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脳底部に網状異常血管像を呈する本邦人症例の研究

第1編

臨 床 的 研 究

岡山大学医学部脳神経外科教室(主 任:西 本 詮教授)

大学院学生　 竹 内 伸 二

〔昭和42年3月28日 受稿〕

目 次

Ⅰ 緒 言

Ⅱ 研究対象

Ⅲ 自験症例

Ⅳ 統計的観察

1) 性および年令

2) 初発症状

3) 主要症状

4) 予 後

5) 脳波所見

6) 脳動脈写所見

Ⅴ 総括ならびに考按

Ⅵ 結 論

Ⅰ 緒 言

脳血管写の普及に伴い,種 々の脳血管性病変が数

多く発見されるようになつてきたが,最 近,本 邦の

脳 ・神経関係のクリニックでは運動麻痺や卒中様発

作などをを呈する患者の中に,あ る特異な脳血管写

所見を示す症例のあることに数年前より気づいてき

た.こ れらの症例は一般に若年者に多 く,臨 床的に

運動 ・知覚不全麻痺,知 能低下,頭 痛,ク モ膜下出

血.痙 れん発作,不 随意運動などを呈するが,症 状

はしばしば一過性であり,軽 度のものが多い.特 有

なことは,そ の脳血管写所見であつて,両 側性に内

頸動脈サイフォン部末端(C1)に 閉塞ないし狭窄が

あり,さ らにその近傍 の脳底部 に両側性にチリチ

リ,モ ヤモヤした異常な血管網様の陰影がみられる

ことである.さ らに興味あることは,本 症 と思われ

る症例は,外 国にはほとんどその報告をみないとい

うことであつて,お そらく日本人特有の疾患ではな

いかと考えられることである.

このような症例については,最 初は脳底部にみら

れるtelangiectasiaと い う意味でcerebral juxtabasal 

telangiectasia70)と呼 ばれ た り,内 頸動脈閉塞症の

一型として報告されたり81)84)
,そ の他,脳 血管奇形

50)56),ウ イ リス動脈輪不全症38),脳 底部内頸動脈

血管腫様奇形57)58)59)などの名称 も用いられ,ま た,

炎症性血管閉塞による側副路新生が主体であると考

えるものもある75).す なわち,従 来の報告は報告者

によつて独 自の名称で呼ばれ,ま ちまちであつたた

め,は たして同一疾患で あつ たか否 か不明であつ

た.し か しその特異な脳血管像は広 く諸家の興味を

喚起し,そ の後 もひき続いて報告が行われ,次 第に

その症例数を増 してきている2)5)24)25)29)36)39)50)-

52)56)-62)70)76)83)89)90)102).

著者 はこれ らの症例の脳底部にみ られるこのよう

な変化は,同 一の機序に よつて 発生するものであ

り,欧 米文献に本症と考えられる報告例をほとんど

みない点より,本 症は本邦人特有の疾患と考えるべ

きものではないか と考え,著 者の自験例9例 を含め

て,こ れまでいろい ろな名称のもとにな された学

会 ・文献報告例,さ らに全国の脳 ・神経外科関係ク

ニ ックヘのアンケー トをも用いて類似症例を集め,

本症の本態の解明を行なおうと試みた.

Ⅱ. 研 究 対 象

研究対象とする症例は,で きるだけ多 くの症例を

集めるため, 1965年 夏全国的に脳 ・神経外科 クリニ

ックを中心にアンケー トを送つて調査 しえたもの,

および1966年12月 迄 の学会 ・文献報告中詳細の明ら

かなものであつて,自 験症例9例 を含め合計118例

で ある(第1表).
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第1表　 全国クリニック別内訳

これらの症例のなかには真の意味の本症であるの

か,あ るいは他の類似疾患,た とえば単なる内頸動

脈閉塞症のごときものが混入 してはいないかという

疑問が起 こるのであるが,本 症の定義の十分確立 し

ていない現在では症例の取捨選択の基準がたてがた

く,一 応上述のごとき本症の概念のもとに症例を集

め,こ れら118例 について検討を試みた.

Ⅲ. 自 験 症 例

症例1　 小○川清○　女　 昭和30年4月30日 生.

家族歴:脳 卒中(+)母 方の祖母.

既往歴:満 期安産. 5才 の時,軽 い左中耳炎に罹

患.

主訴:右 手の運動不全麻痺.

現病歴:生 来健康であつたが,昭 和36年11月 頃よ

り時 々,朝,寝 床の中で舌がもつれるような口のき

きかたを したり,ま た急に起立できぬ ことが あつ

た.こ の頃より知能低下に気づく.昭 和37年4月 に

右手に痙れん様の発作が1～2分 間の持続で月に1

回の割合で起 こり始めた.そ の後発作はしだいにそ

の回数を増 し,月 に10～15回 ぐらいとなる.

昭和38年10月28日,突 然間代性痙れんが起こり,

約1時 間持続 した.痙 れんはまず右手に始まり,右

足にもおよんだが,左 半身には起こらなかつた.こ

の間,意 識障害はな く,舌 が動かぬために応答がで

きなかつた.以 来,言 語障害,右 顔面神経麻痺,右

手の運動障害をきた している.昭 和38年12月23日 入

院.

臨床症状 ・神経学的所見:入 院時,知 能低下,軽

度の言語障害,軽 度の右中枢性顔面神経麻痺,右 手

の運動障害 と舞踏病様運動があつたが,右 顔面神経

麻痺はその後1ヵ 月半で治癒 し,ま た言語障害も2

ヵ月後には全治した.耳 鼻科,眼 科的に異常はなか

つた.

臨床検査成績:血 圧95～60mmHg,血 液 所見;

赤血球457×104,血 色 素量100%(ザ ー リ),色 素

指数1.09,白 血球数9200,ヘ マ トクリット35.5%,

出血時間4分,コ レステロール199mg/dl,肝 機能

異常なく,血 清総蛋白7.4g/dl,尿 尿 正常,血 沈1

時間値23, 2時 間値48,ツ 反応(+),ワ 氏 反応(-),

腰椎穿刺;初 圧192mm H2O,終 圧180mm H2O, 4cc

採取 し髄液の性状は正常であつた.

レ線所見

1) 気脳 写:脳 室系は左右対称で偏位なく,軽 度

に拡大 しており,ま たクモ膜下腔も全般的に多少拡

大しており,軽 度の脳萎縮の所見あり.

2) 脳血 管写

ⅰ) 右頸動脈写: 76%の ウログラフイン10ml

注入.側 面像では内頸動脈はサイフォン部まではま

つたく正常に造影されているが,サ イフォン部末端

(C1)で 著 明な狭窄がみられる.前 お よび 中大脳動

脈は造影 されず,脳 底部に異常な血管網が顕著にみ

られ,造 影剤はサイフォン部末端の狭窄部よりただ

ちにこの血管網へ移行流入す る.後 交通動脈および

後大脳動脈はかなり拡張 し,こ れからも脳底部異常

血管網に血流を送つている.眼 動脈は正常であつた

(第1図A, B).

前 後像では,前 大脳動脈が血管網を介して造影さ

れるが,走 行は不規則で全般的に細い(第1図C).

ⅱ) 左頸動脈写:右 側とだいたい同様であり,

側面像で内頸動脈はサ イフォン部までは正常である
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が,サ イフ ォン部末端で閉塞 し,中 大脳動脈は造影

されず,こ の部に顕著な異常血管網が認められる.

前大脳動脈はこの血管網を介して造影 されるが,走

行は不規則で造影も不十分である.後 交通動脈およ

び後大脳動脈は拡張 し,か なりの分枝を血管網に送

つており,一 部はR. spleniiを 介 して前大脳動脈流

域まで血流を送つている.眼 動脈は正常である.

第1図A　 症例1　右頸動脈写側面像

第1図B　 症例1　 右頸動脈写模式図

第1図C　 症例1　 右頸動脈写前後像

前後像にも同様 の所見が認められる(第1図D, 

E).

ⅲ) 右逆行性椎骨動脈写:側 面像では右椎骨動脈

および脳底動脈の走行に異常はないが,内 頸動脈に

は前述のごとき所見が認められた.脳 底動脈,後 交

通動脈間の連絡はほぼ正常と考えられ,ま た脳底動

脈流域には特記すべき異常所見を認めなかつた(第

1図F).こ れは前後像で も同様である.

第1図D　 症例1　左頸動脈写側面像

第1図E　 症例1　 左頸動脈写前後像

第1図F　 症例1　 右逆行性椎骨動脈写

脳 波 所 見: backgroundは α-activityを 欠 き, 

6～4cps. 50μVの 徐波および不規則な波形が主体で

あるが左右差は認められない.

昭和40年9月6日,検 査の目的で再入院す.約1

年前より知能低下,言 語障害,右 手の運動障害 と舞

踏病様運動が増悪し,右 半身に1日3回 位の痙攣発
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作をきたすようになつた.通 学不能のため休学中.

臨床検査成績:血 圧124～68mmHgと 前回に比 し

上昇,血 液所見は前回と大差なく,ヘ マ トクリッ ト

29.5%と 低 下,そ の他血沈が1時 間値4, 2時間 値10

に低下, CRP検 査(-), RAテ ス ト(-),腰 椎穿

刺;初 圧115mm H2O,終 圧110mm H2O,髄 液 は正

常であつた.眼 底も前回同様,異 常所見を認めなか

つた.な お,本 患者に染色体検査を行なつたが,核

型46XXで 染 色体構造に異常は認められなかつた.

脳血管写所見:左 頸動脈写および右逆行性椎骨動

脈連続撮影を行なつた.前 回の脳血管写所見に比 し

内頸動脈は分岐部より細 く,最 初眼動脈,後 交通動

脈は両側とも正常に造影されているのに,約1年 半

後の今回は閉塞が両側ともすでにC3の 部 より起こ

り,眼 動脈が充分に造影されず閉塞が進行性である

ことを示 した(第1図G).

第1図G　 症例1　 左頸動脈写(1年 半後)

脳 波: backgrouudに α-activityを 欠 き2～4cps.

あ るい は6cps.位 の50～100μVの 徐 波 が 主 体 で 左

右 差 な く,前 回 の脳 波 所 見 に比 し高 振 巾徐 波 傾 向 が

強 くな つ て い る.

