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Neuro-ImagingConferenceの
シンボルマークについて

上部の桜の花の正中断面は、画像診断を現し本会の名称を図示したものです。

下部の図はMercury(ギリシア神話のHermes)の杖で今回は医学と通信の神の

意で使わせて頂きました。画像診断は我々にとりまして必要不可欠かつ最良のも

のであり、ある意味で情報通信手段の最たるものと考えます。

本会がさらに発展し、 より広くまたより多くの方々に親しまれますように会の

シンボルを桜とさせて頂きました。なお1992はNIC開設年を示します。

（中島脳神経外科クリニック院長） 中嶋修
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画像診断は脊髄小脳変性症の診断にどう貢献できるか？
(HowCanNeuroimagingHelpintheDiagnosisofSpinocerebellarDegeneration?)

長崎北病院放射線科越智誠

トが長いことに起因するポリグルタミン病．概に45歳で

発症する進行性小脳失調症で，注視眼振，頭位変換時の

動揺視や眼振は特徴的．神経病理学的には変性は小脳

Purkinje細胞にほぼ限局し，小脳以外の中枢神経系に

は異常を認めない5)．

MRIでは小脳虫部の萎縮は高度，小脳半球の萎縮は

中等度で， 中小脳脚，橋には萎縮を認めない（図4)．

脊髄小脳変性症の診断の流れ

まず病歴から家族性か非家族性かを判別し，神経学的

に純粋小脳失調症とパーキンソニズムや錐体路症状を伴

う多系統障害型を分けることから始まる1).

多発性萎縮症,multiplesysEmatmphy(MSA)

小脳失調， 自律神経障害，パーキンソニズムがさまざ

まな程度で出現する．

一般に孤発性だが，一部に遺伝子異常を認める．オリ

ゴデンドログリア細胞質内封入体は特異的とされる．

MSA-Cでは小脳・橋の萎縮，中小脳脚の信号異常，橋

横走線維の変性, hotcrossbansignを,MSA-Pで

は被殻は萎縮し, hyperintenseputaminalrimを認め

る（図1)2).DaT-SPECTでは線条体の集積低下が見

られる．

歯状核赤核淡蒼球ルイ体萎縮症，

denmtorubral-pallidoluysianatrophy(DRPLA)
常染色体優性遺伝性多系統障害型脊髄小脳変性症で，

ポリグルタミン病の一つ． ミオクローヌス，纐澗，小脳

失調，コレア・アテトーゼ，認知機能障害を特徴とする．

小脳歯状核と赤核，淡蒼球と視床下核が病変の主座で，

大脳白質に髄鞘淡明化を伴う6)．最近の報告では従来の

変性部位に加えて，大脳皮質，視床，基底核，脳幹諸核，

脊髄など広範な領域に伸長ポリグルタミン鎖の核内びま

ん性蓄積が認められ，臨床症状の発現は変異蛋白質の核

内びまん性蓄積に関連している可能性が高い？)．

MRI所見は小脳および脳幹の萎縮，成人発症ではT2

強調像で大脳半球および脳幹に高信号域を，若年発症進

行症例ではT2強調像で大脳半球脳室周囲白質に限局し

た高信号域を認める，進行性の小脳萎縮は若年発症で高

度である（図5)． これらの高信号域は有髄線維の消失

を，萎縮は神経線維網の萎縮を反映している8)．剖検例

では大脳・脳幹・小脳が全体的に小さく，脊髄は細く，

歯状核・赤核系と淡蒼球・ルイ体系以外では神経細胞の

脱落は指摘困難で，多数の神経細胞がそれぞれ萎縮する

ことによって，脳全体の萎縮（小造り脳"justsmall in

size'')が引き起こされる7).

皮質性小脳萎縮症, coItical cerebellaratrophy

孤発性脊髄小脳変性症からMSAを除外した残り約1

/3で，単一疾患ではなく，孤発性のみならず，遺伝性

も稀ではない．様々な疾患の除外が必要で（表1），発

症5年以内ではMSA初期の可能性を否定できないた

め，経過観察，再評価が求められる3).MRIでは小脳

に萎縮を認めるが，脳幹は正常（図2)．

MachadoJosephdisease/SCA3

我が国で最も多い常染色体優性遺伝性小脳脊髄変性症

で，多系統障害型のポリグルタミン病・CAGリピート

病．臨床的には進行する小脳失調と外眼筋麻揮が特徴的．

病理学的には小脳歯状核神経細胞の脱落があり，中脳黒

質神経細胞や眼球運動諸核，橋核神経細胞が障害されや

すい4)．

頭部MRIでは脳幹被蓋の萎縮，第4脳室拡大を認め

る．神経メラニンイメージングでは中脳黒質の神経細胞

の脱落・色素脱出を反映して中脳黒質のコントラストが

低下する． ドーパミントランスポーターSPECTでは線

条体の集積低下が見られる（図3)．

SCA31

成人発症型常染色体優性遺伝性純粋小脳失調症．発症

年齢は57.7～61.8歳．その原因は第16染色体長腕の遺伝

子TK2と遺伝子BEANがイントロンとして共有する

位置に(TGGAA)nリピートを含む5塩基繰り返し配

列の挿入とされる．病理学的には小脳上部に中等度の萎

縮を認める．組織学的には前葉に強いPurkinje細胞の

変性が見られる．

SCA6

常染色体優性遺伝性純粋小脳失調症で, CAGリピー
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MRIでは小脳萎縮を認め，明確な脳幹の萎縮は見ら

れない9)．
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Early-onsetataxiawithocularaplaxiaandhypoalbuminemia

Ataxiawithoculomomrapraxiatypel(EAOH/AOA1)

常染色体劣勢遺伝性小脳脊髄変性症で最も多く，

DNA修復機構の異常を伴う．初発症状は歩行障害で20

歳代までに発症し，眼球運動失行は幼少期に目立つが成

人期には軽減し，低アルブミン血症は成人期に顕在化し，

30歳代以降は全例に認められ，高コレステロール血症を

伴うことがある10).

