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Ⅰ.　緒 言

本 邦 に おい て も脳 血 管 写 が広 く行 な わ れ るよ うに

な り,脳 血 管 障害 に関 す る多 くの知 見 が 明 らか に な

って きた.そ の な か で,成 人 にお い て は く も膜 下 出

血 や片麻 痺 を,小 児 に お いて は片麻 痺 や けい れ ん 発

作 を主訴 とす る患者 に頚 動 脈写 を行 うと,内 頚動 脈

終末 部 の高 度 の狭 窄 ま た は閉 塞 と大 脳 基底 核 部 を中

心 として両側 性 に動 脈 性 の 網 状 血 管 が 造影 され る症

例が発見 され た.し か もこの 網 状 血 管 は 脳 主 幹 動 脈

閉塞 によ って生 ず る側 副 血 行 路 と して は そ れ まで 報

告 され て いな い もの で あ った.こ れ らの症 例 は 内 頚

動脈 閉塞 症 の特 殊 型 ①②,内 頚 動 脈形 成 不 全③ や 脳

血管奇 形④ な ど と考 え られ,ウ イ リス 動 脈 輪 不 全症

⑤脳 底部内頚 動 脈血 管 腫 様 奇形 ⑥ やcerebral juxta

 basal telangiectasia ⑦ な どと呼 ばれ た.

1964年 に西本 ら⑧ は2自 験症 例 と,そ れ まで に 報

告 され た17症 例 の合計19症 例 を詳 細 に検 討 し, Hem

angiomatous malformation of bilateral internal

 carotid artery at the base of brainと 名付 けて

一独 立疾 患 と して の位 置 づ け を行 った .

その後, 1967年 の 日本 脳 神 経 外 科 学 会 にお け る特

別討 義 で本症 の脳 血 管 写 上 の ク ラ イ テ リアが 決 め ら

れ,一 つ の 独立 疾 患 と して ま と め られ た⑨.脳 底 部

異常 血管 網症 は本 邦 人 にお いて 最初 に発 見 され,本

邦人 に特 有 の疾 患 と考 え られ て い た⑩.外 国 にお い

て も,こ の特 異 な血 管 写 所 見 が小児 に多 くみ られ る

こ とと,特 に, acute infantile hemiplegiaと の 関

連 にお いて 注 目を ひ き⑪,現 在 まで に十 数例 の 報 告

がな され⑫ ～⑳, maladie de Nishimoto ⑭, Nishi

moto Takeuchi-Kudo disease ⑳, Le Syndrome

 〈Moyamoya〉 ⑳,又 はSo called moyamoya dis

ease (22)など と呼 ばれ て い る.

一方,本 邦における症例は, 1971年 において363症

例 が報告された(23). 1973年,わ れわれが集計 しえた

本症患者の うち,年 令,性 別の明 らかな症例 は518例

であり(24). (25),今後 もますます増加するものと考 えら

れる.本 症が,独 立した単一疾患なのか,ま たは種

々の原因によるものかは,い まだ明らかでないが,

脳血管写により診断される疾患であるため,本 症患

者の脳血管写所見の詳細な検討と脳血管写の経過観

察により,本 態解明を行お うと試みた.

Ⅱ.　研 究 対 象

脳血管写所見の詳細な検討ならびに臨床的検討は,

岡山大学脳神経外科ならびに関連病院において,昭

和42年4月 から昭和49年12月 までに発見された本症

患者24例 と,同 じく昭和38年 か ら昭和41年12月 まで

に発見され,竹 内がすでに報告した9症 例⑩の うち,

症例1, 2, 3, 4, 5お よび7の6症 例の合計30

症例について行った.な お竹内の報告例のうちで症

例6と8は 病変が片側性であり,かつ脳血管写再検に

おいても変化がなかったため,お よび症例9は 外頚

動脈系の血管腫を伴っていたため,今 回の詳細な脳

血管写検討の対象から除外 した.す なわち自験症例

の内訳は16才 以上の成人症例18例(男11例,女7例)

と15才以下の小児症例12例(男4例,女8例)の 合

計30例 で,こ のなかに2剖 検例が含まれる.

本症の脳血管写による経過観察は,自 験症例なら

びに1973年 全 国主要病院から,ア ンケー トにより集

めた症例のうちで, 6ヶ 月以上の期間をおいて脳血

管写検査を行った68症 例について行 った.

脳血管写所見の記載においては,内 頚動脈の太 さ

は狭小化(-),中 等度狭小化と高度狭小化の3群,

後交通動脈の造影度は造影良好,軽 度造影 と造影(-)

の3群 および異常血管網の発達度は高度発達,中 等
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度および軽度発達の3群 にそれぞれ区別したが,各

々の判定基準については,結 果な らびに考按のとこ

ろにおいて記載 した.

Ⅲ.　自験 症 例

症例10,上 ○ 恵○,女,昭15年7月22日 生

家族歴,既 往歴:特 記すべきことなし

主訴:左 不全麻痺,左 半身異常知覚

現病歴:昭 和41年3月31日,右 側頭部を打撲し,

約30分 後 に半昏睡となった.く も膜下出血(+).約2

週間徐には意識清明となったが左片麻痺と左半身異

常知覚がみられた.左 片麻痺は漸次改善 されたが異

常知覚は不変であった.昭 和42年3月 来院,神 経学

的には左不全麻痺,左 腱反射亢進,左 病的反射なら

びに左半身異常知覚がみられたが,他 に特記すべき

異常をみなかった.臨 床諸検査でも特記すべき異常

をみなかった.

脳血管写所見

右頚動脈写:内 頚動脈は中等度の狭小化 を示 し,

拡大 した眼動脈を分枝後,さ らに狭小化 しC1で 閉塞

した. C2, C1と 前 脈絡叢動脈 よ り細い血管が分枝

し,脳 底部異常血管網を形成 した.前 脈絡叢動脈の

同定は,そ の分枝する部位,そ の走行および側脳室

脈絡叢造影状態を基準に判定 したが,こ れが血管網

形成に参加 していることが多いので,内 頚動脈より

の分岐部位が最 も有力な指標になった.中 等度発達

した血管網を介 して中大脳動脈流域は前頭葉から

central arteryの 領域 までが造影 されたが,分 枝

は細 く,走 行 も不規則であった.前 大脳動脈はうす

く造影 されるのみで,後 交通,後 大脳動脈は造影 さ

れなかった.前頭葉円蓋部から大脳縦裂面において,

中大脳動脈流域から前大脳動脈流域へ向ってlepto

meningeal anastomosisが み られた.拡 大 した眼

動脈か ら,前 頭葉に豊富な側副血行路がみ られた.

外 頚動脈か らのrete mirabile anastomosisが み

られた.

左頚動脈写:内 頚動脈は狭小化(-)で あ った他は

右頚動脈写 とほ ゞ同様の所見であった.高 度発達 し

た血管網を介 して前大脳動脈はうす く造影 され,中

大脳動脈分枝は右側に比較して太く造影 された.浅

側頭動脈および眼動脈の分枝であるmedial frontal

 arteryか ら大脳鎌の動脈が造影 され,大 脳縦裂にそ

つた脳表から,前 頭葉円蓋部にかけて側副血行路が

みられた(図1).

右 上腕動脈写:椎 骨,脳 底動脈はほゞ正常であった.

脳 波 所 見: Back Ground Activity (B. G. A.と

略記)は 規 則 性不 良 の低 振 巾,徐 波傾 向 の α波 か ら

な った.右 前 頭 ～頭 頂 部 に は3～7Hzの θ波 が常

に存 在 し,明 らか に左 右 差 が み られ た.光 刺 激 に対

す るdrivingは12～14Hzで 陽 性 で あ っ た.

図1

症例10 昭15年生 女 上○恵○

症例11 昭39年生 女 平○美○

症例12 昭4年 生 男 井○利○

その後,昭 和42年8月, 43年3月, 9月, 44年5

月, 12月 および45年6月 において脳血管写の再検を

行ったが,血 管写上の所見の変化は全 くみられなか

った.昭 和48年9月 の脳波検査においては, B. G. A.

は左側では後頭部優位の10Hzの α波からなるが,

右側 では5～6Hzの θ波,時 にはδ波が主体で,

明 らかな左右差がみられた.過 呼吸において左側で

はα波の出現がむしろ増加 したが,右 側ではδ波が

出現 し,中 止後の回復 もきわめて不良 であった.

 sharp waveやspikeは み られなかった.

症例11,平 ○美○,女,昭39年5月6日 生

家族歴:母 親は妊娠中,ホ ルモン療法をうけてい

た(習 慣性流産に対して)

既往歴:特 記すべきことな し

主訴:左 片麻痺,左 半身けいれん発作

現病歴:昭 和41年7月,泣 いたあと左半身けいれ

ん発作と眼球左方偏位が約2分 間持続 しその後左片
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麻痺となったが,約3日 で治癒 した.同 年8月 と9

月に各々1度,そ の後は2～3ヵ 月に1度 の割合で

全身けいれん発作があった.昭和42年3月30日 発熱,

 4月1日 頚部を後屈する発作を生 じ, 2日 には半昏

睡となり,左 片麻痺を生じた. 14日 小児科に入院 し

た.入 院時左片麻痺,左 腱反射亢進 と左病的反射出

現の他に特記すべ き異常をみなかった.臨 床諸検査

でも特に異常をみなかった.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は中等度の狭小化を示 し,

拡大した眼動脈を分枝後,細 い数本の蛇行した血管

に分かれた.眼 動脈起始部か ら分枝 した細血管と共

に,大 脳基底核部から,前 頭葉底面にかけて,異 常

血管網を形成した.中 等度発達した血管網から,左

右の前大脳動脈がよ く造影 された.前 大脳動脈は

unrollingを 呈 し,ほ ぼ正常の分枝 をしつつ,脳 梁に

そって頭頂葉にまで分布した.大 脳縦裂より大脳円

蓋部において中大脳動脈流域へのleptomeningeal

 anastomosisが み られた.異 常血管網を介 して中大

脳動脈流域はわずかに造影 されたが,後 交通および

後大脳動脈は造影 されなかった.拡 大した眼動脈は

眼窩内で分枝 し,拡 大,蛇 行し,前 頭葉底面に側副

血行路を形成 した.外 頚動脈からの側副血行路がみ

られた.

左頚動脈写:内 頚動脈は中等度狭小化を示 し,眼

動脈を分枝後C1で 閉塞 した. C1と 前脈絡叢動脈よ

り細血管が分枝 し異常血管網を形成 した.中 等度発

達した血管網を介 して中大脳動脈流域の細い分枝が

造影された.後 交通および後大脳動脈は造影 されな

かった(図1).

左椎骨動脈写:後 大脳動脈分岐部から多数の拡大

蛇行した血管が分枝 し大脳基底核部に左右対称に広

がった.こ の血管網を介して後大脳動脈が造影 され

た.後 大脳動脈流域か ら中大脳動脈流域にlepto

meningeal anastomosisが み られた. 3年6ヶ 月後

の昭和45年11月,脳 血管写の再検査を行ったが,脳

血管写所見の変化はみられなかった.

脳波所見: B. A. G.は 左 側では4～7Hzの50μV

前後のθ波からなっていた.右 側 は低振巾でほぼ平

担で,後 頭部において時にδ波がみられた.光 刺激

によるdrivingは 右側ではみられなかった. 3年6

ヶ月後の脳波所見ではB. G. A.は 規則性の悪い低振

巾, 8～7Hzの α波にβ波が混在 していたが,徐

波はやや右側優位であった.光 刺激によるdriving

は明 らかでなかった. atypical spike and waveが

右側優位にみられた. 5%CO2ガ ス吸入によって も

徐波の出現は減少 しなか った.

症例12,井 ○利○,男,昭2年7月1日 生

家族歴,既 往歴:特 記すべきことなし

主訴:右 半身の不自由な感じと右偏頭痛

現病歴:最 近,右 半身の不自由な感 じと右偏頭痛

がおこるようになった.こ の傾向は昭和40年4月 の

胆の う摘出術後強 くなった.昭和42年9月 の初診時,

神経学的所見と臨床諸検査では特記すべき異常をみ

なかった.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は中等度の狭小化を示 し,

拡大 した眼動脈とうす く造影 される後交通動脈を分

枝後, C1で 閉塞 した. C2,後 交通動脈 と閉塞部付近

か ら細血管が分枝 し,血 管網を形成 し,一 部は前頭

葉底面に広がった.中等度発達 した血管網を介 して,

うす く前大脳動脈の一部が造影 されたが,後 大脳動

脈は造影されなかった.拡 大した眼動脈から,前 頭

葉に側副血行路がみられた.外 頚動脈は拡大 し,浅,

深側頭動脈や中硬膜動脈 を介するrete mirabile

 anastomosisが 発達 した.

左頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,拡 大し

た脳動脈を分枝後,拡 大 した後交通動脈に終 った.

 C2と 後交通動脈から細血管が分枝 し,脳底部異常血

管網を形成 した.中 等度発達 した血管網を介 して,

中大脳動脈流域の前頭葉円蓋部に細い分枝が造影 さ

れたが,前 大脳動脈は造影 されなかった.拡 大 した

後交通動脈か ら後大脳動脈が造影され,中 大脳動脈

流域や一部は前大脳動脈流域へR. spleniiを 介 し

て, leptomeningeal anastomosisが 発達 していた.

拡大 した眼動脈を介して前頭葉に側副血行路がみら

れた.外 頚動脈系は拡大 し, rete mirabile anasto

 mosisが 発達 していた(図1).

左椎骨動脈写:椎 骨脳底動脈に異常はみられなか

った.後 大脳動脈起始部か ら,拡 大蛇行した細血管

が多数分枝 し,大 脳基底核部に血管網を形成 した.

中等度発達 した血管網を介 して後大脳動脈が造影 さ

れた.

脳 波所見: B. G. A.は10Hz, 10μVの 後頭部優 位

のα波からなり,左 右差はみられなかった.光 刺激

によるdrivingは み られ,過 呼吸によるbuild upは

み られなかった.

症例13,石 ○静○,女,昭25年11月13日 生

家族歴:特 記すべきことなし

既往歴:子 供の頃,偏 桃腺摘出術, 15才 の時,副
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鼻腔炎根治術 をうけた.