症例2　 赤○良○　男　昭和2年6月16日 生.

家族歴:特 記すべきものな し.

既往歴:特 記すべきものなし.

主訴:頭 痛.

現病歴:昭 和38年2月26日,仕 事中誘因なく突然

後頭部に痛みが起 こり,同 時に左足に運動不全麻痺

および知覚障害をきた した.右 足にも軽い運動障害

があつた.た だちに開業医を訪れ,髄 液中に出血を

証明され入院 した. 1週 間後,右 側頭部か ら後頭部

にかけて激痛をきたし,悪 心が持続 し嘔吐も頻回に

あつたが,治 療により頭痛および嘔吐はその後1週

間でしだいにおさまり,同 時に左足の運動,知 覚障

害 もしだいに回復 してきた.以 来,時 々部位不定の

頭痛をきた し,昭 和38年7月16日 に 当科へ 入院 し

た.

臨床症状 ・神経学的所見:入 院時,軽 度の言語障

害および部位不定の持続性の頭痛があつたが悪心,

嘔 吐はなかつた.両 側膝蓋腱反射が亢進 している以

外には神経学的所見はなかつた.

臨床検査成績:血 圧120～70mmHg,血 液所見;

赤血球470×104,血 色 素量102%,色 素指数1.09,

白血球数5150,白 血球分類異常なく,出 血時間2分

30秒,コ レステロール125mg/dl,肝 機能異常なく,

血 清総蛋白7.4g/dl,血 清蛋白分画にも異常なく,

A/G 1.09で あつた.血 清電解 質 ではFe 69γ/dl, 

Cu 143γ/dlで,そ の他は異常なかつた.尿 尿正常,

血沈1時 間値13, 2時 間値22,ツ 反応(+),ワ 氏

反応(-),脊 髄 液はその圧,性 状に異常がな かつ

た.

レ線所見

1) 気脳写: 2回 施行 したが,脳 室系に空気の流

入が認められず,ク モ膜下腔は全般的にやや拡大し

ている.

2) 脳血管写

ⅰ) 右頸動脈写:側 面像では内頸動脈は分岐部

第2図A　 症例2　 右頸動脈写側面像

第2図B　 症例2　 右頸動脈写模式図
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直後より約3cmに わ たりやや細 くなつているが,

それ以後は正常に造影 され,サ イフォン部末端にい

たり著明な狭窄が認められる.前 および中大脳動脈

はまつた く造影されず,脳 底部に中等度に発達 した

網状血管像が認められ る.眼 動脈は正常であり,後

交通動脈はまつたく造影 されていな い(第2図A, 

B).前 後像でも同様の所見がある.

ⅱ) 左頸 動脈写:側 面像では,内 頸動脈はサイ

フォン部までは正常に造影されるが,サ イフォン部

末端で狭窄を認める.前 および中大脳動脈はまつた

く造影されないで,脳 底部に中等度の血管網を認め

る.後 交通動脈と思われる血管はかなりの太さに造

影されているが,後 大脳動脈に移行するあたりで血

管網を一部形成 している.眼 動脈はかな り太い.

なお,外 頸動脈の分枝は左右ともやや拡張 してい

る(第2図C, D).

第2図C　 症例2　 左頸動脈写側面像

第2図D　 症例2　 左頸動脈写模式図

ⅲ) 右逆行性椎骨動脈写:側 面像で,右 椎骨動

脈および脳底動脈には異常所見なく,後大脳動脈も

正常である.し かし右内頸動脈は頸動脈写所見と同

様で,脳 底部に軽度の血管網を認める.後 交通動脈

はまつたく造影されず,し たがつて脳底動脈との吻

合もない.

症例3　 中 ○ 久 ○　男　昭和2年12年2日 生.

家族歴:特 記すべきものな し.

既往歴:特 記すべきものな し.

主訴:コ ルサコフ症候群.

現病歴:昭 和37年12月19日,仕 事中誘因なく突然

倒れ,意 識混濁,右 片麻痺,嘔 吐をきたした.当 時

血圧は100～80mmHgで あつた.た だ ちに病院に

収容され,腰 椎穿刺をうけ,初 圧450mm H2O,脊 髄

液は血性であつた.そ の後も意識障害,右 片麻痺は

持続 したが,し だいに回復 し,約1月 半後にはほぼ

正常となつた.昭 和38年1月20日 よ り右中枢性顔面

神経麻痺を併発 したが,治 療により軽快した.

その後,逆 行性健忘,記 憶障害,見 当識障害が著

明となり,コ ルサ コフ症候群として昭和38年6月17

日当科へ入院 した.

臨床症状 ・神経学的所見:記 憶障害,前 頭部痛が

あるが,神 経学的には両側の視野狭窄以外に異常を

認めない.

臨床検査成績:血 圧124～60mmHg,血 液所見;

赤血球555×104,血 色 素量108%,色 素指数0.97,

白血球数8800,白 血球分類異常な く,ヘ マ トクリッ

ト37.5%,出 血時間3分30秒,コ レステロール

182mg/dl,肝 機能はBSPが30分 値14.5%. 45分

値10.5%以 外 には異常な く,血 清総蛋白6.2g/dl,

血 清蛋白分画ではアルブミン52.2%,α1グ ロブリン

4.3%,α2グ ロブリン10.1%,β グ ロブ リン13.1%,

γグ ロブリン20.3%, A/G 1.09で あつた.尿 屎正

常,血 沈1時 間値1, 2時 間値3,ツ 反応(+),ワ

氏 反応(-)で あつた.

レ線所見

ⅰ) 右頸 動脈写:側 面像では,内 頸動脈はサイ

フォン部 まで異常な く,サ イフォン部末端で 狭窄

し,脳 底部の異常血管網に移行 している.こ の血管

網より前大脳動脈の一部と思われ る血管が派生 して

第3図A　 症例3　右頸動脈写側面像
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いる.眼 動脈はかなり太 く,後 交通動脈および後大

脳動脈も拡張 してい る.ま た後大脳動脈流域より

R. spleniiを 介 して前大脳動脈流域 に血流を送つて

いる(第3図A, B).

第3図B　 症例3　 右頸動脈写模式図

前後像でも同様の所見が認められる(第3図C).

第3図C　 症例3　 右頸動脈写前後像

ⅱ) 左頸動脈写:右 側と同様にその側面像にお

いて,内 頸動脈はサイフォン部まで異常な く,サ イ

フォン部末端で狭窄 し,脳 底部に軽度の血管網を認

める.前 大脳動脈はこの血管網を介 して不規則に造

影され,そ の分枝は前大脳動脈流域 に およん でい

る.眼 動脈は正常ない しやや太 目である.前 後像で

も右側とほぼ対称的である(第3図C, D).

昭和40年9月1日,検 査の目的で再入院する.前

回当科を退院後,症 状次第に軽快 し,昭 和39年7月

より復職し簡単な仕事をしているが軽度の記憶障害

が残つている.神 経学的には前回と同様,両 側の視

野狭窄以外に異常所見な し.

臨床検査成績:血 圧前回 とほぼ 同様 で125～66

mmHgで 正常,血 液 所見;赤 血球527×104,血 色

素量16.9g/dl,色 素指数1.0,白 血 球数10700,白

血球分類で好酸球が6%で やや増加 している以外に

は異常 な く,ヘ マ トクリット41.0%,出 血時間3

分,血 沈1時 間値4, 2時 間値10, CRP検 査(-), 

RAテ ス ト(+),ワ 氏 反応(-),腰 椎穿刺;初 圧

115mm H2O,髄 液 は正常であつた.染 色体検査では

核型46 XYで 染 色体構造に異常 は認 め られず,

 long Yも 認 められなかつた(第10図).

第3図D　 症例3　左頸動脈写前後像

脳血管写所見:左 頸動脈写および右逆行性椎骨動

脈撮影をいずれ も連続撮影で行なつた.前 回の脳血

管写所見に比 し,ま つた く所見の変化をみず,や は

り両側内頸動脈サイフォン部末端の狭窄および脳底

部異常血管網が認められた.

脳 波所 見: backgroundは10cps.の α-activity

で左右差を認め,左 側優位に低電圧の不規則性徐波

が存在 し, photic drivingは 右側のみにあり左側に

は出現 しない.

症 例4　 久○佐○子　女　昭和12年4月20日 生.

家族歴:母 方の祖母が脳卒中で死亡.

既 往歴:6才 の時喉頭ヂ フテ リーに罹患.

主訴:左 手のしびれ感.

現病歴:満 期安産で幼児期には健康で他の子供と

比較 して変つた点はなかつた.学 業は中位で短大ま

で終了.

昭和38年4月,朝,家 の周囲の掃除の後,家 に入

つたとたんに頭痛をきた し意識消失し倒れた.た だ

ちに医師の往診をうけ,腰 椎穿刺で血性髄液を証明

され,ク モ膜下出血と診断され入院, 25日 間の加療

で軽快退院 した,そ の後経過は順調であつたが,昭
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和39年9月14日,双 生児を分娩し,そ の後左顔面の

しびれ感と言語障害をきたした. 10月 に入つてから

左上下肢に運動不全麻痺をきたすようにな り, 10月

31日,某 院に入院した.入 院後チ トクロームC製 剤

の注射をうけ, 12月 に入つて少 しずつ歩けるように

なり, 40年2月27日 には不自由な く歩けるようにな

り退院した.そ れ以来,過 労の時や くしやみの後に

左手のしびれ感をきた していた.昭 和40年10月2

日当科入院.

臨床症状 ・神経学的所見:入 院時,神 経学的には

異常所見を認めない.耳 鼻科,眼 科的にも異常はな

かつた.

臨床検査成績:血 圧135～75mmHg,血 液所見;

赤血球408×104,血 色素量12.2g/dl,色 素指数0.94

白血球数7050,白 血 球分類では好酸球が13%と 増

加している以外には異常なく,出 血時間3分30秒 コ

レステロール125mg/dl,肝 機能 正常,血 清総蛋白

6.29g/dl,尿 屎正常,ツ 反応(+),ワ 氏反応(-), 

CRPテ ス ト(-), RAテ ス ト(-)で あつた.染

色体検査:核 型46 XX,構 造 異常は認められなかつ

た.

