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2016年には第10回ニッチ脳神経脈管カンファレンスが開催され、時の蓄積と内容の深化に一
廻りした感がありました。今回、小宮山先生のご発案で2009年、第3回カンファレンスで発表し
たのと同じタイトルで発表させて頂くことになりました。本会の進歩に相応しい内容に改良され、
温故知新となることを願いつつ、本稿を作成しました。前回と同様、原始血管吻合の分節血管的
性格に焦点を当てつつ、歴史的背景を探り、発生学的、解剖学的知見を纏めてみました。 

はじめに　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　 

胎生早期に原始内頚動脈およびdorsal aortaと将来の椎骨脳底動脈との間に4つの原始血管吻合
が存在する。頭側から順に、trigeminal、otic、hypoglossal、proatlantalで、それぞれ対応する
神経に併走する。胎生早期の椎骨脳底動脈はhindbrain腹側に一対のvascular plexusとして存在
し、longitudinal neural arteryと呼ばれる。原始血管吻合は後交通動脈、椎骨脳底動脈の形成に
伴い1週間以内に退縮するが、成人において遺残が認められることがある。本稿では原始血管吻合
の発生学と遺残原始血管吻合の臨床的意義を中心にレビューする。 

The primitive carotid-basilar anastomoses　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　 

Padgetは1948年にprimitive carotid-basilar anastomosesについて初めての詳細な報告を行っ
た1。この歴史的報告以来、胎児検体を用いたヒト脳血管発生の研究は精度においてこれを超える
ものはなく、本稿においてもPadgetの研究を参考にする。しかし、現代においても、ヒト脳血管
発生の形態学的知見が限られた検体を観察した1つの研究に依存せざるを得ない、という問題は認
識する必要がある。 

発生 
胎児長3 mmの時期に第1大動脈弓より原始内頚動脈と原始三叉神経動脈の2つの分枝が認めら

れる（図1）。原始三叉神経動脈の最初期の形態で、primordial hindbrain channelと吻合する。
Primordial hindbrain channelとは後にlongitudinal hindbrain channelに発達するhindbrain上の
血管叢で、この時期には静脈として機能する。同時期にprimordial hindbrain channelはotic 
vesicle付近に存在する2、3本の小血管と吻合する。 
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図1　胎児長3 mm 
第1動脈弓より原始内頚動脈と原始三叉
神経動脈の 2 つが分岐し、後者は      
primordial hindbrain channelと吻合す
る。Otic vesicle付近では数本の小血管と       
primordial hindbrain channelとの吻合
が認められる。 

胎児長4 mmの時期になると原始三叉神経動脈は原始内頚動脈より分岐するようになり、   
longitudinal neural arteryと吻合する（図2）。2、3本のotic arteryが第2大動脈弓の対側に認
められ、原始内頚動脈とlongitudinal neural arteryとを吻合する。Otic arteryは第2大動脈弓が
形成される胎児3、4 mm長の時期のみに存在し、これより後期に認められることはない。わずか
に発達の進んだ4 mm期には、原始内頚動脈は同等の径を有する2つの血管に分岐する。この2本
は内頚動脈の延長と原始三叉神経動脈である。内頚動脈遠位ではcranialとcaudal portionの形成
が認められるが、この時期にlongitudinal neural arteryとの交通は認められない。このため、
longitudinal neural arteryは主に原始三叉神経動脈より血流を受ける。尾側ではproatlantal   
intersegmental arteryより主要な血流が供給される。 

 

図2　胎児長4 mm 
原始三叉神経動脈は原始内頚動脈
よ り 分 岐 す る よ う に な り 、      
longitudinal neural arteryと吻合
する。Otic arteryは第2動脈弓の
反対側より2、3本起始し、原始内
頚動脈とlongitudinal neural artery
とを吻合する。 

胎児長5-6 mmの時期に内頚動脈のcaudal divisionが発達し、longitudinal neural arteryと吻
合を形成し、原始三叉神経動脈の役割を置換する。Longitudinal neural artery尾側はまだ  
proatlantal intersegmental arteryより主要な血流を受ける。 