主訴:右 半身脱力発作

現病歴:昭 和42年5月 頃から,右 半身の1分 ～30

秒の脱力発作が2～3ヶ 月続いた.そ の後は無症状

となっていたが,精 査のため11月 に来院 した.来 院

時,神 経学的に異常 を認めなかった.臨 床検査で

RA testが+3の 他 に異常はなかった.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は中等度狭小化 を示 し,拡

大 した眼動脈を分枝後, C2で 閉塞 した. C2と 眼動脈

起始部から細血管が分枝し,大 脳基底核部から前頭

葉底面にかけて異常血管網を形成した.軽 度発達 し

た血管網か ら中大脳動脈分枝の一部がうす く造影 さ

れたが,前 大脳動脈 と後交通動脈は造影 されなかっ

た.眼 動脈を介 して主に前頭葉底面に側副血行路が

みられた.外 頚動脈は拡大し, rete mirabile ana

stomosisが み られた.

左頚動脈写:内 頚動脈は高度狭小化を示し, C5で

閉塞 した.上 顎,深 側頭および中硬膜動脈は拡大し,

眼窩内で眼動脈と吻合 し,逆 行性に造影 される眼動

脈を介 して脳底部の異常血管網が造影 された.浅 側

頭および中硬膜動脈を介す るrete mirabile anas

tomosisは 発達 し,大 脳縦裂面の前頭葉に分布した

(図2).

図2

症例13 昭25年生 女 石○静○

症例14 昭7年 生 男 神○省○

症例15 昭24年生 女 ○恵○子

椎骨動脈写:後 大脳動脈起始部か ら多数の拡大蛇

行 した血管が分枝 し,大 脳基底核部に異常血管網 を

形成 した.拡 大 した後大脳動脈から右中大脳動脈流

域に良好なleptomeningeal anastomosisが みられ

たが,左 側ではその発達は不良であった.拡 大した

R. spleniiを 介 して両側前大脳動脈流域にlepto

meningeal anastomosisが み られた.

脳波所見: B. G. Aは 左 側で α波 はほとんどみ ら

れず,低 振巾,徐 波が主体であった.右 側では9～

10Hz, 50μVの 後頭部優位の規則性良好なα波か ら

な り左右差がみられた.光刺激では右側のみdriving

がみ られた.過 呼吸によるbuild upは み られず,

 100% O2を 用いた過呼吸で もbuild upは みられなか

った.

症例14,神 ○省○,男,昭7年6月28日 生(26) (27)

家族歴:特 記すべぎことなし

既往歴: 32才 の頃,高 血圧を指摘 された.

主訴:右 同名性半盲,計 算,書 字および読字障害

現病歴:昭 和40年11月,急 に言語障害を生じ,約

1ヶ 月間しゃべれなかった.昭和42年12月20日 午后,

昼寝から起 きて右同名性半盲に気付 き,精 査のため

来院した.来 院時,右 同名性半盲,失 書,失 読およ

び計算不能がみられたが,運 動および知覚障害はな

かった.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,拡 大 し

た眼動脈を分枝後C1で 閉塞 した. C1か ら細血管が

多数分枝 し,異 常血管網を形成 し,一 部は前頭葉底

面にまで広がった.高 度発達 した血管網を介 して,

前大脳動脈流域の造影およびやや拡大,蛇 行した中

大脳動脈の流域前半部の造影がみられたが,後 交通

動脈と後大脳動脈は造影 されなかった.拡大 した眼動

脈を介 して前頭葉底面に側副血行路がみられ,一 部

は脳底部異常血管網に分布 した.中 硬膜動脈か らの

rete mirabile anastomosisが わずかにみられた.

左頚動脈写:内 頚動脈の狭小化を示さず,細 い眼

動脈,造 影軽度の後交通動脈および前脈絡叢動脈を

分枝後C1で 閉塞 した. C1,後 交通動脈と前脈絡叢

動脈か ら細血管が分枝し異常血管網を形成した.高

度発達 した血管網を介 して前および中大脳動脈分枝

が造影 されたが,右 側に比較 して細かった.後 大脳

動脈はほとんど造影 されなかった.外 頚動脈からの

rete mirabile anastomosisが み られた(図2).
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写真A 症例 14 術中写真

軟膜動脈は拡大蛇行が著明であった.

写真B 症例 14 術中写真

右内頚動脈終末部,右 前大脳動脈,右 中大脳動脈 と右視神経がみ られた.内 頸動脈終末部

は壁の肥厚と内腔の狭小化がみられた.視 神経のまわ りや前大脳動脈から細血管がみられた.
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右上腕動脈写:脳 底動脈は上小脳動脈を分枝後急

に細 くなった.後 大脳動脈起始部から細血管が分枝

し,血 管網を形成 した.中 等度発達 した血管網を介

して後大脳動脈が造影 されたが, leptomeningeal

 anastomosisは 明 らかでなかった.

脳波所見: B. G. A.はLow voltage fast wave

 (L. V. F.)が 主体で,や や左に不規則な徐波が多

かった.光 刺激に対するdrivingお よ び過呼吸によ

るbuild upは み られなかった.

その後,脳 血管拡張剤の投与を行い,右 同名性半

盲 と計算力障害 を残 したのみで,経 過観察を行って

いた.昭 和47年4月 頃から動作が鈍 となり, 6月28

日,急 に両側視力障害をきたし, 30日 に入院 した.

入院時一般状態は良好で,臨 床検査でも異常をみな

かった.神 経学的には運動および知覚障害はみられ

なかったが,計 算と視力障害がみられ,視 力は眼前

指動弁別可能のみであった.

抗凝固療法を約3週 間行ったが,視 力の改善はみ

られず,脳血管写所見 も変化がみ られなかったため,

 arachnoiditis opto-chiasmaticaの 診断のもとに,

昭和47年8月,右 前頭開頭による視交又部 くも膜剥

離術 を行った.

手術所見:中 硬膜動脈は拡張,蛇 行 し,網 目状に

多数に分枝を出していた.脳 は軽度萎縮 し,く も膜

下腔の拡大がみられた.軟膜動脈は網状とな り拡大,

蛇行 していた(写 真A).右 内頚動脈終末部は細く,

壁 は白く,肥 厚 していた(写 真B).右 前大脳動脈起

始部 も同様の外観を示し,細 血管がA1とC1か ら多

数分枝 していた.視 神経のまわ りのくも膜を剥離 し

た.術 后は視力の回復はみ られず,軽 度の左片麻痺

と知能低下がみられた.左 片麻痺に対する機能訓練

を行っていたが,昭 和49年1月27日 肺炎を併発, 29

日死亡 した.頭 部のみ剖検 された.

写 真1 症例 14 右頸動脈写 昭和47年7月(視 神経癒着剥離手術前)

脳血管写所見:初 回検査よ り4年7ヶ 月後でしか

も手術施行前の左右頚動脈写所見は変化はみられな

かった(写 真1).右 前頭開頭術后1ヶ 月の右頚動脈

写所見では,右 内頚動脈は中等度の狭小化を示 し,

眼動脈を分枝後 さらに内腔が狭小化 し,細 血管を分

枝しC1で 閉塞した.異 常血管網の造影は術前に比

較して減少 し,特 に前頭葉底面 とA1を 中心とした

部の異常血管網はほとんどみられなかった.軽 度発

達 した異常血管網を介 して前および中大脳動脈流域

の造影はほとんどみられなかった.外 頚動脈か らの

rete mirabile anastomosisも 減少 していた.左 頚

動脈写では術前と変化はみ られなかった.さ らに4

ヶ月後の右頚動脈写再検では,内 頚動脈の狭小化と



脳底部異常血管網症の本邦人症例の研究　 859

写真2 症例 14 右頸動脈写 昭和47年12月(視 神経癒着剥離手術後4ヵ 月)

内頸動脈は狭小化が進み,脳 底部の異常血管網の造影 も減少 した.特 にC2,前 頭葉底面か

らの細血管の造影は消失した.

写 真3 症 例 15 左 頸 動 脈 写

 浅側 頭 動 脈,中 硬 膜 動 脈 は拡 大

しrete mirabile anastomosis

が 前 葉頭 に み られ た.眼 動 脈 の

分枝 のmedial frontal arteryか

ら も前 頭 葉 に側副 血 行 路 を形 成

し た.(〓 中 硬 膜 動 脈,← 浅 側頭

動 脈 〓medial frontal artery)
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異常血管網発達度の減少はより明 らかとなった(写

真2).

症例15,○ 恵○子,女,昭24年3月25日 生

家族歴:既 往歴:特 記すべき異常なし

主訴:一 過性の右上肢脱力発作と言語障害

現病歴:昭 和42年9月 頃,時 々右手に力が入 らな

かった.昭 和43年2月,右 手の脱力と言語障害(2

～3分 間)が1日2回 の頻度で生 じ,約1ヶ 月続い

た. 8月,右 半身脱力発作のあと約1分 間の意識消

失があり, 9月 に来院した.来 院時神経学的には右

上肢軽度の脱力のみで,他 に特記すべき異常をみな

かった(握 力右21kg,左24kg)

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は中等度の狭小化を示 し,

わずかに拡大 した眼動脈 を分枝後C2で 閉塞した.

閉塞部位を中心に異常血管網が造影 された.軽 度発

達 した異常血管網を介して,前 および中大脳動脈の

一部がうす く造影 されたが
,後 交通一後大脳動脈は

造影 されなかった.眼 動脈を介 して,前 頭葉底面に

側副血行路が造影 された.浅側頭,後 頭動脈を介 して

rete mirabile anastomosisが よ く発達 していた.

左頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,わ ずか

に拡大 した眼動脈と造影良好な後交通動脈を分枝後

C1で 閉塞 した.眼 動脈起始部C1と 後交通動脈から

細血管が分枝 し,異 常血管網を形成した.中 等度発

達 した血管網を介 して前大脳動脈 と中大脳動脈の一

部がうす く造影 された.後 大脳動脈は後交通動脈を

介 してよく造影 された.眼 動脈を介 して前頭葉に側

副血行路がみられた.中 硬膜動脈,深 側頭および後

頭動脈は拡大 しrete mirabile anastomosisが 発

達 した.特 に中硬膜動脈から大脳鎌内の動脈が造影

され,前 頭葉を中心に豊富な側副血行路が形成 され

た(図2)(写 真3).

右上腕動脈写:椎 骨,脳 底動脈に異常をみなかっ

た.後大脳動脈起始部 と後交通動脈から多数の拡大,

蛇行した血管が分枝 し異常血管網 を形成した.高 度

発達した異常血管網を介 して後大脳動脈が造影 され,

両側中大脳動脈流域に豊富なleptomeningeal ana

stomosisが み られた.

脳波所見: B. G. A.は9～10Hz, 50～30μV,後 頭

部優位の規則性不良のα波からなるが,右 側の規則

性が特 に不良であった.両 側前頭に時々θ波がみら

れた.過 呼吸では1分 後より著明なbuildupが み

られ, 3分 後 にはδ波が出現し,中 止後の回復 は不

良であった.光 刺激に対するdrivingは み られた.

10% CO2混 合空気吸入による過呼吸ではbuildupは

み られなかった.

その後神経学的には異常なく,約2年 後に行った

脳血管写再検では,外 頚動脈系からの前頭葉を中心

とした側副血行路が発達 した他に特記すべき変化は

みなかった.

症例16,葛 ○孝○,男,)昭32年4月25日 生

家族歴,既 往歴:特 記すべ きことなし

主訴:歩 行障害,言 語障害

現病歴:昭 和38年3月,け いれん発作, 4月 に左

半身不全麻痺と不随意運動がみられ,小 児科で,小

舞踏病 と診断 された.昭 和39年4月,左 不全麻痺 と

な り,約70日 で治癒 した.昭 和44年2月,朝 起 きて,

言 葉が言えず,左 上下肢がピクピクし,酩 酎様歩行

に気付いた. 4月 に小児科 に入院,入 院時choleo

 athetoticな 運動が歩行時みられた.

臨床検査では,寒 冷凝集反応 が元進していたが,

血液凝固系と線溶系は正常であった.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は中等度の狭小化を示 し,

眼動脈 と軽度造影 される後交通動脈を分枝後C1で

閉塞 した. C1と 後交通動脈か ら細血管が分枝 し異常

血管網を形成した.中 等度発達した血管網の前縁か

ら,太 く,ほ ぼ正常走行を示す前大脳動脈と,太 い

中大脳動脈流域の分枝の一部が造影 された.後 交通

動脈を介 して後大脳動脈がうす く造影された.前 大

脳動脈流域か ら中大脳動脈流域へleptomeningeal

 anastomosisが み られた.中 硬膜,浅 側頭 ならびに

後頭動脈は拡大 し, rete mirabile anastomosisが

発達 していた.

左頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,拡 大し

た眼動脈 と造影良好な後交通動脈を分枝後急に閉塞

した.閉塞部附近と後交通動脈か ら細血管が分枝 し,

異常血管網を形成 した.中 等度発達 した血管網を介

して,前 大脳動脈が太く,中 大脳動脈の分枝がうす

く造影 された.眼 動脈からは前頭葉に側副血行路が

造影された.造 影良好な後交通動脈を介 して後大脳

動脈が造影 され,中 大脳動脈流域へ良好なlepto

meningeal anastomosisの 造影がみられた.中 硬膜

動脈は拡大 しrete mirabile anastomosisが みら

れた(図3).

脳波所見: B. G. A.は 規則性不良の後頭部優位の

10Hzの α波か らな り,や や左前頭,側 頭部優位の

3～7Hzの θ波 が時々み られたが明 らかな左右差

はなかった.過 呼吸によるbuild upが み られ,中 止
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後40秒 前後 ま でHigh voltage slow (H. V. S.)が

出現 した.

図3

症例16 昭32年生 男 葛 ○孝○

症例17 昭32年生 女 横○典○

症例18 昭11年生 女 宮○博○

症例17,横 ○典○,女,昭32年6月2日 生

家族歴:特 記すべきことなし

既往歴:生 下時体重2600gr,仮 死数分間あった.

 8才 の時,単 車にはねられ,約2日 間意識障害があ

った.