脳血管写所見

ⅰ) 右頸動脈写:側 面像では内頸動脈は正常よ

りやや細 く,サ イフォン部末端で狭窄がみ られ,そ

の部に中等度の異常血管網が認められる.前 大脳動

脈は造影されていないが,中 大脳動脈はこの異常血

管網を介して造影されている.眼 動脈は正常よりや

や細い.な お,外 頸動脈系とのrete mirabileが 認

められる(第4図A, B).

前後像でも同様の所見が認められる.

第4図A　 症例4　 右頸動脈写側面像

ⅱ) 左頸動脈写(連 続撮影):内 頸動脈はサイ

フォン部で眼動脈を分岐した後で狭窄し,そ の部に

やはり異常血管網を認める,造 影剤は後交通動脈を

介 して後大脳動脈に流れ,後 交通動脈は正常より太

く造影 されている.前 大脳動脈は造影されていない

が,後 大脳動脈の流域よりR. spleniiを 介 して前大

脳動脈流域にいたる血流が認められる.中 大脳動脈

は異常血管網を介 して造 影 されている.や は り外

頸動脈系とのrete mirabileが 認 め られる(第4図

C).

第4図B　 症例4　右頸動脈写模式図

第4図C　 症例4　 左頸動脈写(連 続撮影2秒 後)

脳波所見: backgroundはregulation不 良 の10～

11cps.α-activityが 比較的低電圧に存在 し,不 規則

性徐波を混ずるが左右差はない.過 呼吸によりbuild 

upあ り4～5cps.の 不 規則性徐波 が右後頭葉に優

位に存在する.

症例5　 西○ 繁　 女 昭和4年5月 生.

家族歴:父 が48才 で脳卒中で死亡.

既往歴:約2年 前に意識消失発作あり.

主訴:意 識消失発作,右 片麻痺.

現病歴:昭 和38年2月 主人の母を看病 していると

き銭湯にて意識不明とな り近 くの病院へ入院した.

当時血圧は高 くなかつた.約1カ 月してベ ットの上

に起き上れるようになり2カ 月目頃より歩行練習を

行ない, 3ヵ 月目に一応言語がはつきりし退院 した
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が計算は不能で誤字が多かつた. 1年 後 には外見は

普通の人と変りないようになつたが,頭 痛を時々き

たしていた.

昭和40年2月,自 動車に乗つていて気分が悪 くな

つたが銭湯に行き意識消失発作をおこし倒れ, 2月

26日 直 ちに入院.

臨床症状 ・神経学的所見:入 院時意識消失,左 眼

瞼下垂,左 瞳孔散大,顔 面を含む右片麻痺あり, 3

月9日 頃より意識やや恢復 し,そ の後次第に軽快 し

右顔面麻痺,左 眼瞼下垂は消失するも右片麻痺と言

語障害を残す.反 射は右上肢,右 膝蓋腱,右 アキレ

ス腱いずれも微弱なるも病的反射は認めない.眼 底

所見では視神経萎縮を認める以外には異常を認めな

い.な お,全 経過を通じて微熱持続 し,時 々38℃

前後の発熱あり.

臨床検査成績:血 圧正常,血 液所見では白血球数

が16900と 増 加しているがその他異常な く,腰 椎穿

刺で初圧130mm H2O,終 圧90mm H2O, 2cc採 取 し

髄液は正常であつた.

脳血管写所見

ⅰ) 右頸動脈写:内 頸動脈は側面像において分

岐部よりサ イフォン部まではまつたく正常で,眼 動

脈および後交通動脈は正常に造影されているが,後

交通動脈分岐後のサイフォン部末端で狭窄がみられ

この部に中等度の異常血管網がみられる.こ の血管

網より前および中大脳動脈の一部と考えられる血管

が造影されている.後 大脳動脈流域 よりR. splenii

を介 する血流はみられない(第5図A, B).

第5図A　 症例5　 右頸動脈写側面像

ⅱ) 左頸動脈写:内 頸動脈は右側に比し,分 岐

部以後やや細いが眼動脈は正常に造影されている.

右側と同様にやはりサイフォン部末端で内頸動脈は

狭窄し,脳 底部に中等度の異常な血管網陰影を認

め,前 および中大脳動脈がこの異常血管網を介して

造影される.

第5図B　 症例5　 右頸動脈写模式図

症例6　 井○昭○　女　 昭和3年9月19日 生.

家族歴:父 が肺結核にて死亡.

既往歴: 10年 前,前 置胎盤にて婦人科医で手術を

受 けた際に言語障害,右 半身の運動障害をきたした

が2～3ヵ 月で軽快 した.ま た, 5年 前,胞 状鬼胎

で手術をうけた際にも同様の右半身の運動麻痺をき

たしたがこれ も2～3ヵ 月で軽快 した.

主 訴:失 語症

現病歴:昭 和41年4月17日,特 別の誘因なく,左

頭頂部より後頭部にかけて頭痛をきたし,眩 量を伴

なつた.し ば らくして,自 分では云いたいことが解

つているが言葉が見つからず,話 すことができない

で同僚からもおかしいといわれた. 5月18日,精 査

の目的で当科へ入院 した.

臨床症状 ・神経学的所見:入 院 時,失 語症を認

め,右 側方注視にて複視あり.両 側膝蓋腱反射低下

を認めるがその他の反射は正常であつた.複 視は2

月後の退院時には軽快 していたが失語症は不変であ

つた.眼 科的にも近視以 外には異常所見を認めな

い.

臨床検査成績:血 圧102～55mmHg,血 液所見;

赤血球428×104,血 色量素9.7g/dl,色 素指数0.76,

白血 球数7650,白 血球分類には異常を認めない.出

血時間3分30秒,肝 機能正常,血 清総蛋白7.2g/dl,

血清 蛋白分画では α2グ ロブリン11%,γ グロブリ

ン28.5%と 軽度の増加を認めるのみでその他異常な

く, A/G 0.87で あつた.尿 屎異常なく,血 沈1時

間値8, 2時 間値12,ツ 反応(+),ワ 氏反応(-), 

CRP検 査(-), RAテ ス ト(-),腰 椎穿刺にて初

圧70mm H2Oで 圧が低いがその他に は異常を認め

なかつた.
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脳血管写所見

ⅰ) 右頸動脈写:内 頸動脈は分岐部以後正常の

内腔を示し,サ イフォン部末端でも狭窄をみず中大

脳動脈は内頸動脈より直接分岐しているが,前 大脳

動脈起始部で狭窄を示 しこの部に異常血管網をみ

る.前大脳動脈はこの異常血管網を介 して造影さ

れ,前 交通動脈を介して左前大脳動脈も造影されて

いる(第6図A, B).

第6図A　 症例6　 右頸動脈写側面像

第6図B　 症例6　 右頸動脈写模式図

ⅱ) 左頸動脈写:内 頸動脈は分岐部以後よりそ

の内腔が細 く,眼 動脈分岐後狭窄を示 し,こ の部に

異常血管網を認める.前 および中大脳動脈はまつた

く造影されない.前 頭部にrets mirabileが 認 め ら

れ外頸動脈との吻合がよく発達 している.

ⅲ) 左逆行性椎骨動脈写:左 椎骨動脈,脳 底動

脈の走行には異常を認めず,脳 底動脈,後 大脳動脈

流域には特別の異常所見を認めなかつた.

脳波所見: backgroundにasymmetryあ り,右 は

10cps. 50μVの α-activityが 存 在 し,左 は α-

activityに 乏 しくflat pattern . photic drivingは 右

側のみに存在する.左 大脳皮質後方のやや広範の障

害とおもわれる.

なお, 5% CO2 10分 間の過呼吸によ り脳波上で

のpatternの 変化は認められなかつた.

昭和42年2月28日(前 回検査 日より約9ヵ 月後)

左 右頸動脈写を施行したが,前 回の脳血管写所見に

比 しまつたく所見の変化をみず,臨 床症状にも進行

性増悪は認められずむ しろやや軽快 していた.

症 例7　 鰰 ○ 勝　 男　昭和17年1月19日 生.

家族歴:特 記すべきものなし.

既 往歴:特 記すべきものなし.

主訴:頭 痛.

現病歴:昭 和41年3月6日 昼頃,突 然頭痛をきた

し頻回に嘔吐したが意識は清明であつた. 3月8日

昼頃,昏 睡状態となり直ちに近 くの病院に入院 し腰

椎穿刺をうけ血性の髄液を証明された.約5日 間で

意識が次第に清明となつたがよく物忘れする状態が

2週 間続いた. 5月27日 軽快退院.そ の後,ク モ膜

下出血の原因求明のため他医で左,右 頸動脈写をう

け異常血管を発見され当科に紹介された.昭 和41年

8月8日 入院.

臨床症状 ・神経学的所見:入 院時,発 作的に特別

の誘因な く30分間位の頭痛をきたすことが時々ある

以外には自覚症状なく,神 経学的にも両側アキレス

腱反射が低下 している以外には異常所見な く,眼 科

的にも異常を認めない.

臨床検査成績:血 圧120～83mmHg,血 液所見;

赤 血球529×104,血 色 素量16.5g/dl,色 素 指数

0.97,白 血 球数9400,白 血 球分類異常な く,ヘ マ ト

クリット35.5%,出 血時間4分,コ レステロール

198mg/dl,肝 機能異常なく,血 清総蛋白6.7g/dl,

血清蛋白分画ではアルブミン58.5%,α1グ ロブリ

ン6.5%,と やや増加 し,α2グ ロブリン5.2%と

やや減少 している. A/G 1.41,血 清 電解質異常な

く,空 腹時血 糖値104mg/dl,尿 屎 正常,血 沈1時

間値3, 2時 間値15,ツ 反応(+),ワ 氏反応(-), 

CRP検 査(-), RAテ ス ト(-),腰 椎穿刺;初 圧

280mm H2O,終 圧50mm H2O, 8cc採 取 し髄液の性

状は正常であつた.