病理学的には大脳には特異的所見は見られない．小脳，

脊髄は著明に萎縮し，小脳皮質のPurkinje細胞と脊髄

Clarke柱の神経細胞は脱落し，軽度の脳幹萎縮を伴っ

ているが，長い臨床経過の末期像をみているためかもし

れない．

頭部MRIでは，小脳半球および虫部の高度萎縮が早

期より認められるが，信号強度は正常（図6)．

Autosomal recessive spastic amxia of Charlevoix-

Saguenay(ARSACS)

Canada,Quebec州, Charlevoix-Saguenay-Lac-

Saint-Jean地方に多発する，常染色体劣性遺伝性脊髄

小脳変性症．本邦では20-30歳代発症で，痙性失調を認

める．常染色体劣性遺伝性脊髄小脳変性症のなかではE

AOH/AOA1に次いで頻度が高い．

MRIでは，小脳虫部上部の萎縮，進行性の小脳半球

萎縮に加え, T2強調およびFLAIRで橋に線状の低信

号域が見られる（図7)'')が，橋の低信号は健常部で，

淡い高信号域が病変部と考えられる12).

まとめ

代表的な脊髄小脳変性症について，画像所見を中心に

概説した．提供された診療情報をもとに機能画像なども

適切に組み合わせ，萎縮の部位を正確に判定し，信号異

常を同定することが診断の一助となると思われる．

"yWords:spinocerebellardegeneration,MRI MakomOchi,MD

DepartmentofRadiology,NagasakiKitaHospital

800Motomurago, Togitsu, Nagasaki, 851-2103,

Japan
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表ユ。皮質性小脳萎縮症の診断基準

主要項目（必須）
1．孤発性（両親が60歳以上生存し，非罹患．血族結婚なし）

2，成人発症（20歳以上)，かつ緩徐進行性の小脳性運動失調

3．頭部CT/MRIで小脳萎縮（両側性）

支持項目

1． 自律神経症状，症候（排尿障害，起立性低血圧）を認めない

2.頭部MRIで脳幹萎縮, hotcrossbansign,中小脳脚の萎縮。信号異常を

認めない

3.遺伝子検査で,SCA1,2,3,6,8,17,31,DRPLAを否定

除外項目

1.免疫介在性運動失調（橋本脳症，傍腫瘍症候群など）

2｡その他小脳性運動失調を来す疾患：腫瘍，血管障害，薬剤，アルコール

依存，梅毒，多発性硬化症，ビタミン欠乏症，甲状腺機能異常，脳表へ

モジデリン沈着症

文献3より改変
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図1．60歳代男性｡ MSA-C,advanced｡
脳幹萎縮, hotcrossbansign，中小脳脚の萎縮。
信号異常が明らか．
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図2． 70歳代後半の女性”皮質性小脳萎縮症．
中脳被蓋(107mm2),橋(518mm2)は正常大で，被殼(notshown)に
も萎縮を認めない．小脳上部に萎縮が見られるが，橋横走線維の変性や中小
脳脚の信号異常は指摘できない．
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図3． 50歳代女性. MJD.

MRIでは橋と小脳の萎縮を認め’橋，縫線の高信号を伴っている。神経メ
ラニンイメージングではコントラストは低下し, '231-FP-CITSPECTでは線
条体のトレーサーの集積は低下している, 1231_IMPSPECTでは脳幹と小脳の
血流低下が見られる。
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図4． 50歳代女性. SCA6｡
MRIでは小脳は萎縮している.

脳幹には萎縮を認めない。神経

メラニンイメージングでは黒質

のコントラストは正常。 '231-

IMPSPECTでは脳幹，小脳の
血流低下が見られる。
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図ら． 50歳代半ばの女性．成人発症型DRPLA.

MRIでは脳幹と小脳は小さい(just insmall sizeorhypoplastic).大脳
の萎縮と白質の信号異常が見られ・神経メラニンイメージングでは黒質のコ

ントラストは低下し, '231-FP-CITSPEC-｢では線条体のトレーサーの集積は
低下している. 1231_IMPSPECTでは脳幹と小脳の血流低下が見られる”
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図6． 50歳代女性。眼球運動失行と低アノ

ブミン血症を伴う早発型脊髄小脳失調症

小脳虫部と両側小脳半球の萎縮は高度だが，

小脳実質の信号は正常で，脳幹の萎縮や橋横j

線維の信号異常は見られない．テント上には:
常を認めない．

走異
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図フ， 30歳代女性, Autosomal recessivespasticataxiaofCharlevoix-
Saguenay(ARSACS).
小脳虫部上部の萎縮が見られ, FLAIRおよびT2強調画像で橋に線状の低
信号域を認める．
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1

頭蓋底腫瘍における手術計画のための画像診断
(Neum-imagingofskull basetumorsfOrsurgical planning)