主訴:左 半身不随意運動 と左半身不全麻痺

現病歴:昭 和42年 頃,一過性の左手の微細運動障害,

左下肢不全麻痺と言語障害が数回生 じた.昭 和44年

7月 頃から,左 手の脱力 と左下肢の不全麻痺の発作

が始まり,特 に水泳練習をはじめて, 1日 数 回生 じ

るようになった. 12月 に入院,入 院時,左 手の微細

運動障害 と知能低下がみられたが,他 に特記すべ き

異常はなかった.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,わ ずか

に拡大した眼動脈と造影軽度の後交通動脈を分枝後

C1で 閉塞 した. C1と 後交通動脈から,細 血管が分枝

し,拡 大,蛇 行して異常血管網 を形成 した.高 度発

達した血管網を介 して,拡 大,蛇 行した血管が前お

よび中大脳動脈流域にみ られたが,正 常な走行はみ

られなかった.拡 大 した眼動脈から前頭蓋底を介す

る側副血行路が造影 され,一 部は異常血管網を形成

した.

左頚動脈写:右 頚動脈写所見 と比較 して,眼 動脈

を介する側副血行路の発達がわるいこと,軽 度造影

される後交通動脈を介 して後大脳動脈流域がうす く

造影 された他は右 と同様の所見であった(図3).

脳波所見: B. G. A.で は6～7Hz規 則性不良の

θ波,右 側では後頭部優位の7～9Hzのslow α波

か らな り,明 らかな左右差がみられた.過 呼吸によ

るbuild upは 著明で,中 止後の回復 も不良であっ

た.光 刺激 によ るdrivingは み られず, epileptic

 dischargeは み られなかった.

症例18,宮 ○博○,女,昭11年9月2日 生

家族歴,既 往歴:特 記すべ きことなし

主訴:頭 痛,意 識障害

現病歴:入 院1週 間前に睡眠中急 に頭痛 を訴え,

その後,意 識低下 と嘔吐を頻発 したが,運 動障害 は

なかった.入 院時,意 識は清明,頭 痛と項部強直が

み られたが,運 動,知 覚障害はなかった.腰 椎穿刺

にて血性髄液を指摘 された.そ の他神経学的異常を

みなかった.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は中等度の狭小化を示 し,

拡大した眼動脈,造 影良好な後交通動脈と前脈絡叢

動脈を分枝後急に閉塞 した.前 脈絡叢動脈およびC1

の部分よ り細動脈が分枝 し,異常血管網を形成 した.

中等度発達 した異常血管網を介 して,前 大脳動脈流

域の一部がうす く造影 され,中 大脳動脈流域 も一部

の分枝が細く造影 された.後 大脳動脈は良好に造影

され,中 大脳動脈流域およびR. spleniiを 介 して

前大脳動脈流域にleptomeningeal anastomosisが

み られた.拡 大した眼動脈か らmedial frontal ar

teryを 介 する側副血行路がみられた.外 頚動脈系か

らのrete mirabile anastomosisが わずかにみ ら

れた.

左頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示さず,拡 大し

た眼動脈,造 影良好な後交通動脈および拡大した前

脈絡叢動脈を分枝 した後,数本の細動脈に分枝 した.

それらの分枝および前脈絡叢動脈か らの細動脈か ら

異常血管網が形成 された.中 等度発達した異常血管

網を介 して,中 大脳動脈流域のほぼ全体が細 く造影

されたが,前 大脳動脈流域の造影はみなかった.後

大脳動脈は著明に拡大 し,中大脳動脈流域に良好な,

 leptomeningeal anastomosisが み られ,前 大脳動
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脈流域はR. spleniiを 介 して造影 された.拡 大 し

た眼動脈 を介 して前頭葉底面に側副血行路がみられ

た.外 頚動脈,特 に中硬膜動脈は拡大し, 1部 は大

脳鎌にいた り,前 頭葉大脳縦裂内面にrete mirab

ile anastomosisが み られた(図3).

椎 骨動脈写:特 に異常をみとめなかった.

脳 波所見: B. G. A.は 規則性良好な10Hz, 50～70

μVの 後頭部優位のα波からなっていた.光 刺激で

はdrivingが み られたが,過 呼吸によるbuild upは

明 らかでなかった.左 右の総頚動脈圧迫 にも異常を

みなかった.

症例19,三 ○月○弓,女,昭31年1月17日 生

家族歴:父 親が高血圧 と糖尿病で治療中

既往歴: 3才 頃より,泣 いたあと強直性けいれん

発作が生 じ,抗 けいれん剤投与により発作は消失 し

た.

主訴:右 半身脱力発作

現病歴:昭 和36年 頃 より右半身の一過性の脱力発

作(1～2分)が みられ,特 に疲れた時に多発 し,

 1～3回/1週 の頻度であった.こ の発作が増加 し

たため,昭 和44年10月 来院した.来 院時,神 経学的

に特記すべき異常 をみなかった.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は狭小化 を示 さず,細 い眼

動脈と造影良好な後交通動脈および前脈絡叢動脈を

分枝後狭窄 し,脳 底部異常血管網に終った. C1と 前

脈絡叢動脈から細血管が分枝 し,血管網を形成した.

高度発達 した血管網を介 して,前 および中大脳動脈

流域の一部が造影 されたが,正 常の形態 と走行を示

きなかった.拡 大 した後大脳動脈から中大脳動脈流

域にleptomeningeal anastomosisが み られた.前

大脳動脈へは主にR. spleniiを 介 した吻合がみら

れた(写 真4). rete mirabile anastomosisは 明 ら

かでなかった.

左 頚動脈写:右 側に比較 して,眼 動脈が太 く造影

され,そ れを介 した前頭葉への側副血行路がみられ

た ことと後大脳動脈流域 から前大脳動脈流域への

leptomeningeal anastomosisが 良 好であった他は,

右頚動脈写 とほぼ同様所見であった(図4).

写 真4 症 例 19 右 頸 動 脈 写

後 大 脳 動 脈 は拡 大 し,中 大 脳 動脈 流域 へ は主 にparietooccipital artery (←*)とposterior

 temporal artery (〓)を 介 して,前 大 脳 動 脈 流 域 へ はR。splenii (←)を 介 した

leptomeningeal anastomosisが み られ た.

血管拡張剤投与により発作回数は激減し,発作期
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間も数十秒となった.昭 和45年8月,再 検査のため

来院,来 院時神経学的に特記すべ き異常をみなかっ

た.脳 血管写所見は前回と変化はみられなかった.

図4

症例19 昭31年生 女 三○月○弓

症例20 大9年 生 男 岡○四○

症例21 昭13年生 男 坂○三○男

脳波所見: B. G. A.は 後 頭部優位の10～9Hzの

規則性良好なα波からなり,前 頭部 に散発 的なH.

 V. S.が み られた.左 右差はみられなかった.光 刺激

ではdrivingが み られた.過 呼吸では1分 後 か ら

H. V. S.が 増 加 しθ～δ波が出現 し,中 止後5～7

分で回復した. 5%Co2混 合空気による過 呼吸では

build upは み られず,再 び空気による過呼吸で著明

なbuild upが み られた.

症例20,岡 ○ 四○,男,大9年8月1日 生

家族歴:母 親が高血圧,兄 が糖尿病で死亡

既往歴: 35才 の時,結 核にかか り,左 肺区域切除

をうけた.

主訴:左 半身けいれん発作と左半身不全麻痺

現病歴:昭 和44年7月 頃から3～5分 間のジャク

ソン型のけいれん発作が約1回/10日 の頻度で, 10

月頃か らは2～3日 に1回 の頻度でみられた.昭 和

44年11月 来院,来 院時神経学的には左半身不全麻痺

と,左 腱反射亢進がみられたが,そ の他に特記すべ

き異常をみなかった.臨 床検査で も異常 をみなかっ

た.

脳血管写所見:

右上腕動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,拡 大

した眼動脈 と前脈絡叢動脈を分枝後C1で 閉塞 した.

 C1と 前脈絡叢動脈か ら細血管が分枝 し,異 常血管網

を形成した.中 等度発達 した血管網を介 して太い両

側前大脳動脈が造影 され,中 大脳動脈流域へlepto

meningeal anastomosisが み られた.中 大脳動脈

と後交通動脈の造影はみられなかった.眼 動脈を介

して前頭葉へ側副血行路がみられた. rete mirabile

 anastomosisは 明 らかでなかった.椎 骨,脳 底動脈

系には異常 をみなかった.

左 頚動脈写:内 頚動脈は中等度狭小化を示 し,細

い眼動脈と前脈絡叢動脈 を分枝後,さ らに狭窄し,

異常血管網に終った.中 等度発達 した血管網を介 し

て,細 い中大脳動脈の分枝がほぼ全域にわたり造影

されたが,前 大脳動脈および後交通動脈の造影はみ

られなかった.中 大脳動脈流域から,前 大脳動脈流

域にleptomeningeal anastomosisが み られた.外

頚動脈系 か らのrete mirabile anastomosisは 明

らかでなかった(図4)脳 血管拡張剤の投与により,

発作は1ヶ 月に2回 位 と減少 した.昭 和45年6月,

再 検のため入院 した.入 院時神経学的所見は不変で

あった.臨 床検査では特に異常をみなかった.約7

ヶ月後に行 った脳血管写では,右頚動脈写において,

前大脳動脈全体の内腔の狭小化がみられ,一 部では

閉塞がみられた.前 大脳動脈から中大脳動脈流域へ

のleptomeningeal anastomosisは 減 少 していた.

脳 波所見: B. G. A.は 左側では6～8Hz, 10～20

μV,右 側 では8～9Hz, 20～30μVのslow α波 か

らなり規則性は不良で,左側 に徐波傾向が強かった.

光 刺激によるdrivingも み られず,過 呼吸による

build upも み られなかった.

症例21,坂 ○三○男,男,昭13年8月9日 生

家族歴,既 往歴:特 記すべ きことなし

主訴:右 半身脱力と知覚障害,く も膜下出血

現病歴:昭 和45年5月,冷 水をかぶったところ急

に右片麻痺 と知覚障害を生 じた.翌 日には不全麻痺

と改善 されたが,く も膜下出血を指摘 された.入 院

時,神 経学的には右微細運動障害がみられたが,腱

反射亢進や病的反射はみられず,臨 床検査 も血性髄

液の他に異常をみなかった.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,わ ずか

に拡大 した眼動脈,造 影良好な後交通動脈および前
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脈絡叢動脈 を分枝後C1で 閉塞 した. C1,前 脈 絡叢

動脈 と眼動脈起始部から細血管が分枝 し,異 常血管

網を形成 した.中等度発達した血管網 を介 して蛇行,

拡大 した血管が中大脳動脈流域に数本みられたが,

正常な前および中大脳動脈の走行はみられなかった.

造影良好な後交通動脈を介 して後大脳動脈が造影さ

れ,中大脳動脈流域へleptomeningeal anastomosis

がみ られた.外 頚動脈系からのrete mirabile ana

stomosisが わずかにみられた.

左頚動脈写:内 頚動脈は狭小化は示さず,拡 大し

た眼動脈 と造影良好な後交通動脈を分枝後C1で 閉

塞 した. C1か ら細血管が分枝し異常血管網を形成し

た.中 等度発達した血管網を介 して,う すく前およ

び中大脳動脈流域の一部が造影された.後 大脳動脈

はわずかに造影 されたのみであった.眼 動脈からは

前頭葉へ側副血行路がみ られた.浅 側頭,後 頭動脈

からのrete mirabile anastomosisが み られた(図

4).

左椎骨動脈写:椎 骨,脳 底動脈は異常なく,後 大

脳動脈は太 く造影 され,中 大脳動脈に良好なlepto

meningeal anastomosisが み られた.ま た,一 部の

前大脳動脈流域にもleptomeningeal anastomosis

がみ られた.

脳波所見: B. G. A.は10Hz前 後の後頭,頭 頂部優

位のα波からなり,左 右差 はみ られなかった.光 刺

激によるdrivingは み られたが過呼吸によるbuild

 upは み られなかった.

症例22,広 ○章○,女,昭38年11月15日 生

家族歴,既 往歴:特 記すべ きことな し

主訴:右 半身のしびれ感と脱力発作

現病歴:昭 和44年 秋 より右半身の しびれ感が1回

/1週 間の頻度で発生 し,泣 いたり,ハ ーモニカを

吹いたあとしばしば生 じた.昭 和45年8月 来院,来

院時,神 経学的には異常をみなかった. 10月17日 の

右頚動脈写後,気 管内チューブ抜管時に嘔吐し,誤

えんした.再 挿管し,気 管洗滌や吸引を行ない,肺

所見も正常 となった.意 識は清明であったが,約1

時間後,左 上肢のしびれ, 2時 間後には左片麻痺,

半身知覚異常 と左腱反射亢進がみられた.左 片麻痺

は漸次改善 され, 10月31日 左半身不全麻痺を残 して

退院 した.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,眼動脈,

前脈絡叢動脈と造影良好な後交通動脈分枝後閉塞し

た.閉 塞部のまわ りと前脈絡叢動脈から細血管が分

枝 し異常血管網を形成 した.軽 度発達した血管網を

介 して,前 大脳動脈は細いがほぼ正常の造影を示 し

た.中 大脳動脈は細かい分枝がわずかに造影 される

のみであった.後 大脳動脈は後交通動脈を介 してほ

ぼ正常の形態で造影 された.前 大脳動脈流域より中

大脳動脈流域にleptomeningeal anastomosisが み

られた.外 頚動脈からのrete mirabile anasto

mosisは 明 らかでなかった.

左頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,眼 動脈

と造影良好 な後交通動脈を分枝後C1で 狭窄 した.

 C1と 一部は後交通動脈から細血管が分枝して異常血

管網を形成 した.中等度発達 した血管網を介してほぼ

正常の走行を示す前大脳動脈が造影 された.中 大脳

動脈は細い分枝が造影 され,中 大脳動脈流域へは前

大脳動脈か ら良好なleptomeningeal anastomosis

がみ られた.後 大脳動脈は後交通動脈を介 して造影

され,中 大脳動脈流域へleptomeningeal anasto

mosisが み られた. R. spleniiが わずかに造影 され,

その一部は前大脳動脈流域に広がった.外 頚動脈系

からのrete mirabile anastomosisは 明 らかでなか

った(図5).

図5

症例22 昭38年生 女 広○章○

症例23 昭34年生 男 田○悦○

症例24 昭15年生 男 平○正○

脳 波 所 見: B. G. A.は100～50μVの8Hz,不 規 則

な α 波 か らな り,時 に5～6Hzま た は3～4Hzの
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θ波が発作性に出現 した.特 に左頭頂部では3～4

Hzの θ波が多くみ られ,数 ケ所でsharpま たは

spikeが み られた.光 刺激によるdrivingは み られ

ず,過 呼吸によるbuild upは 著 明にみ られ,中 止

後, 40秒 で も回復 しなかった.