脳血管写所見

ⅰ) 右頸動脈写(連 続撮影):内 頸動脈は分岐部

よりサイフォン部末端までは正常に造影され,眼 動

脈も正常に造影される.後 交通動脈分岐後のサイフ

ォン部で内頸動脈は狭窄 し,脳 底部に異常血管網の

出現をみる.前 および中大脳動脈は異常血管網を介

して造影されるが,前 大脳動脈の走行は不規則で正

常の走行を示さない(第7図A, B).
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第7図A　 症例7　 右頸動脈写側面像

第7図B　 症例7　 右頸動脈写模式図

ⅱ) 左頸動脈写:右 と同様に後交通動脈分岐部

までは正常に造影され,分 岐部直後で狭窄し脳底部

に異常血管網を認める.前 大脳動脈はこの異常血管

網を介して造影される.後 大脳動脈 よりR. splenii

を介 して前大脳動脈に向かう血流が認められる.

脳波所見: backgroundはflat patternこ れに

30μV 10cps.α-activityが 混在.過 呼吸による変化

は認められない.

症例8　 矢○純○　女　昭和27年3月24日 生.

家 族歴:特 記すべきものなし.

既往歴: 11才,左 湿性肋膜炎.

主訴:頭 痛.

現病歴:約2年 前頃より1月 に1～2回 の割合で

朝にのみ30分 ～1時 間頭痛をきたすことがあつた.

頭痛は頭全体にわたるもので,い つも発熱を随伴し

ていた.昭 和39年12月 頃 より発熱を伴なう頭痛が1

週間に1～2回 起こるようになつた.ま た,こ れと

は関係なく昭和39年10月 頃より右手に脱力感および

しびれ感を2週 間に1～2回 きたすようになつた.

昭和40 2月26日 入院.

臨床症状 ・神経学的所見:入 院時,右 手に軽度の

脱力感,し びれ感があるのみで,神 経学的には異常

所見を認めない.眼 科的にも近視を認める以外には

眼底,視 野ともに正常であつた.

臨 床検査成績:血 圧130～75mmHg,出 血時間3

分30秒,尿 屎異常な く,血 沈1時 間値4, 2時間値9

であつた.

脳血管写所見

ⅰ) 右頸動脈写:や や不鮮明であるが,内 頸動

脈は正常の内腔 を示し中大脳動脈まで正常に造影さ

れているが前大脳動脈起始部で閉塞を示し,そ の近

傍の脳底部に軽度の異常血管網を認める.前 大脳動

脈はこの異常血管網および後大脳動脈よりR. splenii

を介 して不規則,不 鮮明に造影 されている.眼 動脈

は正常であつた.

ⅱ) 左頸 動脈写:内 頸動脈は分岐部よりやや細

く,眼 動脈,後 交通動脈分岐直後で完全に閉塞し,

脳底部に中等度の異常血管網が認められる.前 およ

び中大脳動脈はまつたく造影 されない.眼 動脈およ

び後交通動脈は造影されているが一般に細い(第8

図A, B).

第8図A　 症例8　 左頸動脈写側面像

第8図B　 症例8　 左頸動脈写模式図

脳 波 所 見: backgroundは 振 巾100μVに 近 い
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regulationの 非 常 に不 良 な10cps.α-activityと 不 規

則 性 徐 波 よ りな り,左 右 差 は み られ な い.過 呼 吸 に

よ りbuild up著 明 で1分 で3～4cps. 100～150μV

の δ波 が 出 現 し, 2分 で は 単一 律 動 性 δ 波 とな る.

症例9　 古○洋○　女　昭和38年7月20日 生.

家族歴:特 記すべきものな し.

既 往歴:出 産時仮死.生 下時体重3190g.

主訴:歩 行障害.

現病歴:昭 和40年6月 初旬,麻 疹罹患後10日 位 し

て,発 熱のない時に急に足が立たた くなつたが2時

間後には歩行可能 となつた. 7月 中旬,自 宅で歩行

中倒れ,起 こしてみると左手足を全然動かさず,力

もなくなつていたため近 くの病院へ入院したが2時

間後には自然に歩行可能とな り,そ れ以後少し長 く

歩 くと左足の跛行があり転倒 しやす くなつてきた.

本学小児科より当科に紹介さる.

臨床症状 ・神経学的所見:栄 養状態やや不良,身

長77cm,体 重8900g,頭 囲46.4cmの 幼児で,神

経学的には膝蓋腱反射,左 アキレス腱反射が減弱 し

ている以外には特記すべきものをみない.眼 底 も正

常である.

臨床検査成績:血 液所見;赤 血球401×104,血 色

素量76%,色 素指数0.93,白 血球数14600,白 血球

分類に異常を認めず,尿 屎 正常,ツ 反応(-),ワ

氏反応(-),腰 椎 穿刺;初 圧250mmHg,終 圧120

mm且g, 7cc採 取 し髄液正常であつた.

脳血管写所見

ⅰ) 右頸動脈写:内 頸動脈は正常の内径を示す

が,サ イフォン部で狭窄が著明にみられ,脳 底部,

顔面部および眼窩内にまで異常血管網が著明に認め

られる.眼 動脈は起始部は正常に造影されるが末梢

ではこの異常血管網に移行している.前 および中大

脳動脈は脳底部の異常血管網を介 して不鮮明に造影

されている.後 交通動脈は造影されていない(第9

図A, B)

第9図A　 症例9　 右頸動脈写側面像

図9B　 症例9　右頸動脈写模式図

ⅱ) 左頸動脈写:右 と同様に内頸動脈は分岐部

よりサイフォン部まではまつたく正常であるが,サ

イフォン部末端で狭窄がみられ,脳 底部,顔 面部,

眼窩に著明な異常血管網が認められ る.脳 底部の異

常血管網は右に比 し左の方が著明である.前 および

中大脳動脈はこの異常血管網を介して淡 く不鮮明に

造影されている.眼 動脈は正常に造影され るが後交

通動脈は造影されていない.

以上が自験症例であるが,緒 言にのべたごと く,

自験症例を含め合計118例 を文献およびアンケー ト

により集めえたので以下その統計的観察について報

告する.

Ⅳ 統 計 的 観 察

1) 性 および年令

男47例,女71例 で女性に多 く,年 令分布として

は,初 発年令で調べたところ10才 までがもつとも多

く63例 を占め, 15才 以下の小児が77例 で若年者に

多発 している(第2表).

第2表　 初発年令分布および性別

{
男: 47例(39.8%)

　女: 71例(60.2%)

{
15才 以 下: 77例(65.9%)

　16才 以 上: 41例(34.1%)
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2) 初発症状

本症の初発症状としては,小 児にみられるものと

成人にみられるものとではかなり相異 していること

に気づい たので,初 発年令が15才 以下のものと, 

16才 以上の2群 に大別して観察した(第3表,第4

表).

第3表　 初 発 症 状

(初 発年令が15才 以下のもの, 77例)

第4表　 初 発 症 状

(初発年令が16才 以上のもの, 41例)

15才 以下では運動麻痺が最 も多 く77例 中59例 を

占めている.こ れらの運動麻痺は比較的急激に起こ

り,速 やかに軽快 し,ま た再発 しやすいという傾向

を示すことが多 く,片 麻痺が半数以上を占め,次 い

で単麻痺が多いが,麻 痺の起る側が移動することも

しばしばみられる.運 動麻痺に次いで多いのは痙れ

ん発作で16例,頭 痛14例 がみられ,次 いで言語障

害,不 随意運動,知 能低下,眼 症状となつている.

16才 以上の群では クモ膜下出血が41例 中20例 で最

も多 く,次 いで運動麻痺,頭 痛となつている.痙 れ

ん発作は15才 以下の例によくみられるが16才 以上の

成人例では僅かに3例,そ の中2例 が12才 であり,

比較的年長者にみられたにすぎないことは注目すべ

きである.

3) 主要症状

初発症状と同様の傾向を有 し, 15才 以下では運動

麻痺が最も多く,次 いで言語障害,眼 症状,痙 れん

第5表　 主 要 症 状

(初発年令が15才 以下のもの, 77例)

第6表　 主 要 症 状

(初発年令が16才 以上のもの, 41例)
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発作,頭 痛となつているのに対 し, 16才 以上ではク

モ膜下出血,運 動麻痺,頭 痛の順になつている.興

味あることは, 15才 以下では視力障害や眼震 などの

眼症状が15例 にみ られるのに対し,成 人例では視野

狭窄 が1例 にみ られたにすぎないことである.な

お,意 識障害の項に算入 した症例数には痙れん発作

やクモ膜下出血に伴な う意識障害は除外 して あ る

(第5, 6表).

4) 予 後

本症の経過としては,軽 い症状を繰 り返す例が多

いので,軽 快 ・不変 ・再発というような項 目を一括

したところ,こ れが最も多い.興 味あることは, 15

才以下の例において進行性増悪例や死亡例をみたこ

とである(第7表).こ れ らはほとんどが15才 以下

の例であつた.こ のような点や,上 述の症状の相異

などから,本 症は小児にみられるものと成人にみら

れるものとを区別すべきであろうと思う.な お,後

述の剖検例のうち,安 藤例,森 安例および鈴木例は

詳細な臨床症状,血 管写所見がえられなかつたので

本統計より除外 している.

第7表　 予 後

(初発年令が15才 以下のもの)

(初発年令が16才 以上のもの)

5) 脳 波所見

自家症例や諸報告25)39)の脳 波所見を総括すると次

のように考えてよいと思われる.す なわち,一 般に

安静時では正常脳波を呈する場合もあるが,す でに

徐波傾向のみられる場合もある.か なり特異的な こ

とは,過 呼吸により,全 般的に著明に徐波化するこ

とであつて,し かも過呼吸を中止 しても徐波傾向が

正常化ないし過呼吸前の状態になかなか戻 らないこ

とである.こ のような所見は,や はり脳血行不全が

存在することを示唆している.し かし,脳 波のみで

はその診断的意義は少いと思われる.

6) 脳血管写所見

本症の診断には,脳 血管写所見がもつとも重要で

あることはい うまでもない. 118例 中両側頸動脈写

施行例は95例 で,こ のうち両側とも内頸動脈サイフ

ォン部閉塞および脳底部異常血管網の認められたも

の,す なわち確実に本症と診断されるものは71例 あ

る.サ イフォン部狭窄は通常C1す なわち眼動脈お

よび後交通動脈分岐部以後におこるものであるが,

症 例中にはこれよりやや中枢側で,す なわちC1～C4

の間ですでに狭窄がおこり後交通動脈や眼動脈が充

分造影 されないものも少数例認められた.一 側にサ

イフォン部閉塞 お よび脳底部異常血管網が認 め ら

れ,対 側では血管写が不鮮明であつたり,撮 影のタ

イミングがずれたりしていて確認 しがたいが,だ い

たい本症と考えてよい所見を呈 しているものの例が

13例 あり,対 側にあまり変化のないものが8例,両

側とも血管写が不鮮明であつたり,タ イミングがず

れたりしているがだいたい本症 と考えてよい所見を

呈しているものが3例 あつた.

