は小児科で幼

少期に診断がつくことが多い。後天性では血小板

系の疾患が多いが，頻度は低い疾患でも，日常初

期診療において見逃してはならない。出血傾向・

止血困難で来院した患者の臨床症状と医療面接で

大切なポイントと速やかに施行すべき基本的な検

査を図1のフローチャートで示した。 

A．臨床症状 

 臨床症状から出血傾向の病態が推測可能なこと

が多い。(A)表在性の点状出血や紫斑などの小出

血斑や粘膜の出血は，血小板や毛細血管の障害を

疑い，(B)関節内や筋肉内への深部出血では凝固

障害を疑う。一般に，血小板や血管障害ではじわ

じわと滲むように出血し，凝固異常では大量に出

血する。 

B．医療面接・身体診察のポイント 

 出血の部位や臨床症状から病態を推測しながら，

病歴・発症年齢・家族歴・薬剤服用歴などを詳細

に聴取する。先天性か後天性か，急性か慢性か，

軽症か重症かなども念頭におき，医療面接を行う。

特徴的な臨床症状も良く知られており，表1に出

血症状から病態の推測が可能な代表例を示した。 

■診断の進め方 

A．出血性疾患のスクリーニング基本的検査 

 出血傾向または止血困難を主訴として来院した

場合の基本的スクリーニング検査としては，末梢

血血球計数検査(CBC)・末梢血塗抹標本・網赤血

球と，凝固スクリーニングの APTT・PT・フィ

ブリノゲンと，線溶系スクリーニングの FDP 検

査の 7 項目を施行すべきである。さらに，肝機

能・腎機能をスクリーニングするための血液化学 
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図1 出血傾向が疑われた場合のフローチャート 

 

検査(TP, ALB, T-Bil, I-Bil, UN, クレアチニン, 

LDH, AST, ALT, ALP, TC, CK, 血糖など)と検尿

も必須の検査である。 

B．確定診断のための第二次凝血学的検査の 

選び方 

 臨床症状や病歴と基本的検査の結果から第二次

凝血学的検査を選択する。 

 1)播種性血管内凝固症候群(Disseminated in-

travascular coagulation : DIC)関連検査としては，

二次線溶活性の指標には D ダイマー，凝固亢進の

指標には，TAT・SFMC，線溶亢進には PIC，線

溶低下には PAI-1，消費性凝固障害の指標として

は AT III，消費性線溶障害としては  α  2  PI などを

検査する。その他，フォン・ウイルブランド因子 

出血傾向 

止血困難 

健診にて血小板減少 

 

臨床症状 

(A)点状出血・紫斑 

表在出血・粘膜出血 

歯肉出血 

鼻出血 

吐下血 

性器出血 

(B)広範な皮下溢血斑 

関節内出血 

筋肉内出血，など 

医療面接 

 発熱・貧血症状 

 既往歴：抜歯・手術後止血困難 

       血液疾患・肝臓疾患・腎臓疾患 

 生活習慣，食習慣（偏食，飲酒） 

 薬剤服用歴：鎮痛解熱剤・抗血小板剤等 

 家族歴：出血性疾患 

身体所見 

 出血部位の観察：表在(A), 深部(B) 

 皮膚・口腔内粘膜の丹念な診察 

 滲むような出血(A), 多量出血(B) 

 外傷直後から出血(A), 数時間後に出血(B) 

 圧迫止血可能(A), 圧迫をとると再出血(B)

 黄疸・リンパ節腫脹・脾腫，など 

基本的検査 

 ①血液(CBC) 

 ②凝固・線溶スクリーニング：APTT，PT，フィブリノゲン，FDP 

 ③網赤血球 

 ④白血球分画，血液塗抹標本による白血球，赤血球，血小板形態 

 ⑤生化学 

   LDH，T-Bil，I-Bil，AST，ALT，ALP，UN，クレアチニン，TP，Alb 

 ⑥その他：検尿，CRP, フェリチン 

鑑別診断に必要な検査 

 ①DIC 関連検査：D ダイマー，SFMC，TAT，PIC，PAI-1，ATIII，α2PI 

 ②凝固関連検査：凝固因子定量，凝固因子インヒビター検索，ループスアンチコアグラント 

 ③血小板機能関連検査：血小板凝集能，粘着能（出血時間） 

 ④vWF 関連検査：vWF:AG，vWF:RCo，マルチマー解析，vWF-CP 

 ⑤骨髄穿刺：巨核球/血小板造血，造血器腫瘍，血液疾患の鑑別 

 ⑥PIVKA-II：ビタミンK欠乏 

 ⑦腹部超音波：腹腔内出血，肝脾腫の有無 

 ⑧その他特殊検査：エリスポットなど 

出血傾向鑑別診断の進め方 チャート(図2)へ 
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表1 典型的な出血症状から推測可能な出血性疾患 

