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bloodflowdecreasesinallsitesofahemispherebyhyperventilation.butnotincreases

byCO:inhalation.Toevaluateefficacyofthesurgicaltreatmentforpatientswithischemic

typeofmoyamoyadisease.fifty-onechildren,fouradultswiththeonsetofchildhoodand

twelveadultswiththeonsetofadulthoodwerestudied.Bothdirect(STA-MCAanastomosisl

andindirect(EMS,EGS,EDAS)bypassLISandonlyindirectbypasseswereper.formedin

34and63sidesofchildrenand21and7sidesofadults.respectively.Theaveragefollow-

upperiodaftersurgerywas10years.Perioperatヽ,eischemicepisodes.mostofwhichwere

transient,weremorefrequentlyincaseofdirectbypassthanindirectbypassalone.Ischemic

episodesafteraperioperatveperioddevelopedin3sidesofchildrenbutnosides()fadults.

Mentaldeteri()ration(Tuldparesisoflimbstendedtoimproveornottoaggravateinchildren

Comparedt()adults.Cerebrovascularrec｡nstructivesurgeryf()rischemictypeofmoyamoya

diseasewaseffectivetoimproヽ,esymptomsandpreventsubsequentepisodes. Sinceboth

directandI,LVi()usindirectbypasseshaveadvantagesaswellasdisadvantages.eachmethod

sll()uldbeappliedinc()mbinati()∩withthe()tller.
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1. は じ め に

モヤモヤ病 (以下,本症)は,頭蓋内内頚動脈終末部.

前及び中大脳動脈近位部の狭窄 ･閉塞と,その付近に存

在する異常血管網を特徴とする原因不明の疾患で,通常

両側性である.日本で初めて報告され 日本人に阜い疾

患である.本症は厚生省特定疾患 (難病)管,その疾患

名として,本質的な病態をより明確をこ表わしていると考

えられるウィリス動脈輪閉塞症が用いられているが,国

内･外ではモヤモヤ (もやもや)病が広 く用いられてい

ら.この名称の由来は,東北東学脳神経外科 故鈴木二

郎教授が Ct汀ebI･Oヽ,aSCular叫M()I･LWIOya'●Diseasellと

して報告 したことに始まり,その理由として,脳底部異

常血管網がモヤモヤとしたタバコの煙に似ていることと争

原因不明であったことから漠然としているという意味で

モヤモヤという言葉を用いたとのことである.種々の側

副血行路が発達するため脳循環動態は複雑で,他疾患で

みられない特教がある.症状ならびに画像上は進行性で

あり,小児では脳虚血,成人では頭蓋内出血で発症する

ことが多く,時期を違えて虚血 書出血の両者を昼する例

屯少なくない,脳虚血に対して約20年前から脳血行再建

術が横極的に行われ,その有効性が認められてきている.

本稿では,臨床病態,診断,脳循環動態の特徴と外科治

療について述べる.

2.臨 床 病 態

厚生省研究班では発症型を出血型,てんかん塾,梗塞

型.-.-適性脳虚血発作 (TIA)型などに分けているが,

非ILIJ.血 (虚【机上型では臨床的iこTIAや str･okeを繰 り

返し,徐々iこ悪化していくことが多い.運動 ･感覚 ･言

語 ･精神槻能障害.視野障害,不随意運動,軽挙発作.

頭痛などを生じる.出血型では出血部位に応じた症状が

みられる.症状は進行性であるが,症状の明らかな悪化

がなくとも CT2)や血管撮影土で進行が認められるこ

ともある,小児ではチT王A は過換幾により (泣いた時,

カレ-ライスなど熱い物,魔餅などを食べた時,筋など

楽器を吹いた時など)誘発されることが多く,これは後

に述べる巌循環の特異性による.

3. 診 断

脳血管撮影が必須であったが,現在は高性能 MR 磯

をこよる MRIと MRA でも診断が可能であり,特定疾

患の申請において,小児例に限っては MRIと MRA で

確定診断として良いこととなった.臨床症状で本症を疑

うことが重要で,CT や MRIで異常がなくとも明らか

な症状を認めた場合,脳神経外科に紹介が必要であろう.

脳波では過呼吸後の再徐波化 (re-buidup)を認めるこ

とがあるが,過呼吸による症状出現の危険性を承知すべ

きである.

図 1 内頚動脈撮影側面像.豊富な脳底部異常血管
粥,乏しい前 ･中大脳動脈が造影されている.

眼動脈 (究頭)と硬膜動脈であるテント動脈

(朱印)から経硬膜動脈吻合を介して脳への

側副血行がみられる.

