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AR I /N ek 598 (TTP ) & — b 28 L 4 6 B A
A 4 I PR S AET0 L AF R 99 % R (3 ~ 11)/100 )7, HAR 5N
R AR A8 AL 7 0 ™ B A i/ AR D R e s
PR I/ P BORE DG P BIE # kil TTP ) & AR &
F AP A% R (VWEF) 243 8 1 lf (ADAMTS13) ' 8
Bez b VWE R REWEIE % 57 D), MK VWF £ Rk
(ULVWF) 53 2R, S 80/ MR S5 SR8 S ke 2 L &
YNz TTP 0l 43 K 3K 154 TTP (aTTP) 146 K 1
TTP(cTTP). aTTP (5 RZHL, Ho K5 A BHiisnF,
MR GPEME TTPGTTP) , R FEALH] F 20 rho R sl
FE F Sk S50 ADAMTS 13 Z 1 5 75 % ; ¢ TTP 32 %
5 ADAMTS13 55 i 5 4 5 s B A& & & R BB
ADAMTSI3 2", TTP 2 Wi T 28 S i« AR
R A5 P 5 AP %2 00 /AR /L o 2 R e AR L 4t
5 580 LU AN i A=A Mo R ADAMTS 13 375 1
M E o 12 W7 AR P S 4 1Y) R P, ADAMTS 13 1 <
10% 3@ # 7] LL#fG € TTP 2 Wi ™, Bendapudi 45 #2 H )
PLASMIC F43 % T3 W ADAMTS13 28 i = BAT BLIFIY
K ghe , 45 AT TTP HPGHI2 WAL R0 S shii 2% & 4 (TPE)
YT . A, 16 ZE AR5 ADAMTS 13 Hi A (335 S 77 A6 L™
M ADAMTS 13 ik Z FEAER R TTP &2 & 1 AU

iR b — BAMEE TTP, T sr BUS aliGYT . Hil,aTTP i
VEIRYT A& TPE BC A K IR s MEVAME TTP 8 SCMME B2 ST
FIRYT M S K TPE J& ML/ sk 2D it/ 345 0 R 22 T 5
B < 50x10°/L) FFLER M A T (> 1.5 A5 E R (H BRI
225 TTP 5 k€ L0 TPE 3B I IR ZEff , 76455 11 TPE30 d Ji5 7
U B/ IR ECT B AR AR TTP ARG PRI, 75 FRK
25 TR 9T 5 3T B ADAMTS3 400 i W 52 % Bl vk 34 1

aTTP, A2 BB # n] MNP 22 i H e W A7 ST 2
K cTTP [IRYT AT 24T ADAMTS 13, 15 34k 7 B 1 4
HOBBEUK R MK . AT4ESE, TTP A T S T — 3

— H 21 ADAMTS13(rADAMTS13) AT

Baxalta 2\ 7] i) rADAMTS 13 (BAX930) & — it thy v 5 4
B O B PR TR A M R A R 7 A b R Ak i AL
ADAMTSI3 . BAX9307ELF{ cTTP Sl dr 8 1
RAFIITR 2 R sz, fE— T nTREER T 4 b
Z D ESE R, # BAX930 #4218 5,20 ,40 U/kg 7 54 15 4]
IM2% ADAMTS13 {44 < 6% ) EJ5 75 A 4F FUAF o TTP 3
AT LIRS 24, B R 7E 5 ~ 40 U/kg Rl Ha 15 FEL N,
BAX930 %4 4L, BE X T 2jWyiif 32k R A4, e se vk i
B RAYE . IF BRI R AY BAX930 B — 8k 721
BiEi 25 770 3 i, ADAMTS 13 AT PR3 i, ULVWE Jgi/)s
VWF 24 fift 7= W) (1 45 S ) () 4B 1 H i, T30 I R it 56
(ClinicalTrials.gov: NCT03393975) iF 7E B 47 , LI ¥ Al
BAX930 7 1 i A4 75 377 11.2% ADAMTS13 5% < 10% 1)
TR CTTP /B4 A9 & P T 8tk . e ah , B 55 3iE W
BAX930 A] ZE A AN AT aTTP H A AR BRI b (4 1M 2% ) &
PR IFH  ADAMTS13 G, £ %F aTTP 4 1Y BAX930
1T 4 Ilfs & 328 36 (ClinicalTrials.gov: NCT03922308 ) 1 E £
AN