約5ヶ 月後の昭和46年4月 には左不全麻痺は消失

し,腱 反射 も正常であった.

症例23,田 ○ 悦○,男,昭34年3月3日 生

家族歴,既 往歴:特 記すべ きことなし

主訴:発 作性頭痛,成 績低下

現病歴:昭 和45年 秋 頃から発作性頭痛を訴えはじ

め,そ の頃より成績が下ってきた.昭 和46年1月 来

院,来 院時,神 経学的には特記すべ き異常をみなか

った.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は中等度の狭小化を示し,

眼動脈を分枝後さらに狭窄 し,造 影軽度の後交通動

脈に終った.後 交通動脈 とC2か ら分枝した数本の

拡大蛇行した血管を介して異常血管網が造影 された.

中等度発達 した血管網を介 して,ほ ぼ正常の太さの

前大脳動脈が造影された.中 および後大脳動脈は造

影されなかった.前 大脳動脈流域か ら中大脳動脈流

域にleptomeningeal anastomosisが み られた.眼

動脈を介 して前頭葉底面にも血管網が形成 された.

外頚動脈系か ら良好なrete mirabile anastomosis

の造影がみられた.

左頚動脈写:内 頚動脈は中等度狭小化を示 し,眼

動脈を分枝後 さらに狭窄 し,数本の血管に分枝 した.

この血管を介 して異常血管網が造影 された.高 度発

達した血管網を介して細い分枝をもった前大脳動脈

が造影 されたが,中 および後大脳動脈の造影はほと

んどみられなかった.前 大脳動脈から中大脳動脈流

域にleptomeningeal anastomosisが み られた.眼

動脈を介して前頭葉に側副血行路がみられた.外 頚

動脈系は拡大し,良好なrete mirabile anastomosis

の造影がみられた(図5).

左椎骨動脈写:椎 骨,脳 底動脈には異常はなく太

い後大脳動脈から中大脳動脈流域へ良好な, lepto

meningeal anastomosisの 造影がみられた. R.

 spleniiが発達 し前大脳動脈流域を造影した.

脳波所見: B. G. A.は50μV 10Hzの α波からなっ

ていたが左前頭 ～頭頂部 には2～3Hz 200μVの

H. V. S.が 混在し,明 らかな左右差 がみ られた.過

呼吸によ り左側のみbuild upが 著明にみ られた.

アレビアチンまたはシンナリジンの単独投与中の過

呼吸ではbuild upが み られたが,両 薬剤併用時の

過呼吸ではbuild upは み られなかった.

症例24,平 ○ 正○,男,昭15年4月23日 生

家族歴,既 往歴:特 記すべきことなし

主訴:け いれん発作

現病歴:昭 和36年 頃からけいれん発作があり,て

んかんの診断で抗 けいれん剤を服用 し,以 後発作は

なかった.昭 和46年3月 頃より抗けいれん剤服用に

もかかわらず, 1ヶ 月に2～3回,朝 食時に左上肢

を主 とするけいれんと約1分 間の意識消失 をみる発

作がみられた.昭 和46年6月 来院 した.来 院時,上

肢の軽度の企画振戦がみられた他に特記すべき異常

をみなかった.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず, C3, C4

よ り数本の太い血管と,拡 大した眼動脈を分枝 し,

 C2で 閉塞 した. C3, C4お よびC2か ら分枝 した血管

を介 して異常血管網が造影 され,一 部は前頭葉底面

に広がった.高 度発達した異常血管網を介 して,細

くうすい前大脳動脈と,ほ ぼ正常の形態の中大脳動

脈が造影 された.前 頭葉円蓋部で中大脳動脈流域か

ら,前大脳動脈流域にleptomeningeal anastomosis

がみ られた.眼 動脈を介 して,前 頭葉に側副血行路

がみられた.外 頚動脈か らのrete mirabile anas

tomosisは 明 らかでなかった.

左頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,抗 大 し

た眼動脈 と造影良好な後交通動脈を分枝後C1で 閉

塞した. C2,前 脈絡叢動脈,後 交通動脈 と閉塞部附

近か ら細血管が分枝 し,異 常血管網を形成 した.高

度発達した血管網 を介 して,拡 大した中大脳動脈分

枝の一部が造影 されたが,前 大脳動脈は造影 されな

かった.後交通動脈から太い後大脳動脈が造影 され,

中 大脳動脈流域 とR. spleniiを 介 して前大脳動脈

流域への良好なleptomeningeal anastomosisの 造

影がみられた.眼 動脈を介 して前頭葉へ側副血行路

がみられた.外 頚動脈か らのrete mirabile anas

tomosisが わずかにみられた(図5).

脳波所見: B. G. A.は9Hz,規 則性不良のα波か

らなり,左 側centralに7.5Hzの θ波が優位 に出現

した.右 前頭部にspikeが み られた.光 刺激による

drivingお よび過呼吸によるbuild upは み られなか

った.

約2年3ヶ 月後の昭和48年11月 の脳血管写再検で

は変化はみられなかった.

症例25,藤 ○ シ○コ,女,昭2年3月10日 生(28)
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家族歴:特 記すべ きことなし

既往歴: 34才 の頃,肺 結核

主訴:意 識障害,頭 痛

現病歴:昭 和46年11月 頃か ら,記 憶力低下と頭痛

を訴えた. 12月20日 頭痛強 く, 21日 朝半昏睡となっ

た.神 経学的には瞳孔左右不同(左 散瞳,右 正常).

右腱反射亢進および右足間代 と膝間代がみられた.

脳血管写 により,左 頭頂部に血管に豊んだ腫瘍が発

見された.ス テロイド剤 とマニ トールを投与 したと

ころ,意 識状態の改善 をみ,軽 度の右腱反射亢進 と

記憶障害 を残すのみとなった.昭 和47年1月13日,

脳腫瘍全摘術を行った.重 量80grの 髄 膜腫であった.

術直後,意 識は半昏睡,右 上肢麻痺 と下肢不全麻痺

をきたしたが, 2週 間後には意識はほぼ清明となり,

約2ヶ 月後には右手関節よ り末梢の運動障害を残す

のみで退院 した.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は中等度の狭小化 を示 し,

拡大 した眼動脈を分枝後さらに狭小化し, C1で 閉塞

した.眼 動脈起始部とC1か ら細血管が分枝 し,異 常

血管網を形成 した.中 等度発達 した血管網 を介 して

前大脳動脈 と,中大脳動脈分枝の一部が造影 された.

後交通,後 大脳動脈は造影されなかった.眼 動脈を

介 して前 頭 葉 へ 側 副 血 行 路 が造 影 され た.主 に 中硬

膜 動 脈 を介 す るrete mirabile anastomosisが み

られ た.

図6

症例25 昭2年 生 女 藤○シ○コ

症例26 昭36年生 女 山○直○

症例27 昭41年生 女 森○尚

左頚動脈写:右 頚動脈写 と比較 して,中 大脳動脈

の造影がわるいことおよび中硬膜,浅 側頭と後頭動

脈を介するrete mirabile anastomosisが 発達した

他は,右頚動脈写 とほぼ同様の所見であった(図6).

左椎 骨動脈写:椎 骨脳底動脈には異常はみられな

かった.両 側後大脳動脈は太 く造影 され,中 大脳動

脈流域へは良好な,前 大脳動脈流域へは軽度のlep

tomeningeal anastomosisの 造影がみられた.

症例26,山 ○ 直○,女,昭36年4月23日 生

家族歴,既 往歴:特 記すべきことなし

主訴:頭 痛(く も膜下出血)

現病歴:昭 和47年2月18日,頭 痛 と嘔吐で発症,

 19日 には頭痛強 く,項 部強直とくも膜下出血を認め

た.入 院時項部強直の他に特記すべき異常はなかっ

た.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,細 い眼

動脈と造影軽度の後交通動脈を分枝後C1で 閉塞 し

た. C2, C1と 後交通動脈から細血管が分枝 し,異 常

血管網を形成した.中 等度発達 した血管網から,ほ

ぼ正常な太さと走行を示す中大脳動脈が造影 された

が,前 大脳動脈はみられなかった.後 交通動脈を介

して後大脳動脈が うす く造影された.中 大脳動脈流

域か ら前および後大脳動脈流域に良好なleptomen

ingeal anastomosisの 造影がみられた.眼 動脈 と外

頚動脈を介する側副血行路は明 らかでなかった.

左頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,細 い眼

動脈 と造影良好な後交通動脈を分枝 したのち,急 に

閉塞 した.眼 動脈, C2と 後交通動脈より細血管が分

枝 し,異 常血管網を形成 した.中 等度発達した血管

網を介して中大脳動脈の一部の分枝が造影 されlepto

meningeal anastomosisを 介 して前大脳動脈流

域が造影 された.前 大脳動脈はみられなかった.後

大脳動脈は太 く造影 され,中 大脳動脈流域へは良好

な,前 大脳動脈流域へは主にR. spleniiを 介 した

leptomeningeal anastomosisの 造影がみられた.

腺動脈を介 して前頭葉に側副血行路がみられた.外

頚動脈系か らのrete mirabile anastomosisは 明

らかでなかった(図6).

症例27,森 ○ 尚○,女,昭41年9月12日 生

家族歴:母 親が高血圧で治療中

既往歴:特 記すべ きことなし
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主訴:左 不全麻痺

現病歴:昭 和46年10月,泣 いたあと左半身不全麻

痺が約3時 間続いた.昭 和47年3月,脳 波検査中に

泣きだし急 に左片麻痺となった. 7月 には左半身不

全麻痺に改善 され, 9月 精査のため入院 した.神 経

学的には左不全麻痺と左腱反射亢進がみられたが,

病的反射はなく,そ の他に異常はなかった.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 きず,細 い眼

動脈を分枝後, C1で 閉塞 した.後 交通動脈分枝レベ

ルから閉塞部にかけて,多 数の細血管が分枝 し,異

常血管網を形成した.中 等度発達 した血管網を介し

て,ほ ぼ正常な前大脳動脈と,細 い分枝の中大脳動

脈が造影された.前 大脳動脈流域か ら中大脳動脈流

域へ良好な,ま た後大脳動脈流域へは,わずかのlep

tomeningeal anastomosisの 造影がみられた.中硬

膜および後頭動脈を介するわずかなrete mirabile

 anastomosisが み られた.

左頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,細 い眼

動脈と造影良好な後交通動脈を分枝後狭窄し,数 本

の血管にわかれ,異 常血管網に終った. C2と 後交通

動脈から細血管が分枝 し,異 常血管網を形成した.

中等度発達 した血管網を介して,中 大脳動脈流域の

前半部は良好に造影 されたが,前 大脳動脈は造影 き

れなかった.中 大脳動脈流域か ら前大脳動脈流域に

leptomeningeal anastomosisが み られ た.後 大 脳

動 脈 は太 く造 影 され,中 大 脳 動 脈 流域 に良 好 な,な

らびにR. spleniiを 介 して前 大 脳 動 脈 流 域 にlep

tomeningeal anastomosisが み られ た.外 頚 動 脈 系

か らのrete mirabile anastomosisは み られ な か

った(図6).

脳波 所 見: B. G. A.は6～8Hz,頭 項,後 頭 優 位

の θ波 か らな っ た.徐 波傾 向 が 強 く,規 則 性 不良 で,

両側 前 頭 部 優 位 に θ ～ δ波 が み られ たが や や 右 側 優

位 で あ った.光 刺 激 に よ るdrivingは み られ な か っ

た.過 呼 吸 に よ るbuild upは 著 明 で, δ 波 の 出 現 を

み た.過 呼吸 中 止 後 の 回 復 は悪 か っ た.

症 例28,谷 ○ 正 ○,男,昭11年12月27日 生(26)(27)

家 族 歴,既 往 歴:特 記 す べ きこ とな し

主 訴:言 語 障 害,頭 痛(く も膜 下 出 血)

現 病 歴:昭 和48年4月8日 急 に頭 痛 と言 語 障害 を

きた し,翌 日 く も膜 下 出血 を指 摘 され た. 4月13日

入院 時,軽 度 の 右 不 全麻 痺,言 語障 害 お よ び く も膜

下 出血 が み られ た が,他 に特 記 す べ き異常 をみ な か

った. 23日 急 に頭 痛 が 再 発,右 片麻 痺 と意 識 障害 を

生 じ,血 管写 にて 左 脳 内血 腫 と診断,ト レ フ ァ ィン

に て血 腫60grを 吸 引 除去 した が,神 経学 的 所 見 は改

善 され ず, 24日 自発 呼 吸停 止 し, 27日 死 亡 した.脳

の み剖 検 され た.

脳血管写所見:

写真5 症例28 右頸 動脈写

中硬膜動脈(〓),浅 側 頭動脈(←)は

拡大し前頭葉円蓋部にrete mirabile

 anastomosisを 形戒 した。中硬膜動

脈を介して大脳鎌内の動脈(←**)

が造 影された.
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右頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,拡 大 し

た眼動脈と造影良好な後交通動脈を分枝 し, C1で 閉

塞 した.前 脈絡叢動脈と閉塞部附近から細血管が分

枝 し,異 常血管網 を形成 した.中 等度発達 した異常

血管網を介 して中大脳動脈流域のほぼ全域が造影 さ

れたが,前 大脳動脈の造影はみられなかった.後 大

脳動脈から中大脳動脈流域へ良好なleptomeningeal

 anastomosisが み られた.浅 および深側頭動脈,中

硬膜 と後頭動脈を介 してrete mirabile anastomo

sisが み られた.特 に中硬膜動脈は拡大 し,大 脳鎌

内の動脈が造影 され,大 脳縦裂面の前頭葉に側副血

行路 を形成 した(写 真5).

左頚 動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,眼 動脈

と造影良好な後交通動脈を分枝後C1で 閉塞 した.

 C1とC2よ り細血管が分枝 し,異 常血管網を形成し

た.軽 度発達 した血管網を介 して中大脳動脈分枝の

一部がうす く造影 されたが
,前 大脳動脈は造影 され

なかった.後 大脳動脈は後交通動脈を介 して うす く

造影 された.眼 動脈を介 して前頭葉に側副血行路が

みられた.外 頚動脈系か らのrete mirabile anas

tomosisは 右 とほぼ同様の所見であった(図7).

