
滋賀医大誌 43(1), 46-49, 3019 

- 46 - 
 

―症例報告― 
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要旨：遺伝性血管浮腫(hereditary angioedema: HAE)は C1-inhibitor 遺伝子異常による C1-INH 蛋白の減少や機能異常により皮膚

または粘膜の深層に限局性浮腫が出現し、時には気道閉塞や激しい腹痛といった重篤な症状を呈しうる疾患である。特に、気管

内挿管による物理的刺激により喉頭浮腫を来す可能性があり、周術期においては厳重な管理を要する。今回、我々は急性胆嚢炎

を発症した HAE 患者に対し、絶食および抗生剤投与により保存的に治療し、待機的に、気管挿管を行わず硬膜外麻酔併用脊髄

くも膜下麻酔下による吊り上げ式腹腔鏡下胆嚢摘出術を施行したので若干の文献的考察を加えて報告する。 
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はじめに  
遺伝性血管浮腫 (hereditary angioedema: HAE)は補体

第 1 成分阻止因子 (C1-inhibitor:C1-INH)の先天的欠損

あるいは機能不全により反復性、一過性、限局性に生

じる浮腫を特徴とする常染色体優性遺伝性疾患である

1,3)。血管浮腫は精神的ストレスや物理的刺激によって

も誘発される可能性がある。手術中の精神的ストレス

や人工呼吸管理に伴う気管内挿管により喉頭浮腫が惹

起される危険性があり、全身麻酔下の手術においては

慎重な麻酔計画および手術法の選択が必要である 4,4,5)。

今回、急性胆嚢炎の既往歴のある多発胆石症の症例に

対し気管内挿管を行わず、自発呼吸のもと、吊り上げ

式腹腔鏡下胆嚢摘出術を施行したので若干の文献的考

察を加えて報告する。  

 
症例 

症例 1：患者 58 歳 , 女性。  
主訴：腹痛  
既往歴：急性胆嚢炎 58 歳、3 型糖尿病 54 歳より

加療中。高血圧症 54 歳より加療中、帝王切開 3 回。  
43 歳の時に自己免疫性疾患によるものと思われる

皮疹が出現し C1-INH 活性および補体 C4 値を測定され

たところ低値であった。それまでに同様の症状は認め

なかった。さらに遺伝子検査が行われ C1-INH に点突

然変異を認めたことで、HAE1 型と診断された。長女

は 35 歳、次女は 38 歳の時に出産しているが、HAE 発

症前であり、周産期において浮腫発作のエピソードは

なかった。  
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家族歴：  父親は胃癌、母親は悪性リンパ腫にて死

亡。長女は皮疹の出現はないが繰り返される腹痛の出

現により C1-INH 活性を測定したが正常範囲であった。

ただし、補体 C4 の低下は認めている。次女は HAE を

疑う症状を認めず補体 C4 の低下も認めない。  
現病歴：深夜に発症した心窩部から右季肋部にかけ

ての疼痛により当院救急外来を受診された。精査にて

軽症急性胆嚢炎と診断され、入院して絶食と抗生剤投

与による保存的治療を行う方針となった。  
入院時身体所見：身長 154cm、体重 64kg 腹部は平坦

軟、心窩部に圧痛あり。反跳痛なし。下腹部正中に帝

王切開による手術痕を認めた。  
入院時血液生化学検査所見：白血球が 11,700/μ l と

上昇を認めたが CRP は 0.80mg/dl と低値であった。肝

胆道系酵素は総ビリルビンが 1.4mg/dl で AST(GOT)と
ALT(GPT)が、それぞれ 57IU/L、137IU/L と軽度上昇し

アルカリフォスファターゼが 466IU/L と上昇していた

が、他の血液生化学検査所見は正常範囲内であった。  
腹部単純 CT 所見：胆嚢内に胆石と思われるリング

状の高吸収域が多数存在し、胆嚢の緊満は認めないが、

胆嚢底部周囲の脂肪濃度が軽度に上昇 (白矢印 )してい

た (図 1)。  
 

 
                         

