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Gorham‑Stout症候群の21歳女性に対し，脳室腹
腔シャント術の全身麻酔を行った．頭痛と複視の発
症を契機に特発性頭蓋内圧亢進症の診断を受け，当
院脳神経外科で腰椎ドレナージ術の治療を受けた後
に，脳室腹腔シャント術を全身麻酔下に施行した．
気管挿管にはエアウェイスコープTMを用いて慎重に
気道確保を行い，麻酔維持はプロポフォールとレミ
フェンタニルを用いて安全な麻酔を行うことができ
た．術後，集中治療室に予定入室し経過観察したあ
と，明らかな問題なく翌日に病棟へ退室した．

は じ め に

Gorham‑Stout症候群（以下GSS）はvanishing

bone diseaseとも呼ばれ，全身性の進行性骨融解を
特徴とする疾患である１）．骨融解の影響で，その部
位によっては気道確保や体位保持が困難な可能性が
あるため，全身麻酔の管理に特別な注意が必要とな
る場合がある．今回われわれは，特発性頭蓋内圧亢
進症を発症したGSS患者に対する脳室腹腔シャント
術の全身麻酔を経験したので報告する．

症　　　例

患　者：21歳女性．身長147cm，体重37.8kg．

主　訴：頭痛および頸部痛．
現病歴：突然の頭痛と頸部痛を自覚し，第８病日に
複視を自覚，いくつかの総合病院眼科を受診したが
診断がつかないまま第22病日に左外転神経麻痺が生
じた．第31病日に嘔吐と右眼視力低下を認め，第36

病日に当院脳神経内科を受診し，ただちに入院とな
った．第38病日に特発性頭蓋内圧亢進症の疑いで脳
神経外科へ紹介された．腰椎ドレナージを行い頭痛
と耳鳴，眼球運動障害の改善を認めた後，第63病日
にドレナージチューブを抜去した．第64病日に脳室
腹腔シャント術が予定された．
既往歴：２歳時にGSSと診断された．手術歴として
６歳時に右大腿骨幹部融解骨折に対する手術，19歳
時に右骨盤膿瘍に対する手術がそれぞれ全身麻酔で
行われた．また，同時期に脳脊髄液漏出症に対し硬
膜外自家血パッチ術が２回行われた．
術前検査および診察所見：手術前日の血液生化学検
査所見はCK 22 U/l，AST 12 U/l，LDH 106 U/lが
低値であった以外は正常値であった．術前の心電
図・胸部・脳MRIはいずれも異常なく，頭頸部側面
X線写真では，明らかな骨融解像や骨変形はなかっ
た（図１）．頸椎の可動性や開口に関し特別な臨床
所見を認めず，睡眠時無呼吸症候群の既往もなかっ
た．視診で短頸や下顎後退を認めなかったため，甲
状オトガイ間距離の測定は行わなかった．
Mallampati分類はⅡと評価した．呼吸機能検査は
行わなかった．腹部単純X線写真で腰椎側弯と骨盤
右側から右大腿骨にかけての骨融解像を認め，右大
腿骨はインプラントで補強されていた（図２）．
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麻酔経過：術前から意識レベルは清明であった．手
術前日の夕方から強い頭痛と嘔気を自覚したため，
夕方以降は絶飲食の状態であった．病棟で右上肢に
末梢静脈ライン（22G）が確保されていた．酸素マ
スクで10 l/分投与し十分な酸素化を行ったのち，
フェンタニル100μgを静脈内投与し，レミフェン

タニル1.0μg/kg/分，プロポフォールを目標制御注
入（target‑controlled infusion：TCI）により3.5μ
g/ml，フェニレフリンを0.5mg/時で持続静脈内投
与を開始した．就眠を確認した後にロクロニウム
50mgを静脈内投与し，頸椎に対する愛護的操作を
心がけてマスク換気を行い，換気が容易であること
を確認した後にエアウェイスコープTM（AWS‑S100，
HOYA，東京）を用いてリンフォース気管内チュ
ーブ内径7.0mm（マリンクロット・メディカル，ア
イルランド）を経口挿管した．さらに経鼻的に胃管
（サイズ12 Fr）を留置し，右橈骨動脈に観血的動脈
圧測定のためカテーテル（22G）を留置した．脳室
前角穿刺のため，術野の影響を考慮しBISモニター
は使用しなかった．手術中は仰臥位を保持したが，
腰椎から骨盤にかけての強い変形が術前より認めら
れたため，手術台上にジェルパッドを敷き，さらに
腰臀部周囲に特殊ウレタンフォームを補填すること
で，腰臀部への加重圧の分散を図った．麻酔維持は
プロポフォールをTCIで3.5μg/ml，レミフェンタ
ニルを0.4～0.5μg/kg/分で持続静脈内投与し，ロ
クロニウムの追加投与は行わなかった．血圧は麻酔
中の収縮期血圧を90mmHg以上に維持するように
フェニレフリンを0.05～1.0mg/時で調節した．呼気
終末炭酸ガス分圧は33～36mmHgを維持した．手
術終了直前に，予防的に鎮痛目的でフルルビプロフ
ェン50mg，制吐目的でメトクロプラミド10mgをそ
れぞれ静脈内投与した．手術終了後12分で抜管し，
離握手と舌突出による従命反応が良好であることで
覚醒を確認した．覚醒直後に胃管を抜去した．術後
はフェイスマスクで酸素５ l/分から投与を開始し
た．手術時間３時間05分，麻酔時間５時間55分，総
輸液量1000mL，出血量30g，尿量170mLであった．
術後は集中治療室で経過観察を行ったが，嘔気と右
頸部痛を認めた以外は経過良好で，翌日に一般病棟
へ退室した．その後は軽度の腰痛を認めたが頭痛は
消失し，第85病日に軽快退院した．

