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血管性浮腫は, 皮膚を中心に発作性の浮腫を生
じる病態の総称であり, ��世紀後半にドイツ人医
師クインケが最初に報告したことから, クインケ
浮腫として広く知られている｡ その中に遺伝要因
で発症する遺伝性血管性浮腫 ( !"!#$%&"'
()*$+!#!,&以下 (-) が含まれる｡ 本疾患の
原因は.�エステラーゼイインヒビター (.�!/0

%!"&/!$)1$2$%+"以下.�034 ) 遺伝子異常によ
る.�034 タンパクの減少・機能異常であり, �5
歳代で発症することが多い｡ 遺伝様式は常染色体
優性遺伝である｡ 通常 .�034 はインターフェ
ロンγやインターロイキン6などの炎症性サイト
カインによって主として肝実質細胞より産生誘導
される｡  (-の病態は.�034 タンパクの減少・
機能異常に伴い, .�034 が抑制すべき補体系の
因子.�", .�/, 凝固系因子 (73&, 733&, 7338),
キニン系 (9&::$9"!$)) を抑制できずブラジキニ
ン産生が亢進し血管透過性が亢進することによっ
て浮腫が生じると考えられている｡ 疫学的に海外
では;万人から�<万人に;人の有病率とされてい
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一般臨床の現場において, クインケ浮腫として知られる血管性浮腫を診察する機会は比
較的多い｡ 血管性浮腫には, 遺伝要因から発症する遺伝性血管性浮腫 ( !"!#$%&"'
()*$+!#!,&以下 (-) が多く含まれるが, 極めて稀な疾患でありその認知度は高くな
い｡  (-の原因は, 補体系の調節因子である .�エステラーゼインヒビター (.�!/0
%!"&/!$)1$2$%+"以下.�034 ) の先天的な欠損もしくは機能低下で, それに起因する補
体系の異常な活性化により血管性浮腫を引き起こす｡  (-の症状は皮膚の軽度な浮腫か
ら咽頭浮腫による窒息や腸管浮腫による激しい腹痛まで程度の差が大きく, 重症発作時の
速やかかつ適切な対応のために, 早期の診断が望まれる｡  (-は一般臨床医も遭遇する
可能性があり, 本稿ではこの疾患の診断と対応の要点を解説する｡
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