久留米大学脳神経外科坂田清彦

1．はじめに

頭蓋底に発生する腫瘍は多岐にわたり，発生部位によっ

てはかなり巨大化するまで無症状であることも少なくな

い。これらの手術計画を立てる上で，術前に得られる画

像情報は以下の3つの意義がある．

①副鼻腔腫瘍など比較的非侵襲的に生検が可能な部位

を除けば多くの症例では容易に組織は採取できない．

画像から腫瘍が良性か悪性かを含めた術前診断を行い，

手術適応と方法を決定する．

②Flowvoidの有無やDSA検査から得られる腫瘍自

体の血流，石灰化の有無などから予想される硬さなど

から腫瘍の質的診断を行い，手術の難易度を想定する．

③頭蓋底部は様々な神経，血管が走行しているだけで

はなく，頭蓋骨や正常脳に囲まれており，安全かつ効

果的に腫瘍を摘出するためには術前画像からその情報

を十分に得て，手術アプローチだけでなく危険な部位

を予め認識しておく．

膜腫・蝶形骨平面髄膜腫， ラトケ嚢胞，前床突起髄膜腫

などとりわけ頭蓋咽頭腫， ラトケ嚢胞，嚢胞性下垂体腺

腫，下垂体膿瘍の術前診断は難しい． しかしながら以下

の画像的特徴は比較的特異的な特徴とされる． （図2）

①鞍上部限局：頭蓋咽頭腫（異所性下垂体腺腫，鞍上

部ラトケ嚢胞もありえる）

②Fluid-nuidlevel(いわゆる嚢胞内niveau):下垂体腺腫

③Calcification:頭蓋咽頭腫

④Ovoidshape,嚢胞壁の造影効果の欠如*:ラトケ嚢胞

＊炎症を伴うラトケ嚢胞では造影されるので注意が必要

⑤Ringenhancedlikelesion,DWIhigh:下垂体臘瘍

（2）術前の画像チェックポイント：内視鏡手術の発展

に伴い， この部位の腫瘍性疾患は多くの症例で経鼻アプ

ローチが用いられるようになった．そのためには髄液漏

を確実に予防するテクニックの習得と腫瘍と周辺構造物

との位置関係を予め十分に確認しておく画像診断能力が

必要となる．経鼻内視鏡手術を計画する上では以下のポ

イントについて術前に評価しておくことが重要である．

①鼻内環境：副鼻腔炎やfluidの有無，鼻中隔湾曲や

隔壁の有無など:CT

②蝶形骨洞の含気の有無(sellar,presellar, choncal

type) :CT

③海綿静脈洞内への腫瘍進展の有無(Knospgrade):

MRIT1WIGd

④内頚動脈間の距離（鞍底の大きさ) :MRIT1WIGd

⑤内頚動脈瘤の有無:MRA

⑥正常下垂体前葉の位置:DynamicMRI

⑦視神経・視交叉の位置，視神経管内への進展：

CISSMRI

⑧前大脳動脈，内頚動脈などのenCaSementの有無：

MRIT2WI

⑨腫瘍のfeedingarteryと流入部位:DSA,造影CT

ほとんどの下垂体腺腫の症例においては，経鼻アプロー

チによる手術で安全に摘出できる一方で，拡大法が必要

な頭蓋咽頭腫や鞍結節部髄膜腫に関しては症例毎に適切

なアプローチを検討し，開頭手術と使い分けている．視

交叉後方から第三脳室内へ進展した腫瘍に対しては経鼻

手術が優位と考えられるが，下垂体前葉上縁と視交叉と

2．頭蓋底手術のコンセプト

言うまでもなく悪性腫瘍と良性腫瘍では大きく異なり，

悪性腫瘍に関しては根治的切除が可能かどうかを検討す

る目的として画像診断は重要である．切除不能なものに

関しては手術適応とならないことが多い．一方で髄膜腫

や神経鞘腫などの良性腫瘍においては機能温存と長期腫

瘍コントロールを目的とした手術計画を立てるための材

料となる．

神経越しの摘出や脳の圧排が必要なアプローチを極力

避けるため，腫瘍，神経，血管との走行をCISS画像や

造影CTなどにより予め知っておく必要があり，必要で

あれば多少時間がかかっても頭蓋底の骨構造を削除して

逆側から到達できる手術手技を身につける必要がある．

下垂体腺腫の手術は視神経を含めた重要構造物への影響

を避ける意味においても，経蝶形骨洞手術が普及した歴

史的経緯がある． （図1）

以下，主に良性頭蓋底腫瘍における画像診断のポイン

トを各発生部位別に述べていくこととする．

3．傍鞍部腫瘍

（1）対象疾患：下垂体腺腫頭蓋咽頭腫鞍結節部髄
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し，耳閉感や聴覚障害を来していることは少なくない．

