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ピアスカイは発作性夜間ヘモグロビン尿症（paroxysmal 
nocturnal hemoglobinuria: PNH）の治療薬です。

この冊子は、ピアスカイによる治療を受ける患者さん、ご家族や
介助の方に、治療について知っておいていただきたいことを
まとめたものです。
病気のこと、ピアスカイとはどんな薬なのか、治療のスケジュール、
副作用とその対処方法などをご説明します。

PNHやピアスカイでの治療に対して、心配なことや気になること
があれば、遠慮なく医師、看護師、薬剤師などにご相談ください。

は じ め に

治療を安全に行うために必ず守っていただきたいこと

現在お使いいただいている薬は、薬局で買った薬やサプリメント
も含め、すべて主治医にお知らせください。

以前に薬や注射の治療を受けて、発疹やかゆみなどが出たこと
がある方は、あらかじめ主治医に申し出てください。

ピアスカイによる治療を受ける方は、常に治療 連 絡カードを
携帯し、医療機関を受診するときに提示してください。
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補体

補体の攻撃

補体制御
タンパク

溶血
赤血球

Ⅰ．発作性夜間ヘモグロビン尿症（PNH）ってどんな病気？

発作性夜間
ヘモグロビン尿症（PNH）とは

私たちの血液は、血漿という液体の成分のなかに、赤血球、白血球、血小板
という�種類の血液細胞が混ざったものです。�つの血液細胞は、骨髄の
なかの造血幹細胞という細胞からつくられます。
PNH患者さんの体では造血幹細胞の一部の遺伝子に変異が起こり、PNH
タイプ赤血球という異常な赤血球がつくられてしまいます。

PNHの発症のメカニズム�）

正常な赤血球とPNHタイプ赤血球の違い（イメージ）

赤血球の表面に補体制御タン
パクがないため、赤血球は補
体の攻撃を受けて破壊されて
しまいます（＝溶血） 。

赤血球の表面にある補体制御
タンパクが、補体の攻撃から
赤血球を守っています。

PNHは、血液細胞のもとになる造血幹細胞と呼ばれる細胞
が突然変異を起こし、異常な赤血球（PNHタイプ赤血球）が
つくられることにより、溶血が起きる病気です。

正常な赤血球 PNHタイプ赤血球
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C�活性化

C�活性化

好中球などが
病原体を
処理する

はたらきを促す

病原体の細胞膜に
穴をあけて

破壊する

感染したところに
白血球を呼び寄せ、

活性化させる

補体は、免疫機能において重要な役割を果たす血液中のタン
パク質です。私たちの体に細菌やウイルスなどの病原体が侵入
すると、補体は病原体を退治するためにはたらき、私たちの体
を感染症などから守ってくれます。

一方で、補体は過剰に活性化することでさまざまな病気の発症
にかかわってしまうことがあります。

補体には�つの成分（C�～C�）があり、それぞれが段階的に
活性化して、体を病原体から守ります。
なかでもとくに重要な役割を果たすのがC�とC�です。

補体について

�）難病情報センター. 発作性夜間ヘモグロビン尿症（指定難病��）. 
https://www.nanbyou.or.jp/entr y/����（閲覧日：����年�月��日）
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Ⅰ．発作性夜間ヘモグロビン尿症（PNH）ってどんな病気？

赤血球が急激に壊れてしまうため、
赤い色素（ヘモグロビン）が大 量に
尿に出てしまいます。
約�/�の患者さんで、PNHの診断を
受けるまでにヘモグロビン尿がみら
れます�）。

「西村純一，金倉 譲：発作性夜間ヘモグロビン尿症，
難治性貧血の診療ガイド，p.��，����，南江堂」
より許諾を得て転載

溶血によって起こる症状�）

主な自覚症状症状

尿の色がコーラ色になるヘモグロビン尿

体がだるい、めまい、頭痛、耳鳴り、動悸、
息切れなど

白目・皮膚が黄色くなる、尿の色が濃くなる、
体がかゆくなる

貧 血

黄 疸

● ヘモグロビン尿

発作性夜間ヘモグロビン尿症（PNH）とは

PNH患者さんには、溶血や血液中の一酸化窒素の消費量
が増えることによってさまざまな症状や合併症があらわれ
ます�）。日常生活に影響を及ぼすような自覚症状や、生命に
かかわる可能性のある合併症もあるため、治療によりこれ
らをコントロールすることがとても重要です。

おうだん
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※ 一酸化窒素には、血管や筋肉を柔らかくしたり、血管のなかに血のかたまり（血栓）
ができるのを抑える役割があります。