一側のみしか頸動脈写を行なつていないが,内 頸

動脈サ イフォン部閉塞および脳底部異常血管網の記

載のあつたものは23例 で,こ の大部分の例は臨床症

状よりみて対側にも所見があると考え られるもので

あつた(第8表).

第8表　 脳血管写所見

OK:サ イフォン部閉塞+異 常血管網.

OK?:血 管写不鮮明なるも本症と考えられるもの.

Ⅴ 総括ならびに考按

脳血管写上,両 側性に内頸動脈サイフォン部末端

(C1)の 狭窄ないし閉塞があり,脳底部 に両側性に

異常な網状血管像を示す症例については,最 初は各

クリニックで経験する症例も少なく,ま た剖検例も

なかつたので,脳 血管写所見を見てもその病変の本

態が不明のまま各人が種々の解釈を行ない,種 々の

名称で報告していた.

本症に関するこれ迄の主な学会 ・文献発表をみる
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と, 1959年 佐野は 「脳の動脈瘤 と動静脈瘤」と題す

る東京医学会における講演で,脳 底部 にみ られ る

telapgiectasiaとい う意味でcerebral juxtabasal telan

giectasiaと い う名称で本症の1例 について述べてい

る70).そ の後1961年 竹 内81)は内頸動脈閉塞症という

報告の中に本症の1例 をあげ,脳 底部異常血管網は

側副路新生と考えて記載している.同 年野村61)は脳

血管異常として報告し,更 に1963年 黒丸ら44)が少数

例を報告 している.工 藤はウイリス動脈輸の閉塞な

いし血流不全があつてはじめて異常血管網を生ずる

という考えから,最 初はウイリス動脈輪不全症38),

ついで若年性 ウイリス動脈輪閉塞症という名称を用

いている39)42).森安 ら49)56)は脳血管奇形と考え,鈴

木ら75)76)は本 症 に頭部 ・頸部 の炎症性疾患が既往

にみられることから,炎 症性血管閉塞による側副路

新生が主体であるという説をとつている. 1964年 西

本はそれまでいろいろな名称で報告されているもの

の中から本症と考えられるものを集め,自 験症例2

例 を含めた19例 について統計的観察を行ない,本 症

を恐らく本邦特有の独立疾患であろうと予想 し,脳

底部内頸動脈血管腫様奇形と呼び諸家の注意を喚起

した57)58).そ の後症例の報告も次第に多 くなり1966

年第25回 日本脳神経外科学会では特別討議にとりあ

げられるにいたつた.

ところで,欧 米では内頸動脈閉塞症の報告は脳血

管写の普及に伴ない,か な り数多 くなされてきてい

るが18)21)26)33)46)54)81),両側 内頸動脈閉塞症の症例の

報告は少なく,欧 米の文献で もFisherの16例22),

 Fieldsの16例20)そ の他Batley6), Clark12), Doniger15), 

Yashon103)ら が報告している程度であり,し かも年

令は50～60才 が最も多 く若年者の症例はまれである.

一方,本 邦でも両側内頸動脈閉塞症として報告さ

れているものは数少ないが83)88),本 邦 例では欧米の

報告例にくらべていちじるしく年令が若 く,内 頸動

脈分岐部よりもむしろサイフォン部閉塞例が多いこ

とが特徴的である.

一般に内頸動脈閉塞症の原因としては,動 脈硬化,

アテローム,頸 椎症(環 椎横突起 の圧迫)11),外 傷

による血管壁の損傷9),急 性お よび慢性炎症による

血管炎71),剥 離 性動脈瘤,栓 塞,脳 動脈からの逆行

性血栓,赤 血球増多症,血 管の捻曲などが重要な因

子 として挙げられている.更 に,動 脈硬化症以外の

原因不明の内頸動脈閉塞は “特発性内頸動脈閉塞症”

と従来から呼ばれている.

と ころで,欧 米に報告されている内頸動脈閉塞症

例は,成 人,そ れも比較的高令者に多 く,そ の原因は

動脈硬化,ア テロームによるものが大部分であり,

若年者の内頸動脈閉塞症の報告は比較的少ない86)95)

99).

これに反 して,本 邦の内頸動脈閉塞症は欧米のそ

れと比較すると若年者に多い特徴があり,し かもそ

の原因は動脈硬化,ア テロームによ るものは少な

く,原 因下明の特発性 内頸動脈閉塞症として報告さ

れている場合が多いようである81)82).また,そ の閉

塞部位について も,工 藤は諸家の報告に自験例を加

えて本邦の内頸動脈閉塞症について検討を加え,サ

イフォン部の閉塞が欧米例に比 し多いことを指摘し

ている39).

著 者の問題とする症例は,脳 血管写上,両 側内頸

動脈サイフォン部末端(C1)部 に狭窄ないし閉塞が

あり,さ らにその近傍の脳底部に両側性にモヤモヤ,

チ リチリした異常な網様血管像を認めるもので,こ

のような症例については現在までの数多い内頸動脈

閉塞症に関する外国文献中にはほとんど報告がなく,

ただ僅かにWeidnerが 報告した31才 の日系女性の

1例94)とLeedsら の報告した12才 の日系男児およ

び9才 の日系女児の2例44)を み るにすぎず,恐 らく

本邦人に特有なものではないかと思われるものであ

る.し かもこれらの症例は15才 以下の小児例が118

例 中77例 を 占めるというよ うに若年者に圧倒的に

多発する点,閉 塞部位 も動脈硬化性の内頸動脈閉塞

症とは異なり,内 外頸動脈分岐部には認められず,

ほ とんどが両側サイフ ォン部である点,ま た,従 来

報告されているサイフォン部の閉塞は片側性でもか

なり重篤な神経症状を呈するものであるが,本 症で

は閉塞が両側性にみられるにもかかわらず,そ の臨

床症状は一過性で軽度のものがほとんどであること,

さ らに内頸動脈閉塞症にみ られる側副路と本症のそ

れとでは後述のごと くかな りの相異がある点など,

従来より云われている内頸動脈閉塞症とは明らかに

区別 して考えるべき疾患であると考える.

以下,順 を追つて検討を加えてみたい.

1) 家 族歴および既往歴:自 験症例9例 中には2

例 に脳卒中の家族歴を有するものがあるが,そ の他

には特記すべきものはない.ま た,症 例4の28才 女

性に既往に喉頭ヂフテ リー(6才 時)を 認める以外

には既往歴にも特記すべきものはない.

一方,全 国統計で家族歴で注目すべきことは118

例中4組(8例)に 同胞症例が認められたことであ

る.こ れは全症例の約6.8%に 相当し見過ごせない
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事実であると考える(第9表).こ の ことは本症の

成因として何か先天的因子が関与 しているのではな

いかということを示唆していると考える.ま た,欧

米の文献に報告されている本症の3例 は,前 述のご

とく1例 はWeidner94)の 報告せ る31才 のアメリカ

在住の日系女性,他 の2例 はLeeds44)ら の報告せる

12才のアメリカ在住の日系男児および9才 のアメリ

カ在住の日系女児(本 例は工藤の報告せる症例539)

と同一例と思われる)で あるが,こ れ ら3症 例に共

通な因子は日本人の祖先をもつているということで

ある.現 在,欧 米文献にこれ ら3症 例以外に本症と

思われる症例の報告をみない こと,本 邦においては

多少の地域差はあるけれども全国各 クリニ ックで発

見されていることを考慮すると,本 症は恐らく本邦

人特有の疾患であり,し かもその発生には日本とい

う風土,気 候などの環境の因子よりも何か民族性因

子が重要な役割をなしているのではないかという印

象を与えるのである.

第9表　 同 胞 症 例

(年令は初発年令を示す)

鈴木ら76)は本症例10例 中7例 に既往にかなり頻

発する口蓋扁桃腺炎を有 しており,ま た1例 は全治

に1年 を要した後頭部痴, 1例 は結核性髄膜炎に罹

患していたと述べ,頸 部より頭部にかけての炎症が

あることを強調しているが,む しろそのような既往

歴を有する症例の報告の方が少ないようである.

 2)性 および年令:こ れまで の少数例 の報告 で

は,女 性に多発しているとい うもの39)59)76)80),性差

が著明でないとするもの70)もあ るが,症 例数が少な

いために性差については述べていないものが大部分

である.自 験症例では9例 中,男3例,女6例 で女

性に多発 している.著 者の集めた全国症例118例 に

ついてみても男47例(39 .8%),女71例(60.2%)

で女性に多発する傾向を認めるが極端に女性に多発

するとはいえない.こ のように,若 年の女性に多発

する傾向を有するということは本邦に多発する脈な

し病,高 安病と同 じ傾向を示 し興味 があ る点 で あ

る.

初発年令で調べたところ,自 験例では15才 以下の

小児例が3例 で,成 人例の方が多いが全国統計では

10才 までが63例 を占め, 15才 以下の小児例が77例

(65.3%)で 小児に多発 している.

ところで,小 児の内頸動脈閉塞 の症例 を外 国文

献でみてみると, Wellsら95)は77例 の50才 以下の

内頸動脈閉塞症例中, 10才 以下の3例 を 報告 し, 

Wisoffら99)は11才 および3才 の内頸動脈閉塞症

の2自 験例を報告 し,更 に文献より15才 以下 の 内

頸動脈閉塞症22例 を集め,計24例 について述べ, 

Fisher22)も また自験例1例 を含む15才 以下の16症 例

を集め報告している.そ の他, Shillito71)は小児338

例 に脳血管写を行ない, 12才 以下の内頸動脈閉塞症

14例 を報告し, Brandtら10)は 後天性片麻痺24症 例

中2例 を報告 し, Elvidgeら18)も 報告 している.し

かし,乳 幼児期や小児期に両側性内頸動脈閉塞を示

すものはきわめてまれで,欧 米ではClarkら13)に

よ る生後1時 間半で死亡した女児の報告をみるのみ

で,そ の他の両側性内頸動脈閉塞症例は大部分が50

才以上の高令者で,動 脈硬化性病変がその原因であ

ると考えられる.こ のように,欧 米で従来いわれて

いる内頸動脈閉塞症 と著者の問題 とする症例とは初

発年令の点で も明らかに差異を示 し,著 者の症例で

は圧倒的に乳幼児期あるいは小児期に初発 している.

