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はじめに
中枢神経系の血管奇形: Vascular malformationsはRussel and Rubinsteinによりarteriovenous 
malformation:AVM, capillary malformation (telangiectasia), venous malformation: VM, cavernous 
malformations:CM の4つに分類された１）。しかしながら、実際には、この分類のみでなく、CMは
cavernous angioma, cavernous hemangioma, cavernoma, angiographically occult vascular     
malformation, occult cerebrovascular malformation, occult vascular malformation など様々な名称
で呼ばれている。また、VMもvenous angioma, medullary venous malformation とも記されている。最
近の論文では Lasjaunias2)らが提唱したdevelopmental venous anomaly: DVAと呼ばれる機会が多い。
本稿では、海綿状血管腫と静脈奇形の合併例おける最近の知見につき、文献をレビューする。

海綿状血管腫の発生
家族例と孤立例では異なる発生機序が予想される。家族例はCMの20-30% と報告されている。常染色体優
勢遺伝でCCM1, CCM2, CCM3の３つの遺伝子が家族例の約70%に認められる3）。各々7q11.2-q21, 
7p15-p13, 3q25.2-27上に発見されている。しかしながら孤立例でのこれらの遺伝子の関与は認められて
いない4)。また、CMとDVAの合併例では、このような遺伝子の発現は見られず、DVAとCMの発生は遺伝
子とは別に考える必要がある5)。

中枢神経系血管奇形の合併例 (mixed vascular malformation)
CMとDVA、AVMとDVA、CMとAVM または capillary component、Capillary telangiectasiaと VMな
どの合併例が報告されている。その中で最も多い合併例はCMとDVAの合併である。

CMとDVAの合併頻度
　CMとVMの合併はCMの２-２９％、6)VMの約８％ 7)に報告されている。　
合併例は女性に多く、後頭蓋窩に多い、出血発症が多く、反復する出血も多い3)、逆に非合併ではVMもCM
もテント上に多いと報告されている6)。

自然歴
孤立したVMの出血は0.22-0.68％／年、CMの症候性出血は0.1-0.6%報告され、で若年者、女性、以前に
出血歴のあるもの、DVAとの合併例に多いとされている8)。
　 CMとDVA合併例の自然歴は不明であるものの、Abdulraufら4)は症候性の出血はCM単独例では16/42
例（38.1%）、CMとDVA合併例では8/13 (61.5%)と報告し、Kamezawa9)らは初発症状が出血であった





ものはCM単独例で10/23(43.5%)であったのに対しCMとDVA合併例では28/34例（82.4%）と報告
し、CMとDVAの合併例では出血発症例が多いことが示唆される。

合併例の診断
MRIでの診断にはCMはT1強調画像、T2強調画像ともに周囲の低吸収帯を伴う、境界明瞭な混合吸収域と
して描出される。T2*-weighted imageなどのGradient-echo法がその検出に有用で、診断確定には必ずし
もガドリニウムによる造影は必要としない。しかし、VMではflowが遅く、少ない血液量のために造影後の
方が、拡張した静脈を検出しやすくなる。10-13)また、放射線誘発性のtelangiectasiaはMRI上CMと類似し
た所見とを呈すると考えられる13）。
　また、Kamezawa9)らはvenous drainageに注目し、high resolution MRIを用いても合併するDVA の診
断率はCMに通常のDVAを伴う群（typical venous drainage群）では78.6%と高いものの、transcortical 
venous system を伴わない小静脈が拡張を示す群（atypical venous drainage 群）では、10%しか診断
できなかったためdigital subtraction angiographyの必要性を述べている。
　 どうやらCMとDVAの合併を画像ですべて評価することが困難と思われるが、近年開発された
Susceptibility-Weighted MR Image: SWIは、高空間分解能３D gradient echo MR法であり、特にCMや
AV、telangiectasiaなどのlow flow vascular malformationの検出に有用である14)。 

合併例の発生機序
McCormickらはVMでの静脈圧の上昇が後天的な毛細血管拡張を来たし、CMを誘導すると考えている
15)。Lasjaunias2)らは、静脈性血管腫の拡張した静脈は、血行力学的な異常を来たし、しばしば合併する脳
出血は、併存する海綿状血管腫に起因するか、もしくは血行力学的変化に対応しきれない静脈系に起因する
と考えた． AwadやRothbart16)らは、静脈圧の上昇による微細出血が、血管新生が生じ、これらの新生血
管が発生する “hemorrhagic angiogenic proliferation.”を提唱している。Wilson17)らはDVAの流出静脈路
の障害や過負荷により先在するarteriovenous connection が開いた結果、虚血や小出血のカスケードが誘
発され、angiogenic factorが分泌され、新たな血管新生が生じ、これらの新生血管がmalformationに変
化してゆくと仮説している。
William 18)らもDVAの静脈路狭窄による静脈圧上昇が誘因と疑われたCMの合併例を報告している。　
CMのde novo 発生は家族例では0.36個／年であり、いくつかのde novo CMは併存するDVAの近傍に出
現したと報告されている19.20)。
 また、放射線治療の脳静脈への影響でも“hemorrhagic angiogenic proliferation.”を生じることが報告さ
れている12)。併存するDVAを残しCMのみを摘出したWurm21)らは９例中３例の再発を認めており、DVAが
まず最初に存在し、CMが出現してくるという一原説を示唆している。

治療
治療は症候性なのか無症候性なのか、症状は進行性なのか否か、手術的治療が容易なのか困難なのかなどを
考慮して決められる。定位放射線治療の報告もあるが、賛否両論である。諸家らの報告ではDVAは正常の静
脈還流に関与しており、もし、手術的治療を選択しても、DVAの摘出や切除は静脈還流障害や脳浮腫、静脈
梗塞原因となると考えられており、通常は合併したCMの摘出のみが推奨される。しかし近年、DVAにも手
術的治療をし、経過が良好であったとの報告も散見される。Abe22)らはangiographically occult DVAで拡
張血管の壁の変性が見られたが、DVAでは正常白質に拡張した薄い壁を有する血管に変性は見られなかった
という病理検討を加え、angiographically occult DVAの摘出は安全であったと述べている。ま
た、Wurm21)らはCMとDVAの合併した９手術例で３例が再発またはde novo 病変が出現し、その３例を
含めた９例でDVAのtranscerebral veinの切断を行ったが、術後の合併症は無かったと報告している。

結語
CMとDVAは最も多いmixed vascular malformationである。その自然歴は不明であるものの出血発症例が
多いことが示唆される。診断には単純MRIだけでなく造影MRIやT2*-weighted imageやSWI、高精度な血





管撮影が有用である。まだ推論の域をでないものの、CMの出現にはDVAの静脈流出路狭窄や静脈圧の上
昇、過負荷が誘因となっていると考えられている。合併例の治療指針には一定の基準はないものの、手術的
治療時には合併するCMのみを摘出することが一般的である。しかし、一部の報告で、合併したDVAの切断
の有用性が示唆されている。
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