脳 波所見: B. G. A.は 低振巾,規 則性不良のα波

からなり,左 後頭部は明 らかに低振巾のθ波が優位

で左 右差 が み られ た.光 刺 激 に よ るdrivingと 過 呼

吸 に よ るbuild upは み られ な か った.

図7

症例28 昭11年生 男 谷○正○

症例29 大6年 生 男 植○豊

症例30 昭48年生 男 松○博○

症例29,植 ○ 豊,男,大6年3月15日 生

家族歴,既 往歴:特 記すべきことなし

主訴:け いれん発作

現病歴:約10年 前からアルコール中毒とてんかん

と診断され,加 療中であった.昭 和48年5月 全身 け

いれん発作があ り入院 した.入院時,失 見当識と計算

不能がみられたが,運 動,知 覚障害はみられず,臨

床検査で も明らかな異常はみられなかった.

脳血管写所見:

右上腕動脈写:内 頚動脈は高度の狭小化を示 し,

細 い眼動脈を分枝後, C2で 閉塞 した. C2よ り細血管

が分枝 し,異 常血管網を形成 した.軽 度発達した血

管網を介 して細い中大脳動脈の分枝の一部が造影 さ

れたが,前 大脳動脈は造影 されなかった.椎骨,脳 底

動脈には異常はみられなかった.後 大脳動脈も異常

なかった.外 頚動脈か らのrete mirabile anasto

mosisが わずかにみられた.

左頚動脈写:内 頚動脈は高度の狭小化を示しC2で

閉塞 した. C2よ り細血管が分枝 し,異 常血管網を形

成 した.軽 度発達した血管網を介 して中大脳動脈の

ごく一部が造影 されたが,前 大脳動脈は造影 されな

かった.前 頭部では,顔 面動脈→medial frontal

 arteryを 介 して大脳鎌の動脈が造影 され,一 部は反

対側前頭葉へ側副血行路を形成した.そ の他の外頚

動脈か らのrete mirabile anastomosisが わずか

にみられた(図7).

症例30,松 ○ 博○,男,昭48年3月18日 生

家族歴,既 往歴:特 記すべ きことなし

主訴:左 片麻痺と左半身けいれん発作

現病歴:昭 和49年1月30日 左 口角か ら左上肢のけ

いれん発作が15分 間続いた.翌 日左上肢の間代性け

いれん発作後,左 片麻痺を生 じた.抗 けいれん剤投

与で発作は消失 し,片麻痺は不全麻痺に改善 された.

脳 スキャンで右大脳円蓋部に異常なup takeが み ら

れた. 3月10日 か ら発熱 し, 11日 には傾眠状態 とな

り発熱(39℃),瞳 孔不同(左:散 瞳,右:正 常)お

よび右への共同偏視がみられた. 12日 には半昏睡 と

な り,全 身けいれん発作が頻発,血 腫の疑いにて右

側試験穿頭術を行なったが,硬 膜外および硬膜下に

は異常をみなかった.一 たん解熱していたが, 3月

26日再 び発熱し,全 身発疹 と除脳強颪がみられ,以

来哺乳不能となった.

脳血管写所見:
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右頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,細 い眼

動脈と造影軽度の後交通動脈を分枝後,数 本の細い

血管に分枝 した.そ の一部が再 び拡大し,前 脈絡叢

動脈から分枝 した細血管とともに異常血管網を形成

した.高 度発達 した血管網を介 して,両 側前大脳動

脈の良好な造影 と細い中大脳動脈数分枝の造影がみ

られた.後 大脳動脈は後交通動脈を介 して うす く造

影 された.前 大脳動脈流域か ら中大脳動脈流域に

leptomeningeal anastomosisの 造影 がみられた.

浅側頭,中 硬膜および後頭動脈は拡大し, rete mira

bile anastomosisが み られた.

左頚動脈写:内 頚動脈は中等度の狭小化を示し,

細 い眼動脈 と造影良好な後交通動脈を分枝後, C1で

閉塞した. C1と 後交通動脈か ら細血管が分枝し,異

常血管網を形成した.中 等度発達 した血管網 を介 し

て,う すく中大脳動脈の一部が造影 されたが,前 大

脳動脈は造影されなかった.後 大脳動脈は太 く,中

大脳動脈流域へleptomeningeal anastomosisが み

られた.外頚動脈からのrete mirabile anastomosis

はわずかにみられた(図7).

脳波所見: B. G. A.は 左側では後頭,頭 頂部優位

の50～100μV, 4～5Hzの θ波が主体で,低 振巾の

6～7Hzの θ波やβ波が混在 した.右 側は著明な

低振巾で3～5Hzの δ またはθ波が主体であった.

光刺激ではわずかに左側のみにdrivingが み られた.

症例31,小 ○護,男,昭21年2月10日 生

家族歴:特 記すべ きことなし

既往歴:7～9才 頃,時 々頭痛,嘔 吐ならびに右

半身脱力がみられたが,放 置し,治 癒した.

主訴:右 上下肢不随意運動

現病歴:昭 和49年7月 頃から右上下肢 に不随意運

動炉はじまった.漸 次増悪傾向にあったため7月 入

院した.神 経学的には右上肢の軽度脱力がみられた

のみで,他 に特記すべき異常はなかった.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,造 影良

好な眼動脈 と後交通動脈を分枝後C1で 閉塞 した.

 C1,前 脈絡叢動脈 と後交通動脈か ら細血管が分枝し,

異常血管網を形成した.中 等度発達 した血管網を介

して主に前頭葉に分布する中大脳動脈流域の前半の

分枝が造影されたが,前 大脳動脈は造影 されなかっ

た.後 大脳動脈からはR. spleniiお よび中大脳動

脈流域への良好なleptomeningeal anastomosisが

造影された.眼 動脈を介 して前頭葉に側副血行路が

うす く造影 された.

左頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示さず,造 影良

好 な眼動脈 と後交通動脈を分枝後C1で 閉塞した.

 C1と 後交通動脈から細血管が分枝 し,異 常血管網を

形成した.中 等度発達 した血管網を介 して中大脳動

脈流域の数本の分枝がうす く造影 されたが,前 大脳

動脈は造影 されなかった.後 大脳動脈流域から中大

脳動脈流域に良好なleptomeningeal anastomosis

がみ られた.ま たR. spleniiが 造影 され,前 大脳動

脈流域にleptomeningeal anastomosisが み られた.

眼動脈 を介 して前頭葉へ側副血行路がみられた.外

頚動脈系 か らのrete mirabile anastomosisが わ

ずかにみられた(図8).

脳波所見: B. G. A.は8.5Hz, 50μVの α波からな

り,少 量のθ波を混在 した.光 刺激に対するdriving

はみ られたが,過 呼吸によるbuild upは み られな

か った.

症例32,奥 ○ 早○,女,昭44年5月7日 生

家族歴:両 親はまたいとこ関係にある

既往歴:頭 位 出産,生 下時3600grで あった.つ か

まり立ちは14ヶ 月目,歩 行は18ヶ 月 で可能とな り発

育遅延がみられた.

主訴:一 過性,反 復性片麻痺

現病歴:約1週 間の上気道感染のあと,昭 和47年

4月,左 半身不全麻痺を生じ,約1ヶ 月で治癒 した.

昭和47年 秋,泣 いたあと右上肢麻痺を生 じ,約3日

で治癒した.昭 和49年5月2日 朝,右 手の運動障害

および歩行障害に気付いた.入 院時には左上肢に不

全麻痺と全体的に運動がぎこちない他に特記すべ き

異常はなかった.臨 床検査で も異常はみ られなかっ

た.

脳血管写所見

右頚動脈写:内 頚動脈は中等度の狭小化を示 し,

拡大 した眼動脈を分枝後 さらに狭窄 し,前 脈絡叢動

脈 と思われる動脈を分枝後閉塞 した.眼 動脈基始部

とC2よ り細血管が分枝し,異 常血管網を形成 した.

一部は前頭葉底面に広が り
,眼 動脈を介 して前頭葉

に形成 された側副血行路 と吻合していた(写 真6).

後交通,後 大脳動脈は造影 されなかった.中 等度発

達 した血管網を介 して細い前大脳動脈が造影 された

が,中 大脳動脈分枝は造影 されなかった.拡 大 した

眼動脈からmedial frontal arteryを 介 して前頭葉

に側副血行路がみられた.外 頚動脈からのrete mi

rabile anastomosisも 発達 していた.

左頚動脈写:異 常血管網を介 して中大脳動脈流域

の数分枝が造影 された他は,右 頚動脈写所見とほぼ
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写 真6 症 例32 右頸 動 脈 写

眼 動 脈 起 始 部 と前 頭 葉 底 面 か らの 分枝 に よ り異 常 血 管 網 が形 成 され た.眼 動 脈 か らは

anterior and posterior ethomoidal arteryを 介 す る側 副 血 行 路 が 発 達 して いた.

図8　 症例31 昭21年生 男 小 ○護

症例32 昭44年生 女 奥○早○

症例33 昭44年生 男 藤○潤○郎
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同様の所見であった(図8).

椎 骨動脈写:椎 骨,脳 底動脈は拡大 し後交通一後

大脳動脈が造影された.後 交通,後 大脳動脈起始部

から,多 数の細血管が分枝 し異常血管網が形成 され

た.高度発達 した異常血管網を介 してR. spleniiが

造影され,中 大脳動脈流域 と一部の前大脳動脈流域

にleptomeningeal anastomosisが み られた.

脳波所見: B. G. A.は 左側は30～50μV, 4～6Hz

のθ波が主体で2～3Hz δ波 が時々み られた.右

側は低振巾徐波で,明 らかに左右差がみ られた.光

刺激では左側にわずかにdrivingが み られた. sleep

 spindleとcentral sharpは 左 側に優位であった.

右側後頭部に14Hz positive spike (?)が み られた.

症例33,藤 ○潤○郎,男,昭44年11月8日 生

家族歴,既 往歴:特 記すべきことなし

主訴:右 不全麻痺と右脳波異常

現病歴:昭 和48年5月 頃,右 上肢の異常知覚 と右

上肢の軽い不全麻痺が時々生じ,時 には左上肢のこ

ともあった.昭 和49年4月,右 上肢異常知覚,言 語

障害で発症,約2日 間で右上肢麻痺,右 下肢不全麻

痺となったが,約1ヶ 月で改善 された.昭 和49年12

月,異 常脳波を指摘された.入 院時神経学的には異

常はなかった.

脳血管写所見:

右頚動脈写:内 頚動脈は狭小化 を示 さず,太 い眼

動脈と造影良好な後交通動脈および拡大 した前脈絡

叢動脈を分枝後C1で 閉塞した.眼 動脈起始部, C2,

後交通動脈, C1と 前脈絡叢動脈から細血管が分枝 し

異常血管網を形成した.高 度発達 した異常血管網を

介して,前 大脳動脈がややおくれて造影 され,中 大

脳動脈流域の数分枝が造影 されたが,中 大脳動脈流

域では正常な走行はみられなかった.後 大脳動脈は

後交通動脈を介 して造影 され,中 大脳動脈流域に良

好なleptomeningeal anastomosisの 造影がみられ

た.眼 動脈を介 して前頭葉底面に側副血行路がみら

れた.外頚動脈系は太 くrete mirabile anastomosis

が発達 していた.

左頚動脈写:内 頚動脈は狭小化を示 さず,太 い眼

動脈,造 影良好な後交通動脈 と拡大 した前脈絡叢動

脈を分枝後, C1で 閉塞した. C2,後 交通動脈 と前脈

絡叢動脈か ら細血管が分枝 して異常血管網を形成 し

た.高 度発達 した異常血管網を介 して,前 大脳動脈

および中大脳動脈流域の前半がうすく造影 された.

拡大 した後大脳動脈流域から中大脳動脈流域へ良好

なleptomeningeal anastomosisの 造影がみられた,

また後大脳動脈流域か ら前大脳動脈流域へおよび前

大脳動脈流域から中大脳動脈流域へ もleptomenin

geal anastomosisが み られた.眼 動脈を介 して,

大脳鎌の動脈が造影 され,前 頭葉へ側副血行路がみ

られた.外 頚動脈を介するrete mirabile anasto

mosisは 明 らかでなかった(図8).

脳波所見: B. G. A.は 後頭部優位の30～70μV, 8

～9Hzの α波からなったが, 50～70μVの 不規則な

θ波が多く混在 し,左 側においてその頻度は多くみ

られた.光 刺激によるdrivingは み られず, photo

sensitivityも なかった.過 呼吸により著明なbuild

 upが み られたがδ波の出現は左側に多くみられた.

中止後の回復は不良であった. spikeは み られなか

った.左 右の総頚動脈圧迫やtilt upに よって も脳

波上の変化はみられなかった.

Ⅳ.　脳血管写による経過観察

1. 自験症例

竹内がすでに報告 した9症 例⑩の うち,今 回脳血

管写による経過観察を行 った症例は,症 例1, 3,

 4お よび7で ある.な お竹内がすでに脳血管写 によ

る経過観察を行った症例は症例1, 3お よび6で あ

ったが,症 例6は 詳細な検討の結果,片 側性病変 と

判定 したため,今 回の検討か ら除外 した.

症例1,小 ○川○江,女,昭 和45年9月(初 回検

査より6年8ヵ 月後,最 終検査よ り5年 後),左 頚動

脈写および右上腕動脈写を行った.両 側内頚動脈は

5年 前よ りさらに狭小化が進み, C3又 はC4で 閉塞

した.外 頚動脈→顔面動脈を介 して眼動脈が逆行性

に造影 され,そ れを介 して脳底部の異常血管網が造

影 された.軽 度発達 した異常血管網を介 して,前 お

よび中大脳動脈流域の造影はほとんどみられなかっ

た.外頚動脈からのrete mirabile anastomosisが

み られたが,明 らかな変化はみられなかった.椎 骨

脳底動脈系の変化はみられなかった.

症例3,中 ○久○,男,昭 和44年10月(初 回検査

より6年4ヶ 月後最終検査より2年 後)左 頚動脈写

を行ったが,変 化はみられなかった.

症例4,久 ○佐○子,女,昭 和42年8月(初 回検

査より1年10ヵ 月後)頚 動脈写を行 ったが,特 に変

化はみられなかった.