   
図 1.腹部 CT 検査  

MRCP 検査所見：総胆管結石は認めず、膵胆管合流

異常はなく、肝外胆道の分岐異常もなかった。T3 強調

画像で胆嚢内に数個の透亮像を認めた。  
入院経過：急性胆嚢炎は SBT/CPZ 3g/day を 4 日間

投与により軽快し、入院 7 日目に退院された。入院経

過中、急性腸炎を示唆するような周期性の腹痛や下痢

症状は認めなかった。入院 3 日目に左頬部からオトガ

イにかけて発赤を伴う浮腫が出現し右頬部にも拡大し

たが C1-INH 製剤の投与により速やかに軽快した。以

上の経過から軽症の急性胆嚢炎を併発した胆嚢結石症

と診断し、待機的手術として初回入院から 4 週間後に

腹腔鏡下胆嚢摘出術を予定した。  
麻酔法：トラネキサム酸とダナゾールの内服は手術

日も通常通り投与し、出棟前にヒト C1-INH 製剤を

1,500 単位投与した。脊椎麻酔は L4/4 から高比重 0.5%
ブピバカイン塩酸塩水和物注射薬 4ml とフェンタニル

注射薬 15μg を投与した。硬膜外麻酔は、T9/10 から

チュービングを行い、0.475%レボブピバカイン塩酸塩

注射剤 5ml と塩酸モルヒネ注射薬 4mg を投与した。執

刀前の麻酔高は T4 レベルであること確認した。鎮静

についてはマスク管理による 4l/min の酸素投与を行い

ながらプロポフォール注の持続投与 (0.8～1.6mg/kg/h)
に加えて、ミダゾラム注の間欠追加投与 (全量 7mg)を
行って維持した。なお、経鼻胃管は挿入していない。

通常通り、執刀前の予防的抗菌剤投与を行っている。  
手術所見：手術体位は頭高位 10°、右側高位 10°と

した。臍部に 3.5cm の縦切開を行い小開腹した。ラッ

ププロテクター・ミニを装着し創縁保護を行い、西井

式吊り上げ鉤 (図 3)を右肋弓と肝円索右側にかけて吊

り上げ、術野を展開した。胆嚢への周囲組織の癒着は

認めなかったが、内臓脂肪が多く、発達した大網によ

り胆嚢頸部が埋没して観察不能なため、臍部から 5mm
フレキシブル内視鏡に加えて、柔軟鉤を挿入して大網

を背側に圧排し、エンド・クリンチにて胆嚢底部を把

持して胆嚢を腹側に吊り上げた (図 4)。  
 

 

図 3.西井式開創器  

 
図 4.腹腔内所見  

心窩部と右肋骨弓下、鎖骨中線上に 5mm ポートをそれ

ぞれ挿入し、術者用とした。麻酔時間は 4 時間 6 分。

手術時間は 3 時間 45 分で出血量は少量であった。摘出

した胆嚢は 56mm×43mm で、壁が肥厚しており、内腔

に 9 個の混成石を認めた (図 4)。  
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図 4.摘出標本  
病理組織学的検査所見：粘膜層は異型の乏しい高円

柱性の腺上皮に覆われ、粘膜のびらんは認めず、間質

に軽い炎症細胞浸潤と充血を認めた。筋層、外膜側に

も軽い炎症細胞浸潤と血管拡張を認めた程度であった

ため、非特異的な充血と軽度の炎症細胞浸潤から軽症

の急性胆嚢炎後の治癒後、もしくは、遺伝性血管浮腫

に 関 連 す る 所 見 の 可 能 性 が あ っ た 。 ま た 、

Rokitansky-Aschoff 洞は少数であった (図 5)。  

  