病側乳突蜂巣内のfluid貯留は耳管の通気が不良となっ

ていることを示唆する．

⑤シルビウス静脈(SMCV)からの静脈還流：中頭

蓋底の静脈還流は術前にしっかりと検討しておく必要

がある． 60％はsphenoparietal sinusとして海綿静

脈洞へ流出するが, sphenobasalveinとして卵円孔

へ流出する経路, sphenopetrosalveinとして側頭葉

下面を走行し後方へ流出する経路などが存在し， この

ような症例では中頭蓋底の無理な操作は側頭葉の静脈

還流を悪化させ術後に脳浮腫のみならず静脈性梗塞や

脳内出血を生じる恐れがある． DSAもしくは造影CT

が有用である（後述)． この静脈系の評価はanterior

transpetrosalapproachで後頭蓋窩腫瘍を手術する

際にも重要である．

の間で上下垂体動脈を避けて摘出を行う必要があり，⑥，

⑦については十分に評価しておく必要がある．前交通動

脈の位置はこのsurgical corridorを知る上で有用な指

標となる（図3)．視神経管内へ進展している鞍結節部

髄膜腫に対しても経鼻手術は視神経管内側を両側安全に

開放し腫瘍摘出できる点で有用である．

（3）開頭手術の選択：以下の条件を満たす腫瘍につい

ては開頭術を選択すべきと考えている．

①前床突起髄膜腫：経鼻手術では障害された視神経が

目の前に位置するため選択すべきではない．

②鞍結節部髄膜腫：内頚動脈を超えて外側に進展する

腫瘍，前大脳動脈や前交通動脈をencaseする大き目

の腫瘍に関しては開頭手術を考慮する．

③頭蓋咽頭腫：第三脳室内に限局する頭蓋咽頭腫，鞍

上部で外側進展の強い頭蓋咽頭腫については開頭手術

を考慮する．

④下垂体腺腫： トルコ鞍内成分が小さく鞍上部進展が

大きい腫瘍，鞍隔膜にくびれを有する腫瘍，鞍上部で

八頭状に進展する腫瘍に対しては開頭手術もしくは経

鼻手術との同時手術を考慮する．

前床突起髄膜腫に関しては内頚動脈との関係や

feedingarteryの程度をDSAで十分に評価しておく必

要がある．特に巻き込んだ内頚動脈が狭窄を呈している

症例においては，腫瘍が血管のadventitiaに浸潤して

いると考えられ，全摘出が困難なばかりか内頚動脈から

出血を来す恐れもあり，無理な摘出は避け減量に努める

べきである （図4）． 上方進展の強い腫瘍に対して

orbitozygomaticapproaChは有用な手術アプローチで

あり習得する必要があると考える．

5．小脳橋角部腫瘍

(1)対象疾患：聴神経鞘腫，髄膜腫，類上皮腫などが

一般的であるが，三叉神経鞘腫，経静脈孔神経鞘腫上

衣腫，血管腫や血管芽腫なども考慮すべきである．

これらの術前鑑別は比較的容易である．内耳道の拡大

と嚢胞成分の存在は聴神経鞘腫を，石灰化とdUT･altail

signの存在は髄膜腫を示唆する．類上皮腫の進展範囲

の評価にはDWIとCISS画像が有用である．鑑別が困

難であった症例として術前に顔面神経麻庫がなく聴力障

害のみであった，小脳橋角部に発生した顔面神経鞘腫を

提示した．術中腫瘍のあらゆる部位で神経刺激による顔

面筋の反応が得られたため，手術は内減圧で終了し，術

後の顔面麻揮は極軽度であった．なお残存腫瘍に対して

はγナイフ治療を行った．術前のCISS画像を慎重に評

価するとREZ部分で顔面神経との連続性が確認された．

(図6）4．中頭蓋底腫瘍（図5）

（1）対象疾患：蝶形骨縁髄膜腫，側頭下窩髄膜腫三

叉神経鞘腫，顔面神経鞘腫など

中頭蓋底は発生母地となる構造物として，硬膜三叉

神経が主となりその画像診断は比較的容易であるが，顔

面神経鞘腫が大錐体神経もしくは錐体骨天蓋を破壊して

中頭蓋底に進展することもあるため注意が必要である．

（2）術前の画像チェックポイント：

①横静脈洞～S状静脈洞のdominancy:造影CT,

T1WIGd

②腫瘍と脳幹との癒着:T2WI

③各脳神経(CNV～XI)の走行:CISSMRI

⑤錐体静脈の流出部：造影CT

⑥椎骨脳底動脈， 各小脳動脈の走行：造影CT,

T2WI,MRA

⑦乳突蜂巣の発達:boneCT

⑧腫瘍のfeedingarteryと流入部位:DSA,造影CT

Lateral suboccipitalapproachは，テント面に沿っ

て橋上外側に到達するsupra-floccularapproach,下方

から見上げ橋下外側に到達するinfra-floccular

approach,下方外側の展開を強め経静脈孔より腹側，

下部斜台に到達するfarlateralapproachと展開する

領域や進入角度, focusが微妙に異なるアプローチに分

けられるが, S状静脈洞に沿って小脳外側を展開する共

通の手術アプローチとして小脳橋角部腫瘍に対し有用で

（2）術前の画像チェックポイント ：中頭蓋底には重要

な構造物が少ないが，以下の構造物については腫瘍との

関係を十分に検討しておく必要がある．

①内頚動脈：中頭蓋底から海綿静脈洞へ内頚動脈が走

行しているため，浸潤性，骨破壊性の腫瘍に関しては

腫瘍と血管との関係を見極めておく必要がある．

②三叉神経：正円孔，卵円孔を通って各分枝が中頭蓋

底を走行する．

③顔面神経：錐体骨上面に顔面神経節が存在しており，

大錐体神経と連続している． この部分の選択的破壊は

顔面神経鞘腫の可能性を示唆する．

④耳管：中頭蓋底に進展する腫瘍において耳管を閉塞
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ある． いずれにせよ術前に動静脈の走行と各脳神経の走

行はしっかりと確認しておくべきである．特に錐体静脈

に関して腫瘍背側を走行している場合はこれを障害しな

いように摘出を行う必要がある．腫瘍と周辺を走行する

錐体静脈との位置関係については造影MRIやCISS画

像でも同定することが困難な場合があり, CTAとCTV

撮像のちょうど中間の時点，すなわち造影剤注入開始45

秒後に撮像する造影CTが有用である（図7).錐体骨

を削除し各神経や錐体静脈の前方よりアプローチする

combinedtranspetrosalapproachは困難な錐体斜台

部髄膜腫に有用である．我々はさらに斜台部に主座を置

く腫瘍に対しては経鼻内視鏡によるtransclival

approachと開頭によるanterior transpetrosal

approachを組み合わせ, 2方向から同時に行う合併手

術を数例で行ってきたが， これは二期的手術に比べお互

いの死角を担保しながら深部で4handsで腫瘍を摘出

できる点で非常に有用と考えている

6)ShibaoS,TodaM,OriiMetalVenouspatterns

of themiddle cerebralveinandpreservationof

venousdrainageduringtheanteriortranspetrosal

approachJNeurosurgl24:432-439,2016

7)BacciuA,MedinaM, BenAmmarMetal.