動脈 (先頭)-(経硬膜動脈吻合)-前大脳動

脈,内顎動脈 (矢印)-簡骨動脈-(経硬膜動

脈吻合)-前大脳動脈の贋に造影される.
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4.脳 循 環

閉塞病変は内頚動脈系の狭窄 ･閉塞から始まり,進行

すると後大脳動脈や椎骨 書脳底動脈系にも及ぶ.二次的

に発達 した脳底部異常血管網 (図 1)(異常発達拡張 し

た穿通枚群),多部位の経硬膜動脈吻合 (図 呈,2),級

大脳動脈からの軟膜動脈吻合 (図3)などが側副血行路

として働くため,他疾患ではみられない複雑な血行動態

図 3 椎骨動脈撮影側面像.後大脳動脈からの異常
血管網と前 ･中大脳動脈への軟膜動脈吻合が
みられる.
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を示す.進行例では各脳薬 ･脳回庵に独立しているかの

ような循環を示 し (図 4),脳裏循環は極めて遅い3)

大脳半球血流農は同年齢の正常人に比し低値で,部位別

では後大脳動脈から血流を受ける側頭葉後部から後頭葉

で比較的血流が保たれ3),梗塞を生じた部位では低血流

となる.過換気により全部位で著明をこ減少するが,炭酸

ガス負荷や acetazolamide授与への反応は部位毎に異な

り,血流減少する部位さえ認められ,全体では殆ど増加

しない隼 この過換気による著明な血流減少のため脳代

謝を維持できないことが TIA の原因と考えられている.

5. 外科治療の歴史

本症に対する外科治療は,且963年に Tstlbokawaら

による硬膜を用いた Durapexia5),1972年に YasaLr官主l

による浅側頭動脈-中大脳動脈吻合衡 (STA-MCAanastか

mosis)6)が行われ 1975年に Suzuki,Takakuらをこよ

る頚動脈周囲交感神経 ･土類神経節切除術7)が報告さ

れたが,広く支持を得た治療法とはならなかった.1977

-8年になって,Karasawa,KikuchiらによりSTA-

MCAanastomosisと側頭筋を周いる emcephaiかmyO-

synan欝iosis(EMS)が多数例で報告され8)9),髄血行

再建術が本邦に広く普及した.1981年,Matsushimaら

により,浅側頭動脈を切断せずに脳表面に接着させ硬膜

と縫合するemce油aludurけaTteTio憎ynangi()sis(EDAS)

が報告され10),以後直接血行再建術 (STA-MCA ana-

stomosis)と客観の間接血行再建術が盛んに行われるよ

図4 脳褒蛍光血管撮影.線頚動脈から注入された蛍光剤は前頭葉 (F)
をこのみ出現し,側頭葉 (T)ではみられない.
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うになり手その有効性についても広 く支持されている.

6.外科治療の種芋頁

直接血行再建術 (直接法)

代表的左もCT)は STA-MCAanastomosis619､で,利

点としては脳血流低下部位を狙って血流改善を行える点

と,吻合直後から確実な血流改善が得られることである.

しかし,脳血管の径が細 く壁が蒋いため,鶴の血管吻合

術と比較 してより習熟した手技が要求される.また,顔

合直後に脳血流分布の不均一,急激な血流増加や脳動脈

内圧上昇による脳浮腫などを来す可能性がある.

間接血行再建術 (間接法)

励管の豊富な組織を勝義面と接着させ,その組織から

L')血管新生により脳血流改善を計る方法である.慢性の

凝血流低下状態が長期に存在する本症のうち,特に小児

例で有効である.脳表土接着させる組織は.側頭挿 しE-

MS)即lll.浅側頭動脈と硬膜 (EDASllO､r.帽状鍵瞳

網静穏)14),これらの組み合わせなどである.いずれも

有叢として脳表に接着させるが,大網移植では間接法に

もかかわらず動 ･静脈の吻合が必要である.安全で容鼠

方法によ1-､てほどの部位にも施行可能であることが利点

であるが,十分な血流改善を得るまでに少なくとも1-

2カ月を要 し,症例によっては十分な血流改善の得られ

ないことがある15).

7. 日験例の検討

1979年かIL)1996年10月までに当村にて外科治療を行-i

た虚血発症 (治療前に出血既往のない)の奉症確診例で,

小児期発症小児期手術51例.′ト児期発症成人期手術Ll例､

成人期発症成人期手術12例,計67例である.平均追跡期

間は10年である.手術法は,′ト児例で直接+間接法34側,

間接法63側.成人例で直接+間接法21側 (4側では直接

法のみ),間接法7側が行われた.術後脳血管撮影では,

再手術を行った症例を除き∴大部分の症例で良好な血行

政者が得られた (図 5).