胎児長7-12 mmの時期にhindbrain腹側に存在する1対のlongitudinal neural arteryは正中で
吻合し、脳底動脈を形成する。また、C1からC6のsegmental arteryは縦側に吻合し、それぞれ
dorsal aorta側との交通が退縮することで頚部椎骨動脈が形成される（図3）。この新たに形成さ
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れたdorsal aortaとlongitudinal neural arteryとの吻合（椎骨動脈）はhypoglossal arteryと
proatlantal intersegmental arteryの役割を置換する。この時、C1 proatlantal intersegmental 
artery遠位部は後頭下椎骨動脈水平部として残存するとされる2。 

 
図3　胎児長7-12 mm 
H i n d b r a i n 腹側に存在する1対の        
longitudinal neural arteryは正中で吻合
し、脳底動脈を形成する。C1-C6の
segmental arteryは縦方向に吻合し、
dorsal aorta側が退縮し、椎骨動脈を形
成する。椎骨動脈形成にともない、原始
舌下神経動脈、primitive proatlantal 
intersegmental arteryは退縮する。
Proatlantal intersegmental artery遠位
側は後頭下椎骨動脈水平部（矢印）とし
て残存する。本来のp r o a t l a n t a l        
intersegmental arteryはdorsal artery
とC1 segmental artery近位側の間の部
分で、この段階では痕跡として認める（矢
頭）。 
DA: dorsal aorta, ICA: internal carotid 
artery, P: pharyngeal arch, SA: sub-

clavian artery, VA: vertebral artery 

要約すると、胎生初期のhindbrainは、trigeminal、otic、hypoglossal、proatlantal          
intersegmental arteryの4つの動脈により血流の供給を受ける。頭側ではtrigeminal artery、尾
側ではproatlantal intersegmental arteryが主要な血管である。後交通動脈、椎骨動脈の発達に
伴い、原始血管吻合は1週間程度で急速に退縮する。Otic arteryが始めに退縮し、hypoglossal 
arteryが続き、trigeminal arteryとproatlantal intersegmental arteryはやや後期まで残存する。

原始血管吻合の分節血管的側面：歴史的考察 
「Segmental」という用語はEvansが縦側吻合によりdorsal aortaのC1-C6 segmental branch

が椎骨動脈を形成することを報告してから認知されるようになった3。Segmental arteryと呼ばれ
るための条件として、segmentの構成単位であるsomiteが存在する必要があると考えられる。ま
た、segmental arteryの特徴として、対応する神経が併走することが挙げられる。 

原始血管吻合はdorsal aorta（proatlantal intersegmental）と内頚動脈（hypoglossal、otic、
trigeminal）から起始する。一方、内頚動脈は第3動脈弓とdorsal aortaから形成される。これら
のことを考え合わせると、原始血管吻合は広くdorsal aorta-longitudinal neural artery吻合と解
釈することが可能である。Carotid-vertebrobasilar anastomosesのこのような捉え方は古くか
ら研究者の興味を刺激し、例えばEvansはこれを「presegmental branches of the dorsal    
aorta」と呼び、De Vrieseは「V、VIII、XII神経に関連したcephalic segmental artery」の可能
性について言及した4。最近ではLasjauniasらが原始血管吻合はpharyngeal archに関連した
segmental arteryであるという仮説を提唱した5。 

しかしながら、比較的単純な構造のcervical spineの分節構造に比較し、occipitocervical       
regionのそれは複雑である。これはOccipitocervical領域の分節構造に関わる要素として、      
occipital somite、pharyngeal arch、aortic archおよびrhombomere（hindbrainの分節構造）
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が存在するからである6。次の段落ではoccipitocervical領域の分節構造と脳神経、動脈発生との
関連、およびoccipitocervical領域分節構造と脊髄分節構造との相同性について考察する。 