溶血が起こると、ヘモグロビンと血管のなかの一酸化窒素とが結合する
ことで、さまざまな合併症があらわれると考えられています。

溶血により血液中の一酸化窒素の消費量が増えて
起こる合併症�）

主な自覚症状合併症

疲れやすい、食欲低下、息切れ、皮膚のかゆみ
など慢 性腎臓 病

尿量が減る、むくみ、体がだるい急性腎障害

体がだるい、めまい、むくみ、体重の増加、
息苦しい、動悸

食べ物や飲み物をうまくのみこめずにむせる、
のみこむときに痛みが出る

血のかたまり（血栓）が詰まる部位によって
異なる症状があらわれます。
詳細は主治医にご確認ください。

血栓 症
けっせんしょう

そのほか、男性機能障害、腹痛など

�）発作性夜間ヘモグロビン尿症（PNH）の診断基準と診療の参照ガイド改訂版作成のためのワーキング
グループ. 発作性夜間ヘモグロビン尿症診療の参照ガイド 令和�年度改訂版. ����年�月.

�）Nishimura J, et al. Medicine （Baltimore）. ����; ��: ���-���.

嚥下困難・嚥下痛
えんげこんなん・えんげつう

肺 高血 圧 症
はいこうけつあつしょう
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ピアスカイ

赤血球

補体

ピアスカイは補体C�に対する抗体薬（抗C�抗体製剤）です。
補体C�の活性化を阻害するはたらきがあり、PNHによって起こる溶血を
防ぎ、溶血が原因となって起こるさまざまな症状をコントロールすることが
期待されます。

ピアスカイのはたらき（イメージ）

Ⅱ．ピアスカイってどんな薬？

ピアスカイについて

ピアスカイは、PNHによって起こる溶血を防ぐための薬です。

ピアスカイには、体内で分解されにくく、補体C�と何度も結合し、薬
の効果が長く続くようにする目的でリサイクリング抗体®技術が用い
られています。一方で、ピアスカイは治療を終えた後�年程度は体の
なかに残ると考えられるため、注意が必要です。

どんなはたらきをするの？

��



以下に当てはまる方は、ピアスカイでの治療を慎重に進める必要があ
ります。該当するものがある方は、必ず主治医にお知らせください。

ピアスカイによる治療にあたって注意が必要な方

以下に当てはまる方は主治医にお知らせください。
ピアスカイでの治療にあたって注意が必要です。

小児や高齢の方

過去に髄膜炎菌感染症にかかったことがある方

感染症にかかっている方、または感染症にかかっている
ことが疑われる方

妊娠中、妊娠を希望している方、授乳中の方

以下に当てはまる方は、ピアスカイでの治療を受けることができません。
該当する項目がある方は、必ず主治医にお知らせください。

ピアスカイによる治療を受けられない方

以下に当てはまる方は主治医にお知らせください。
ピアスカイでの治療を受けることができません。

髄膜炎菌感染症にかかっている方

過去にピアスカイに含まれる成分でアレルギーを起こした
ことがある方
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治療スケジュール

�週目 �週目

�日目 �日目 �日目

�週目

��日目

�週目

��日目

体重
��kg 以上
���kg 未満

治
療
開
始
２
週
間
前
ま
で

髄
膜
炎
菌
に
対
す
る
ワ
ク
チ
ン
接
種

体重
���kg 以上

�,���mg ���mg
（�バイアル

 [�mL]）

���mg
（�バイアル

 [�mL]）

���mg
（�バイアル

 [�mL]）

���mg
（�バイアル

 [�mL]）

���mg
（�バイアル

 [�mL]）

���mg
（�バイアル

 [�mL]）

���mg
（�バイアル

 [�mL]）

���mg
（�バイアル

 [�mL]）

�サイクル目

�,���mg

点滴静脈内
注射 皮下注射 皮下注射 皮下注射 皮下注射

点滴静脈内
注射 皮下注射 皮下注射 皮下注射 皮下注射

Ⅱ．ピアスカイってどんな薬？

ピアスカイの使用方法

点滴静脈内注射 皮下注射
点滴静脈内注射では、血管のなかに薬剤
を点滴します。薬がすばやく全身に行き
渡るため効果があらわれやすいほか、
皮下注射と比べて一度にたくさんの薬を
注 入することが
できます。

皮 下注 射は 、皮 膚と筋 肉の間 に
薬 剤を注 射 する方 法です 。点 滴
静脈内注射と比べて薬がゆっくり
吸収されます。
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�サイクル目以降（�週間に�回注射）

