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Developmental venous anomaly with arteriovenous shunt 

東海大学　脳神経外科 
青木（小野田）吏絵 

【はじめに】 
　Developmental venous anomaly(以下DVA)は、かつてはvenous angiomaと呼ばれ、発生頻度も稀で、
出血する病変と考えられていたが、近年では最も多いvascular malformationとされ、剖検では2.6%にみ
られるという報告もある。正常の脳の環流にかかわるmedullary veinが発達し、拡張した集合血管である
transcerebral veinに収束しsinusへdrainageされる構造をしており、通常のmedullary veinのvariationで、
また出血など症候性に至るのは稀であることがわかり、1986年にPierre LasjauniasがDVAと改めて命名
した。1) 発生機序は胎生期に何らかの原因で静脈が一部閉塞を起こしそのため代替的に周囲の血管が発達し
できたとされている。2) 筆者はNNACで一昨年は「DVAの構造や潜在する静脈環流障害」3)について、また
昨年は「DVAと海綿状血管腫の関連」について述べた。今回はDVAにshuntが合併すると考えられる症例を
経験したので、自験例もふまえてまとめ、考察した。 

【DVAのClinical presentation】 
　 DVAの多くは正常脳の静脈環流に関わるのみで無症状であるが、稀に症候性に発展することがある。症
候性に至る場合、最も多いのは合併した海綿状血管腫からの出血である。他に稀であるが①DVA本体が物
理的に圧迫などを起こすことでの脳神経麻痺（ⅤⅦⅧ）あるいは閉塞性水頭症、②DVAへのinflowが増大す
る場合（A-V shuntが存在するcaseやAVMのdrainageにDVAが存在するなど）の出血や、③outflowが減
少する場合（collecting veinの狭窄、閉塞やその先のsinusの狭窄や閉塞、あるいは他の部位にshunt疾患が
あることで静脈環流障害がおこっているなど）での出血や梗塞が挙げられる。(Fig.1)4) 今回はこの中でも、
DVAにshunt、あるいはAVMが関連した病態について考察したい。 
 

Fig.1：　症候性DVAの機序（文献4より引用）：mechanicalとflow-relatedの二つに分ける事ができる 
mechanicalでは圧迫による脳神経症状や水頭症であり、flow-relatedとはDVAヘのinflowが増大する場合
とout flowが減少する場合で、出血や梗塞を起こすことがある。 
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exclude completely an associated disease (eg, patients investi-
gated or manuscripts before the MRI era).

In addition, we reviewed all manuscripts from 1980 to 2007 in the
Medline, Embase, and Scopus databases using the following search
terms: “venous angioma,” “developmental venous anomaly,” “ve-
nous malformation,” “medullary malformation,” and “medullary
venous malformation.” The selection and exclusion criteria de-
scribed previously were the same for the series of patients selected
from our databank as for the literature review.

Results
In our databank, we found 80 cases with the principal
diagnosis of “DVA.” Of those, there were 17 cases with 18
vascular complications directly linked to the DVA and that
could not be associated with other pathologies (Table 1 ). One
patient (Case 2) had 2 separate complications from his DVA.
Within the literature, 51 cases were found that fulfilled our
criteria of well-documented truly symptomatic DVAs and in
whom MRI was available to rule out any other associated
disease. We restrict our review of the literature and the case
series to these 68 patients with 69 distinct clinical presenta-
tions owing to vascular complications of the DVA. Values of
incidence and prevalence of symptomatic DVAs could not be
given, because data from our center are likely to be biased by
referral. Based on the imaging features and clinical symp-
toms, 2 major groups of presumed pathophysiological mech-
anisms could be identified: mechanical and flow-related.
Patients in whom complications were present and in whom no
pathomechanism could be identified were grouped separately
(idiopathic pathomechanism; Figure 1).

Mechanical
Mechanical complications were considered when some com-
ponent of the DVA (typically the draining collector vein)
compressed an intracranial structure (parenchyma, cranial
nerves, ventricles, or bone), thereby producing compressive
symptoms that could be documented by imaging. We found 2

patients from our series and 12 additional cases from the
literature (Table 2).

The mean age of patients in this group was 30 years with
a range from 1 to 62 years; there was no gender predominance
(male:female!7:7). Most cases were related to the collecting
vein of a posterior fossa DVA (n!9 [64.3%]); in 42.8% of
cases, the venous collector of the DVA was dilated. There
was no relation between compressive symptoms and the size
of the drained medullary zone. A detailed description of the
clinical symptoms can be seen in Tables 1 and 2. In brief,
obstructive hydrocephalus (n!7 [50%]) and neurovascular
nerve compression syndromes (n!6 [42.8%]), being trigem-
inal neuralgia, facial hemispasm, or tinnitus, were the most
common findings. The structure most typically compressed
was the mesencephalic aqueduct (n!6 [42.8%]) followed by
the trigeminal nerve (n!3 [21.4%]) and the acousticofacial
complex (n!3 [21.4%]). The orbital contents (Case 1) and
the interventricular foramen were compressed in one patient
each.