図 5.病理組織標本  
術後経過：術後翌日より飲水と食事を開始し術後 4

日目に退院となった。術後は C1-INH の投与は行わず、

定期内服されているトラネキサム酸とダナゾールの内

服を術後 1 日目から再開するのみで、特別な治療は行

わず、良好な経過をたどり、HAE の症状としての顔面

や創部を含めた体表面に血管浮腫の出現は認めず、腹

痛の再燃も認めなかった。  

考察 

遺伝性血管浮腫 (hereditary angioedema: HAE)は補体

第 1 成分阻止因子 (C1-inhibitor:C1-INH)の先天的欠損

あるいは機能不全により皮膚や粘膜の深層に反復性、

一過性、限局性に生じる浮腫を特徴とする常染色体優

性遺伝性疾患である 1,3)。疫学的には 5 万人に 1 人との

報告が多い。診断基準は HAE ガイドライン 6)に遺伝性

血管浮腫を疑う皮下、あるいは粘膜下浮腫や消化器症

状が出現する患者に対し C1-INH 活性および補体 C4
値の測定を行うことにより診断される、と記載されて

いる。血管浮腫発作の誘因は外傷、精神的ストレス、

物理的刺激、月経、感染などがあげられる 7,8,9)。HAE
には HAE1 型、HAE3 型および HAE4 型が存在し、

C1-INH 定量 (保健適応外 )および C1-INH 活性（保健適

応）を測定することで診断できる。C1-INH 活性の低値

を示し、C1-INH 定量が低値であれば HAE1 型、正常値、

もしくは高値であれば HAE3 型と診断される。HAE4

型は病態の詳細が未だ不明で、エストロゲン依存性が

あり、一部に第ⅩⅡ因子の変異を認め C1-INH は定量、

活性ともに正常範囲を示すものである 6)。発作時の治

療は C1-INH の補充を目的としたヒト C1-INH 製剤の投

与が推奨されている 6,10)。したがって、アナフィラキ

シーのように IgE といった免疫グロブリンや炎症性細

胞の関与するⅠ型アレルギー反応とは異なる機序であ

るため、抗ヒスタミン薬やエピネフリン、副腎皮質ス

テロイド薬は無効である。外科手術といった高侵襲が

予想される際の短期予防については術前 1 時間前の

C1-INH 補充療法、さらに 3 度目の C1-INH 補充療法の

準備をしておくこととされている 6)。長期的予防には

トラネキサム酸やダナゾールが使用される 6,11)。  
 今回、我々は HAE を合併した急性胆嚢炎に対し待

機的手術として吊り上げ法による腹腔鏡下胆嚢摘出術

を施行したが、HAE ガイドラインを参考に血管浮腫の

予防としてヒト C1-INH 製剤を 1,500 単位、出棟前に

投与した。さらに気管内挿管による物理的刺激が上部

気道の粘膜浮腫および気道閉塞を起こさないよう、気

管内挿管を行わず、硬膜外麻酔併用脊椎麻酔にて腹腔

鏡手術を施行した。また、術中の精神的ストレスも血

管浮腫の誘因となり得るため、静脈麻酔下に自発呼吸

を担保しつつ十分な鎮静を行った。今回、気管内挿管

を行わない、自発呼吸下の腹腔鏡手術であったが、様々

な合併症を有する患者において硬膜外麻酔併用脊髄く

も膜下麻酔といった区域麻酔下に気腹による腹腔鏡手

術を行った報告は散見される 13,14)。しかし、肩への放

散痛の出現と放散痛出現による不安や、気腹による腹

部膨満感と横隔膜への圧迫、嘔気・嘔吐、といった術

中合併症の管理が問題となる 13)。今回はこうした気腹

による合併症を避けるため、西井式吊り上げ法による

腹腔鏡下胆嚢摘出術を選択した。当科においては、整

容性があり、かつ、専用ポートを要しない西井式吊り

上げ法による単孔式腹腔鏡下胆嚢摘出術を、3009 年よ

り導入している 14)。気腹法によって呼吸性アシドーシ

スに至るリスクのある気管支喘息患者や慢性閉塞性肺

疾患患者、あるいは、腹腔内圧の上昇による循環動態

への影響を考慮することが必要な慢性心不全患者や小

児に対し積極的に施行してきた 15)。今回の症例も吊り

上げ法であるからこそ、可能となった腹腔鏡手術であ

ると考える。ただし、今回の症例においては内臓脂肪

が多く、また、手術時間を短縮する必要があったため、

通常の単孔式ではなく、4 ポートとした。  
HAE 患者に対する気管内挿管は禁忌とはされてい

ないが、挿管チューブの物理的刺激により喉頭浮腫が

生じるリスクがある。また、全身麻酔持の気道確保と

して気管挿管の代わりに使用されるラリンジアルマス

クも、かえって、気道粘膜との接触面積が気管内挿管

に比べ、より広くなるため喉頭浮腫のリスクを上昇さ

せる可能性が指摘されており、推奨はされていない 16)。

一方で、HAE ガイドラインによると HAE を疑う症候

としては、皮下浮腫、粘膜下浮腫以外に、腹痛、嘔気・



気管挿管を行わず吊り上げ式腹腔鏡下胆嚢摘出術を施行した遺伝性血管浮腫の 1 例 
 

- 49 - 
 

嘔吐といった消化器症状を含む急性腹症として発症す

る症例も存在するため、不要な腹部手術が行われたと

の報告も存在する。医学中央雑誌で会議録を除いて「遺

伝性血管浮腫」、「手術」をキーワードに 1989 年から

3018 年で検索したかぎりでは、気管内挿管を行わずに

腹部手術を行った症例は帝王切開 3 例 17,18)、低位前方

切除術 1 例のみであった 19)。HAE 患者に対して腹腔鏡

手術を行った症例は論文報告としては 1 例も認めず、

本症例は本邦で初の報告例と思われる。HAE ガイドラ

インにもあるように、上気道粘膜の血管浮腫による気

道閉塞は、適切な治療が行われない場合、 40%～50%
の高い致死率であると言われており、注意を要する

6,30)。我々も緊急気管切開の器材、手術機器と術者の

用意をして麻酔導入を行った。  

おわりに 

HAE 患者に対し、気管挿管を行わずに静脈麻酔によ

る鎮静を行った上で硬膜外併用脊髄くも膜下麻酔下に、

吊り上げ式腹腔鏡下胆嚢摘出術を施行することが出来

た。HAE ガイドラインは診断、治療のみならず、周術

期管理を行う上でも有用であった。  
利益相反：なし  
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