Intraoperativelydiagnosedcerebellopontineangle

facialnerveschwannoma: howtodealwithit.

AnnOtolRhinolLaryngoll23:647-653,2014

8)TanrioverN, AbeH, RhotonALJretal

Microsurgicalanatomyofthesuperiorpetrosal

venouscomplex: newdassificationsandimplications

forsubtemporaltranstentorialandretrosigmoid

suprameatalapproaches.JNeurosurglO6:1041-

1050,2007

9)BonnevilleF,SavatovskyJ,ChirasJ.Imagingof

cerebellopontineanglelesions:anupdate.Partl:

enhancingextra-axial lesions. EurRadiol l75

2472-2482,2007

6．結語

頭蓋底腫瘍に対する手術治療は脳神経外科医にとって

challengingな領域とされてきたが，最先端の画像技術

により術中所見に近いシミュレーション画像を得ること

が可能となり，手術modalityの発達に伴い低侵襲かつ

安全な手術が可能となってきている脳神経外科医は持

てる解剖学的知識と技術のすべてをもって，十分な準備

の下にこのような疾患に臨むことが重要である．

KiyohikoSakata

DepartmentofNeurosurgery,KurumeUniversity

SchoolofMedicine

67Asahi-machi,Kurume,830-0011,Fukuoka,Japan

KeyWords:頭蓋底腫瘍，内視鏡手術術前画像シミュ

レーション
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ルーチンワークから何かを見つける
(Findingsomethingnovel inaclinical routinework)

三重大学先進画像診断学講座前田正幸

我々はPMLの脱髄病変近傍のU-fiberにSWIで低信号

の縁取りを呈する所見が起こることを発見した2） （図3)．

このSWIでの低信号所見は鉄沈着を反映した所見であ

ると推察している． この所見はその後報告が相次ぎ，比

較的症例数の多い報告ではPML8例中6例(75%)で

認められている3). PMLの新たな所見として今後認知

されると期待している4》．

はじめに

ルーチンワークは“手続きが決まりきった作業"， “創

意工夫の必要ない業務"， “つまらない仕事”など， どち

らかというとネガティブな意味合いを持つ．我々神経放

射線診断医は毎日頭部のCTおよびMRIの読影をルー

チンワークとしてこなしているが，その中でも何か新し

いことを発見することができる．本稿では磁化率強調画

像(SWI)とFLAIRにおいてルーチンワークの中から

見つけた興味ある所見について解説する． （3）動脈瘤コイル塞栓術

動脈瘤に対するコイル塞栓術は臨床で広く使われてい

る治療法である．その合併症として術中の血管破裂や閉

塞， またまれながら親水性ポリマー塞栓による梗塞，出

血，遅発性肉芽腫性反応が生じることが知られている．

上記はいずれも症状を伴う重篤な合併症である． 当院で

はコイル塞栓術前後では必ずMRIを施行し，特に術中

の塞栓梗塞合併の評価を行ってきた. T2*強調像や

SWIもその際に撮影していたが， コイル塞栓前には認

めていなかった点状低信号がコイル塞栓術後のMRIで

その血管支配領域に生じていることに気が付いた（図4)．

患者は全例無症候であり，またこの所見と特定のdevice

との関連性は認めなかった5)． この所見はDWIでのアー

チファクト様所見とその後のMRIで何年経過しても全

く変化しないことからコイル塞栓術に伴い生じた

metallicemboliではないかと推察している．

ユ・磁化率強調画像(SWI)

当院ではルーチンプロトコールとまではいかないが，

外傷，脳血管障害，認知症，炎症．脱髄と広く使用して

いる技術である．

（1）静脈奇形(developmentalvenousanomaly:DVA)

DVAは昔からよく知られた血管奇形であるが, SWI

が使われるようになって偶発的に見つかることが多くなっ

た． また, DVA周囲に脳実質の高信号病変を伴うこと

がある（図l). この高信号は病理的に脱髄，浮腫，

gliosisなどと推察されているが，長期間観察すると徐々

にこの所見が拡大するものがある（図2)． この所見は

agingで認める白質病変と類似したところがある．

agingによるvenouscollagenosisが壁に起こり静脈腔

の狭窄が生じ， これによる静脈うつ滞が生じることがそ

の成因と推測している!)． 2． FMIR

FLAIRが初めて報告されて27年が経過したが，現在

FLAIRは脳MRIにおけるルーチンプロトコールの一

つとして必須の撮影法と認識されている．今でも2D

FLAIRが一般的に使われているが, 3TMRIが普及

してきた現在では3DFLAIRもオプションとして使わ

れるようになっている． 当院では3TMRIで3D

FLAIRをルーチン撮影法として使っている．

（2）進行性多巣性白質脳症(progressivemultifOcal

leukoencephalopathy: PML)

PMLは免疫抑制下にJCウイルスが再活性化し，主と

して乏突起膠細胞に感染して脱髄を生じる致死的疾患で

ある．基礎疾患はHIV/AIDS,血液癌，固形癌，膠原

病が従来から知られているが，近年では移植に伴う免疫

抑制剤が広く使用されるようになったこと， また最近の

トピックとして分子標的薬（特にナタリズマブ）による

PMLの報告も増えている. PMLの特徴的なMR所見と

してU-fiberに及ぶFLAIR/T2での白質高信号と活動

性脱髄のDWI高信号がある． しかしながら, PMLは非

常にまれな疾患であることからその診断は容易ではない．

(1)2DFLAIR: iWSignと intraalterial signal

FLAIRは血行動態に関して有用な情報をもたらす．

その代表的な所見がもやもや病における"ivysign"で

あり （図5）， また急性梗塞における "intraarterial

signal"である（図6). これらの所見は側副血行内を
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流れるslow flowを反映しているが6)'7)， あくまで2

DFLAIRで認められる所見であり3DFLAIRでは

flowvoid効果が強いことからこれらの所見は認められ

なくなることに注意すべきである（図5)．

4）前田正幸,海野真記． 進行性多巣性白質脳症． 画

像診断.2019Vol39,No.3:281-291.

