
PNH患者さんの罹病リスクおよび重篤な転帰を判定するうえで、
包括的臨床評価は重要です1-5

溶血亢進のエビデンス
●　 LDH ≥ 1 .5×ULN （正常範囲＝ 105 ～ 333 IU/L）＊

●　 網赤血球の数値が高い（>1.5%）＊

●　 ヘモグロビン値が低い（女性︓<12.1 g/dL、男性︓<13.8 g/dL）＊

●　 ハプトグロビン値が低い†（<41 mg/dL）＊

●　 ビリルビン値が高い（直接︓>0.3 mg/dL、合計︓>1.9 mg/dL）＊

●　 ヘモグロビン尿

血栓症の徴候および症状
●　 D-ダイマー値が高い（>250 ng/mL）＊

●　 血小板の数値が低い（<150 × 10 9/L）＊

●　 腹痛
●　 胸痛
●　 呼吸困難
●　 嚥下困難
●　 神経症状
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腎機能障害の徴候
●　 eGFR（推算糸球体ろ過量）の数値が低い（<90 mL/min/1.73 m2）＊

●　 血清クレアチニン値が高い（女性︓>1.1 mg/dL、男性︓>1.3 mg/dL）＊

QOLの要素
●　 疲労
●　 疼痛

疾患進行に関する他のエビデンス
●　 クローンサイズの増加
●　 N末端プロ脳性ナトリウム利尿ペプチド（NT-proBNP）の上昇（正常範囲

は性・年齢で異なる）
●　 血栓塞栓症の既往歴
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＊ 基準値は検査施設間や個体間でわずかに異なることがあります。上記の高値は、MedlinePlus、Medscape、またはメイヨー財団（Mayo Foundation）のいずれかが定
 義する正常値の上限値を示し、低値は下限値を示します。

† ハプトグロビン値の低下は、溶血した赤血球から放出された血漿遊離ヘモグロビンの過剰を示唆します 6。

PNH クローンが検出された場合は、定期的にそのサイズをフォローする必要があります。これは、
クローンサイズが一定のまま推移する症例が多い一方で、急速に拡大する症例もあるためです 7。
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