Occipitocervical領域の分節構造に関する考察 
Occipitocervical領域の分節構造に関係する要素は先に述べたように、occipital somite、 

pharyngeal arch（咽頭弓）、aortic arch、およびrhombomereである。 

Occipital somite 
Somite（体節）とは、神経管、脊索の両脇に発生する中胚葉性の分節性組織で、segmenta-

tionに関与する。胎生期のsomite形成は第3週までに頭部領域で始まり、順次尾側に進展する。頭
部領域には4つのsomiteの存在が知られ、occipital somiteと呼ばれる2,6。Occipital somiteは
rhombomere形成に伴い形成され、頭部領域の間葉系組織に分化する7。 

Pharyngeal arch（咽頭弓） 
咽頭弓は胎生4-5週の頭部体表に順に出現する5つの突出構造で、頭頚部形成に関与する。咽頭

弓の特徴はhindbrainより将来骨組織に分化するneural crest cellの遊走を受けることである。咽
頭弓固有の中胚葉組織は筋組織に分化する。このため、咽頭弓は筋組織によって特徴づけられる。
咽頭弓筋組織は固有の脳神経によって支配を受ける。各咽頭弓と支配神経の関係は以下の通りであ
る。 

第1咽頭弓－三叉神経下顎枝 
第2咽頭弓－顔面神経 
第3咽頭弓－舌咽神経 
第4、6咽頭弓－迷走神経上枝、反回枝 

　 
また、各咽頭弓は対応する大動脈弓の血流を受ける（第1咽頭弓は第1大動脈弓というように）

（図4）。 
 

図4　胎児occipitocervical areaの
分節構造 
Hindbra inには8つの分節構造
rhombomere（R）が存在する。R2
に三叉神経、R4に顔面神経、R6
に舌咽神経、R8に舌下神経の運動
核が形成され、それぞれ対応する
咽 頭 弓 （ P ） に 分 布 す る 。   
Rhombomereより咽頭弓にneural 
crest cellが灰矢印のように分節的
に遊走する。また、各咽頭弓は対
応する大動脈弓より血流を受ける。

　 

Rhombomere 
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咽頭弓、大動脈弓の形成と時を同じくして、胎生第4週の終わりまでに脳神経の神経核が形成さ
れる。同時にhindbrainに8つのrhombomere（R1-R8）が形成され、第IV、V、VI、VII、IX、X、
XI、XII神経運動核が形成される。R2に三叉神経、R4に顔面神経、R6に舌咽神経、R7に迷走神経、
R8に舌下神経運動核が形成され、それぞれ対応する咽頭弓に分布する（図4）。 

また、Rhombomereからは咽頭弓に分布するneural crest cellが遊走する。中脳、R1、R2か
らは第1咽頭弓に、R4からは第2咽頭弓に、R6、R7からは第3-6咽頭弓にneural crest cellが遊
走する（図4）。R3とR5はneural crest cellの遊走に関与しない。Neural crest cellは求心性感
覚神経のガイダンスとなり、三叉神経節はR2に、膝神経節、前庭聴神経節はR4に、錐体神経節、
下神経節はR6、R7に誘導される。このsegmental patternは神経上皮下に存在するoccipital 
somiteの影響を受けることが示唆されている。脳神経運動核は脳幹内に存在し、脳神経感覚神経
節は外胚葉性placodeやneural crest cell由来であるという点は、脊髄神経と相同である。 

Occipital somite、Pharyngeal arch、Rhombomereの関係 
MullerとO’Rahillyはoccipitocervical regionの発生を研究し、以下の結論を得た6。 

1. Occipital somite 1-4はrhombomere 8に関連し、第4咽頭弓尾側に位置する。 
2. 三叉神経neural crestはrhombomere 2に関連する。 
3. Otic vesicleはrhombomere 5全体とrhombomere 4の一部、および咽頭弓2、3に関連する。

4. 舌下神経neural crestはrhombomere 8、咽頭弓4に関連し、occipital somite 2-4レベルに
存在する。 

以上をまとめるとTable 1のようになる。 
また、MullerとO’Rahillyはhypoglossal nerveは発生初期にrhombomere 8より発生し、  

occipital somite 2-4を支配し、spinal nerveと明らかな相同性を有することに言及している。
Hypoglossal arteryはhypoglossal nerveに併走し、これら動脈と神経はoccipital somite 3と4
との明らかな境界を形成する。このため、hypoglossal arteryは第1 cervical space上       
（occipital somite 4、somite 1間）のoccipitocervical junction（somite 3、4間）に位置する。
 