考　　　察

GSSは世界でも200例を超える程度の報告しか存
在しない稀な疾患である２）．GSSは骨組織の破壊と
血管増殖を特徴とする疾患で1838年にJacksonによ
って最初に報告され３），その病理的特徴はGorham
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図１ 頭頸部側面X線写真
頭頸部の明らかな骨融解および骨変形を認めなかった．

図２ 腹部単純X線写真
腰椎側弯と骨盤右側および右大腿骨の融解像を認め，右
大腿骨はインプラントで補強されていた．尿道カテーテ
ルは，術前から留置されていた．



とStoutによってまとめられ発表された４）．性別・
人種・地域性に対する関連性を認めない疾患で，疫
学的な特徴は未だに明らかでなく，罹患年齢はその
多くが40歳以下だが，範囲は乳幼児から高齢者に及
ぶ３）．骨融解の好発部位は顎顔面や上肢とされてい
る２）が，大腿骨という説もある５）．骨組織の融解の
ために骨折や骨変形拘縮がおこり，その発症部位に
よって開口障害，運動制限，筋力低下が生じる．診
断には血液生化学検査よりもCTやMRIといった画
像検査が有用だが，確定診断は病変部位の病理組織
による３）．また治療法として，ビタミンDやインタ
ーフェロンなどによる薬物療法のほか，放射線療法，
手術による病変部位の切除と再建がある５）．
麻酔上の注意点として，顎や頸椎に骨融解や骨変
形拘縮が認められた場合の気道確保困難が最も大き
な問題点となり，状況に応じて意識下ファイバー挿
管や麻酔導入前の気管切開といった処置を考慮する
必要があるとされている６）．頸椎病変の報告では，
明らかな頸部の痛みを契機に診断された場合，ある
程度の頸椎の骨融解が進行していることが判明して
いる７）が，潜在的な頸椎病変が存在するとすれば，
あらかじめ自覚症状は現れない可能性がある．
今回われわれの症例では開口や頸部後屈に異常を
認めなかった．また手術範囲が頭頸部を含むために
術前に頭頸部のX線写真検査が施行されており，明
らかな骨融解や骨変形は認めなかった．むしろ腰椎
から骨盤，右下肢の病変が主であり，気道確保では
重篤な問題が生じ難いと予想したため，意識下ファ
イバー挿管は選択しなかった．しかし顎や頸椎の病
変が隠されている可能性は否定できなかったため，
気管挿管にはエアウェイスコープTMを用いた．
術後の右頸部痛はシャントチューブ留置操作の影

響であり，また腰痛は術後10日目に車椅子使用に起
因するものと考えられ，手術中の体位保持に問題は
なかった．
麻酔薬で明らかな禁忌はないが，従来の報告で麻
酔維持に亜酸化窒素８），イソフルラン６），セボフル
ラン８）とプロポフォール１）の使用がある．本疾患は
肝機能や腎機能への影響はないとされており，基本
的には麻酔薬の選択に特徴はないが，脆弱な骨部位
に対する筋攣縮が骨折を招く可能性があるため，ス
キサメトニウムは避けるのが好ましいとされている
８）．今回は術直前に頭蓋内圧亢進症状に伴うと思わ

れる強い嘔気を認めたためプロポフォールを選択し
たが，大きな問題なく麻酔を遂行することができた．
手術中の体位については，GSSによる障害部位に

よって対応を検討する必要がある．過去において，
10歳男児のGSS進行による高度後彎症に対し脊椎固
定法が施行され，手術施行前に行った神経学的検査
では，仰臥位で症状の悪化を認めなかったが，術後
に完全対麻痺を生じた，という報告がある９）．この
報告の考察では最も低侵襲な術式を選択しており，
対麻痺発症の原因は不明であるとしている．しかし，
GSSは骨融解による易骨折性を特徴としており，術
中の体位の選択によって術前には認めなかった神経
学的症状が現れうることを可能な限り予測した上で
手術体位を選択すべきである．

ま　と　め

GSS患者の脳室腹腔シャント術に対する麻酔の１
例を経験した．慎重な気道確保と麻酔薬の選択を計
画し，安全な麻酔を行うことができた．GSSにより
予め骨融解が発症している病変部の確認，および顎
顔面をはじめとする好発部位の評価と気道確保の安
全性への対策，麻酔中の患者体位の保持への影響を
考慮することが重要である．
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A 21‑year‑old female patient, who was

previously diagnosed with Gorham‑Stout

syndrome, underwent ventriculo‑peritoneal shunt

operation under general anesthesia. She was

diagnosed with idiopathic intracranial

hypertension presented with headache and

diplopia, and treated with spinal drainage and

ventriculo‑peritoneal shunt operation under

general anesthesia. In order to preserve her

airway cautiously, Airway ScopeTM was used for

tracheal intubation, and the anesthesia was

maintained safely with propofol and remifentanil.

After the surgery, she was observed in the

intensive care unit on schedule, and was

transferred back to the general ward on the first

postoperative day, with no serious complications.
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