  臨床症状   出血性疾患 

 1．粘膜出血・表在出血 血小板減少症・血小板機能異常症，vWD 

 2．新生児における頭蓋内出血， 血友病 A・血友病 B・FVII/FX/FXIII欠乏症の重症型(凝固因子＜1%)， 

    関節内出血・血尿・筋肉内出血・ vWDタイプⅢ，無フィブリノゲン血症 

    脳内出血・後腹膜出血  

 3．外傷時の出血，軽度の出血 血友病 A・血友病 B の中等症(凝固因子 1%～5%)，FXI欠乏症の 

  重症型，フィブリノゲン・FII・FV・FVII・FX 欠乏症の中等症， 

  FV/FVⅢ複合型欠乏症，α2PI欠損症 

 4．臍帯切除痕からの出血・習慣性流産 FXIII欠乏症・無/低フィブリノゲン血症・異常フィブリノゲン血症 

 5．創傷治癒の遅延 FXIII欠乏症 

 6．新生児の顔面の紫斑 血小板無力症，高度の血小板減少症 

 7．繰り返す重度の鼻出血・慢性鉄欠乏性 遺伝性出血性毛細血管拡張症 

    貧血  

 8．新生児の全身性紫斑・電撃性紫斑病 プロテイン C 欠乏症ホモ接合体による DIC 

 

(von Willebrand factor : vWF)，トロンボモジュリ

ン，プロテイン C が血管障害の指標として有用

である。 

 2)凝固異常関連検査としては，各凝固因子の活

性を定量し，クロスミキシングテストにより凝固

因子インヒビター(循環抗凝血素)の検出やループ

スアンチコアグラント(Lupus anticoagulant : LAC) 

を検査する。抗リン脂質抗体や抗核抗体・抗 

DNA 抗体などの自己抗体の検索も有用である。 

 3)血小板機能関連検査としては，ADP・コラー

ゲン・エピネフリンなどの凝集惹起物質による血

小板凝集能検査と，粘着能を調べるリストセチン

凝集 (Ristocetin-induced platelet agglutination : 

RIPA)を施行する。vWF 関連検査は，抗原量測定

(vWF : AG)と活性測定(vWF : Rco)と，複合体を

形成している凝固第 VIII 因子(FVIII : C)を測定す

る。詳細な病型を診断するには，保険収載されて

いないが，vWF マルチマー解析が必要である。

血栓性微小血管症(Thrombotic microangiopathy : 

TMA)の中の血栓性血小板減少性紫斑病(Throm-

botic thrombocytopenic purpura : TTP)の診断には，

保険収載されていないが vWF 切断酵素(cleaving 

protease : CP)の測定が有用である。 

 4)造血器腫瘍や血液疾患では，骨髄穿刺検査を

行い，病型診断を行う。 

 5)ビタミン K 欠乏や肝臓疾患では PIVKA-II の

測定が有用である。 

 第二次凝血学的検査は特殊な検査が多いので，

専門医に相談し，基本検査の結果から良く考えて

鑑別診断・確認診断のために行う。 

C．出血傾向の確定診断の進め方(図2) 