Table 1  Association of trigeminal, otic, and hypoglossal neural crest to segmental structures 
in the early embryonic period 

原始血管吻合の分節血管的側面：考察 
以上の考察より、以下の推測が可能と考えられる。 

1. Rhombomere 8は明らかな分節的性格を有する最も頭側の神経組織である。 
2. Hypoglossal arteryとnerveはrhombomere 8とoccipital somite 2-4に関連した        

segmentalな組織である。 
3. Occipital somiteより頭側の神経組織については、rhombomereの構造、rhombomereより

のneural crest cell migration様式、脳神経が特定のrhombomereと関連すること、脳神経
が脊髄神経と一部相同性を有すること、などから分節的性格を有する可能性は高い。 
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4. 原始三叉神経動脈、聴神経動脈はそれぞれrhombomere 2および4に関連することが証明さ
れれば、segmental arteryといえるであろう。 

The persistent primitive carotid-basilar anastomoses　 　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　 

原始動脈吻合はしばしば成人において遺残することがあり、遺残原始三叉神経動脈、遺残原始
聴神経動脈、遺残原始舌下神経動脈、persistent primitive proatlantal arteryと呼ばれる。今回
はその臨床的意義に重点を置き、解説する。 

遺残原始三叉神経動脈、Persistent primitive trigeminal artery（PTA） 
　遺残原始動脈吻合の中で最も頻度が高い（0.5-0.7%）8,9。 
　海綿静脈洞部内頚動脈後外側あるいは後内側壁より起始し、まれに海綿静脈洞貫通前の錐体部
内頚動脈より起始する。海綿静脈洞内をlateral/petrosal courseあるいはmedial/sphenoidal 
courseを取る。Lateral typeは内頚動脈C4部、後外側壁より起始し、外転神経の外側を走行し、
三叉神経節の内側で硬膜を貫通する10（図5）。Medial typeは内頚動脈C4部、後内側壁より起始
し、外転神経の内側を走行し、dorsum sellaeの硬膜を貫通する10。硬膜貫通後は脳底動脈遠位1/
3に吻合する。Lateral typeとmedial typeの発生頻度は同じであるとされていたが、最近の研究
ではlateral typeがmedial typeより11倍多いことが明らかとなった8,9。 

PTAは時に脳底動脈と吻合せず、小脳動脈（上、前下、後下小脳動脈）と直接吻合する。この
タイプはPTA variantと呼ばれる。 

 

         5A        5B 
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                 5C               5D 

図5　遺残原始三叉神経動脈lateral type 
左内頚動脈撮影。A：正面像、B：側面像、C：3次元回転撮影CT-like image、D：3次元回転撮影
CT-like image錐体部拡大。海綿静脈洞部内頚動脈後方外側より起始した遺残原始三叉神経動脈
（PTA）は海綿静脈洞内の外側を走行し、錐体骨先端部で硬膜内に貫通する。DではPTAより橋へ
の小血管が認められる（矢印）。 

PTAの解剖学的研究は9例の報告がある10-17（Table 2）。興味深いことにlateral typeのみが
三叉神経節と神経組織に関与した（図5D）。Medial typeはmeningohypophyseal trunk（MHT）
に関連したが、神経組織への関与はなかった。Suttnerらはlateral typeとmedial typeとは発生原
基が異なり、MHTはmedial type PTAのレムナントであるとの仮説を提唱した15。Lateral 
artery of the clivusがPTAのレムナントである、というLasjauniasらの主張もこの線に沿ったも
のと考えられる18。胎生期の原始三叉神経動脈は三叉神経節とhindbrainに血流を供給する事実を
考えると、lateral type PTAは真のPTAといえるかもしれないが、議論の残るところである。 