小児例の直接+間接法27側 (79.Ob■),間接法2相EJ(38

oof).成人例の直接+間接法l()側 (/18%').間接法2側

は9%)の術後をこ何らかの神経症状が出現したが,大部

分は一過性で,脳梗塞を生じたのは小児直接+間接法ア

刺 (210.I,間接法7側 (llOb).成人直接+間接法2側

(160･o).間接法o側であった.問術期に出現した症状が

残存 したのは,小児直接+間接法4側 (120,.),間接法

5側 (89も1,成人直接+間接法1側 (59Jo~),間接法0

額臼であった.長期的をこぼ,小児間接法63側車1側 (2%)

で左右の補間,2側 (3%)で周術期以降に神経症状を

残す梗塞発作を生じた.小児期発症成人期手術の1例で

虚血発作に対する手術4年後に脳出血を生 じた.

再手術は脳虚血症状の残存または新たな出現のみられ

た小児5例8側.脳出血を生した成人1例1側に行われ

た.小児例の内訳は,両側 EMS後視野障害の TIA を

示 した1例2側で前頭 ･後頭部 EGS,阜部位 EGSを

行った3例4側で直接法,1例2側で追加間接法 (EDAS

+EG惑,EDAS)が各々行われた.成人例では間接法側

に脳出血を生じ 脳血流改善が不良で脳虚血症状も残存

したため,直接法を行ったi6).全例で,症状は消失ま

たは改善した.

治療前と1996年10月の追跡時点における,神経障害

の程度を稀神磯能,運動塵取 視野に分けて検討した.

精神頼能障害では,小児の治療前 fullscaleIQ80未満

の例が12例で.追跡時点で特殊学級や施設など通常LT)礼

会生活に支障のある例が5胤 成人では,同様に前者が

6例,後者が嶺例であった,運動麟能障害では,小児 st-

TOke発症 (TIA 合併を含む)25例と TIA 発症26例の

うち.追跡時点で重度林崎2例 (1例は若年性関節 リ:i

ウマテの合併例),軽度麻輝11例 (3例は利手変換を行っ

た),TIA 残存4例で,成人 stroke発症 洋三A 合併

を含む)9例と T王A 発症7例のうち,追跡時点で重度

麻峰2例.軽度蘇峰2凧 TIA 残存2例であー--､た.視

野障害では, 小児51例[=t,,治療前iこ34盲1凧 半盲3

例,求心性視野狭窄1凧 視野欠損 TLL13例.追跡時

点では全盲 1例.手動弁 1例,3.:4盲1例,半盲4例,

求心性視野狭窄1f札 視野欠損 TIA残存2f朴と.5例

で閏術期iこ悪化した.成人では.治療前iこ半盲∠lf札 1

4盲1例.視野欠損 TIA l例で.追跡時点LT)現在も不

変であった.

追跡時点で就学 ･就労不能,特殊学級,施設.要領力

など日常生活制限を来していた(Tlは,小児7f札 成人5

例であった.その主な制限理由 (重複を含む)は,小児

例で楠神機能障害5†札 重度運動機能障害 1倒 し精神韓

能障害もあり),視野障害嶺例 (2例は締神機能障害も

あり),成人例で締神機能障害4例,盈慶運動境能障害

2例 日例は精神機能障害もあり)であった.

8.考 察

本症の特に小児例ではヒト脳に生しうる側副血行路の

殆ど全てがみられ 間接的血行再建術が有効なことから

ち,血管新生を促す能力の豊富さは飽疾患ではみられな
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B

いものである.また,他に額をみない脳循環の複雑さや

特徴は多くの研究者の興味を呼び,種々の方法で検討が

なされ かなり解明されてきている,外科治療の初期に

は術中 ･後に脳血流減少をさけるためをこhypercapniaに

保つことが勧められたが,現在,hypeTCapniaでは脳

血流分布が変化 し血流減少部位も出現することから,

normocapniaに保つことが最善とされている.未だ原

因不明の疾風ではあるが,最近ではサイ トカインの研究

などが進み,病因に迫ろうとしている.

モヤモヤ病に対する外科治療はその有効性において,

内科治療との randomiZedstudyが行われてはいない

35∈)

C

図 5 8歳,男子,脳血行再建術 (STA-MCA ana-

stomosis,EMS,前 書後頭部 EGS)後6カ

廿

A,B :外頚動脈撮影側面像.STA-MCA anast0 -

mos転 EMSァ前頭部 EGS (東郷)によ

り,外頚動脈系から脳血管が広汎に造影さ
れる.

