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Menu

１）遺伝性血管浮腫
(Hereditary angioedema : HAE )とは

・病態背景
・診断
・治療

2）症例提示



指定難病６５ 原発性免疫不全症候群
⑦先天性補体欠損症
２.遺伝性血管性浮腫



山形県

村山地域
人口：51.5 万人

最上地域
人口：6.6 万人

庄内地域
人口：25.1 万人

置賜地域
人口：19.2 万人

山形大学附属病院 ＠ 山形市

山形県内には
推定約20人程度の
HAE患者が存在する

※2023年12月現在

↓
診療可能な医療機関は

2施設のみ
（HAE情報センターHPより）

人口：約102万人



山形大学附属病院
HAE患者統計

・症例数：8 例 男性 3 例 女性 5 例
・年齢 ：29 歳  ( 7-76 歳 )

症状

四肢浮腫 6
顔面浮腫 2

腹痛 2
嗄声 1

呼吸困難感 1

(重複あり)

主科

耳鼻咽喉科
n=6

小児科
n=1

皮膚科
n=1



遺伝性血管性浮腫診療ガイドライン
改訂 ２０２３年度版





HAE発作は
様々な部位に現れる！

腫れ・腹痛ナビ https://www.harefukutsuu-hae.jp/









  喉頭に浮腫が生じれば息苦しさが生じ、
       ひどいときには窒息によって死に至ることがある。

(遺伝性血管性浮腫 診療ガイドライン 改訂 2019 年版)

  呼吸苦にて緊急気管切開術を施行し、
精査の結果HAEと診断された32歳症例

(宮本雄介ら：耳鼻と臨床 66(6); 2020)

 心停止にて救急要請となり、不幸な転帰をたどった

51歳のHAE未診断症例
                                                              (森山太揮ら：日本救急医学会雑誌 30(11); 2019)

















急性発作の治療

C1インヒビター製剤
ベリナートP®

 点滴静注用
 血液製剤
 ¥101,325/瓶
 短期予防にも可

ブラジキニンB2受容体阻害剤
フィラジル®

 自己注射が可能
 効果不十分の場合は6時間あけて
 ¥307,291/本





HAEの急性発作の発症抑制 (長期予防)

●疾患の完全なコントロール、生活の健全化は

長期予防によって達成できる。

（ Aleena B, et al. JAMA. 2018)

ベロトラルスタット

24週間経口投与による
28日あたりの発作回数は

プラセボ群 2.35回
投与群 1.31回

約44％の有意な減少

内服投与が可能

（Zuraw B, et al. J Allergy Clin Immunol. 2021)

ラナデルマブ

26週間(皮下注/2週/回)による      
28日あたりの発作回数は

プラセボ群 1.97回
投与群 0.26回

約87％の有意な減少

2週毎の皮下注射
(医療機関受診)が必要

C1-INH製剤（ベリナート皮下注）

16週間(皮下注/２回/週)による
1ヶ月あたりの発作回数は

プラセボ群 4.03回
投与群 0.52回

約95％の有意な減少

週２回の皮下注射
在宅自己投与が可能

（Longhurst H, et al. New Engl. J. Med. 2017)

(WAO/EAACI guideline for the management of hereditary angioedema)



Take Home Massage HAEとは

C1-INH欠損/機能不全
→ プラジキニンが過剰産生 → 血管透過性亢進
有病率は５万人に１人

皮膚、消化管、喉頭など、あらゆる部位に発作
→ QOLの低下、腹痛、窒息など

診断は「C1-INH活性測定」
スクリーニングとして「C4濃度」

すべての発作は可能な限り早期に治療を
 イカチバント C1-INH製剤
 発作の予防も重要 
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