�週目�週目�週目 �週目 �週目 ��週目 ��週目

���mg
（�バイアル

 [�mLx�]）

���mg
（�バイアル

 [�mLx�]）

�,���mg
（�バイアル

 [�mLx�]）

�,���mg
（�バイアル

 [�mLx�]）

��日目以降、�週に�回

皮下注射 皮下注射

皮下注射 皮下注射

ピアスカイでの治療中は、髄膜炎菌感染症にかかりやすくなります。
過去�年以内に髄膜炎菌に対するワクチンを接種していない場合、
治療開始�週間前までに必ず接種してください。また、その後も定期
的に接種してください。

● ピアスカイは�回目には点滴静脈内注射し、�回目以降は皮下
注射をします。皮下注射は原則として腹部に行います。

● ご自身の体重によって、�回あたりの薬の量が変わります。
● �週間を�サイクルとして治療を行います。
　 �サイクル目以降は、�週間に�回の注射となります。
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Ⅲ．安全に治療するために気をつけることは？

治療を始める前に確認いただきたいこと

ピアスカイでの治療中、感染症にかかりやすくなる傾向があります。
また、感染症にかかったときに、重症化してしまうおそれがあります。

ピアスカイでの治療中は、以下のことに注意が必要です。
治療を始める前に主治医とご確認ください。

感染症に気をつけましょう。

手洗い、うがいなど、感染症予防を心がけましょう。

日ごろから、感染症が疑われる症状
（熱がある、寒気がする、息苦しい、

咳や痰が出る、のどが痛むなど）に
ご注意ください。

ピアスカイでの治療を始めた後に、副作用があらわれることがあります。
「治療中にとくに気をつけていただきたい副作用」（→��～��ページ）を

参考に、体調の変化に注意してください。

体 調の変 化を記 録するために、「PIA SK Y Diar y（ピアスカイ 
ダイアリー）」をご活用ください。

気になる症状があらわれた場合には、医師、看護師、
薬剤師に相談してください。
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HOSPITAL

ピアスカイでの治療による副作用発現に関する情報は、法令に基づいて個人を特定できないように管理
されたうえで収集され、PNHの診療を行う医療機関や行政などに提供されることがあります。

ピアスカイによる治療を行っていても、さまざまなことがきっか
けとなり、輸血や追加の治療が必要となる溶血が起こることが
あります。
急激な体調の変化を感じたときは、次の受診予定日を待たずに、
主治医に連絡をしてください。

ピアスカイでの治療中、注射を行う日以外にも
必要に応じて通院や検査、追加の治療が
必要になることがあります。

コーラ色の尿（ヘモグロビン尿）が出ていませんか？

めまいや立ちくらみがして、体をうごかすことができない、
異様に疲れてしまうなどの貧血症状はありませんか？

そのほか、�～�ページのような症状はありませんか？

ピアスカイによる治療を始めた方がピアスカイの使 用を中断
すると、重篤な溶血が起こってしまうおそれがあります。

主治医の指示なく治療を中断しないでください。

自己判断で治療を休んだりせず、治療について希望がある
ときは、必ず主治医に相談してください。
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治療中にとくに
気をつけていただきたい副作用

ピアスカイでの治療中に、副作用があらわれることがあり
ます。以下の副作用の症状を感じたときには、次の受診
予定日を待たずに、主治医に連絡してください。

上記に記載されたもの以外にも、副作用があらわれる可能性があり
ます。気になる症状があらわれたら、主治医に相談してください。

ピアスカイでの治療中にとくに気をつけていただきたい副作用

重篤な感染症 
（→��ページ）

ピアスカイは、免疫機能で重要な役割を
担っている補体のはたらきを抑える作用が
あるため、感染症にかかると症状が重症化し、
入院治療が必要となるおそれがあります。

抗C�抗体製剤の
切替えに伴う反応

（免疫複合体反応）
（→��ページ）

ほか の抗C � 抗体 製 剤からピアスカイに
切り替えた方、またピアスカイからほかの
抗C � 抗体 製 剤に切り替えた方に起こる
可能性のあるアレルギー反応です。

薬剤の注射に伴う反応
（→��ページ）

ピアスカイの注射に伴って頭痛や筋肉痛
などのさまざまな症状が起こる可能性が
あります。多くの場合、注射中から注射後
��時間以内にあらわれます。

Ⅲ．安全に治療するために気をつけることは？
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● 初期症状