rADAMTS 13 {14 i B ] LLkE 50 1 3% VA T7 IR 2 R /LR
L, A S BRI 5 A A AT DR ) A4 L S e Dk
A FE AT 55, 38 AT LAV /D £ AR 5 B 1 AT %, v fR
B A TG R BRI, HAT 80% ~ 85% 1 aTTP H & nl HEM
iz g5, N 15% ~20% 1) B3 4571 1Y A B aT i 51
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rADAMTS13 SE$2Y . Abdelgawwad 25 "' s DA H 1l
1R Ak i5 7% rADAMTS13, filifi 1% B rADAMTS 13 fig f% 15
AHEFE /I i (TR PR AR SN/ N BRI B4 L ISR
P I A7 T I/ N o IR T 7 T 5 Sl Ikt 2 89 91 1 4R
FH'F ,rADAMTS 13 52 451 1L 45 b Bl 4 vh RR i, I LA AR
Gy A A R SRS R i/ VICRN VWE B SR & . 7E 1K
A, 2L tADAMTS 13 171 2214 1t/ BV W] 48 1E 8 A . cTTP il
aTTP F8 3 42 Il P 9 i 1F 9 I SRS AR T B, B A 7
GHRHZMA SR EN 2l RS S . ik
rADAMTS 13 [ ifiL /N i 9 45 22 A TTP H AL 1697 19 8
PuEE

= IERRYT

1. ADAMTS13 mRNA 5 41 i k7 3 35 B B 06 2 1
ADAMTS13: 1 T rTADAMTS 13 {2 58 /AT SR A % e, HL
FELEIRIPER LA , S 3 rADAMTS 13 43 B0 B 45 25 31 257
AT 21 . Liu-Chen %54 B £ T 28047 105 A BRI A
BHUARGIPE R 22487 (M5) ADAMTS 13 mRNA Fi¥ Bk, F4H:
AL ZEAENR B A ARIIORL b 4350 5 A/INEUAR Y, R4 A
R/ AE S BV 8 NN A E RS areata o84 78 = B SR e i )
ADAMTSI13, M, ADAMTS13-M5 A RERE A F kR,
I H B A HLHF A= 7 ADAMTS13 588 (16 7k . DL 4R
ADAMTS13 mRNA 5 21 JFoR ol i 1] LAfif 9 rADAMTS 13 (1)
i 24 ) A

2. H4H I A 545 E (adeno-associated virus, AAV )8 U4
S ADAMTS13 28 SR 3K - Jin 252 A N a-1 BUBREE (I
B sh T (hAAT) 3845 T 4 i/ R C- A i )5 ADAMTS13
5 5 & (mdtes) 1Y AAVS %% 14 (AAV8- hAAT- mdtcs) .
AAVS-hAAT-mdtcs F ki 5 2= ADAMTS 137 /N A, £
A St S T RO R /N RUIALE ADAMTS 13 3 P 7T 45
SLFRIBAEIRIT KT, I BRAGER 1 (1) ULVWE , 22 4 A7 550
2 1F ADAMTS 137/ )NERUA A4 i 28 F TTP SR . (A5
B WP IR ENRYT KN 1Y AAVS 7B FA YT I A
9 B R BRI AR, 53X X AAVS 7E ¢ TTP = 1 I PR i
HEATFE X,

3. BESE N (SBL00X) % a1/ S ML RIA YT : B T AAV
AR H Y AR ARE T I LT IR BRI T 4
V5 A PE N, ADAMTS13 AT g A fitg 4 4357 K ) i K O 5%
ik o BEAL 0 BE R AT G AN MR AR 7= v e AR A 2 LAY
K&, I BAFAESUR AR . T, %A H AN
T YL 11 05 V5 T R T ADAMTS 13 2[R i 6 2 40 44
Jfa e,

R AT A EE TIFIAIH B DNA 51, o] DIAE &
FZ R H AR R E ik . Hirp, SBE I 4R
Z (5T 2 — . Verhenne %5 "4 40 1% 4 K ADAMTS13
cDNA 1y 3% 3k & 5 B % 9F g w5 i 58 N (SB100X) ¥ it 1 %
4t , ek 307 T i R Ik 4 2 ADAMTS 137 /N EUAR Y,
i ADAMTSI13 cDNA & /N EE 4 b, 4558 R0,
ADAMTSI13" /NS T Fa e MK 35 25 J 1 ADAMTSI13