症例7,〓 ○勝,男,昭 和48年7月(初 回検査よ

り7年 後),両 側 頚動脈写を行った.両 側 ともに,異

常血管網を介 して造影 される中大脳動脈流域の分枝

がわずかに細 く造影 された他 に特記すべ き変化をみ
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な か った.

今回,新 たに加わった症例のうちで, 6ヵ 月 以上

の間隔をおいて脳血管写による経過観察 を行った症

例は,症 例10, 11, 14, 15, 19, 20お よび24で あった.

2. 全国統計から集計 した症例

昭和48年,全 国主要病院にアンケー ト用式によっ

て,脳 底部異常血管網症患者の調査を行ない集計 し

えた症例の うちで,年 令,性 別の明らかな症例は自

験症例 を含 めて518例 で あった(24).これ らのうち, 6

ヵ月以上の間隔をもつて脳血管写 によるfollow-up

を行 った症例 は自験例をのぞいて56例 であった.う

ちわけは成人29例(男13例,女16例)と 小児27例

(男11例,女16例)で あった.こ れらの症例のうち,

最初正常の脳血管写像 を示 し,追 跡血管写で,両 側

内頚動脈終末部の高度の狭窄または閉塞 と両側脳底

部に異常血管網を有するにいたった症例 は4例,本

症患者で,内 頚動脈の閉塞部位 と程度が進行しそれ

につれて異常血管網の造影度が明らかに変化 した症

例は2例 および片側のみに異常血管網を有したが両

側にみられるにいたった症側は1例 であった.異 常

血管網を介 して造影 される前および中大脳動脈分枝

の造影度の変化,外 頚動脈系からのrete mirabile

 anastomosisやleptomeningeal anastomosisの 造

影の変化した症例 は13例 であった.残 りの36症 例 は

不 変 で あ った.

Ⅴ.　自験症例の剖検所見

剖検症例1(症 例28) (26) (27)

昭和48年4月27日,脳 内血腫にて死亡

脳重量は1340grで,大 脳 円蓋 部の軟膜動脈は拡

大,蛇 行がみられた.割 面では左内包部に脳内血腫

がみられた.内 頚動脈終末部か ら前および中大脳動

脈起始部にかけて著明な壁の肥厚と内腔の狭窄およ

び,両 側前および中大脳動脈起始部か ら細動脈の多

数の分枝がみられた.ウ イリス動脈輪は一応完成 さ

れていた(写 真C).

写真C 症例28

前お よび中大脳動脈か ら多数の細血管が分枝 した.ウ イリス動脈論は形成 されていた.

組織学的には,内 頚動脈終末部(C1)で は内膜の偏

心性層状肥厚がみられ,内 膜の外側寄 りでは膠原線

維が密に配列 し,内 腔寄 りでは細胞成分が増し,よ

り疎な配列を示 し,こ れらが弾性線維によりはっき

りと2～3層 に区分 された.内 弾性板は内膜肥厚部

に一致 して軽度の断裂を示 し,中 膜は一応保たれて

いたが,内 膜肥厚部に一致 して著明な菲薄化がみら

れた(写 真D).一 方両側前および中大脳動脈起始部

では,内 膜は求心性に肥厚 し,細 胞線維成分が浮腫

状に配列 し,内 弾性板の著明な波状構造 と,中 膜の

全周に一様な菲薄化がみられた(写 真E).脳 底 部の

異常血管網を形成する血管は直径が200～300μ の も
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のが主体で,内 腔は著明に拡大,蛇 行 し壁はうすく,

動脈とも静脈 とも区別しがたい血管であった(写 真

F).

写真D 症例28

内頸動脈終末部(エ ラステ ィカ ・ワンギーソン染色)

写真E 症例28

前大脳動脈起始部(A1) (H. E.染 色)

剖検症例2(症 例14) (26) (27)

昭和49年2月27日,肺 炎にて死亡

脳重量は850grで 萎縮がみ られ,特 に右前頭葉か

ら頭頂葉で著明であった.割 面では,右 前頭葉～後

頭葉にかけて,多 くの小硬塞巣が,左 後頭葉に広範

囲の古い硬塞巣 がみ られ一部では大脳基底核部にお

いて もみ られた.主 幹動脈の肉眼的所見では,両 側
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上小脳動脈を分枝後,急 に細 くなっていた他は第1

例 と特に異った所見はみられなかった.

写 真F 症例28

脳底部異常血管網(エ ラスティカワンギーソン染色)

組織学的には,内 頚動脈終末部内膜の内腔寄りに

粥状硬化病変がみられた他は内膜,内 弾性板および

中膜の所見は第1例 と同様であった.前 および中大

脳動脈起始部と異常血管網を形成すると思われる血

管の所見 も第1例 とほゞ同様の所見であった.

Ⅵ.　結果ならびに考按

自験症例33症 例のうち,成 人18症 例(男11例,女

7例)と 小児12症 例(男4例,女8例)の 合計30症

例 について,脳 血管写を種々の観点から検討 した.

対象か ら除外した3症 例のうち2例 は脳血管写再検

によっても片側性であり,他 の1例 は外頚動脈系の

血管腫 を合併 していた.小 児の1症 例は頚動脈写所

見が経過観察中に著明な変化を示 したため3度 にわ

たる脳血管写,す なわち6側 の頚動脈写 を検討した.

そ こで頚動脈写所見の検討は,成 人18症 例, 36側 と

小児12症 例, 28側 の合計64側 について行った.そ れ

ぞれの項目の判定は以下のような基準で行った.

内頚動脈の狭小化判定には,内 頚動脈の第1頚 椎

と第2頚 椎の間のレベルでの直径を代表値 とし,こ

れが総頚動脈終末部の直径の2/3ま でを内頚動脈

狭小化(-)と し, 2/3か ら1/3ま でを中等度狭小

化 とし1/3以 下 を高度狭小化 とした.眼 動脈の造

影度は,造 影がみ られない場合を(-),造 影 がみら

れる場合を3つ に大別 した.す なわち,造 影がみら

れるものを(+)と し,著 明な拡大がみられるものを

(〓)と し,そ の中間を(〓)と した.後 交通動脈造

影度は,後 交通動脈を介 して後大脳動脈流域が良好

に造影 される場合を造影良好(〓)と し,後交通動脈

が造影 されないか,き わめてわずかを(-)と し,そ

の中間を軽度造影(+)と した.な お,特 に著明な拡

大がみられた場合を(〓)と した.

異常血管網の発達度は脳血管写側面像において,

通常の動脈相における異常血管網の広がりで判定 し

た.異 常血管網の広が りをどの範囲までとるかの判

定は容易ではな く,か つ広が りもかならずしも円形

でなかったが,通 常の動脈相で,前 脈絡叢動脈末梢

での吻合はその範囲か ら除外し,内 頚動脈終末部を

中心にみられる動脈性の血管網の径の平均でもつて

3群 に大別 した.直 径4cm以 上 の場合を高度発達

(〓), 2cm以 下 の場合を軽度発達(+)と し,そ の中

間を中等度発達(〓)と した.前,中 および後大脳動

脈流域の造影度は,ほ ゞ正常またはそれ以上の広い

流域が造影 された場合を(〓),ほ 正ゞ常の流域が造

影 されるが,う すく造影 されるか,細 い分枝が造影

された場合または,流 域の数分枝が拡大 して造影 さ

れた場合を(〓)と し,流 域の一部の分枝がわずか

に造影 された場合を(+)と した. leptomeningeal
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anastomosisは 良好な吻合をみた場合を(〓),そ の

他を(+)と2つ に大別した.た だし,後 大脳動脈流

域から前大脳動脈流域 に吻合がみられた場合には,

 R. spleniiが 造影 され,そ れを介 した吻合がみられ

た場合を(〓), R. spleniiが 造影 されない 場合を

(+)と した.こ のようにして自験症例30例, 64側 の

頚動脈写を検討 した(表1).

a) 内頚動脈の太 さについて

内頚動脈の狭小化がみられなかった ものは,成 人

例36側 中22側(61%),小 児例28側 中15側(54%)を

占め,中 等度狭小化がみられたものは,成 人例11側

(31%),小 児例7側(25%)で あ った.内 頚動脈の

高度狭小化がみられたものは,成 人例3側(8%),

小児例5側(18%)を 占めるにすぎなかった.す な

わち,成 人例の約40%と 小児例の約45%は 内頚動脈

の中等度または高度狭小化がみられたことになる.

また内頚動脈の太さが左右でほゞ同様の症例は成人

例9症 例,小 児例9症 例 を占め,全 症例の約2/3に

おいては,左 右の内頚動脈の太 さが同じであった.

つ ぎに内頚動脈の狭小化と閉塞 または高度の狭窄部

位との関係をみた.狭 小化(-)群 ではC1の 閉塞 ま

たは狭窄がみられた ものは38側 中37側(97%)を 占

めたが,中 等度および高度狭小化群では26側 中15側

(58%)を 占 めるにすぎなかった.

以上のことより,内 頚動脈狭小化については,成

人と小児において大差 はなかった.内 頚動脈の太 さ

は,小児例ではほゞ80%が 左右で同じ太 さであった

が,成 人例では約半数にすぎなかった.

b) 眼動脈の造影ならびに眼動脈を介す る副血行路

について

眼動脈の造影 は成人症例では36側 中32側(89%),

小児症例では28側 中23側(82%)に お いてみ られた.

これらのうちで,拡 大がみられたものは, 29側(45

%)を 占めた.

自験症例1の 昭和40年 と昭和45年 度 の脳血管写お

よび,症 例2,症 例13の 脳血管写において外頚動脈

系から逆行性に眼動脈が造影 され,一 部は頭蓋内に

逆流した所見がえられた.こ の経路は主に.

・facial artery→dorsal nasal artery→

nasal branch of ophthalmic artery

・superficial temporal artery→medial 

frontal arteryま た はsupraorbital branch of

 ophthalmic arteryで あ っ た.

そ の 他 の 経 路 と し て は 反 対 側 のsupraorbital

 branchか ら 同 側 のsupraorbital branchを 介 す る

もの が報 告 され て い る(29).こ れ ら,眼 動 脈 を介 す る側

副 血 行 路 は内 頚 動 脈 閉塞 の と き しば しば み られ る(29)

～(33).こ の 経 路 は側 副 血 行 路 と して重 要 な働 きを す

る とい う報 告 が 多 くみ られ る(29), (30).

脳 底 部 異 常 血 管 網 症 に おい て しば し ばみ られ るパ

タ ー ン は,眼 動 脈 が 拡 大 し,内 頚 動 脈 の 終末 枝 の よ

うに造 影 され,そ れ を介 して,前 頭 葉 底 面 な ら びに

前 頭 葉 円 蓋 部 に側 副 血 行 路 を形 成 して い る こ とで あ

る.こ の 側 副 血 行 路 は64側 中34側(53%)に お い て

み とめ られ た.こ れ らの 経 路 と して はophthalmic

 arteryか らmedial frontal arteryま た はsupra

orbital branchを 介 して,前 頭 葉 硬 膜 に い た り

rete mirabile anastomosisを 形 成 す る もの が あ げ

られ る.時 には これ らの 動 脈 がsuperficial tempo

ral arteryやmiddle meningeal arteryと 吻 合

す る.一 部 の症 例 に お い て は これ らを介 して大 脳 鎌

内の 動 脈 が 造 影 され,大 脳 縦 裂 面 にrete mirabile

 anastomosisが み られ た.ま たanterior and pos

terior ethomoidal arteryを 介 して 前 頭 葉 底 面 に

側 副 血 行 路 が み られ,一 部 の症 例 で は この側 副 血 行

路 か らの 血 管 網 が 脳底 部 異 常 血 管網 の一 部 を な して

い た(写 真6).こ れ を鈴 木 らはethomoidal moya

moyaと 名付 け, lamina cribrosaを 介 し て大 脳 底

面 に い た りprimitive olfactory arteryな どpri

mitive arteryを 介 してmoyamoya血 管 に 入 る と し

た(34).

c) 後交通動脈の造影度について

表2　 内頸動脈狭小化と後交通動脈造影度

後交通動脈造影度と内頚動脈狭小化の関係を成人

症例 と小児症例にわけて検討した(表2).後 交通動

脈の造影度良好なものは成人症例16側 であったが,

そのうち15側(94%)は 内頚動脈狭小化(-)で あっ

た.小 児症例でも12側中11側(92%)を しめた.後

交通動脈が軽度造影 されたものは成人症例3側,小

児症例5側 で あったが,そ のうち内頚動脈狭小化

(-)を 示す ものはそれぞれ2側, 3側 であった.一
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方 後 交通 動 脈造 影 を み な か っ た もの は成 人 症例17側

小 児 症 例11側 で あ っ た.そ の うち,内 頚 動 脈 狭 小 化

(-)を 示 す もの は それ ぞれ5側, 2側 にす ぎなか っ

た.後 交 通 動 脈 が造 影 された もの は,成 人 で は36側

中19側(53%),小 児 で は28側 中17側(61%)で わ ず

か に小 児 例 で 多 い傾 向 が み られ た.以 上 の こ とか ら,

後 交 通 動 脈 の造 影 度 と内頚 動 脈 の 狭 小 化 と は相 関 関

係 が み られ た.

d) Leptomeningeal anastomosisに つ い て

脳 の動 脈 は終 動 脈 で な く,主 幹 動 脈 は そ の末 梢 で,

軟 膜 動脈 間 吻 合 が あ る とい わ れ て い る.こ れ らは,

正 常 状態 で は ほ とん ど血 流 は み られ な い が,脳 主 幹

動 脈 や 主 要 分枝 が 閉塞 す る と,こ れ らの 吻 合 が 開 き,

側 副 血 行 路 と して重 要 な働 きを行 な うと い わ れて い

る⑬(33)(35)～(39).

自験 症 例30例 につ い てleptomeningeal anasto

mosisの み られ た 成人26側,小 児20側 の頚 動 脈 写 に

お いて,そ の 吻 合 の程 度 な らび に方 向 につ い て検 討

し た(表3,表1).前 大 脳 動 脈 流 域(以 下A.と 省

略)か ら中 大 脳 動 脈 流 域(以 下M.と 省 略)に む か

って,成 人例 で は 〓: 1側, +: 2側,小 児 例 で は

〓: 3側, +: 7側 の 吻 合 が み られ,主 にorbito

frontal artery, prefrontal arteryお よ びpre

central arteryの 領域 に お いて 吻 合 が み られ た.一

方M.か らA.へ の 吻 合 は成 人 例 で は+:5側,小 児

例 で は 〓: 1側, +: 3側 が み られ たの みで あ った.

