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⑯  Bjologicals 2006 nanofl】レatiorlPrOCeSS：  製造工程で人由来の赤血球や胎盤を使用するウマ抗人的眼細胞免疫グロブリンにプリオン病  
こ34：227－231   AppI7c∂tio†1tOat†1er∂PeUtic  に感染した人の脳乳剤を涜加し、ナノフィルトレーションを行なったところ、1．6～3．3Logのプリオ  
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,, v,, s,,,,i,i, bloodtrans［usion：reSultsofthe  白血球除去フィルターが導入された1999年以陀、献血後にvCJDを発症した供血若から字音血を  
2006：91：22†230   UKTr∂nSfusionMcdjcine  
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EffectivenessofIeucoreduction  
白血球除去工程によって異常プリオンタンパクの惑染性を60％減少させることができるが、す  

⑰  しancet2004：364：529一 531   forremovaJofhfectivityoF transrnissiblesporlgiform  なわち血矧こは感染性が40％残存する。（WBCは1XlO（6′′u‖it未満になっており赤血球製剤や  
encephalopathies什omblood  血小板製剤の感染リスクは／くッグに残存する血矧二依存している。文献②）   

ヒト型のプリオンタンパクを発現するトランスジェニツク（Tg）マウスを作製し、BSE感染牛及び∨  
CJD由来の脳乳剤をそれぞれ脳内接種により感染実験を行った。ヒト型TgにBSE由来異常プl）  

⑬  bncetNeurology  PredictingsusceptJbi（jtyand inGubatjontjme0fhuman－tO－  オンタン／くクは感染しなかったが、遺伝子型がMM（メチオニン・メチオニン）型やMV（メテオニ  
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他の遺伝子型よりも抵抗性を示したが感染が成立した。VCJDの感染効率はヒトからヒトの方  
が、牛からヒトよりも高い。   
プリオン病が輸血で感染することをヒツジの系で詳細に解析した報告である。TSE発症前の状  

Priondist〉aSeSaree用cien廿y       態を含めた異常プリオンに感染したヒツジの血液を輸血することによって、8SE由来のプリオン  

⑭  Bl00d2008・112・4739一            4745  什ansm配edbybloodレansfusion  病では36％、SCraPie由来のプリオン病では43％の 血を受けたヒツジがプリオン病を発症し    insheep  た。これまでのマウスなどの小動物を用いた実験と異なり、ヒトの輸血に使用する量を投与で  
きること及び長期間の観察が可能（マウスでは2年以下）な点がヒトに近い。   

8．英国、フランス、アメリカ、カナダにおける対応   
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”GuidanceforIndustry：Revised  
PreventiveMeasurestoReduce  

⑩  FDA（2009．6．18）  thePossibJeRiskof  
TransrnissionofCreutzfeldt－  献血制限を行う施策を続行する（2009．6．18現在）。   
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Willebrandfactor（vWF），WhichLeadstoasecondary  
de丘ciencyofFⅥⅡ【5】．   
FVIIIi5an eSS亡ntialcompo爪en【Oftheint血sic  
pathwayofthebloodcoagula【ioncascade．ttserves  
asacofac【OrfqfaSerinepro【easefactorIXa（FIXa），  
which，inits membrane－♭ound complex（Xase），  
ac【ivate5hctorX【4，5】．Activat亡d factorX（馳）  
then particlpate5in the conve血on of a zymogen  
prothrombinin亡O thrombin，a key亡nZyme Ofthe  
coagulationcascade．Subsequ印tly，一山ombimcleayes  
丘brinogento丘brinandactivatesFXlII，示hichleads  
【O formation of a stable clot．Immcdia【elY af［亡r  
r亡1easeintocirculation，FVIⅢbinds【OYWFtofonna  
tightnoncovalentcomplcx・As50C血ionwithvⅥ下k  
r！quiredformaintainirLg【henormalFⅥItlevelin  
cir⊂ulation and for preYenting theintefaCtion of  
FVmwi血othercomponentsoftheintrirLSicXase  
complex．In addition，VWF pro【eCtS FVm 丘oEn  
hactiva【ion by a亡tiYated protein C，and activユーcd  
円X and FX．Upon activa【ion of th亡FⅥⅠⅠ／vVF  
complexbythrombin，FⅥIlisrapidly代Iea＄edfrom  
【hecomplexwithvWFt4，‘】，   
Whileini【iationof－bloodcoagulationisascribed  
【0血eextrinsic，tissuefactor－depe爪dentpathwayin  
示hich sm11amounts of actiYatCd factor＄IX and  
X aEC gCnerated，（heintrinsic pathway catalyses  
activationoffa∝OrXapproximat亡Iy50－bldmor亡  

‘5  

王f．1JIL－（〕バIiliaJn（ircplaccmcnttlleraPy  

八⊂＝＝dl：．g亡0ユ与しけ、・C）′OF［hcⅥ70rld Federa【ionof  
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トf証【一一叩hltl．一人iSthcmos【COmmOnbleedingdisor－  
dcr，＼＼・hlChilEEcc【Sl＝5000m3lcsandiscausedbya  
dcllCIC11⊂〉・Orrし1n⊂【10‖aldcfcctsi】1COagulationrac【Or  

＼TH＝n／Il＝川．HaemophJILaBorChris【maSdisease  
ntfc亡てSl＝30000 ‖1alcs rユ】andlS CauSed by a  
llC！し〔ユ1〔こlり・de【c⊂しin coagulユ110∫1FactorIX（FIXト  

トoてilCOndi亡血1S arC X－llrlked rece5Sive disordcrs  

⊂コl」〇ed b）′Ⅰ¶Uta【ion5in【he corr亡叩OPding genes，  
コnJ；一re PnSSCdto the ncx【genCrationthroughtトe  
rぐⅢ．1【ell【1C．、′0n Wlllebrコnd dlS亡aSe15a rare haem－  

orr石」Cこ0‖di［ion，i【lhcri〔cdln au【OSOmaldominant  
fLISl－Lm㍉⊂atlSCd b〉▼a defi⊂i〔nC）・Or defect of von  
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