Namba K



Niche Neuro-Angiology Conference 2017

Table 2  遺残原始三叉神経動脈の走行と分枝 
AICA: anterior inferior cerebellar artery; AICS: artery of the inferior cavernous sinus; 
MHT: meningohypophyseal trunk 

PTAとPTA variantの病理的意義は大きくない。MRAを使用した大規模な研究では、脳動脈瘤、
脳動静脈奇形、もやもや病、Sturge-Weber症候群、精神発達遅滞との関連は同定されなかった
8,9。まれに三叉神経痛、動眼神経麻痺との関連が報告される19-22。注目に値するのはPTAと
PHACE症候群（P = posterior fossa; H = hemangioma; A = arterial; C = cardiac; E = eye. 
PHACES: S = sternal cleft）との関連である。PHACE症候群患者には高頻度に（12-16%）PTA
が合併し、心血管、脳異常とあわせ、vasculogenesisのエラーと考えられている23,24。本稿主旨
からは脱線するが、筆者の印象としては、rhombomere由来のneural crest cellは頭部顔面の形
成に関与するとともに、咽頭弓3、4、6を通過して大動脈、心形成に関与するため、neural crest 
cellの異常とも考えられた。 

遺残原始聴神経動脈、Persistent primitive otic artery（POA） 
POAは現在までに8例の報告しかなく25-30、存在そのものが疑問視されている。三叉神経動

脈、舌下神経動脈、proatlantal intersegmental arteryはrhombencephalonやspinal cordと強
く関連するが、聴神経動脈はotic placodeと関連する31。LasjauniasらPOAが併走すべき聴神経
は頭蓋内の蝸牛、前庭に終わり、他のprimitive arteryに併走する三叉神経、舌下神経のように頭
蓋外に出ることはない点、系統学的にPOAに相当する血管は認められない点から、その存在に否
定的である5。 

Lieによって提唱された合理的な診断基準は以下の通りである。1) 内頚動脈錐体外側部、   
medial turn付近から分岐（図6、図5A、Bと比較されたい）、2) 内耳道内を走行、3) 脳底動脈
近位部に吻合する。 

過去の報告の多くはPOAとlow-lying PTAあるいはstapedial artery remnant32とを混同して
いると考えられる。画像診断技術の進歩により、POAに関する疑問が解決されることに期待した
い。 

図6　遺残原始聴神経動脈の起始部 
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左内頚動脈撮影正面像（A）、側面像（B）。遺残原始聴神経動脈は内頚動脈錐体部外側部medial 
turn付近からの起始が予想される。遺残原始三叉神経動脈起始部（図5A、B）と比較されたい。 

遺残原始舌下神経動脈、Persistent primitive hypoglossal artery（PHA） 
遺残動脈吻合の中では2番目に頻度が高い（0.027-0.29%）33,34。 
C1-C3レベル頚部内頚動脈背側より起始し、舌下神経管を通過し、椎骨脳底動脈に吻合する。

Brismarによる診断基準は以下の通りである。1) 内頚動脈の主要枝として分岐。2) 舌下神経管を
通過。3) 脳底動脈本幹を形成。このうち、最も重要なのは舌下神経管を通過することである（図
7）。 

まれに外頚動脈より起始するPHAが報告される35-41。Lasjauniasらは、原始舌下神経動脈の成
人でのレムナントは上行咽頭動脈であると提唱し5、この仮定に従えば外頚動脈起始のPHAはあり
得る。極めてまれなPHA variantの報告があり、内頚動脈あるいは外頚動脈より起始し、椎骨動
脈を介在することなく後下小脳動脈と直接吻合する42-45。　 

PHA対側の椎骨動脈は1/3の症例で低形成である34,46。 
臨床的にはPHAは後方循環の主要な血管であるという認識が必要である47-50。また、上行咽頭

動脈は原始舌下神経動脈のレムナントであると提唱されることから分かるように、上行咽頭動脈
からの塞栓術を考慮する際には、椎骨脳底動脈や内頚動脈との潜在的吻合に注意が必要である。 