HBAE KO E0K I HR B AR DU T 0 S B W 25, AR 2R
ULVWF # A &K fig o sb4h, HE 41 VWF 224l iF &
ADAMTSI13"/NEUTTP & AR, /0N BRUFE 3k G 72 S 1Y 20 J&]
PIBCAT HH B B I/ INB R S B0 A TTPAEIR .
IR T SB100X X T ¢TTP T E A Y7 A B T D5 1 1
SB100X & A A i i JE -2 — , FEIS [ AT DISE AR e i) 4
DL RS, foe/ IME TR 0 S8 SO, I FLAT FRT A I AR L sk
AR SR 2 At A 2 SN AE T B O S
FELL B RIS BE o

= RERAYY

H T, aTTP B 1 %3497 5 LU TPE BE-G 0 52 i & M
F . TPE T BBl 19 ADAMTS 13 FHVE S il 1 B4t
REAFVE T, SR 0 AT LA B TPE 0 B iA , R s ik 2
B0 RAE S ARG HERR DI RE S AE ] o Schaller 45/
BRIV TR A SR 7R B AR M 4 91 AT TP B 5 U154k 1 U o e 1
HL ADAMTS13 IgGHUiARIFHEATIF 5 53007 , R 2 B JC R 2% G
FI B S R A MR A B T AR AE X 3, S THTTP H
B G2 RN BRI IR Bl S e e M A T SR T B AR
Wit o HadiiE , TPE B6A0E K UM Z IR T IO XA 1 aTTP
BHEE10% ~42% ", AL ) CD20'B 4 i 1Y F] 22 5t
1) 1 FH 8 RE A% 0 DB s 28 i R B (IR . & 3R . {H Sun 517
B UEESE TR 2B AT TTP AP Ve, R B R
B R RS R R (R K2 2.6 4F S X R R FH 2R AR
=N

£ IR 58 45 S W7, 76 TPE By JL A 1 396 4 BF B 15 e
(CTX) ERK KB A ER A(CsA) ik 53 T4
FPEREE 11 (IVIG) TR VIBR AT T 5 & s ia v TTPiGI T A
Ao BT EAS BN S B i U L 3 TTP AR Y
AIREME , CTX AN 4 R 2 B Bt i 25 1) &2 & slodivi
TTPE#H S SR Z Pt G R . B FRZ st R
W3R CD20° B 40, SR AT 15 40 AT 4k 487t B AR 2 3 TTP
FRL, 09 RR A K T 3 Ao o 426 A ) 2R 1 O O A e oA
T R, X R 2 B AN () aT TP AR 1] 24300
FHIMER A K o A B 20 B R S e g 254, iR 2L
G e PR LR Ak AR i/ INOBE B 1 (glycoprotein, GP)
ZAAFE IR /IS VWE B RV TR, AR Sy ) 2
HRBURYT IORUG I —Fh e BE . —IANA T 26 2L TTP
B RIRTIEMERIFE XTI T CsA 5IR A IITFAk, 45 WK
JEAAKT T HE R ADAMTS 13 16 P FI il 5 ADAMTS 13 Hii 4
VE I T CsA , HX AT BEJE: F T Cs A FRSAS S R A o 45 i e
] AR A TFE KA A BET . T IVIGIRYY TTP
JrRUMHGEAAAER S5, HARY it 2 S S5 10 TTP
H B PRI S AETE P, 2 0145 2 B TVIG X T2k
SR ORI 2 T A TTP 4kt
Jr ke MRUIBR AR KR L2 0 H TR & sEEHE TTP Y
TR YT IT IO T B Y OE A R, X 2 W IE T R R AR
ADAMTSI13 [ SR 751012 B 41 09 Aifs £7 > (3
Wl A2 T N EDIBRAR © AR T TTPIRYT Y
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1. Ofatumumab : Ofatumumab & 35 [E & 5 5 25 W) & 15
(FDA)HEHEFH 7697 12 9k T 40 Bt P s 1) — b 4 TR
AL 4T CD20 F g BT, 5 B 4 i 2 1 ) —Fh M R Y
CD20 TN L5 A, W L TR 28 BT A A A o 4t i 5
PEA 00 B A FE T . 3T A B e M , s Xt
) 2 B 5 SR S, Ofatumumab [R]RE %I B 22 24
232 Crowley %52/l Al-Samkari 23 SR 2 1 1 f4E
Kb 28 BB LY aTTP 3% A Ofatumumab f5 )45
T KA KA, I H ADAMTS13 1 M A5 S48 25 (195 1]
$2 7% Ofatumumab 7] 1 T aTTP i & WA YT DL K B & 1Y 76
Bfj. {H Cohen %™ 45 T — I W FH Ofatumumab 3 B 0
% Y aTTP %% f5i] . Ofatumumab fE 75 85 A8 1) Z & B Hi i 97
aTTP M LE .