 A.か ら後 大 脳 動 脈 流 域(以 後P.と 省 略)へ は成 人

例 で は み られ ず,小 児 例 で+: 1側 が み られ たの み

で あ った. P.か らA.へ の吻 合 は成 人例 で は 〓: 7

側, +: 8側,小 児 例 は 〓: 4側, +: 5側 に お い

て み られ,こ れ ら は 主 にR. spleniiを 介 す る吻 合

が み られ た. P.か らM.へ の 吻 合 が 最 も多 くみ られ,

成 人例 で は 〓: 15側, +: 4側,小 児例 で は 〓: 9

側, +: 6側 にお いて み られ た.し か し, M.か らP.

へ は 成 人例 で は み とめ られず,わ ず か に小 児 例 に お

い て 〓: 1側 み られ た に す ぎな か った.こ れ らの吻

合 はR. splenii, posterior temporal arteryや

parieto-occipital arteryを 介 して行 な わ れ た(写

真4).

以 上 の よ うに,本 症 に お け るleptomeningeal

 anastomosisは 後 大脳 動 脈 流 域 か ら中大 脳 動 脈 流 域

へ 動 脈 流域 へ,最 も多 くみ られ,つ い で,後 大 脳 動 脈

流 域 か ら前 大 脳 ま た は前 大 脳 動 脈 流 域 か ら中 大 脳 動

脈 流域 へ の 吻合 が み られ た.一 方 中大 脳 動 脈 流域 か ら

前 お よ び後 大脳 動 脈 へ の 吻合 は少 な か った(表3).

表3　 Leptomeningeal anastomosis

A.前 大脳動脈流域 〓:良 好な吻合

M.中 大脳動脈流域 +:吻 合

P.後 大脳動脈流域

表4　 内頸動脈狭小化と異常血管網発達度

e) 脳底部の異常血管網について

脳底部の異常血管網の発達度 と内頚動脈狭小化と

の関係を成人例 と小児例にわけて検討した(表4).

異常血管網高度発達は成人例では6側(17%)小

児例では8側(28%),中 等度発達は成人例23側(64

%),小 児例17側(61%)で あった.軽 度発達は成人

7側(19%),小 児3側(11%)に す ぎなかった.

成人例において,異 常血管網高度発達した ものはす

べて内頚動脈狭小化(-)で あ り,小 児例 でも8側 中

7側 が狭小化(-)で あった.異 常血管網中等度発達

したもののうち,成 人例23側 中15側(65%),小 児例

17側 中8側(47%)が 内頚動脈狭小化(-)で あ った.

異常血管網軽度発達 したものの うち,内 頚動脈狭小

化(-)で あった ものは,成 人例7側 中1側,小 児例

3側 中1側 にす ぎなかった.

以上のことか ら,成 人例では,小 児例と比較して

異常血管網高度発達が少なく,軽 度発達が多い傾向

がみられた.ま た成人,小 児例 ともに異常血管網高

度発達を示すものでは,内 頚動脈狭小化(-)の 占め

る割合が多く,内 頚動脈狭小化 と異常血管網発達は

相関がみられた.

脳底部異常血管網の発達度が左右でほゞ同様の症

例は成人例13症 例,小 児例11症 例 で,全 体では30症

例中24例 を占めた.異 常血管網を構成する血管は,

主 に後交通動脈,前 脈絡叢動脈, C1の 部 から分枝 し
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ていたが,時 にはC2や 眼動脈起始部か ら分枝する

こともあった.異 常血管網の発達度が左右でほ ゞ同

様でも,そ の分枝の形態の詳細はそれぞれ異ってい

ることが多かった.

f) 内頚動脈流域の造影度と内頚動脈の太さについて

内頚動脈流域の造影度を定量化す る目的で以下の

試みを行った.す なわち表1に おいて,眼 動脈 と後

交通動脈の造影度,異 常血管網の発達度および,前,

中,後 大脳動脈流域の造影度について〓 を3,〓

を2, +を1,お よび-を0と し,そ れぞれの頚動

脈写について,総 和を算出し,そ れを造影係数 とし

た(表1).

内頚動脈狭小化(-)の 成人例22側 の造影係数平均

は10.1±1.7,小 児例16側 の平均は10.4±1.6,内 頚

動脈中等度狭小化の成人例11側 の平均は5.9±1.8,

小児例6側 の平均は7.1±1.2,高 度狭小化の成人例

3側 の平均 は2.3±1.2,小 児例5側 の平均は2.5±

1.5であ った.

このことは,そ れぞれの群では成人例 と小児例 と

の間には差がみられなかったが,狭 小化(-),中 等

度狭小化および高度狭小化の各群の間の造影係数は

有意の差がみ られたことが明らかとなった.す なわ

ち,内 頚動脈の太さは内頚動脈流域造影度 と明 らか

な相関がみられた.

内頚動脈の太さと本症発症からの経過 との関係に

ついて,工 藤 ら(40)は内頚動脈は時間経過 と共に狭小

化がみられるとし,鈴 木 ら(41)は本症患者を6つ の

stageに わけて, late stageで は内頚動脈の高度狭

小化と外頚動脈系か らの側副血行路の発達がみられ

るとした.自 験症例30例 について,発 症から脳血管

写までの期間 と内頚動脈の太さおよび内頚動脈流域

造影度の関係をみた(表5).な お表の中で縦線 〓結

んだ ものは同一症例で左右において造影度が異って

いることを表わしている.

表5　 内頸動脈の狭小化,内 頸動脈流域造影度と

発症から脳血管写施行までの時間

内頸動脈狭小化(-) ● ○

内頸動脈中等度狭小化 ■ □

内頸動脈高度狭小化 ▲ △

これか らも明らかなよ うに,発 症からの期間と内

頚動脈の太 さや内頚動脈流域の造影度との間には一

定の関係または傾向はみ られなかった.た だし,自

験症例1の みについては工藤,鈴 木 らのいう変化を

示 した.な お*印 の症例 はくも膜下出血または脳内

出血で発症 し,本症特有の血管写にみられる変化は,

それ以前にさかのぼると考えられたが,こ れ らのこ

とを考慮にいれても,本 症における発症か らの期間

と内頚動脈の太 さや内頚動脈流域造影度との間には

一定の関係や傾向はみられなかった.

g) 脳血 管写による経時的変化の検討

表6　 脳底部異常血管網症(全 国例)
性別年令別分布

(1973)

1973年,全 国主要病院および大学病院にアンケー

ト様式により,脳 底部異常血管網症について調査を

行った.調 査により集計し得た症例の うち,年 令,

性別の明 らかであった症例 は518例 であった. 518例

の年令,性 別分布は表6の ように男209例,女309例

で性比は2:3で 女 に多く,こ の傾向はすべての年

令層においてみられた. 16才 以上の成人例は男124

例,女174例 の合計298例 で あり, 15才 以下の小児例

は男85例,女135例 の合計220例 で あった.年 令別に

みると5～10才 の小児例 と30才台の成人例に多くみ

られ2相 性のピークがみられた.そ のうち6ヶ 月以

上の間隔 をもって,脳 血管写 によるfollow-upを 行

った症例は68例 であった(表7).そ の うちわけは成

人38例(男18例,女20例)と 小児30例(男11例,女

19例)で あった.脳 血管写上の所見の変化をⅠ:大
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変化群, Ⅱ:小変化群 とⅢ:無 変化群の3群 に大別 し

た.大 変化群 をⅠ-a:正 常所見から両側脳底部異常

血管網症となった症例, Ⅰ-b:片 側 にのみ異常血管

網がみ られた ものから両側性になった症例, Ⅰ-c:

内頚動脈終末部の狭窄または閉塞の部位 と程度が進

行し,異 常血管網の造影度が明らかに変化 した症例

の3群 にさらに分類した. Ⅱの小変化群 とは側副血

行路であるrete mirabileやleptomeningeal ana

stomosisの 造影度や異常血管網 を介 して造影 され

る分枝の造影度の変化を示 したものである. Ⅰの大

変化群は8症 例(男4例,女4例)で すべて小児例

であった.そ のうちわけはⅠ-a: 4例, Ⅰ-b: 1例,

お よびⅠ-c: 3例 であった. follow-upの 平均期間

は32ヶ 月であった. Ⅱの小変化群は15症 例で,小 児

6症 例(男3例,女3例)と 成人9症 例(男3例,

女6例)で あった. follow-up期 間 の平均は23ヶ 月

であった. Ⅲの無変化群は45症 例で,そ のうちわけ

は小児16症 例(男4例,女12例),成 人29症 例(男15

例,女14例)で あった(表7).以 上 のことから,小

児の一部の症例では脳血管写所見が変化 した症例が

み られたが,小 児例の残 り22症例(73%)は 小変化

群又は無変化群であった.小 変化群が本症の本質的

な変化でないことからも本症において,脳 血管写所

見の変化したものは小児例の27%,全 体 からすれば

11.8%に す ぎなかった.ま た,大 変化群のうち,片

側例が本症 に変化した症例は8例 中1例 で,他 の7

例 は,両 側性の変化であったことは興味ある所見で

ある.

表7　 Follow-up angiography

h) 病 理学的検討

表8　 血管組織像

現在まで脳底部異常血管網症 として報告された剖

検例の うち,片 側例,生 前の脳血管写のない症例や,

記載の不十分な症例 をのぞいた15症 例 と2自 験症例
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の合計17症 例について主に内頚動脈終末部と前大脳

動脈起始部(A1)と 中大脳動脈起始部(M1)の 組 織学

的な所見を中心に検討 した(42)～(51)(表8).内頚動脈

終末部においては, 17症例全例において内膜肥厚が

みられた.そ のうちの13症 例(77%)に おいてはそ

の内膜肥厚は偏心性層状肥厚であり,他 の4例 はそ

の記載がされていなかった.こ れ ら13例は内弾性板

の軽度断裂と中膜の一部菲薄化がみ られた.

自験剖検症例2(症 例14)に み られた内膜の粥状

硬化性病変は,小 児例で1例 および成人例で4例 の

計5例 についてみられたが,こ れは,小 児例,成 人

例ともに約1/3を 占めた.一 方前および中大脳動

脈では,内 膜肥厚は13例(77%)に み られたが, 3

例においてはみられず, 1例 は記載がなかった.こ

の部での内膜の肥厚は求心性浮腫状肥厚であった.

内膜肥厚のみられた13症 例全例において,内 弾性板

の波状構造および中膜全周にわたる菲薄化がみられ

た.中 膜の一部菲薄化は1例 にみ られたが, 2例 に

おいては菲薄化はみられず, 1例 は不明であった.

異常血管網に関する記載は不備な症例が多 くみ られ

たが,ほ ゞ共通 した所見としてば内腔の拡大した,

壁の薄い血管でしかも蛇行 した血管か ら構成されて

いた.脳 底部の脳主幹動脈の肉眼的所見か ら,本 症

においてはウイリス動脈輪が形成されていたと考え

られた.す なわち,自 験剖検例の2例 にみ られた病

理学的所見は脳底部異常血管網症の所見を代表しう

るものと考えられた.

ⅰ) 成因について

脳底部異常血管網症に特有な所見は両側内頚動脈

終末部においてみとめられる動脈性の異常な血管網

であり,外 頚動脈系からのrete mirabile anasto

mosis, leptomeningeal anastomosisや 内頚動脈

狭小化は本症 に特有なものではない.こ の脳底部異

常血管網は血管網の発達度が3/4の 症例においては

左右でほゞ同じであること, lenticulostriate artery

間には通常end-to-end anastomosisは ないといわ

れていること⑯,同 胞や親子発生例が報告 されてい

ること,日 本人に特に多発す るという人種特異性が

みられること,お よび幼児,学 童期に比較的多く認

められることなどから,先 天的な要因が大 とする考

えがある⑯(52).一方, lenticulostriate artery間 に

吻合形成の可能性,特 に若年者における可能性が示

唆されたこと(53),大脳基底核内においても脳の他の

部位 と同様に側副血行路がみられること(37), (54)や少

数例ながら正常例か ら本症例に移行 した症例がみら

れたことなどか ら,こ の異常血管網は主幹動脈(内

頚動脈終末部)の 動脈閉塞による側副血行路 とする

考えもある(40) (55).しか し数例の大変化を示す症例が

あることを根拠に本症が後天的であろうとす る考え

や少なくとも小児例 については後天的であろうとす

る考え(40) (55)には無理があると思われる.現 時点では

異常血管の形成される原因や時期についてはいまだ

不明であるが,脳 底部の異常血管網は脳主幹動脈閉

塞による側副血行路であろうとする考えが強いよう

である.

脳主幹動脈や一側の内頚動脈が閉塞または狭窄 し

た場合,側 副血行路として働 く最 も重要な経路は,

前 および後交通動脈を介するウイリス動脈輪である

といわれている(30) (33) (35).そこで側副血行路として脳

底部異常血管網が存在するためにはある特殊な状態

すなわち,通 常重要な側副血行路 として働 くウイリ

ス動脈輪,特 に前半部の閉塞がすでに存在 しそれに

内頚動脈終末部の閉塞または狭窄が加わった場合で

あるとし⑯(40),工藤 は本症 をウイリス動脈輪閉塞症

と名ずけた.し か し脳血管写による経過観察から8

例 の大変化群のうち,片 側性変化は1例 のみであっ

たこと,お よび17症 例の剖検例 における前大脳動脈

と内頚動脈終末部の病理学的所見のちがいか ら本症

発生においては,あ らかじめウイリス動脈輪の閉塞

が存在 したと考えるよりはむしろ両側内頚動脈終末

部にほゞ同時に進行する狭窄または閉塞機転が生 じ

た ものと考 えられた.本 症にしばしばみられる内頚

動脈の狭小化が一次的なものかまたは二次的なもの

かについては議論のあるところである.自 験症例1

における経時的な脳血管写所見の変化,自 験症例14

における手術前および手術後の脳血管写所見の変化,

内頚動脈の太 さが内頚動脈流域造影係数 と良い相関

を持 っていることおよび,動 脈ではその末梢の閉塞

により中枢側がhypoplasticと な りやすく,特 に若

年者においては明らかであるとする報告がある(56) (57)

ことなどから,こ の内頚動脈狭小化は内頚動脈流域

の血流量の減少を反映した二次的な変化であると考

えられた.