 基本的検査と二次検査を組み合わせた出血傾向

の鑑別診断の進め方を図2にまとめた。診断の基

本は，緊急検査で 1 時間以内に検査報告が得られ

る，血小板数・APTT・PT・フィブリノゲン・

FDP の 5 項目から，図2に示したような病態を推

測し，第二次凝血学的検査を進めていく。 

 1)血小板減少 

 基本的検査では，まず外来診療で頻度の高い血

小板減少症の鑑別が大切である。最初に，抗凝固

剤として用いる EDTA による偽性血小板減少で

はないことを確認する。健康診断で血小板減少を

指摘され精査に来院する出血傾向のない患者は，

本例か ITP であることが多い。白血球減少・貧

血などを合併していたら，骨髄穿刺を施行し，白

血病・悪性リンパ腫などの造血器腫瘍や血液疾患

の鑑別診断をすすめる。FDP 正常で，骨髄所見

にて大きな異常がない場合は，バンチ症候群や肝

硬変症やループスエリテマトーデス(SLE)を鑑別

する。いずれの異常もはっきりしない場合は，除

外診断で ITP と診断可能で，薬剤服用歴や先行

するウイルス感染の有無を調べ，急性 ITP を鑑別 



第 1章 症候編・血液／出血傾向  93  

 

表2 主要な出血性疾患 

分 類 主な病態・機序 主な疾患 

 Ⅰ．血小板の異常   

   A．血小板  1)血小板生成障害  再生不良性貧血・種々の白血病・悪性腫瘍の骨髄転移・ 

      減少症   放射線/抗腫瘍剤の投与・ビタミンB12/葉酸欠乏症・ 

   発作性夜間ヘモグロビン尿症(PNH) 

   2)血小板破壊亢進  特発性/薬剤性免疫性血小板減少性紫斑病(ITP)・播種性 

    血管内凝固症候群(DIC)・血栓性血小板減少性紫斑病 

    (TTP)/溶血性尿毒症症候群(HUS)・Wiscott-Aldrich 症候 

   群 

   3)血小板分布異常  バンチ症候群・肝硬変症・その他の脾腫を来す疾患 

   B．血小板機能  a．先天性  

      異常症  1)血小板粘着障害  ベルナールスーリエ症候群(BSS) 

   2)血小板一次凝集障害  血小板無力症 

   3)血小板顆粒欠如  Storage pool病(Hemansky-Pudlak 症候群) 

   4)放出機構異常症  Cyclooxygenase欠損症・Phospholipase A2欠損症 

   b. 後天性  

   1)薬剤性  アスピリン・インダシンなどの鎮痛解熱剤 

   2)随伴性  尿毒症・肝硬変・骨髄増殖性疾患 

 Ⅱ．血管・結合織   

     の異常  1)アレルギー性  Schonlein-Henoch 紫斑病 

   2)非アレルギー性  老人性紫斑・Cushing 症候群・Ehlers-Danlos 症候群・ 

    壊血病・異常蛋白血症 

 Ⅲ．血漿蛋白の   

     異常  a. 先天性  

 (凝固線溶因子)  1)vWF の異常  von Willebrand 病(vWD) 

   2)凝固因子の異常  血友病 A・血友病 B・その他の凝固因子欠乏症・無/異常 

   3)線溶阻止因子の異常  フィブリノゲン血症 

    α2プラスミンインヒビター(α2 PI)欠損症・プラスミノ 

    ゲンアクチベータインヒビター(PAI)-1欠損症 

   b. 後天性  

   1)ビタミンK欠乏  新生児メレナ・閉塞性黄疸・吸収不良症候群・抗生剤長 

    期投与 

   2)肝疾患  肝硬変・劇症肝炎・急性肝不全・肝移植 

   3)抗凝固薬  ヘパリン・ワーファリン投与 

   4)インヒビター  循環抗凝血素・FVⅢインヒビター・その他のインヒビター 

   5)消費の亢進  播種性血管内凝固症候群(DIC)・アミロイドーシス 

 

する。慢性 ITP では，PAIgG や PBIgG の測定は

診断有用性が低く，保険収載していないが ｢エリ

スポット検査(抗体産生細胞を解析する方法。血

小板膜 GPIIb/IIIa に対する抗体産生細胞を測定す

るアッセイ系が開発され，ITPの診断に有用であ

る。研究室レベルで保険未収載)｣が有用である。 

 

 2)出血性疾患では FDP 検査が大切 

 血小板減少患者では FDP(または D ダイマー・

SFMC)を測定し，DIC や TMA などを鑑別するこ

とが大切である。APTT・PT・フィブリノゲンは，

DIC の病態によって様々な異常を呈する。 
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図2 出血傾向の鑑別診断の進め方 

血小板減少症## 

(薬剤歴確認) 