5)YasudaR,MaedaM,UminoM,etal.Suspected

Metallic Embolism following Endovascular

TreatmentoflntracranialAneurysms・AJNR

AmJNeuroradiol.2016Sep;37(9):1696-9.

6)MaedaM, TsuchidaC. "Ivysign" on fluid-

attenuatedinversion-recoveryimagesinchildhood

moyamoyadisease・AJNRAmJNeuroradiol. 1999

Nov-Dec;20(10):1836-8.

7)MaedaM,YamamotoT,DaimonS,etal.Arterial

hyperintensityonfastfluid-attenuatedinversion

recoveryimages:asubtlefindingforhyperacute

strokeundetectedbydiffusion-weightedMRim-

aging・AJNRAmJNeuroradiol.2001Apr;22(4):

632-6.

8)KogueR,MaedaM,UminoM, etal・Smallhigh-

signallesionsposteriortotheintracranialvertebral

arteryincidentallyidentifiedby3DFLAIR:retro-

spectivestudyofl27patients.Neuroradiology.2018

June;60(6):591-7.

(2)3DFLAIR:椎骨動脈背側の高信号結節状病変

3DFLAIRの長所として高空間分解能， 自由な断面

の再構成, CSFや血管によるartifactsが皆無というこ

とがある．特にCSFinflowartifactについては2D

FLAIRによる後頭蓋窩の硬膜内病変評価では最大の泣

き所であり, 3DFLAIRはこの弱点を完全に払しょく

した．我々の施設では3DFLAIRをルーチン撮影に使

うようになって以来，椎骨動脈背側に高信号の円形，楕

円形の小病変が偶発的に見つかることがしばしばあった

(図7)．その頻度は3.4％であり，平均長径は3.8mm,

また脊髄副神経との連続性と多くの例で造影効果がある

という特徴的な画像所見が明らかとなった8)． これによ

る何らかの臨床症状はなく，また経過を追ってもほとん

どの例でサイズの変化はないため，良性病変と考えられ

るが病理については不明である． この病変は3D

FLAIRによって初めて明らかになったMR-based

diagnosticentityといえる． この病変は造影効果があ

るため，脳転移精査でたまたまこれを見つけた場合に髄

膜播種と間違えないように注意すべきである． MasayukiMaeda,M.D.,Ph.D.

DepartmentofAdvancedDiagnostic

UniversitySchoolofMediCine

Imaging,Mie

結語

ルーチンワークの中でも何か面白い所見を見つけるこ

とができる．

KeyWoIds:susceptibility-weightel image(SWI),FLAIR

参考文献
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weightedimagingat3T.JpnJRadiol.2014Jul;
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2)MiyagawaM,MaedaM,UminoM, etal.Low

signalintensityinU-fiberidentifiedbysuscepti-

bility-weightedimagingintwocasesofprogres-
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MagneticSusceptibilityChangesinPatientswith
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図1 DVA

FLAIR(a)では左前頭葉の白質に高信号病変を認める。

SWIではDVAがその高信号病変の内部を貫通している(b:→)。

造影T1WIでもDⅦはわかるが、SWIがより明瞭である(b,c:今)。

(a)SWI

図2 DVA66歳男性
右前頭葉にDVAがある(a:一)。

FLAIRではその周囲に高信号があるが、

年齢が上がるにつれてそのサイズは拡大

していった(b-d:→)。
白質病変の進行に類似している。

(d)FLAIR2016年(c)FLAIR2012年(b)FLAIR2005年
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FLAIRでは皮質下白質に多発する高信号を認める(a:→)。

SWIではその近傍のU-fiberに低信号の縁取りを認める(b:→)。
この低信号の縁取りは鉄沈着を反映した所見と推察している。
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図4左ICA動脈瘤コイル塞栓術後翌日

左前頭葉にDWI (a:→）とT2*(b:→）で低信号の病変を認める。

DWIでは低信号の前後で高信号の縁取りのartifactを認めている。
コイル塞栓術によるmetallicembolismが疑われた。
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図らもやもや病

2DFLAIRではivysignを認める(a:→)。
しかしながら、3DFLAIRではivysignは認めない(b)。
"iWsign"は2DFLAIRで認める所見である。
MRAではICA閉塞ともやもや血管を認める(c)

(c).2DFLAIR(a).DWI (b).2DFLAIR
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図6右上肢脱力
発症3時間のDWI (a)では梗塞を示唆する所見はない。

発症3時間の2DFLAIRでも梗塞はわからないが、 intraarterial signalを認
めた(b:→)。

その後のフォローMRIではその近傍に梗塞の出現が明らかとなった(c:→)。
''intraarterial signal''はDWI高信号に先行することがある。
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図フ椎骨動脈背側の高信号小病変

3DFLAIR(a:軸位断，b:冠状断， C:矢状断）によってCSFのinflowartifact
が皆無となり、後頭蓋窩の硬膜内病変の検出が容易になった。

この小病変は3．4％の頻度で偶発的に見つかる(a,b,c:→)。
また、この小病変は脊髄副神経（し）との連続性あるいはコンタクトを全例
で認める。
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頭蓋内大血管に発症した中枢神経限局性血管炎(PCNSV)の1例
(Acasewith intracranialmajorvessels imuryduetoprimaryCNSvasculitis)