3) 症状:本 症にみられる症状は多種多様である

が, 118例 を集計 して検討 してみると次のごとき興

味ある結果がえられた.す なわち,小 児にみられる

症状と成人のそれとではかなり相異していて,小 児

では初発症状,主 要症状とも運動麻痺がもつとも多

く,次 いで痙攣発作,頭 痛,言 語障害.眼 症状など

となつているが,こ れらの運動麻痺は軽度で一過性

のものが多く,多 くは反復性で麻痺側の移動をみる

こともある.こ のように比較的急激に発病 し,速 や

かに軽快 し,ま た再発 しやすいという傾向を示す症

状には前述の運動麻痺の他に痙攣発作,頭 痛,意 識

障害などがあり,こ れらは一過性に脳の乏血状態を

生 じ症状の発現をみるものと考えられ る.一 方,知

能低下,視 野異常などの眼症状,失 語症,不 随意運

動などは軽快することが少な く,固 定症状と考えら

れる.

16才 以上の成人例ではクモ膜下出血がもつ とも多

く,次 いで運動麻痺 となつている.成 人に多 くみら

れるこのクモ膜下出血が小児例では3例 にしかみら

れず,し かもそのうち2例 は12才 という比較的年長

者にみられたということは興味あることである.ま

た,逆 に主要症状で小児例では視力障害,眼震 など

の眠症状が15例 みられたのに対 し,成 人では視野狭
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窄が1例 にみられたにすぎないことも興味あること

である.

症 状発現の様相もまちまちである.反 復性の運動

麻痺 は小児では啼泣時,成 人では過激な運動の後,

過労時,出 産時,手 術時などに発現 しやす く,や は

りこれらの誘因により脳に一過性の乏血状態を生じ

た結果発症するものと思われる.成 人に多 くみられ

るクモ膜下出血はある程度の年令になつてから発症

するものであるが,多 くの例では発病まで全 く正常

人と変 りな く発育 していたものが突然,頭 痛,意 識

障害,嘔 吐などを伴なつて発病する場合が多 く,脳

動脈瘤,動 静脈奇形の発病状態に類似 している.

と ころで,こ れまでの内頸動脈閉塞症に関する多

くの文献では,た とえ閉塞が一側性に生じた場合で

も症状は重篤で半身麻痺などの神経症状を惹起 し,

本症にみられるような軽度の一過性の麻痺程度では

すんでいない66)69)99).このような ことからも著者は

本症の症状発現は後天性に生 じた内頸動脈閉塞によ

るとは考えがた く,む しろ先天的に内頸動脈系に形

成不全があり,幼 小児期には異常血管網を介する血

流により脳循環が代償されているが,上 述の種々の

誘因により脳の乏血を生 じ一過性の軽度の運動麻痺

を生じたり,ま た,年 令とともに脳 も発育 し脳の酸

素需要量が高まり,脳 循環 の代償不全が お こつ た

り,全 身血圧の上昇 とともに次第に脆弱化した血管

が破綻 し,ク 膜下出血を生ずると考えるのが妥当で

あると考える.こ のように考えると小児例では運動

麻痺が多 く,ク モ膜下出血の少ない理由もある程度

説明されると考える.

さて,生 来健康な小児が,突 然片麻痺をきたし,

時 に痙れん発作,高 熱を伴な う症 例の あ ることは

1884年Strumpellがpolicencephalitis acuteの 名で

報告して以来,外 数の研究者によつて注 目されてき

たが,こ の中でも特にFordら23)の"Acute infantile 

hemiplegia of obscure origin"が 有名で あり, 1961

年 にはGlevedonで シ ンポジウムが 開かれている7).

この小児の急性片麻痺の本態は大部分 が不明で あ

り, Clevedonの シ ンポジウムでは可 能性のある原因

27が あげられ,そ の他の研究者によつても原因に関

する報告がなされている9)16).本 邦 で は原因不明の

急性小児片麻痺例に脳血管写を行なつて著者の問題

とする症例に特有な脳血管写像を認める急性反復性

一過性小児片麻痺の症例が報告 されているが25)63)79)
,

欧米の文献中には,著 者が調査したところではこの

ような報告はみられない.本 邦の急性小児一過性片

麻痺の症例中には脳血管写を施行すれば,脳 動脈病

変に原因がある症例が数多 く存在するのではないか

と思われる.

4) 検査成績:自 験例における検査成績をまとめ

ると第10表 のごとくである.血 圧が年令に比しやや

高い値を示すものが多いという報告が あるが40)76),

自験 例では12才 の女児1例 に130～75mmHgと や

や高い値を示 したのみでその他の症例は正常の血圧

を示 している.赤 血球数が500万 以上の症例が2例

あるが,特 に赤血球増多症といえるものではなく,

本症と直接関係 しているとは考えられない.ヘ マ ト

クリッ ト値 もこれ ら2例 についてみて も,両 者とも

正常値よりやや低い値を示 しこのことからも赤血球

増多症は否定 きでる.出 血時間,血 清コレステロー

ル,血 清蛋白量は正常範囲内にあり,肝 機能,髄 液

諸検査にもとくにとりあげるべき変化を示したもの

はない.ま た,血 沈も極端に高値を示す ものはな

く,最 高2時 間値48で あ る.梅 毒反応陽性の例な

く,ツ 反応は陽性のものが多いが,ツ 反応が明らか

に陰性の時期に発病 しているものが多いという報告

もある40).リ ウマチ反応は1例 にRA(+)で あるが

陰性のものが大部分である.以 上のように特に特記

すべき所見を示すものは殆んどないといえる.

5) 脳波:前 述 の ご とく,診 断的意義は少ない

が,特 異なことは過呼吸により全般的に著明に徐波

化することで,し かも過呼吸を中止 してもその徐波

がなかなか正常化ないし過呼吸前の状態に戻らない

ことであり,や はり脳血行不全が存在することを示

唆している.著 者 は1例 に5% CO2に よ り過呼吸

を行ない記録 したが著変は認められなかつた.

6) 予後:本 症の経過 としては,た とえば軽い片

麻痺がおこり,速 やかに治癒 し,さ らにそれが再発

したり,あ るいはこのような片麻痺が反対側におこ

るといつたように軽い症状を くり返す例が大部分で

あり,進 行性増悪を示す例や死亡例はきわめてまれ

である.自 験例でも進行性増悪を示 した8才 女児の

1例 以外はすべて軽快あるいは不変の症例で死亡例

は経験 していない.全 国集計でも118例 中死亡例は

5例 であり,こ のうち1例 は頭部外傷により死亡し

たものであり,こ れを除 くと4例(3.4%)と な り

予後の良好なものとい え る.し か も興味 あること

は,進 行性増悪を示す例や死亡例は成人では僅か1

例40)しか認められず,そ の他の例は全て小児例であ

りしかもそのほとんどが10才 以下の例であつた.

欧米での脳動脈閉塞に関す る諸家 の報告をみる
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第10表　 自 験9症 例 検 査 所 見(そ の1)

第10表　 自 験9症 例 検 査 所 見(そ の2)
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と, Robinsonら69)は1947年 よ り1956年 の10年

間 の脳血栓症1018例 の統計で,最 初の発作で21%

が致命的であつたと述べ, Pincock66)は 脳血栓症で

13.7%が 致命的であつたと述べ,ま たWisoffら99)

も小児例29例 中8例 が死亡 した と述べている.他

方, Berlinら8)は40才 以下の13例 中,死 亡例は1

例 のみであつたと述べ, Wellsら95)も50才 以下の

77例 中,死 亡 したのは24才 の女性で左前および中大

脳動脈に血栓の認められた1例 のみであり,若 年者

の場合は予後が良いことを示唆 している.こ れらの

欧米文献にみられる症例は前述のごとく,大 部分が

一側内頸動脈あるいは一側の脳主幹動脈の閉塞であ

るにもかかわらず比較的重篤な予後を示すものであ

るが,本 邦症例では内頸動脈が後 ・中 ・前大脳動脈

を分岐する部を含んで閉塞 し,し かもほとんどの症

例が両側性に閉塞を認めるのであるが神経症状が軽

度であるということ,ま た予後も良好な ものが大部

分であり死亡例は高令者よりも小児の方が多い点な

ど,予 後の面からも従来欧米で報告されている内頸

動脈閉塞症 と異なる点が多い.

7) 脳血管写所見:本 症の診断に最 も重要であり,

本症の所見で最 も特徴的なものは脳血管写所見であ

る.こ こでその所見を一括 してみる.

① 頸 動脈は全走行にわたつて細 く,そ のサイフ

ォン部末端で両側ともに狭窄ないし閉塞がある.

② 内頸動脈サイフォン部末端の脳底部に扇形の

異常な血管網様陰影を認める.

③ 前 および中大脳動脈 は,両 側ともにその起始

部で閉塞するかまたは狭窄 してお り,た とえ造影さ

れてもその造影度は不完全で,走 行も不規則である

こと,し かも直接内頸動脈よりは分岐せず,脳 底部

の血管網を介して間接に造影 される.

④ 上述の脳血管写所見は左右ほぼ対称的に認め

られる.

⑤ 後交通動脈を介し,後 大脳動脈流域 よ りR. 

spleniiを 介 して前大脳動脈流 域 ま で血流を送つて

いるものが多 くみられ る.

⑥ 外頸動脈,椎 骨動脈系は正常である.