汎血球減少

芽球・腫瘍細胞出現 

白赤芽球症

異形成・過分葉核好中球

再生不良性貧血

特異的所見に乏しい 

急性白血病・造血器腫瘍

腫瘍の骨髄転移

骨髄異形成症候群・悪性貧血

特発性血小板減少性紫斑病

薬剤性血小板減少症

低形成・脂肪髄 

芽球・腫瘍増加 

腫瘍細胞 

無効造血 

 

 

骨髄穿刺 

巨核球正常/増加 

陽性 

（症状確認） 

骨髄穿刺 

エリスポット# 

巨大血小板
May-Hegglin異常

BSS＊

デーレ小体 

RIPA＊＊低下 

好中球封入体 

血小板凝集能 

小血小板 Wiscott-Aldrich症候群 低下 血清 IgM 

末梢血塗抹標本

網赤血球は様々

網赤血球増加

末梢血塗抹標本

エバンス症候群 
クームス陽性

陽性 SLE

（症状・病歴確認） TMA・HUS

低下 

ANA・抗 DNA 抗体 

vWF-CP# TTP

 血小板減少 

 FDP増加 

 PT延長 

所見 推定される主な病態・疾患 二次・確認検査 所見 

破砕赤血球

播種性血管内凝固症候群
（基礎疾患の確認） 

増加 Dﾀﾞｲﾏｰ・PIC・TAT・SFMC 

肝硬変・重症肝障害 異常 肝機能・腹部エコー 
異常あり

異常なし
 肝機能検査 

先天性ﾌｨﾌﾞﾘﾉｹﾞﾝ異常症

 PT延長 

 APTT延長 

 ﾌｨﾌﾞﾘﾉｹﾞﾝ減少 

異常なし

 肝機能検査 
肝硬変・重症肝障害 

 PT延長 

 APTT延長 
異常あり

高値 

（薬剤歴確認・薬剤混入否定） 

PIVKAII

活性低下 各因子定量 

陽性 ｸﾛｽﾐｷｼﾝｸﾞﾃｽﾄ#･LAC 

ビタミンK欠乏症 

抗凝血薬：ﾍﾊﾟﾘﾝ･ﾜｰﾌｧﾘﾝ

FX・FV・FII欠乏症 

FX・FV・FIIのｲﾝﾋﾋﾞﾀｰ 

陰性 

陽性 陽性･高値 LAC･Bethesda単位 
 APTT延長 

ｸﾛｽﾐｷｼﾝｸﾞﾃｽﾄ*

循環抗凝血素

FVIII・FIX・FXIのｲﾝﾋﾋﾞﾀｰ 

活性低下 各因子定量 
血友病A･B･C（FVIII･FIX･FXI）

FXIIの欠乏症 

vWD重症型 

ヘパリン治療中・混入 

減少 

活性低下 

異常 

vWF:AG定量 

vWF:Rco 

vWFﾏﾙﾁﾏｰ解析# 

異常なし

肝硬変・慢性肝炎 異常あり
 PTT延長  肝機能検査 

活性低下 因子定量 FVII欠乏症

 血小板凝集能
 出血時間延長 

 血小板数正常 
ADP･ｺﾗｰｹﾞﾝ凝集欠如 

ADP･ｺﾗｰｹﾞﾝ凝集低下 

GPIIb/IIIa低下 血小板膜糖蛋白解析# 血小板無力症

（病歴確認） その他の血小板機能異常症

アスピリン様症候群 （薬剤歴確認） 

RIPA低下・異常 vWD 活性低下 

異常 

腎機能

 上記全て正常 
FXIII定量

（病歴確認） 血管性紫斑病

FXIII欠乏症 （病歴確認） 

vWF:AG･vWF:Rco 

vWFﾏﾙﾁﾏｰ解析# 

低下 

（病歴確認） 単純性・老人性紫斑

α2PI欠損 低下 α2PI
腎不全 異常あり

正常 

  #保険収載されていない検査 

  ##始めに偽性血小板減少を否定・ 
   FDPが基準範囲であることを確認 

  ＊BSS：ベルナール・スーリエ症候群 

 ＊＊RIPA：リストセチン惹起性血小板凝集
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 3)APTT・PT の異常 

