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図１ 症例１，初診時左鼻腔 

鼻中隔粘膜に怒張した血管および複数の動静脈奇形を認める． 

 

 

図２ 症例１，ポリドカノール初回注入１ヶ月後 

怒張した血管及び動静脈奇形は消褪している． 
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図３ 症例１，ポリドカノール初回注入 11ヶ月後 

再び血管の怒張及び動静脈奇形を複数認める． 

 

 

図４ 症例２，左第 3指 

末梢血管拡張所見を認める． 
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図５ 症例２，初診時左鼻腔 

左鼻中隔に孤立性の動静脈奇形を認める． 

 

 

図６ 症例２，ポリドカノール注入 1ヶ月後 

初診時に認めた動静脈奇形は消褪している． 
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1．自発的な繰り返す鼻出血 

2．多発性の毛細血管拡張（特に口唇・口腔・指・鼻腔） 

3．消化管の毛細血管拡張や肺・肝・脳・脊髄の動静脈奇形などの内臓病変 

4．第一度近親者が HHT と診断される 

Definite: 3項目以上該当 

Possible or suspected: 2項目該当  

Unlikely: 該当数 2項目未満 

表１ HHT診断基準（Curaçao 基準） 

 

 

  頻度 持続時間 程度 

軽症 週 1 回未満 ＜ 5 分 軽症（にじみ出る） 

中等症 週 1 回以上 ＜ 15 分 中等症（あふれ出る） 

重症 週 2 回以上 ＞ 15 分 重症（貧血あり、輸血歴あり） 

評価前 3 ヶ月間の平均．頻度，持続時間，程度の中で，最も重い重症度基

準を満たすグレードを選択して，鼻出血全体の重症度とする． 

表２ 鼻出血重症度分類 

難病情報センター“オスラー病” http://www.nanbyou.or.jp/entry/4352（2019年 10月参照）より改変 