The patients presenting with hydrocephalus had the occlu-
sion at the level of the aqueduct (n!6) or, in a single case,4

at the level of the interventricular foramen producing unilat-
eral ventricular dilatation. Shunting surgery was performed in
3 patients,27,28 endoscopic third ventriculostomy in 2 (Case 2
and29), whereas 3 patients (28%) were kept under close
clinical observation without published surgical treatment.30,31

Three patients with nerve compression underwent decom-
pressive treatment with excellent results32–34 (Figure 2). For
the remaining patients, the treatment was conservative.

Flow-Related
Flow-related complications were characterized as a misbal-
ance of the in- and outflow of blood in the DVA system
raising the pressure in the DVA either due to an increased
inflow or a restricted outflow and were present in 49 patients.

Figure 1. Pathomechanisms of symptomatic DVAs. Based on imaging findings and clinical symptoms, two major pathomechanisms
could be identified: mechanical and flow-related. Patients in whom neither pathomechanism was observed were grouped separately as
idiopathic or spontaneous. Although mechanical complications lead either to hydrocephalus or to vessel–nerve conflicts, flow-related
mechanisms could be further subdivided into those that were related to an increase in inflow into the DVA or to an obstruction of the
outflow.
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【DVA with arteriovenous shunts or AVM】 
　Mixed vascular malfomationで最も多いのはDVA＋cavernomaであり13～40% で合併すると報告され
ている。5)　これに対しDVA with AVS or AVMは稀であるため発生頻度や自然歴は不明である。また過去
の文献では多様な表現を用いて報告されており、”AVM associated with venous angioma”, ”mix 
angioma”、”arterialized venous angioma”、”DVA/VA with AVS”、”DVA with AVM”、”DVA with arterial com-
ponent”など様々である。6)7)8)9)11)15) 
　しかし上記のような様々な表現で報告されている、いわゆるshuntが存在していそうな通過時間の早いDVA
の過去の報告の画像を見直し検討すると、その血管撮影の特徴から3つのtypeに分類するができた。
4)9)10)11)TypeⅠはAVMのようにfeederとされる動脈には著明な拡張を伴わず、通常より若干目立つ      
capillary blushがみられ、動脈相の早期からearly fillingがDVAの近傍にありDVAが早期に描出されるとい
うのが特徴であり、これを便宜上”DVA with diffuse AVS“とここでは呼ぶ事とした。(Fig.2, 3) TypeⅡは
DVAの領域内にmicroshuntを合併するものでこれを”DVA with micro AVS”とし、(Fig.4) TypeⅢはDVAに
AVMが合併したもの、これを”DVA with AVM”とした。(Fig.5) 自験例も含め過去の報告の症例も、おそらく
はそのほとんどがTypeⅠであると思われた。(Fig.2,3) 

  

Fig.2　DVA with diffuse AVSの症例 
IncidentalにMRIでflow voidとその周囲の脳実質にFLAIR でhigh intensity areaがみられた。血管撮影で
は、動脈相早期にcapillary blushとcaput medusaeがみられた。 
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Fig.3　 DVA with 　
diffuse AVS　出血発
症例　（自験例より） 
繰り返し脳出血をきた
し、(A,B)3回目の脳出
血で当院へ紹介。 
血管撮影を行うと動脈
相早期でcap i l l a r y 
b l u s h と 拡 張した
medullary veinから
collecting veinが描出
された。MRIではnidus
のような所見はなく、
流入動脈の拡張もAVM
のようにみられない。
外頸動脈からの関与は
なく、流入動脈の一部
に動脈瘤様形成がある。
治療のtargetが定まら
ず、現在も経過観察中
のみである。 

Aoki (Onoda) R



Niche Neuro-Angiology Conference 2015                                                                                               

 

Fig.4  合併しているmicroshuntから出血した症例。（文献4より引用） 
MRIでは血腫近傍にflow voidを認める。血管撮影ではDVAの拡張したmedullary veinの一部に            
microshuntがみられる。（矢印） 

Fig.5: DVAの近傍にAVM
が存在している症例。（文
献10より引用） 
頭痛と意識消失発作のた
め精査でCT MRIを施行。
その際拡張したveinと思
われるようなflow voidを
認めたため血管撮影を行
うと、動脈相早期にAVM
が描出され、静脈相早期
にAVMのdrainerと連続す
るDVAが描出されている。