● 髄膜炎※�を起こした場合

など

重篤な感染症の症状

重篤な感染症

重篤な感染症の初期症状は、風邪やインフル
エンザの症状に似ています。

発熱、頭痛、吐き気・おう吐、筋肉の痛み

など

うなじがこわばり固くなって首を前に曲げにくい
（頭を前に倒したときにあごが胸につけられない）

ウトウトしてしまう
（肩をたたかれたり、声をかけられれば意識を取り戻す）

イライラしやすい
皮膚に赤色や紫色の点状のもの（皮下出血）が出る
普通の人がまぶしいと感じない光をまぶしいと感じる
けいれん

● 肺炎を起こした場合

など

咳や痰が出る
息切れがする
息苦しい

● 敗血症※�を起こした場合

など

寒気がする
脈が速くなる
体がだるい

※�  細菌が脳や脊髄（せきずい）の表面を覆う髄膜に入り、炎症を起こす病気

※� 血液中に細菌が侵入して発症する、感染症
によって起こる全身性の反応

症状があらわれたときの対処については「重篤な感染症の症状が
あらわれたら」（→��ページ）をご覧ください。

P
N
H
っ
て
ど
ん
な
病
気
？

よ
く
あ
る
質
問

安
全
に
治
療
す
る
た
め
に

ピ
ア
ス
カ
イ
っ
て
ど
ん
な
薬
？

��



髄 膜 炎菌感 染 症

肺炎球菌という細菌に感染することで起こる
病気の総称です。
肺炎のほか、中耳炎、副鼻 腔 炎、髄 膜 炎を
起こすことがあります。

一度発症すると�～�日以内に急速に症状が
悪化し、場合によっては死に至る可能性も
あります。

インフルエン ザ 菌は 呼 吸 器 系をはじめと
する感染症の原因菌で、冬場などに流行する
インフルエン ザの 病 原体（ウイルス）とは
異なります。
髄膜炎や敗血症を起こすことがあります。

肺炎 球 菌感 染 症

インフルエンザ 菌
感 染 症

HOSPITAL

重篤な感染症の症状があらわれたら

とくに注意が必要な感染症

Ⅲ．安全に治療するために気をつけることは？

これらの原因菌による感染症には、とくに注意が必要です。

治療中にとくに気をつけていただきたい副作用

感染症の症状がある場合は、主治医に連絡して指示を仰いでください。

髄膜炎や敗血症の症状が疑われる場合は、
急速に悪化するおそれがあるため、
緊急の対応が必要です。

➀ ただちに主治医に連絡してください。

➁ 主治医に連絡がとれない場合は、
ただちに近くの救急医療機関を受診し、
治療連絡カードを提示してください。

治療連絡カードの使い方については「治療連絡カードを携帯しま
しょう」（→��ページ）をご参照ください。
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�回目

�回目

�回目 年　　　月　　　日

年　　　月　　　日

年　　　月　　　日

髄膜炎菌に対するワクチン接種の記録

重篤な感染症の予防
● 髄膜炎菌感染症
過去�年以内に髄膜炎菌に対するワクチンを接種していない場合、ピア
スカイでの治療を始める�週間前までに必ず接種してください。また、
�年ごとを目安に追加接種してください。
ワクチンを接種していても、髄膜炎菌感染症を完全には予防できない
場合もあります。日ごろから感染症の予防を心がけましょう。

次にワクチンを接種する時期を忘れないようにするため、下の
記入欄に接種日を記録しておきましょう。

●肺炎球菌感染症、インフルエンザ菌感染症
肺炎球菌、インフルエンザ菌b型（Hib）に対するワクチンがあります。
接種については主治医に相談してください。
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Ⅲ．安全に治療するために気をつけることは？

薬を切り替えたあと、�カ月程度は注意が必要です。

抗C�抗体製剤の切替えに伴う反応の症状

抗C�抗体製剤の切替えに伴う反応の症状があらわれたら

治療中にとくに気をつけていただきたい副作用

など

関節の痛み
皮膚の症状（腕や脚に赤や紫の斑点や水ぶくれなど）
発熱
体に力が入らない、疲れる
お腹の不快感
頭痛
むくみ（顔面、まぶた、脚など）
血尿、尿の量が減る
高血圧

抗C�抗体製剤の切替えに伴う反応（免疫複合体反応）

次の受診予定日を待たず、主治医に連絡してください。
あらわれた症状によっては、薬や通院による治療が必要となる場合も
あります。
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注射の針を刺したところに限局してあらわれる反応を注射部位
反応といいます。注射部位反応が起こると、赤い発疹やかゆみが
出たり、腫れ・出血・痛みなどの症状があらわれます。
症状が強い場合や、改善せずに持続する場合は主治医に相談して
ください。