人 の胎児の脳血管形成に関する研究ではPadget64)

の詳細な業績があるが,胎 児長3mmの 時期には原

始的な血管叢 よ り内頸動脈が形成 され, 4mmの 時

期には原始内頸動脈が前枝お よび後枝 に大き く分

れ, 5～8mmで 脳底動脈 が形成 され, 11～12mm

で叢状の中大脳動脈枝が形庫 され, 14mmに なれば

椎骨動脈が形成され, 18mmに 達すれば前大脳動脈

が形成されると述べている.本 症の脳血管写所見と

この胎児脳血管形成進展の過程を比較 してみると胎

児長11～14mmの 脳血管形成時期 の状態と非常に

よく似ている.す なわち,こ の時期では前後脈絡叢

動脈と椎骨脳底動脈がすでに形成され,中 大脳動脈

は叢状であり,前 大脳動脈 はいまだ形成されていな

い状態にあり,類 似 している点が多い.こ のように

本症にみられる脳底部の特異な網状血管像は胎生期

脳血管形成過程で何 らかの異常によりおこりうるこ

とを示唆するが,本 症の異常血管網はすべて動脈相

で造影され動静脈瘻が認められないことによりいわ

ゆる動静脈奇形 とは異るものであると考えられる.

本 症の閉塞部位は大部分が後交通動脈分岐後のサ

イフォン部末端であるが,少 数例に眼動脈や後交通

動脈が充分に造影されず,そ のあたりからすでにサ

イフォン部の狭窄ない し閉塞が認められる症例があ

つた.い ずれにしても本症の閉塞部位はすべて頭蓋

内であり,頭 蓋外での閉塞はみない.

Gurdjianら26)は131例 の 内頸動脈閉塞例 中サイ

フォン部の閉塞は11例 とし, Fisherら22)は15才 以

下の若年者の内頸動脈閉塞症16例 を文献より集め,

サ イフォン部閉塞をみたものは3例 であつたと述べ

ている.ま た, Wisoffら99)は2例 の自験例を含む

24例 の15才 以下の内頸動脈閉塞症例中,サ イフォ

ン部閉塞は7例 であつたと報告し, Silversteinら73)

は内頸動脈床上突起上部の閉塞症例22例 について考

察 し,同 部の閉塞は非常にまれなもので3例 の床上

突起上部の閉塞をみた期間中に約125例 の内頸動脈

閉塞症を経験 したと述べている.こ のように欧米で

は頭蓋内の閉塞は少な く,頭 蓋外での内頸動脈閉塞

症例が圧倒的に多い.

と ころで,本 症の脳血管写判読上注意すべきこと

は,い ろいろな条件により本症類似の所見を呈する

場合があることである.そ の一つは脳血管攣縮であ

り,著 者も本症によ く似た所見を呈した例を経験し

ている.そ の例は脳動脈硬化 の みられた46才 の女

性で,最 初の脳血管写で本症類似の所見を認めたが

(第11図),再 度脳血管写を施行することにより,中

大脳動脈の造影がえられ除外 した.

また, 46才 女性の外傷性脳内および硬膜下血腫合

併例に両側性に本症類似の所見を認めたが,日 をか

えて再度脳血管写を施行 したところ,閉 塞 ・狭窄が

まつた く見 られなかつた例も経験した.こ れはおそ

らく造影剤注入速度 や頭蓋 内圧 な どの関係によ

る4)32)もの と思われる.そ の他,中 大脳動脈起始部
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附 近 の 閉 塞 の 際 に,脳 底 に 向 か うperforating 

branchが 正 常 よ り多 く造 影 さ れ, capillary blush 

(vascular blush)を 呈 す る とい う 報告 は 数 多 く見 ら

れ るが17)36)45)86),こ れ ら も鑑 別 を 要 す る も の で あ

る.

第11図　 46才 女　動脈硬化性脳血管攣縮例右頸動

脳写側面像

このように,ま ぎらわしい所見を呈するものも多

いので脳血管写はなるべ く連続撮影で,し かも必ず

左右両側の頸動脈写を行なう必要があり,さ らに椎

骨動脈写もあわせ行なつて脳血行動態を充分に検討

することが望ましい.

脳動脈は正常で も頭蓋内外動脈相互間および頭蓋

内動脈相互間に動脈性端 々吻合のあることは従来よ

り知られている30)37)53)91)92)が,正常 の脳血行動態

ではこの動脈性吻合部は互に反対方向か らの血流が

合流するだけの部位にすぎないが,一 方の動脈に閉

塞あるいは狭窄 がお こりそ の血圧 が低下 す ると

retrograde flowを お こす.本 症の脳血管写所見で前

および中大脳動脈が両側ともに造影度が不完全で脳

底部の血管網を介 して造影されるとい うのは この

retrograde fillingに よるためではないかという疑問

も生ずるが,自 験例4例 に連続脳血管写を行なつて

みると,後 交通動脈を介し後大脳動脈流域 よ りR. 

spleniiを介 して前大脳動脈流域に向かう血流は認め

られるが,前 および中大脳動脈はサイフォン部より

脳底部の異常血管網を介して造影 されていることが

明瞭に認められ, retrograde fillingで ないことを証

明した.

また,著 者は同一症例にたい し,期 間をおいて再

度脳血管写を行ない, 3例 において所見を比較する

機会をえた. 1例 は症例3の36才 男 で, 2年 半後

に,他 の1例 は症例6の37才 女で, 9ヵ 月後に脳血

管写を行なつたが,こ れら成人例ではまつた く所見

の変化はみられず,残 りの1例 は症例1の8才 女児

で,最 初眼動脈,後 交通動脈は両側とも正常に造影

されているのに,約1年 半後に施行した脳血管写で

は閉塞が両側ともすでにC3の 部より起 こり,閉 塞

が進行性であることを示した.し かしこの例でも閉

塞部位はなお内頸動脈サイフォン部であり,頭 蓋外

での内頸血管の閉塞は認められない. Luessenhop16)

はサイフォン部に生 じた血栓が求心性に成長するた

めに発病後期間を経て脳血管写を行なうと頸部内頸

動脈の閉塞の所見を示すのであろうと想定 している

が,前 述のSilversteinら73)も 内頸動脈床上突起上

部の閉塞症例7例 のうち, 39才 の女性に同様の事実

を認めている.彼 の症例7の29才 女性では発病後2

年 目に,症 例3の39才 女性では発病6ヵ 月後に脳血

管写を行なつているが,い ずれも定型的な床上突起

上部の閉塞を示 し, Luessenhopの い うごと く時 間

の経過とともに必ず しも閉塞部位の変化をみること

はないと述べている.他 方,本 邦では鈴木 ら77)は本

症の7例(若 年発病者4例,成 人発病者3例)に つ

いて8ヵ 月より3年 半にわたり脳血管像の追跡を行

ない,成 人発病例では3例 とも血管像の変動はほと

んど認められず,若 年発病者4例 では全例明らかに

時期的に脳血管像の著明な変動が認められたとし,

本症の成因は後天性のものであ ろうと推測 してい

る.

本症の頸部内頸動脈に程度の差はあるが狭小化が

認められ る例が多いが,こ れ につ いて は血管の攣

縮,血 栓,先 天的な内頸動脈の発育不良,あ るいは

狭窄ない し閉塞があるためにその部より中枢側の血

流が減少 し脳血管写で細 く造影されるなどが考えら

れるが,脳 血管写所見のみでは断定 しがたい.外 頸

動脈に拡大のみられる症例もあるが,大 部分の例で

は正常の太さを示し,椎 骨脳底動脈系には異常を認

めない.す なわち,病 変はWillis輪 の前半部で 内

頸動脈サイフォン部,前 および中大脳動脈起始部に

存在する.し かも,大 部分の症例ではこの病変が左

右対称性に存在する(第3図C, D).

8) 成 因:本 症の成因に関 して は まだ不明であ

る.そ のもつとも大きな理由は,本 症の予後が比較

的良好であるために剖検例が非常に少ないことであ

る.現 在までに剖検例の報告は5例 をみるにすぎな

い.そ の所見を要約すると牧 ら47)の例は9才 女で右

硬膜下血腫を併発死亡した例であるが, Willis輪 を

構成する各血管は白色 にみえ硬 く,あ たかも脳動脈

硬化を思わせるが,細 いけれど開存しており血管内

膜は著明な線維性肥厚を示 しているが,中 ・外膜の
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肥厚や搬痕炎症性変化はな く, Sylvius溝 内にみら

れ る多数の網状異常血管網 の血管壁はきわめて薄

く, encephalofacial angiomatosisの 脳病変 と近似 し

ているという.川 北 らの例36)は12才 女 で進行性増

悪後死亡した例であるが, Willis輪 の うち,前 およ

び中大脳動脈,後 交通動脈がいずれも両側性に血栓

により著明に狭窄され,こ の血栓症は基本的には動

脈硬化症 と解釈されるが,ア テローム形成を欠き,

また動脈壁の炎症性変化も認められないという.森

安 ら52)の例 は55才 女で, Willis輪 を形成する血管

は全体的に細 く,と くに両側の前 ・中大脳動脈は索

状となつている,こ れに反 し両側の後交通動脈およ

び後大脳動脈は太い.両 側の前脈絡叢動脈も異常に

太 く,周 辺に多数の小血管を随伴 し,穿 通動脈とと

もにかなり密な網状構造も示すという.肉 眠的にも

明らかな血栓形成はなく,こ れ ら索状部血管の組織

学的所見は中膜の形成不全があり,筋 層を欠如 し,

結 合織に置換され,内 膜には線維化ならびに浮腫を

認め,内 弾性板の肥厚,断 裂,変 性 を認 め る とい

う.安 藤 ら5)の例 は43才 女で,両 側内頸動脈および

Willis輪 を形成する血管は細 く,内 膜の肥厚を認め

るが炎症性変化は少なく,内 腔に血栓を形成 し,外

膜 に炎症性細胞浸潤が部分的に認められる.脳 底部

異常血管網は柔膜に増生した血管網であるという.

鈴木ら78)の例 は35才 女で, Willis輪 は正常で ある

が,左 中大脳動脈の幹部が明らかに細 くやや硬 く,

内腔がせまいが血栓による閉塞は認められず,中 大

脳動脈より主としてSylvius溝 に分布する小動脈が

左側にかなり増えているが,血 管腫様の構造は認め

られなかつたという.そ の他,血 管炎の搬痕性所見

を認めるというが,本 例は左頸動脈写で本症に特徴

的な血管写像を認めるが,右 頸動脈写では内頸動脈

終末部の僅かな狭窄を認めるのみで異常血管網は認

められなかつた例である.