2. Eculizumab : Eculizumab £ H#MAZE 1 C5 A 5 7 BT
M, FHTFIRYT BRRT ) L3 R S R 1 £ 2 1 R AT AR S A
Vo I PR BERE £ A E , LA AL 238 ik BELWT €5 24 A 4 1
FAE T CSa B B R i AMA S A 9 C5b-9 1T B, M
TR MA A 5 9 0045 PR R L A I G

Peyvandi 557 B A T — 0145 S HT A AMA T T
LG AE (R 2k TTP B 1], 4878 T 4MA R G2 5% mT g &
TTP UK F 2 2 —. Pecoraro %7 & k15 1T 76—l ] 1L
W C5b-9 /KT 1R 12 S A S Il P PR BEE 25 5 AR 1Y
cTTP H.3% 1 i F Eculizumab J697 35 F5 110 22 i A 95 1], 76
SR LR R LA 9 5 Y TTP & &, i FH Eculizum-
ab FLZGIRYT T BIA BB i , T B R BT BRI DIBR AR
J& 22 A T2 Wy 7 ook B R4 & . Vigna 5PV
Atrash 55 33045 1 5 BI)fE AP aTTP 76 ) Eculizumab 37
PG AT, AT BB Y R MACRH D3 IR 5828, A7 AE A
ARG O IE B

Eculizumab J&¥7 TTP FIHLTI M A, A iEdERH, 2
B AMA AR B SRS T RES | RS O A R 4 4 B v R
IO, AR T 40 i R v i A a0 a4 PN B2 40 B ULVWE
W, #3537 ADAMTSI3 1Y 55 11 fig 2 & B 8 30 )
ADAMTS13 i ¥, BRI . 1k 4k, ULVWF &5
C3b 2545 IBL4L C3/CS ARl 5 B A MA R g A2 1 1 32
P T BES 5 R, Atrash S aTTP i F 1 1
4738 3 TPE ¥ B9t ADAMTS13 $i4£ )5 , Eculizumab 4 1] L
B WEITR . SR, Bitzan 46 1 ] Eculizumab HL24{AYT
14 aTTP £ CFHR3/1 2k (1) B 5 WA TR %% .

3. Mizoribine : Mizoribine 42— F B2 15 il 3 #1155 , mJ LA
R 000 S A L 400 B 4 DR g A R R A HE R R
N, ABGRITARAEVE B R IR & 4 I e s 5
A4, Kawamura 557" 5 et T7E 1 652 & 11 aTTP (B4
i F Mizoribine 56 645 52 03 2% ) 448 5 5 9 4 101 2%
fif . Mizoribine 7 fEi A3 505 B BT 2 R T RE LA B 2 1E
TRAE R G e S8 T R AR o X T & SR PE aTTP, 2
FRE N CTX 25 G2 #0570 AN 52 1, Mizoribine ¢34 7T LK,

AR T %

4. A FRPEREER TR 1gG B A7 (1deS ) : 1deS 7T AR D)
E|ITTP % ADAMTS13 I1gG Hifk, 7 1deS 1T 155 Il FR
TSR B X 2 4k T I PR 22 i 30 {0 ADAMTS 13 IR 1 £
PURAYITTP 82, IdeS SR 3% ADAMTS13 I 1 , {H AT 78
30 min ~ 48 h N i 3 BT ADAMTS13 [ BHi iRk, 1%
FPVE IR T 4RE 3 8. (A2 B1RE ) R A T ™ B 2 i
TR N, 3 HLAE 55— 01 1deS 3477 1% 1 1B s 14 ife RS A 5%
o8 Bl A 461 & A T A T TdeS O™ AN KLY L 1%
Tl R 5T LB AT Lk o