一般 に内頚動脈の閉塞 は動脈硬化により生じ
,しか

も高令者に多くみ られ,か つ,そ の部位 も内頚動脈

終末部よりはむしろ基始部に多いといわれている.

日本人においては若年者に,し か も内頚動脈終末部

の閉塞が比較的多 くみられるとする報告(40)もあるが,

本症剖検報告例における内頚動脈終末部の病理組織

学的所見では,粥 状硬化病変は小児1例 と成人4例
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の合計5例 にみ られたのみであり,動 脈硬化のみが

本症の原因とは考えがたい.す なわち本症に特有に

み られる内頚動脈終末部の内膜の偏心性層状肥厚の

発生には動脈硬化性病変以外の要因の存在が疑われ

た.こ の内頚動脈終末部の狭窄または閉塞機転がど

の時期に始まったかについては明らかでない.剖 検

報告例において,ウ イリス動脈輪が一応形成 されて

いることから,本 病変の発生はウイリス動脈輪が形

成 された後,す なわち胎生5～7週 以後の時期であ

れば,胎 生期,生 後のいずれの時期でもよいことが

示唆 された.

Riggら(58)に よると,左 右対称で前大脳動脈,前 交

通動脈と後交通動脈がそれぞれ狭小化や閉塞がみら

れない,い わゆる教科書的なウイ リス動脈輪の形態

を示す ものは全体の18%に す ぎないとしており,日

本人を対象とした八代の報告(59)でも約半数を占める

のみであった.こ のように左右不対称で個体差のあ

るウイリス動脈輪をもとにして,そ れに両側内頚動

脈終末部に漸次進行する狭窄または閉塞機転が生 じ,

そのだめに側副血行路が形成され,側 副血行路を通

る血流がある一定の量に保たれた時期で変化が停止

す ると考 えれば,各 症例間や同一症例の左右でみら

れる内頚動脈の狭小化内頚動脈流域の造影度や後交

通動脈造影度の差などをきわめて容易に説明しうる

と考えられた.

Ⅶ.　総 括

脳底部異常血管網症の自験症例30例 の臨床症状,

経過ならびに脳血管写所見の詳細な検討,全 国主要

病院 よ りアンケート様式により集計 した518例 の本

症患者のうちで6ヶ 月以上の期間をおいて脳血管写

による経過観察を行った68症例の脳血管写上の変化

の検討ならびに, 2自 験剖検例 と15剖 検報告例の対

比を行った.

自験30例 の脳血管写 による検討か ら

1) 内頚動脈全域にわたる高度または中等度の狭小

化は,成 人の約40%,お よび小児の約45%に み とめ

られた.

2) 内頚動脈全域の太 さが左右でほ ゞ同じ症例 は,

成人では18例 中9例,小 児では12例 中9例 であった.

3) 内頚動脈全域の狭小化の程度,内 頚動脈流域造

影度と発症か ら脳血管写施行までの期間との間には

鈴木 ら(41)のい う関係はみられなかった.く も膜下出

血に代表 される頭蓋内出血により発症した症例 を除

外 して も相関はみられなかった.

4) 本症 では眼動脈からmedial frontal artery,

 supraorbital branchやanteriorま たはposterior

 ethomoidal arteryを 介 して,前 頭葉や前頭葉底面

に側副血行路がみられ,そ の頻度は64側 中34側(53

%)で あった.

5) 後交通動脈造影は成人例では36側中19側(53%),

小児例では28側 中17側(61%)で み とめられ,正 常

人例 より多い傾向にあった.

6) leptomeningeal anastomosisは しばしばみら

れ,最 も多 くみられた吻合は後大脳動脈流域から中

大脳動脈流域へであり,つ いで後大脳動脈流域から

前大脳動脈流域へであった.こ れらはR. splenii,

 posterior temporal arteryやparietooccipital

 arteryを 介 してみとめられるものであった.中 大脳

動脈流域か ら後大脳動脈流域への吻合はきわめてま

れであった.

7) 脳底部に認められた異常血管網の発達度は成人

例では小児例に比較 して高度発達が少なく,軽 度発

達例が多い傾向がみられた.左 右で発達度がほゞ同

じ症例は約80%を 占めたが,異 常血管網を構成する

血管や分枝の形態,内 頚動脈の狭窄または閉塞部位

はかならずしも左右同様ではなかった.

8) 内頚動脈狭小化の程度は内頚動脈閉塞または狭

窄部位,後 交通動脈造影度,異 常血管網の発達度お

よび内頚動脈流域造影度と相関がみられた.す なわ

ち内頚動脈狭小化(-)群 で はC1で 閉塞または狭窄,

後交通動脈造影度良好なもの,異 常血管網発達高度

のものおよび,内 頚動脈流域造影係数が大 きいもの

の占める割合が多かった.

9) 内頚動脈流域の造影度を造影係数 として数量化

を試みた.狭 小化(-)で は,成 人の平均造影係数は

10.1±1.7,小 児では10.4±1.6,中 等度狭小化では成

人5.9±1.8,小 児7.1±1.2で あ り,高 度狭小化では

2.3±1.2小 児 では2.5±1.5で あ り, 3群 の間には有

意の差がみられた.

全 国統計か ら集計 した518例 の うち6ヶ 月以上の

期間をおいて脳血管写 を行って経過観察 をした68症

例の検討か ら

10) 脳血管写所見の変化を大変化群,小 変化群およ

び無変化群に大別 した.大 変化群は68例 中8例 であ

り,す べて小児例であった.

11) 小児例30例 中, 8例(27%)は 大変化群で6例

(20%)は 小変化群, 16例(53%)は 無変化群であ

った.小 変化群でみられる変化は,通 常,他 の閉塞

性病変において もみ られることから,小 児例のうち
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で変化した症例は8例(27%)で あったが,全 症例

からみれば12%に す ぎなかった.

12) 大変 化を示 した8例 中,片 側性の変化は1例 の

みで,他 の7例 は両側性の変化であった.

2自 験剖検例 と15剖検報告例の検討から

13) 両側 内頚動脈終末部では,内 膜は偏心性,層 状

肥厚と内弾性板の軽度断裂,中 膜の一部の菲薄化が

みられた.一 方前および中大脳動脈基始部では,内

膜は求心性浮腫状肥厚,内 弾性板の波状構造と中膜

全周の菲薄化がみられた.こ のことは,内 頚動脈終

末部と前および中大脳動脈起始部の内腔狭窄の成因

が異ることが示唆された.

14) 内膜の粥状硬化像は小児例3例 中1例 に,成 人

例14例 中4例 の計5例 にみられたのみで動脈硬化の

みが本症の原因とは考えがたかった.

15) 脳底部の異常血管網を構成する血管は,内 腔の

拡大した,壁 の薄い,蛇 行 した動脈とも静脈とも区

別 し難い血管であった.

本研究は厚生省,特 定疾患,脳 脊髄血管異常調査

班からの助成によりなされた.

稿 を終 るにあたり,長 期間にわた り御指導御校閲

と御鞭達をたまわった恩師西本詮教授に深甚なる謝

意を表すると共に,貴 重な症例 を提供 していただい

た脳神経外科教室関連病院の諸先輩,ア ンケートに

御協力いただいた全国大学病院および主要病院の関

係各位および研究の御援助をいただいた教室員大橋

威雄,植 田清隆両先生に心から感謝いたします.
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Studies of Japanese cases with cerebral basal 

rete mirabile (moyamoya disease)

clinical, angiographical and pathological investigations.

by
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Department of Neurological Surgery, Okayama University Medical School

(Director: Prof. Akira Nishimoto)

It has become evident from reports by neurosurgeons, neuroradiologists and pediatricians 
that the syndromes of transient hemiplegia or convulsions in children (under 16 years of 
age) and subarachnoid hemorrhage or hemiplegia in adults occur with a particularly high 
frequency in Japan. Angiographic findings in these patients revealed marked stenosis or obst

ruction at the terminal portion of bilateral internal carotid artery (most of the cases showed 
C1 obstruction) and bilateral arterial vascular networks at the base of the brain. The syndrome 
was given the name "cerebral basal rete mirabile" by the Japanese and is also variously called 

moyamoya disease or cerebral arterial rete.

Our clinic has experienced thirty-three cases of this disease during the past 12 years (1963
～1974) . Thirty of these cases (18 adults: 11 males, 7 females and 12 children: 4 males, 

8 females) are presented with discussions of the symptoms, clinical course and angiographic 
findings. Bilateral carotid angiograms were performed in each case. In one particular juvenile 
case, angiography performed on three different occasions revealed marked changes and these 

six films are presented for discussion. In sum total, therefore, 36 carotid angiograms from 
18 adult cases and 28 from 12 juvenile cases have been discussed.

Each angiogram was discussed in terms of grade of narrowing throughout the internal 
carotid artery, filling of the ophthalmic and posterior communicating arteries, development 
of the cerebral basal rete mirabile, visualization of the anterior, middle and posterior cerebral 
arterial regions and development of the leptomeningeal anastomoses. Narrowing was classified 

into three groups: none, moderate and marked. Filling of the ophthalmic artery and its bran
ches was classified as mild (+), moderate (++) or marked (+++), as was filling in the posterior 
communicating artery. Development of the cerebral basal rete mirabile and visualization of 
the anterior, middle and posterior cerebral arterial regions were both reported as good (+++), 

fair (++) or poor (+).

1) Moderate or marked narrowing throughout the internal carotid arteries was observed in 
40% of adult angiograms and 45% of juvenile angiograms.

2) In 9 cases out of 18 adult cases and 9 cases out of 12 juvenile cases, bilateral internal 
carotid arteries showed almost equal size throughout.

3) The time intervals from the onset of symptoms to angiography examinations showed 
no statistical correltion to the grade of narrowing of the internal carotid arteries.

4) The collateral circulation to the frontal lobe or frontal base via the medical frontal artery, 

supra-orbital artery or anterior and posterior ethomoidal artery originating from the ophthalmic 
artery were detected in 34 out of 64 carotid angiograms (53%).
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5) The posterior communicating artery was visible in 53% of adult carotid angiograms and 
61% of juvenile carotid angiograms.

6) Leptomeningeal anastomoses were often observed. The most frequently detected lepto
meningeal anastomosis originated from the posterior cerebral artery to the middle cerebral 

artery. The second most frequently detected anastomosis was from the posterior cerebral 
artery to the anterior cerebral artery. These leptomeningeal anastomoses were detected in 
the distal regions of the R. splenii, posterior temporal and parietooccipital arteries. Anasto
mosis from the middle cerebral artery to the posterior cerebral artery was seldom visible.

7) Well developed cerebral basal rete mirabile were more often detected in children, while 
the poorly developed predominated in adults.

8) 80% of the cases showed almost symmetrical development of cerebral basal rete mirabile. 
The branching of small vessels forming the cerebral basal rete mirabile or obstruction level 
of the internal carotid artery was not always symmetrical.

This author developed the "visualization index" of internal carotid angiograms. The

 grade was converted into numbers, namely, - to 0, + to 1, ++ to 2 and +++ to 3. The index 

was the sum of these numbers depicting the grade of filling of the ophthalmic and posterior 

communicating arteries, development of cerebral basal rete mirabile, and visualization of

 anterior, middle and posterior cerebral arteries.

9) The mean visualization index of internal carotid artery of "no narrowing" group was

 10.1±1.7 in adult angiograms and 10.4±1.6 in juvenile angiograms. In the moderate nar

rowing group, 5.9±1.8 in adults and 7.1±1.2 in children and in the marked narrowing group,

 2.3±1.2 in adults and 2.5±1.5 in children. These results showed that the narrowing of inter

nal carotid artery closely correlated to the "visualization index" of internal carotid artery.

The author reviewed 518 cases of moyamoya disease by personal inquiry to the main 

neurosurgical, neurological and pediatric clinics in Japan.
10) Sex and age distribution of these 518 cases were as follows.

Among these 518 cases, angiographic follow-up was carried out in 68 cases (time interval 
of follow-up angiography was more than six months). The angiographic changes were classified 
in three groups, major change, minor change and no change.
11) 8 juvenile cases (male 4 cases, female 4 cases) showed major change. 4 cases became typical 

moyamoya disease after normal angiograms. 3 cases showed dramatic changed of angiography. 
Only one case developed typical moyamoya disease with unilateral changes at angiography.
12) 6 juvenile cases (male 3 cases, female 3 cases) and 9 adult cases (male 3 cases , female 
6 cases) showed minor changes such as development of collateral pathways via leptomeningeal 
anastomosis or rete mirabile anastomosis. These minor changes were not typical changes in 
this disease, because they were often detected in cases with main arterial obstruction of the 

central nervous system.
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13) In short, only 8 cases showed true angiographic changes in 68 cases and these 8 cases 

were 12% of total cases and 27% of juvenile cases.

The author collected 15 autopsy cases from literature in Japan and has personal experience 
of two others. These 17 cases comprised three juvenile cases (female, 3 cases) and 14 adult 
case (male, 6 cases, female, 8 cases). Pathological findings of the terminal portion of internal 
carotid artery and main trunk of anterior and middle cerebral artery were mainly discussed.
14) All cases showed marked thickening of the intima at the terminal portion of the internal 

carotid artery (C1). 13 cases out of 17 cases showed eccentric, stratified thickening of the 
intima, splitting of the internal elastic lamina and partial thinning of the media.
15) The main trunk of the anterior and middle cerebral arteries (A1 A2, M1 M2) showed 
concentric edematous thickning of the intima, tortuous configuration of the internal elastic 
lamina and thinning of the media in 13 out of 17 cases.
16) From these pathological findings, it seemed to us that the thickening of the intima at 

the internal carotid artery and the main trunk of anterior and middle cerebral arteries was 
of different etiology.
17) The atheromatous changes in the intima were detected in only one juvenile case and 
4 adult cases. These cases with atheromatous changes were only one third of the autopsied 
cases and it was clear that atheromatous change of intima was not the main cause of this 
disease.
18) Histologically, the abnormal vascular networks showed thin, tortuous walls with irregular 

dilated lumens and it was very difficult to classify them categorically as venous or arteriolar.