 FDP が正常範囲で血小板数正常・フィブリノ

ゲン正常であれば，先天性か後天性か病歴を確認

し，凝固因子 FVII・FV・FX の定量とクロスミキ

シングテストで凝固因子インヒビターの有無を調

べ，さらにビタミン  K 欠乏症を鑑別するために 

PIVKA-II を測定する。抗リン脂質抗体や LAC も

検査する。 

 APTT のみ異常に延長しているときは，先天性

か後天性かの病歴聴取の上，内因性凝固因子を定

量し，凝固第 VIII 因子(FVIII : C)が低下している

ときは，血友病 A か重症型の vWD を鑑別する。

凝固第 IX 因子(FIX)が低下しているときは血友

病 B である。後天性では，インヒビターの有無

を検索する。近年 FVIII に対する後天性のインヒ

ビターの発症が，筋肉内出血など重篤な出血症状

を呈し，治療に苦慮することが多いと報告されて

いる。 

 PT 延長は第 VII 因子の異常以外は APTT の異

常も同時に呈すことが多い。 

 4)血小板数正常で出血傾向をみとめる時 

 血小板機能異常症と vWD を疑い，vWF : AG と 

vWF : Rco と血小板凝集能検査を行う。実際はア

スピリンなどの抗血小板剤投与中や鎮痛解熱剤の

服用など薬剤の影響のことも多い。 

 5)基本検査が正常で出血傾向を呈する場合 

 CBC・APTT・PT・フィブリノゲン・FDP の

基本 5 項目に異常がない場合，FXIII を測定し，

低値の場合は，FXIII 欠乏症やアレルギー性血管

性紫斑病と診断可能である。 

■入院か外来かの判断 

 出血傾向で入院を要する場合は，白血病などの

造血器腫瘍や骨髄性血液疾患以外では，下記のよ

うな病態である。 

 1．全身性持続性の点状出血・紫斑：急性 ITP 

など 

 2．筋肉内・関節内出血：血友病，後天性イン

ヒビター(FVIII に対する) 

 3．原因不明の下血：ビタミン K 欠乏症 

 4．基礎疾患による凝血学的異常：DIC 

 5．先天性凝固欠乏症や vWD の重症型の診断

時：凝固因子が 1 % 以下の場合 

など。 

■専門医にコンサルテーションするポイント 

 出血傾向は，肝機能障害や腎機能障害などの原

因が判明している病態以外は必ず専門医にコンサ

ルトし，診断や治療に当たることが大切である。 

■経過観察に必要な検査項目や頻度 

 経過観察の検査項目の種類と頻度は，基礎疾患

の重症度や出血傾向の病態の変化により異なる。

一般的には基本的検査と第二次凝血学的検査の中

で必要な項目を選択してフォローアップしていく。

濃縮血小板血漿・新鮮凍結血漿・第 VIII 因子製

剤などの血液製剤の補充療法を余儀なくされる場

合や，血漿交換療法が必要な場合は，治療前後に

検査を施行し治療効果を確認する。アクティブな

出血が継続している場合は，数時間毎などの頻回

な検査が必要である。DIC では，急性型 DIC で

は毎日，時には数時間毎の検査が必要で，慢性型 

DIC では週に 1 回から 2 回で良いこともある。

DIC ではさらに凝固優位型や線溶優位型で経過観

察の検査項目も若干異なり，基礎疾患によっても

異なる。 

 ITP では血小板数 2 万/µ l 以上あれば自発的な

出血症状は殆どなく，5 万/µ l 以上あれば日常生

活に支障はない。DIC では基礎疾患の寛解ととも

に DIC も軽快して退院することが多い。TMA は

重篤な疾患であるので，寛解後退院させるが，先

天性の場合は外来で週 1 回新鮮凍結血漿の補充療

法を行う。先天性凝固因子欠乏症の重症型は，教

育入院後自宅で補充療法の自己注射を行い，中等

症から軽症の場合は，経過観察のみで良い。後天

性凝固インヒビターでは，一般的には凝固因子が 

5 % 以上に軽快してから退院させ，実際には 20 % 

以上まで回復していることが多い。このように病

態や症状が落ち着いて外来で経過観察するときは，

概ね月に 1 回の通院で良いことが多い。しかし，

抜歯や手術に際してはあらかじめ準備が必要であ

り，また，疾患により外傷時の出血状態が異なる
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ことを患者によく説明し，自己管理の教育を行う

ことも大切である。 
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