注射部位反応との違いは？

対応が遅れると、まれに症状が重篤化してしまうことがあります。
注射中や注射後の体調の変化に注意してください。

薬剤の注射に伴う反応の症状

薬剤の注射に伴う反応の症状があらわれたら

頭痛
筋肉痛
くしゃみ、咳
発熱
じんましん、皮膚のかゆみ

顔が赤くなる
唇がむくむ
のどがイガイガする
息切れする、息苦しい

など

注射中や注射後に体調の不良がみられた場合は、医師、看護師、
薬剤師にお申し出ください。
ご自宅などで症状が急速にあらわれた場合には、すぐに医療機関に
連絡してください。

薬剤の注射に伴う反応
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Ⅲ．安全に治療するために気をつけることは？

治療連絡カードに主治医の連絡先などの必要
事項を記入してから携帯してください。

医療機関を受診するときには治療連絡カードを提示してください。治療連絡
カードをなくしてしまった場合は、主治医に新しい治療連絡カードをもらって
ください。

治療連絡カードは常に携帯してください

治療連絡カードを携帯しましょう

治療連絡カードを用意しましょう

主治医の連絡先などの必要事項を記入
してください。

● 髄膜炎菌感染症の症状が疑われる場合は緊急の対応が
必要となります。ピアスカイによる治療を受けている方は、
常に治療連絡カードを携帯しましょう。

● 医療機関を受診するときには治療連絡カードを提示し、
ご自分がピアスカイによる治療を受けていることを伝えて
ください。

ピアスカイでの治療を終えた場合も、ピアスカイが体のなかに残る
�年程度は治療連絡カードを携帯してください。
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ご自身で治療連絡カードを提示できないときのために、治療連絡カード
についての情報をご家族や介助の方に共有してください。

ご家族や介助の方にも、治療連絡カードのことをお伝え
ください

髄膜炎や敗血症の症状が疑われる場合は、急速に悪化
するおそれがあるため、緊急の対応が必要です

❶ ただちに主治医に連絡してください。
❷ 主治医に連絡がとれない場合は、ただちに近くの救急

医療機関を受診し、治療連絡カードを提示してください。

治療連絡カードの�次元コードから、中外製薬患者さん向けサイト「ピア
スカイによる発作性夜間ヘモグロビン尿症（PNH）治療を受けられている
患者さん・ご家族の方へ」の「どんな副作用があるの？」のページをご覧
いただくことができます。
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Ⅳ．よくある質問

治療費が高額となり心配です。
何か医療費助成制度などはあるのでしょうか？

PNH患者さんが必要な治療を続けていくために、医療
費助成制度（難病医療費助成制度/高額療養費制度）が
設けられています。
制度の利用により医療費の負担を軽減できる可能性が
あるので、医療費の負担が気になる方は、主治医や相談
窓口に相談してみてください。

ピアスカイでの治療について、よくあるご質問にお答えします。
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前回注射からの期間や体調によって診察が必要になる
場合もありますので、主治医に必ずご相談ください。

予定していた日に注射をすることができませ
んでした。どうしたらよいでしょうか？

以下の通りご対応ください。

すぐに医療機関を受診し、ピアスカイの注射を受けてください。
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Ⅳ．よくある質問

妊娠を希望しています。
ピアスカイでの治療を続けてもよいでしょうか？

妊娠を希望していることを、主治医に相談しましょう。
ピアスカイは胎盤を通過すると考えられていますが、妊
娠中の女性に使用したときの影響については十分にわ
かっていません。
ただし、ピアスカイの注射を中断してしまうと溶血を起
こしてしまうおそれがありますので、主治医の指示なくピ
アスカイでの治療を中断しないようにしてください。
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治 療 連 絡 カ ー ド

「治療連絡カードを携帯しましょう」（→��ページ）をよく

読み、必要事 項を記入したあと、ミシン線に沿って切り

取ってご使用ください。

▶ 

切
り
取
っ
て
ご
活
用
く
だ
さ
い 

▶

��



◀ 

切
り
取
っ
て
ご
活
用
く
だ
さ
い 

◀

����



メ モ
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PNH患者さんとそのご家族が安心して
治療を始め、そして続けていくために、
日常生活や治療をサポートする情報を
ご紹介します。

ピアスカイによるPNHの治療を受ける
方を対象に、ピアスカイのはたらき、
使用方法、副作用や、治療中の生活で
注意いただきたい点を解説しています。

ピアスカイによる
治療を受ける方のために

患者さん向けウェブサイト

おしえて PNHのコト

ピアスカイによる発作性夜間ヘモグロビン尿症（PNH）
の治療を受けられている患者さん・ご家族の方へ

治療中に気になった症状などを記録して、体調の
変化に気づいていただくための冊子です。

PIASKY Diary
（ピアスカイ ダイアリー）

医療機関連絡先／緊急時・夜間の連絡先
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