C :後頭動脈撮影側面像.後頭部 EGS(矢印)に

より,後頭動脈から脳血管が造影される.

が,虚血型小児例では外科治療の優位性を支持する報告

や17),長期予後の点から発症早期に外科治療を勧める

小児科医の報告などがあり18),原因療法の不可能な現

在では第-選択の治療といえる.

治療効果を,精神歯髄,運動機能,視野の3点に分け

て検討 した,小児例では外科治療により短期的に 王Q が

改善することはすでに報告されており19),今回の自験

例で治療前 fullscaleIQ80未満が24%を占めたのに対

し,平均10年の追跡期間後に特殊学級,施設,就労不能

などが10%であったことはラ小児例では長期的にみて精

神機能の改善,もしくは悪化の防止が期待できるといえ

ら,また遺跡時点での将押機能は,内科治療を主体に行っ

た報告18)に比して良好で,外科治療を行った Karasawa

らの報告20)とほぼ同様である. しかし,成人例では治

療後の改善は小児例ほどには得られないと思われる.
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麻埠 (介助不要)220｡であり.内科治噂群における ADL

の予後18)と比較 して優っているといえる.成人例では

小児例に比 し.運動織能の改善は不良であるが,治療後
追跡期間中iこ虚血発作(:')ないことかJL-,外科治療は有効と

考えられる.

視野障害をみると,成人例では治療前後で不変であっ

たが,小児例では間術糊に悪化した例がムちかた.視野

障害は蕃症の神経学的異常として多いものではないが,

改善は難 しく,半嘗以上の視野欠損は日常生活をこ支障を

来すたれ 注意すべき点といえる.

手術方法では､直接 ･間接法に各々('')利点がある.′ト

児例では,間接法のみで良好な血流改善の得られるもの

も多く手血流改善効果を増すために種々の間接浩が提唱

されている.その基本は血管の豊富な巌織を広く脳裏と

接着させることで,間接法を行+'7場合には,脳との接着

でも間接法のみでは血流改善の十分をこ得られない例があ

ることも事実で15㌧ この様な例や頻桓】に ー｢IA.stroke

を繰り返す例,間接法の効果が小児例に比Lて劣る成人

例では,菌二接法が必要であ77･'7.直接法では吻合動脈の

領域に直後から血流改善が期待できるが,吻合術をこ際し

ては十分な練習に襲付けられた確巽な技術が要求される.

しかし,病期の進行 した例ではその血行動感 3)から1

--2本の中大脳動脈皮質枝に吻合しても中大脳動脈全体

を濁流することは困難で,治療後も病魔が進行する可能

性を考えるt.直接法と間接法を同時に行･'7万が望まし

いと思われる.

自験例中再手術が小児5例8側に行われたが.初回手

術により血流改善の全く得られなかった例はなく,その

多 くは多部位 EGSをこより大脳の一部のみに血流改善

が得られたものである且3).原因として脇との接着総面

積が少なかった可能性があるが,これ以後,EGSのみ

の方法から.原則的に直接法+EMS+前頭部 EGS(前

大脳動脈領域への血流改善目的で行い12､.後大脳動脈

造影不良例では後頭部 EGS も加える)を行うように

なり (図 5),その後再手術を必要とする例はない. し

かし.間術期の症状 ･梗塞発現は直接法でやや多く.局

術期管理には間接法のみの場合よりも一層厳重さが必要

である.今後は.術前の脳血流検査によ()血流低下部位

を把握 し,直接法と間接法の利点を考慮して各 組々.ふ合

わせた血行再建術を行うことが必要であ71う.

出血型では,脳内･脳室内出血を呈することが多く,

純粋なくも膜下出血は稀である.出血を繰り返すことが

あり,奉症の死因の大部分を責める.発達した異常血管

網か!､-の出血が多く.側副血行路として働く血管網-の

血行負荷を滅L､_)すために理論的には血行再建術が有効と

考えられるが,明らかをこ再出血を予防し得たという報告

はない.当教室では虚血状態にある例や若年者では簡捷

的に血行再建術を行っているが,その再出血予防効果の

有無を結論付けるためには10-20年単位の長期追跡が必

要である.

9. 結 語

モヤモヤ病における臨床病態と脳循環の特徴.外科治

療の歴史や現在行われている方法を概説 し,自験例の検

討から治療の有効性を評価 した.虚血塾の泰症に対する

外科治療は明らかに有効と言えるが,重篤な精神 ･運動

機能障害を来す前に治療を行うことが重要である.手術

法に関 しては,症例の脳血流動態を十分検討した上で.

直接法,間接法(･')各々の利点を考膚し,症例によって種々

の術式を組ふ合わせていくことが大切と思われる.
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