これら5例 の報告をみると, Willis輪 を形成する

血管については全例が正常より細いと述べられてい

るが,血 栓により狭窄 しているのは川北例および安

藤例の2例 で,他 の3例 は血栓形成がな く開存して

いる.内 膜の肥厚を全例に認めるが,中 ・外膜の炎症

性変化をみた例は鈴木例および安藤例の2例 のみで

他の3例 には炎症性変化を認めていない.脳 底部の

異常血管網について牧はencephalofacial angiomato

sis類似の血管であると述べ,こ の異常血管網が奇形

的性格を有することを示唆 し,川 北,鈴 木は側副路

の異常発達と考え,安 藤は柔膜に増生した血管網で

奇形ではな く,側 副血行路であると述べ,森 安は穿

通動脈枝も関与 していることを示唆している.こ の

よ うに現在までの剖検例でも報告者によつて意見が

まちまちで,先 天異常を主張するものと後天閉塞が

主体であるとするものとあり,結 論は出ていない.

北大症例102)に おいて,染 色体にLong Yを 認め

たことが報告 されている.著 者も自験症例中,女2

例,男1例 に染色体の検索を試みたが異常は認めら

れず男子例にもLong Yは 認 め られなかつた(第

10図).

第10図　 性 染 色 体(症 例3)

著者 はまだ本症の剖検例を経験 していないが,自

験症例の検討および全国統計を行なつてみて,本 症

の大部分の症例が左右ほぼ対称的な脳血管写所見を

示すこと,内 頸動脈は全走行が細いのに外頸動脈,

椎骨脳底動脈系は正常であること,前 ・中大脳動脈

はたとえ造影される場合でも,内 頸動脈より直接分

枝せず,異 常血管網を介して造影され,し かも不完

全,不 規則な異常走行を示すこと,本 症の特異な脳

血管写像が胎児長11～14mmの 時期 の脳血管形成

状態に類似 していること,同 胞症例が118例 中4組

(8例)に みられること,本 症 の症状発現が一般に

軽度で,成 人では クモ膜下出血をきたし,小 児では

運動麻痺や痙攣発作をきたすなど動静脈瘤や動脈瘤

の症状に類似していることなどより考えて,や はり

出生以前に何 らかの異常がおこり,脳 血管発生の途

上で形成異常をきたし,ま たWillis輪 を 形成する

脳主要血管中内頸動脈系の血管の血行不全があり,

脳血行を維持するために退化すべき胎生期血管が存

続して異常血管網を形成すると考えたい.な お,こ

れとともに,脳 基底核に血流を送つている穿通枝動

脈が拡張 して異常血管網形成に関与することも充分

考え られ ると思う.さ らに欧米文献に脳血管閉塞症

の症例は数多 くみるが,本 症類似の症例をほとんど

みず,僅 かに3例 報告されている症例がすべて日系

人であることは,本 症が本邦人に特有な疾患である



脳底部に網状異常血管像を呈する本邦人症例の研究　 331

ことを示唆していると考える.

外頸動脈流域や脳底動脈流域から狭窄せる内頸動

脈流域に血液の供給があること,発 症後血管網が新

生され る傾向がある81)83)こと,ま た,頭 部,頸 部に

炎症の既往が認められること76)などから後天閉塞説

を主張する人々もいるが,剖 検例も僅か5例 と数少

ない現在では成因に関する結論は早急には下 しがた

いと考える.

Ⅵ 結 論

1) 脳血 管写上,両 側内頸動脈サイフォン部末端

(大部分はC1)に 狭窄ないし閉塞 を認 め,そ の近傍

の脳底部に異常な網状血管陰影を認める症例9例 を

経験 し検討 した.

2) 類似症例を関連学会,文 献報告および全国脳

神経外科関係 クリニ ックヘ の アンケー トによ り集

め,合 計118例 を集めえた.こ れ らを統計的に観察

し,以 下の知見をえた.

ⅰ) 性別:男47例(39.8%),女71例(60.2%)

で女性にやや多発する傾向がある.

ⅱ) 初発年令: 10才 以下63例, 15才 以下の小

児例77例(65.3%)で 圧 倒的に小児に多発してい

る.初 発年令が50才 以上の症例はなかつた.

ⅲ) 症状:初 発症状,主 要症状 とも小児にみら

れるものと成人のそれとではかな り相異しているこ

とが判明した.す なわち,小 児例では運動麻痺がも

つとも多いのに反し,成 人例ではクモ膜下出血がも

つとも多 く,次 いで運動麻痺が多い.

ⅳ) 予後:本 症の予後は一般に良好で,軽 快 ・

不変 ・再発を くり返す ものが大部分であり, 118例

中106例 を 占める.進 行性増悪例 や死亡例 は少 な

い.進 行性増悪例や死亡例をみるのは15才 以下の若

年者が大部分で, 16才 以上の成人例では僅かに死亡

例1例 をみたにすぎない.

ⅴ) 同胞症例: 118例 中4組,す なわち8例 に

同胞症例を認めた.

ⅵ) 脳波所見:特 異的なことは,過 呼吸により

全般的に著明に徐波化することで,し かも過呼吸を

中止 してもその徐波がなかなか正常化あるいは過呼

吸前の状態に戻らない.

ⅶ) 脳血管写所見:本 症に特有な脳血管写所見

を両側性に認めたものは71例 で,一 側のみしか頸動

脈写を行なつていないが,一 側に本症の所見のあつ

たものは23例 であつた.そ の脳血管写所見は

① 内頸動脈は全走行にわたつて細 く,そ の

サイフォン部末端で両側ともに狭窄ないし閉塞があ

る.

② 内頸動脈サイフォン部末端の脳底部に扇

形の異常な血管網様陰影を認める.

③ 前および中大脳動脈は,両 側ともにその

起始部で閉塞するかまたは狭窄しており,た とえ造

影されてもその造影度は不完全で,走 行も不規則で

ある.し かも直接内頸動脈よりは分岐せず,脳 底部

の血管網を介して造影される.

④ 上述の脳血管写所見は左右ほぼ対称的に

認められる.

⑤ 後交通動脈を介し,後 大脳動脈流域より

R. spleniiを介して前大脳動脈流域まで血流を送つ

ているものが多くみられる.

⑥ 外頸動脈,椎 骨脳底動脈系は正常であ

る.

3) 従来の内頸動脈閉塞症 と本症とを比較検討

し,そ の相異点を述べた.

4) 本症類似の症例は欧米文献にはほとんど見出

されない.恐 らく本邦特有の疾患と考えられる.

5) 自験症例3例 について行なつた染色体検査に

は異常を認めなかつた.

6) 種々の条件により本症類似の脳動脈写所見を

呈するものがあるので,本 症の診断には脳血管連続

撮影を行なうことが望ましい.

7) 剖検例5例 を集 め,病 理所見を比較検討 し

た.

8) 成因に関する考察を行なつた.著 者は先天性

脳血管形成異常と考えているが,現 段階では早急に

は結論を下しがたく,将 来の研究が望まれる.

(本論文の要旨は,第23回 日本脳神経外科学会総

回,第24回 日本脳神経外科学会総会,第25回 日本

脳神経外科学会総会において発表した).

擱筆するにあた り,終 始御懇篤な御指導御校閲御

鞭撻を賜つた恩師 西本 詮教授に深甚なる謝意を表

するとともに,ア ンケー ト記載に御協力を賜つた全

国クリニック各位ならびに染色体検索に関して御援

助を賜つた岡大小児科飛梅博士に深謝致します.
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Studies on Japanese Cases with Abnormal Vascular Network 

at the Base of the Brain in Cerebral Angiography

Part Ⅰ

Clinical Investigation

By

Shinji TAKEUCHI

Department of Neurological Surgery, Okayama University Medical School

(Director: Prof. Akira Nishimoto)

Japanese neurosurgeons have recently noticed that there are particular Japanese cases 
whose cardinal symptoms are characterized by motor paresis or apoplectic stroke.

Angiographic findings are most characteristic, demonstrating stenosis or occlusion of the 
bilateral internal carotid arteries at the site of carotid siphon (C1) and abnormal hemangiomatous 
vascular network at the base of the brain. 9 cases of the Japanese has been experienced in 
our clinic.

The author reviewed similar cases from literature and letter inquiry which has been made 
to all of the neurological clinics in Japan . Then, clinical manifestations of the disease have 
been elaborated on total 118 cases.

1) Sex and Age: 47 were male and 71 were female . The disease was started from under 
15 years or less of age in 77 cases . The cases, which had juvenile onset, showed characteristic 
clinical features. Therefore, such cases will be referred to as juvenile form and the other adult 
form.

2) Cardinal symptoms were similar to initial ones. Motor paresis was seen in 59 cases
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out of 77 cases of juvenile form, while subarachnoid hemorrhage was seen in 20 cases out of 
41 cases of adult form as an initial clinical symptom.

3) Prognosis: There has been reported frequent recurrence of the symptoms in period of 
observation of the patients. The recurred symptom disappeared by itself, so no marked 

progress was noted in the majority of cases. However, some juvenile cases showed progression of 
symptoms, and death occured in 4 cases out of 77 cases.

4) Sibling incidence was detected in 8 cases (4 couples) out of all the cases.
5) EEG findings: Background activity of EEG ranged from normal to mild slow wave 

pattern in resting record. Hyperventilation provoked goneralized slow wave easily, which 
continued persistently after the cessation of it in most of the cases.

6) Sex chromosomes were investigated in two female and one male of authors'own cases 
but no abnormality was noted.

7) 5 autopsy cases were reviewed. The pathological findings brought no contribution to 
the pathogensis of the disease.

8) Angiographic examination, which was carried out at different period of time, revealed 
steady appearance of abnormal vascular network in the majority of case of adult form. The 

patients of juvenile form, who had progression of their symptoms, showed smaller vascular 
network at the base of the brain.

9) There has been no report of the case upon the foreign race up to the present time. 
The reports by W. Weidner and N. E. Leed were on the case of Japanese-American woman, 
American-born Japanese boy and girl. It is the opinion of the author that this disease 
would be a particular type of cerebral vascular abnormality of the Japanese and that the 
etiology of this disease is congenital malformation of cerebrovascular system because of bilateral 
and symmetrical vascular abnormality, existence of sibling cases and resemblance to embryonal 
vascular system.

10) It should be stressed for the diagnosis of the disease that serial bilateral carotid and 
vertebral angiography is absolutely necessary to distinguish it from other occlusive diseases of 
internal carotid artery.