白石共立病院脳神経脊髄外科

白石共立病院放射線科

白石共立病院神経内科

伊万里有田共立病院脳神経外科

本田英一郎

松本幸一，宮本晃多

沖田光紀

田中達也，正島弘隆

ていない．1．はじめに

中枢神経限局性血管炎は全身性血管炎に二次的に発現

するのではなく，頭蓋内に限局して発現した血管炎であ

るが，本症は急性から慢性まで発現は多彩で症状は頭痛，

脳梗塞（片麻庫，失語症，視野障害)，認知症などで発

症する．しかし本例を証明する特異的な検査所見は見ら

れない.確定診断では病変部の脳，脳血管病理で多核巨

細胞や肉芽腫性，壊死性血管炎を同定しなければならな

い．画像診断で中枢神経限局血管炎と診断されたl例を

報告する．

3．考察

中枢性神経限局血管炎は全身性の血管炎に続発した頭

蓋内血管炎ではなく，中枢神経に限局した血管炎と定義

されているが， 自己免疫性機序にて発症すると考えられ

ている． 100万人にあたり2.4人の発現率であり，全身性

の血管炎の1％に相当する．好発年齢は50～60歳であり，

男女差男性が女性の約2倍の発症頻度を示している．臨

床症状は亜急性に発症することが多く，頭痛（63％）が

最も頻度が高い．他認知機能障害，片麻簿，失語，視野

障害などが発現し易い．特に頭痛はかなり激しい場合も

あり, reversiblecerebral vasoconstriction (RCVS)

も頭痛と巣症状を伴うことがあり，特に鑑別診断として

注意を要する．

画像診断としてMRIでは基底核を除く，皮質，皮質

下， 白質に多発性，両側性の非特異的な脳梗塞のような

highintensityを認める．本例も同様に両側性に多発

する脳梗塞を呈した． 約30％で造影剤の投与にて髄軟

膜の造影効果を認めることがある． また脳出血や，腫瘤

性病変を示すこともある．脳血管撮影でも多発性，両側

性にビーズ状の血管の狭窄や拡張を見ることが特徴的な

所見（50～90％の診断率）であるが，小血管に病変が生

じた場合には血管撮影においても狭窄などの所見を同定

できないことがある．髄液所見も90％の異常を呈する．

それは白血球，蛋白の上昇ではあるが，軽度上昇に止まっ

ているので非特異的である. CRPも陰性を呈し，炎症

は否定的である．

病理学的所見は①肉芽性血管腫で血管周囲に単核球と

多核巨細胞を伴う肉腫の形成があり，最も高頻度であり

(58％)， アミロイドβ蛋白の沈着を認めることがある．

②リンパ性血管炎は小児のPCNSVに多く見られる

(28％)．③壊死性血管炎は血管壁にfibrinoidnecrosis

を認める（14％)．

本症の診断基準は以下の3項目である． 1）他疾患に

よらない神経・精神症状の存在． 2）中枢神経系に血管

撮影検査や病理学的検査で血管炎所見を認める． 3）全

2．症例

症例：77歳，男性

既往及び現病歴：元来元気で軽度な高血圧症であった．

2017年7月31日頭重感の後に突然の左半身脱力にて発症．

緊急に当院にてMRIが施行されたが，異状なく，発症

から1時間で症状は消失した.(検査にて不整脈，心房内

血栓はなく，頚動脈異常も見られなかった． （図1，2）

約8ヶ月後の2018年4月8日に右手の脱力にて発症して，

数日後に失語症を伴い，右片麻痙となった．抗血小板剤

が投与されたが，間欠的な小さな虚血発作が持続した．

画像所見では両側放線冠と左基底核，後頭側頭葉分水嶺

に点状の梗塞が見られた（図3).MRAでは両側中大

脳動脈に高度な狭窄（ビーズ細工）が見られた（図4)．

この時点では我々にはPCNSVの概念がなく，両側

STA-MCA血管吻合を施行した（図5)その後も2回

程度の虚血発作をきたした（図6）．最終発作から3ケ

月は症状は安定していた．

さらに左後大脳動脈の狭窄を伴う後頭葉の梗塞が発現

して（図7),PCNSVの概念が検討され，全身性膠原

病などの検査が行われたが，結果は陰性であり， さらに

全身CTにて頭蓋外血管の狭小化または閉塞の有無をチェッ

クしたが，動脈硬化性の蛇行や僅かな壁の変化は見られ

たが，明らかな狭窄病変は認められず（図8)，頭蓋内

原発の血管炎と考えられた.治療はプレドニン100mgの

静脈注射（7日間）とその後プレドニンの経口摂取を継

続している.その後半年の経過では症状の進行は見られ
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身性血管炎や，類似の血管造影所見や病理所見を呈する

他疾患を示唆する所見がない．

特に3）は頭蓋内以外の多臓器に血管変化のないこと

を見るために全身血管のcheckが必要であり，本例で

はCTにて明らかな狭窄や異常血管の描出はなかった．

他に全身性血管炎を鑑別方法として各種自己免疫抗体

をcheckする必要がある．

ANA抗体,RF,PR3-ANCA(抗好中球細胞質抗体),

MPO-ANCAなどANCA関連抗体をの可能な範囲での

否定する必要がある（表1）．

本症を確実に証明できるのは死亡後の全体の脳，頭蓋

内血管の組織診断であり，病変血管，病変脳のBiopsy

などでも診断確率は50％程度に過ぎないのでまた

biopsyの困難なことも多く， 臨床症状， 血管撮影，

MRIなどの画像と各種自己免疫抗体やCSF(髄液検査）

やESRな（血液検査）などから総合的に判断せざるを

得ないこともなる．

治療は水溶性ステロイドが初期治療に用いられ，効果

の乏しい場合には免疫抑制剤cyclophosphamideのパル

ス療法が投与される．

参考文献

1)BirnbaumJ,HellmannD:Primaryangiitisof

thecentralnervoussystemArchNeurol2009,

66:704-709

2)SalvaraniCBrownRD,HunderGG:Adultpri-

marycertralnervoussystemvasculitisLancet

2012,380： 767-777.