U I VWE 5 i/ MRZS S 69T

1. Caplacizumab : Caplacizumab ( ALX-0081) 2 i $E i 3E
TR —Fh P VWF 90K, B 585 T 2018 4F
9 2019 4F 2 H B Wi WA A FDA HIE i 1, TR 97 A
aTTP, Caplacizumab i i FHLIT ULVWF A1 454455 ifi /i
GPIb-IX-V Z AR S5 A A AR, B 1k /MR AR F
WUfLARTE L=, Caplacizumab Z2 1.0 I HERCULES Iffi &
1086 (Clinical Trials.gov: NCT02553317) 45 L2 01, X b 22 @t
F 41, Caplacizumab 21 i & 46 58 1 I /N T 4500E Ak 4
(6], 456 T TPE S35 KA LA R AR Be i a] , AR T TTP A5t
T Bk RN RZER L RAEAYE TTP AR, &
#& Caplacizumab 41 H 1L XU AR XT38 0, (H R 2 HOR 77 210
PEIRIT

Caplacizumab 42 75 & 0 B IR FIKIE ST 10 mg, 165 55
H TPE 25 90 J5 J¢ T 1 4 10 mg 1 % TPE ¢ 1k J5 £/ 30 d.
Caplacizumab AN BEMUAE aTTP 547 11 G008 6L, WA i H
GBI FNIEIT , AFAE G 30 1) 70 58 4 A 80 i vt 2t 40
aTTP B H W R B HE LRI EA . B 2 H 0
TPE f 27 I+, Caplacizumab Fl rADAMTS13 f 154 10 FH Al
RENCA R aT TP HE A A RS R 7 i

It4h, Bhoopalan 55 ¢ Yk i 4t T — Bl LB MEVA 14 aTTP
TE v FH Caplacizumab Ji5 Vi 22 /i (1955 5] , # 7~ Caplacizumab
] JHF LI TTP 13E77 o

2. Anfibatide : Anfibatide J&: M\ W) I b s 2 rh B2 U 2R
1, HAE A 25 /M GPIb F5 35, 1 5 4R il VWE
5 GPIb (9454 . Zheng 25 5% & ¥, Anfibatide D) ¥k FE 4
s 1 = T B G 8 2R AR R A S A/ BUR I/
B A SR ) Sh Bkt DR A I/ VB e T 35 1 A A B
R4, JF AR/ EUSTRL R RIERA | 24 Anfibatide LR A3:5]
IR AR LS 25T, FTLIAYT ™ ADAMTS 13 6= 75
LI [ &L MRS E , [RIEAT A S S R R R
B TTP 2t & 1E ., &% AN aTTP B 1Y Anfibatide IT #1I%
JRIZ % (Clinical Trials.gov: NCT04021173) C FF i , A 254
SRR A R R

3. N- B P e & R (N-acetylcysteine, NAC) : NAC i i
VEFIF VWF 9 g, BRI 2% H ULVWE (8 KNG 1
MR VWE 50N EAE R s i B . 76/
BRI B TTP ASLRY e | 225 NAC B3 B 1 17 FH 7T LTS /)N
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SR ™ 5 TTPAER o SRTT , NAC 76 2t TTP iR R i
BEA SRS L 3X AT BEJE T NAC ASRERE R B TE B AY I
B 7ECTTP BFH T, MK HMTERCA NACIRYT AT RE 208/ ir
T, A, NAC BT AL RSB H R 3 ARk T
RESS R R A TS

% F NAC J5 97 TTP #9951 % 45 %% /b, Cabanillas Al
Popescu-Martinez®’ , Demircioglu %5 43 | 45 1 1 il 2 1k
R MERTE TTP BH 132 NACIRYT R AR B 2 1Y
ot IR I AE TPE R 215 SAht S 25 a7 JoskUa  AIRs e
(1 NAC AHXF T4 259 v] BB o 4T 1 e 5 (R 5 223l — 25
(AN AR BEIE S

T HHE

fifi & X+ TTP (R AWF ST, TTP 36 97 B S 1 HE & .
rADAMTS 13 L JAH 3¢ 1 JE BRI A S IR I 28 R R6 07
fifi cTTP H& 3 2K #5384 19 ¥7 20 M HlJ5 . Ofatumumab
Eculizumab 2543 10 30 7E aTTP 47 1677 )5 SRS SR A 1
S RS BRIz Wl R N AT 5, O Hax Sk 25 h &k
VA TTP 4241 T 3 Z IR JT ¥ . Caplacizumab .
Anfibatide DA & NAC 7] 3@ i # il vWF 5 17N 25 6 92
TTP WA FE, MIRTREARIET R . DL LT TTP MIETFF
FA BB TTP B H AT, $E i B Y788,
G P

2 % Xk
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