Aoki (Onoda) R



Niche Neuro-Angiology Conference 2015                                                                                               

【etiology of DVA with AVS】 
　 DVA with AVM(type III)に関しては、症例数が非常に稀であり、現時点ではetiologyに関しては不明で
incidentalに合併したものと考える。 
　DVA with  diffuse AVS(typeⅠ)に関しても報告も少ないためこの病態については未だ不明であるが、い
くつかの仮説がある。　 Mullanは先に存在するDVAにAVMが発生する過程はdural AVFが発生するのと似
た現象ではないかと推測している。つまり、DVAの一部が血栓化をきたしたことで部分的にarterializeした
DVAが発生すると考えたものである。12)　 NussbaumらはDVAそのものがもつ静脈環流障害が、本来潜在
する小さいAV shuntを開存、発達を促しているという仮説を唱えている。13) 
　筆者は特にTypeⅠ DVA with diffuse AVSに関しては、DVAのもつ静脈環流障害によって元々潜在する
precapillary levelでのAVSが開き拡張することでmedullary vein周囲に多数のshuntを起こし、最終的には
このshuntの発生のために通過時間が早くなっている状態をみていると推測する。 
　 
【DVAの潜在的な静脈環流障害とそれに伴う脆弱性】 
　 DVAはその環流領域に潜在的にvenous hypertensionが存在する可能性がある。これを裏付けるものと
して、慢性的な局所の静脈環流障害による静脈圧亢進が原因で生じたと推測されるcaput medusae周囲の
白質病変、石灰化、脳実質の萎縮やドレーナー側のvarix形成の報告や、病理学的にDVA周囲の白質に脱髄
性の変化と神経細胞の退行、およびgliosis、leukomalaciaを証明した報告がある。さらにDVA本体の病理
所見で、壁の肥厚、内弾性板の欠損、平滑筋細胞の粗な構造などがみられ、これらも血流負荷がかかった結
果であると考察されている。4) 
　近年ではperfusion CTやSPECTを用いた血流評価でも実際DVA周囲のmean transit time(以下MTT)の
延長、つまり局所の静脈環流障害を証明するような報告もいくつかみられている。以上の事から、DVAは基
本的には正常の脳の静脈環流を担うmedullary veinのvariationであるが、その一方で脆弱な性質をもち、
時にその環流領域に潜在的に静脈環流障害をもつと考えられる。14) 
　そのため、いずれのtypeでもDVAの上流にshuntが発生した場合、もともとhemodynamic stressに対し
脆弱であるという理由からも、出血する傾向が高いのではないかとされている。15) 

【DVAのperfusionでの分類】 
　 DVAの分類としては、部位で分類する方法や、collecting veinのdrainageの向きで分類する方法が知ら
れているが、新たな分類として、静脈環流で分類する方法を提案したい。これは血液がDVAを通過する時間
で分類する方法である。DVAにCT-perfusionを用いてその近傍の組織の血液通過時間を評価すると、
①CBF,CBV,MTTいずれも正常（正常型）②CBF,CBV増加MTT延長（うっ滞型）③CBF,CBV増加MTT短
縮(シャント型)の3つのpatternが存在した。それぞれ①は還流異常をきたさないもの、②はDVAの還流領域
に局所的なvenous congestionを起こしているもの、③はDVAの還流領域で流れが早くなっているものであ
る。3) 今回焦点をあてたDVA with AV shuntはこの分類においては③の「シャント型」に分類されると考
える。現時点ではまだ症例数が非常に少なく臨床においての有用性は不明であるが、今後症候性DVAの危険
予測に役立つ可能性があると考察する。 

【結語】 
　DVAに合併するshuntは稀であり、疫学や自然歴は明らかではない。 
しかしその血管撮影の特徴からは3つのtype, ”DVA with diffuse AVS”、 “DVA with micro AVS” 、”DVA with 
AVM”に分類できると考える。 

 “DVA with diffuse AVS”の発生機序として、DVAのもつ潜在的な静脈環流障害のために、元々潜在的に存在
するprecapillary levelでのAV shuntが開存、拡張し diffuseなshuntが発生するという仮説がある。12) 
　またDVAは正常の脳の静脈環流を広い範囲で担っており、そのhemodynamic stress対して脆弱な性質か
ら、shuntを伴った場合は特に出血しやすい性質を持つという報告もある。15) 
　DVA with AVS/AVMを非侵襲的な方法で診断するのに、perfusion検査が役に立つ可能性がある。DVA
をその血流の通過時間で分類したとすると、通過時間が速いtypeはDVA with AVS/AVMである可能性が高
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い。しかし、perfusion検査でDVAを調べた症例数が少ないため、実際の臨床での有用性は現段階では不明
である。 
　治療適応に関しては自然歴も不明であることから様々な見解があり、現時点では症例ごとに充分な検討が
必要である。またもし治療を行うとしたら、注意しなくてはならないのが、あくまでDVAそのものは正常
の脳の静脈環流を担っており、万が一DVAを治療のtargetにしてしまうと広範の脳梗塞を起こす事になりか
ねないため、DVAを温存する必要がある。 
　とくにこの3つのtypeに分けて考えていった場合、”DVA with diffuse AVS”は治療の対象がDVAそのものに
なってしまうため、経過観察の選択が望ましい。ただし、Fig.3の症例のように治療方針に苦慮するcaseも
存在する。　 “DVA with micro AVS”は治療を行う場合は、DVAは温存し、shunt部のみを直達手術、血管内
治療、放射線治療場合によってはその組み合わせで治療を行う事を検討してもよいだろう。”DVA with AVM”
に関しては、DVAを温存し、AVMに準じた治療適応と方法になるだろう。 
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