図7　遺残原始舌下神経動脈 
右総頚動脈撮影。A：正面像、B：側面像、C：
3次元回転撮影CT-like image。C2レベル内
頚動脈背側より起始し（A、B矢印）、舌下
神経管（矢印）（C矢印）を通過する遺残原
始舌下神経動脈を認める。対側椎骨動脈は低
形成である（小矢印）。 
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Persistent primitive proatlantal intersegmental artery（PPIA） 
PPIAはC2-C4レベルの総頚動脈、内頚動脈、外頚動脈から起始し、後頭下で椎骨動脈に吻合し

た後、大後頭孔を通過する。これらの特徴のうち、最も重要なのは大後頭孔を通過することであ
る51。Type 1とType 2の存在が知られ、type 1は椎骨動脈吻合前に後頭骨とC1椎体の間を走行
し、type 2はC1、C2椎体間を走行する52。このため、PPIA type 1はC1 segmental artery、
PPIA type 2はC2 segmental arteryのレムナントと解釈される5。 

脳血管撮影上、PPIAはPHAと混同される。鑑別は、PPIAは側面像において後頭下で正常な椎
骨動脈の走行を取るのに対し、PHAは舌下神経管を通過するため背側への湾曲が少ない点である
（図8）53。 

図8　Persistent primitive pro-  
atlantal intersegmental arteryの走
行遺残舌下神経動脈（PTA）3次元回
転撮影側面像にpersistent primitive    
proatlantal intersegmental artery
（PPIA）の走行を描画。PPIAは大後
頭孔を通過するため、PTAに比較して
背側に大きく湾曲する。 

前述のように、primitive proatlantal intersegmental arteryは胎生期の尾側longitudinal 
neural arteryの主要な栄養血管である。しかしながら、臨床的にPPIAがまれなのは不思議なこと
である。これは正常固体ではprimitive         proatlantal intersegmental arteryが椎骨動脈水平
部（V3）に分化することが理由である可能性がある2。また、primitive proatlantal interseg-
mental arteryは後頭動脈水平部に分化すると解釈する研究者もある5。その根拠として、primi-
tive proatlantal intersegmental arteryと後頭動脈の走行の近似性、椎骨動脈と後頭動脈の吻合、
後頭動脈から常に分岐するC1、2 segmental arteryの存在を挙げている（図9）。しかしながら、
真のPPIAは、椎骨動脈V3部や後頭動脈水平部と異なり、dorsal aortaからatlanto-  occipital 
portion水平部に吻合する血管であることを認識しておかなければならない（図3矢頭）30。 
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図9　頚部segmental arteries 
左鎖骨下動脈撮影側面像。左総頚動脈終
末部および左椎骨動脈起始部に高度狭窄
症例。左後頭動脈、椎骨動脈はC1、2、
3、5 segmental arteryから再構築され
る。後頭動脈と椎骨動脈の吻合はC1レベ
ルで著明であり、primitive proatlantal 
intersegmental arteryの関与が示唆され
る。C2 segmental arteryも後頭動脈の
再構築に関与する点に注目されたい。 

臨床的には、頚動脈、椎骨動脈閉塞性疾患では後頭動脈と椎骨動脈との吻合が顕在化する（図
9）。健常人の血管撮影においては、この吻合は描出されないことがある。しかしながら、後頭動
脈と椎骨動脈の吻合は必ず存在するため、後頭下の塞栓術には細心の注意が必要である。 

まれな原始血管吻合 
画像診断技術の進歩により、以前は認識されなかった原始血管吻合が発見されるようになった

54-56。Ranchodら、Ryuらは頚静脈孔を通過する頚部内頚動脈と頭蓋内椎骨動脈の吻合を報告し
た（図10）。両者とも上行咽頭動脈jugular branchの関与を考察した。Kirklandらは内頚動脈よ

り起始し、舌下神経管内側を貫通し、椎骨脳
底動脈となる血管吻合を報告し、transcli-
val arteryと呼んだ（図11）。原始血管吻
合は併走する神経によって名付けられるた
め、併走神経を同定できれば、発生学的に
興味深い。 

図10　頚静脈孔を通過する血管吻合 
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図11　舌下神経管内側を通過する血管吻合 
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