3)CalabreseLH,MallekJA: Primaryangitisof

thecentralnervoussystem.Reportof8new

cases.Reviewoftheliteratureandproposalfpr

diagnosticcriteria.Medicine ,198867:20-39.

4）坂井健二，山田正仁：中秋神経血管炎の基本的

理解神経治療2017, 34：556-558

5）渡邊充，吉良潤一：中枢神経の自己免疫性血管

炎神経治療2017, 34:559-562,

6）伊井裕一郎，富本秀和：中枢神経血管炎の画像

診断神経治療2017,34:564-567

7）平野照之中枢性血管炎の治療神経治療2017,

34:567-571.

4．結語

PCNSVはどの年齢層にも発現し，性差は見られない．

主に中小の血管が侵されること多いが，稀に大血管にも

発症する．本症の定義は他疾患によらない神経症状であ

り，血管撮影，病理所見から診断される．
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図3

DWIでは左右共に淡いhigh intensityが脳室周囲、皮質下、一部基底核にも見られる。
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正列

骨の変化を契機に診断に至った肥厚性硬膜炎の一例
(Bonychangeasacluetothediagnosisofhypertrophicpachymeningitis:Acasereport)

福岡大学医学部

福岡大学医学部

福岡大学医学部

放射線科

眼科

神経内科

横田梨沙，高野浩一，肥田浩亮，吉満研吾

上村貴志，伊崎亮介

三嶋崇靖，立石雄嗣，藤岡伸助，坪井義夫

1．はじめに

骨の変化を伴う肥厚性硬膜炎が稀ながら報告されてい

る．我々は，骨変化を契機に診断に至った肥厚性硬膜炎

の1例を経験したので報告する．

3．考察

本例では単純MRI・CTで視神経周囲の骨変化を認

め，造影MRIを加えて肥厚性硬膜炎の診断に至った．

骨変化を伴う肥厚性硬膜炎の報告は検索し得た限りで

は6例あり，本症例のようにhyperostosisを認めるも

の以外に骨破壊や骨欠損，増強効果のみを示すものなど，

様々な骨変化をきたした報告がある（表1)．

頭蓋底に限局性のhyperostosisをきたす疾患の鑑別

として，肥厚性硬膜炎のほかに，慢性骨髄炎，転移性腫

瘍，悪性リンパ腫，髄膜腫，多発性骨髄腫，骨腫，骨肉

腫，骨軟骨腫，線維性骨異形成症, Paget病，前頭骨内

板肥厚症などがある7)． このうち，本症例のようにCT

で境界不鮮明で比較的均一に吸収値の上昇を認めうるも

のとして，肥厚性硬膜炎などを含む慢性炎症性疾患や，

転移性腫瘍，悪性リンパ腫，髄膜腫などが考えられる7)．

本症例でもこれらの疾患が鑑別として考えられたが，初

回の単純MRIで明らかな腫瘤性病変は認めず，拡散制

限域も見られないことから肥厚性硬膜炎を最も疑って造

影MRIを行い，診断に至った．

視力低下例のMRIで視神経管周囲の骨の信号変化を

認めた場合には，転移性腫瘍や悪性リンパ腫などに加え，

肥厚性硬膜炎の可能性を考慮する必要がある．

2．症例

患者：38歳，女性．

主訴：左視力低下

既往歴：高血圧，突発性難聴

家族歴：祖母脳卒中

現病歴:20-X年3月に左目の視力低下が出現した．近

医眼科を受診し，視神経炎を疑われて当院眼科を紹介さ

れた．

身体所見および神経学的所見：視力：左指数弁，視野：

左鼻側に欠損あり四肢に明らかな異常所見なし

血液検査所見:WBC9.8×103/"L, Neut72.2%,

CRPO.21mg/dl, PR3-ANCA<1.0,MPO-ANCA

<1.0,抗AQP抗体(-), IgG43mg/dl (正常範囲:5-

117mg/dl), IL-2223U/ml (正常範囲: 121-613U/ml)

画像所見および経過

頭部MRIでは視神経の異常は明らかではなかったが，

Tl強調画像（図la)及びFLAIR(図lb)で眼窩外

側壁，中頭蓋底，前床突起を含む蝶形骨左側部に広範な

信号低下を認め，骨硬化ないしhyperostosisが推測さ

れた．骨病変の確認のため撮影したCTでは,MRIで

の病変部に一致して，骨の均一な濃度上昇と肥厚を認め

た（図2）．以上の所見から，肥厚性硬膜炎や転移性骨

腫瘍， リンパ腫などの可能性を考えて造影MRIを行っ

た．造影後Tl強調画像では左優位に両側の前床突起お

よび視神経管部の硬膜に軽度肥厚と増強効果を認めた

(図3a.b).骨病変部にも軽度の増強効果が見られた．

以上の所見より特発性肥厚性硬膜炎を疑われ，ステロイ

ドパルス療法(500mg/day) 2クールを行った．治療

終了後，視野欠損・視力ともに治療前と比較してものが

薄く見える程度まで改善が見られ，頭部MRIでも硬膜

の肥厚および増強効果は軽減した．

"yWords:hypertrophicpachymeningitis, hyperostosis,

visugldisturbance
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