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緒　言

　若年発症の錐体部内頚動脈巨大動脈瘤は稀である．今
回我々は色素血管母斑症を合併した錐体部内頚動脈巨大
脳動脈瘤に対して，血管内治療により内頚動脈を遮断し
て治療した．症例を呈示し，色素血管母斑症と動脈瘤の
関連性とその問題点について考察する．

症例呈示

患者： 歳，男性．
主訴：後頭部痛，複視．
既往症：出生時より左側の顔面，両側四肢体幹の皮膚に
色素沈着と，褐色ないし淡紅色斑を認めていた．
家族歴：特記事項なし．

症例報告
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色素血管母斑症に合併した
内頚動脈錐体部巨大動脈瘤の 例
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Giant aneurysm of the petrous internal carotid artery in phakomatosis 
pigmentovascularis: a case report
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●Abstract●
Objective: We report a case of giant aneurysm of the petrous internal carotid artery in a young adult man 
with cutaneous fi ndings of phakomatosis pigmentovascularis PPV , treated with endovascular trapping of 
the internal carotid artery.
Case presentation: A -year-old male with PPV presented with headache and left abducens nerve palsy. 
The skin anomaly was on the left side of his body since birth. A brain magnetic resonance imaging MRI  
revealed a giant thrombosed aneurysm located at the petrous and extending to the cavernous portion of 
the left internal carotid artery ICA . After thorough evaluation of hemodynamic tolerance, endovascular 
left ICA trapping was performed with detachable coils. The postoperative course was uneventful and the 
symptoms were resolved in  months from embolization. At one year after the treatment, MRI showed an 
obvious decrease in the size of the aneurysm.
Conclusions: PPV is a rare syndrome characterized by the association of a widespread vascular nevus with 
an extensive pigmentary nevus. Though the correlation of PPV with cerebral aneurysm is still unclear, 
PPV can accompany abnormalities in cerebral vessels similar to those seen in Klippel-Trenaunay syndrome 
and Sturge-Weber syndrome. Furthermore, the abrupt ICA occlusion may change the hemodynamics in 
the circle of Willis and these abnormal conditions may predispose patients to the formation of de novo 
aneurysms at these sites. Close and continuous follow up is particularly important.
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現病歴： 年 月某日に左後頭部痛を自覚した． 日
後に悪心と複視が出現し，左眼が動かないことに気づい
て近医を受診した．頭部MRIにて左錐体骨から海綿静
脈洞に  mm大の腫瘤を認め， 月 日に近医脳神経
外科を受診した．血栓化巨大左内頚動脈瘤と診断され精
査加療目的に 月 日に当科入院となった．
入院時所見：左外転神経麻痺，左顔面，両側体幹四肢（上
肢，上胸部，腹部，背部）に淡褐色ないし淡紅褐色斑を
認めた（Fig. 1）．
入院後経過：血管造影および造影MRI検査を施行した．
左内頚動脈（internal carotid artery；ICA）のC C 部
に紡錘状に拡張した × ×  mm大の血栓化巨大
動脈瘤を認めた（Fig. 2）．頚動脈分岐部直上で左内頚
動脈のballoon test occlusion（BTO）を 分間施行し，

同時に上行大動脈よりpig tail カテーテルを用いて
parenchimographyを行った．右 ICA，後方循環を介し
ての側副血行は良好で，両側の毛細血管相がほぼ同時に
造影された．Stump pressureは  mmHg（遮断前  
mmHg）であった．本動脈瘤は破裂の危険性が少ない内
頚動脈錐体部であるが，巨大で頭蓋内に進展し，脳神経
障害と強い頭痛を生じており，治療適応と判断した．本
例は若年者であり，長期的な脳虚血の可能性や，ICA遮
断に伴う血流負荷によって前交通動脈（anterior 
communicating artery；Acom）部などに新規動脈瘤が
発生する可能性を考慮し，ICAの温存が望ましいと思わ
れた．しかし flow diverter stentは本邦未承認であり，
最 終 的 に ICA遮 断 術 を 選 択 し た．BTOお よ び
parenchimographyの所見よりEC/ICバイパスの造設は

Fig. 1　
Photograph of the patient demonstrates pink patchy macules on the left side of his forehead A, arrows , a bilateral 
reticular brown nevus mixed with reddish spots on the left side of his chest and left arm B , and on his right back at 
the inferior border of the scapula C .
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行わず，瘤の遠位側および近位側をコイルを用いて閉塞
する方針とした．
血管内治療：治療 週間前よりプラビックス  mg・バ
イアスピリン  mgを投与した．INVOSモニターを用
い全身麻酔下に治療を行った．術中は全身をヘパリン化
した．右大腿動脈より Fr Optimo（東海メディカルプ
ロダクツ，愛知）を左総頚動脈に留置し，CeruleanG 
Fr（メディキット，東京）をインナーガイディングカ
テーテルに用いて，Renegade （Stryker, Kalamazoo, 

MI, USA）を進めた．遠位側は ICA眼動脈分岐部より
少し距離をおいた海綿静脈洞部で，近位側は錐体骨部で，
いずれも離脱型コイルを用いて閉塞した．瘤内にコイル
を留置することなく，遠位側，近位側 ICAのみの閉塞
で瘤の血流を遮断した（Fig. 3）．遮断後の血管造影で
左前大脳動脈，中大脳動脈領域は，右 ICAからAcom
を介して灌流され，前脈絡叢動脈（anterior choroidal 
artery；AchA）や IC穿通枝，眼動脈は左椎骨動脈
（vertebral artery） よ り 後 交 通 動 脈（posterior 

Fig. 2　
Cerebral angiograms left internal carotid artery ; ICA injection, Towne s view ［A］; left ICA injection, lateral view ［B］; 
left ICA injection, rotational angiogram, and three-dimensional oblique view ［C］ and magnetic resonance angiogram 
show a giant fusiform aneurysm extending from the distal petrous segment to the cavernous segment of the left ICA 
（D）. A filling defect in the thrombosed portion of the aneurysm is evident C, arrows .

33.06mm

17.81mm

DC

BA



JNET　Vol.7 No.3　July 2013　　175

Yoshino Y, et al

communicating artery）を介した側副血行により灌流さ
れていた．術中の INVOSモニターは ％で左右差
なく安定していた．
術後経過：術後穿刺部出血や梗塞の出現などの合併症を
認めなかった．術後の頭部MRIで脳梗塞巣を認めず，
MRAで側副血行は良好であった．上肢，上胸部，腹部，
背部皮膚に認めた皮膚病変は単純性血管腫および色素性
母斑と診断された．単純性血管腫と巨大脳動脈瘤の合併
からKlippel-Trenaunay症候群（KTS）が疑われたが，
骨や軟部組織の肥大を認めず，全身の造影CTで静脈奇
形など明らかな血管異常を認めないため，色素血管母斑
症と診断された．術前より認めていた頭痛や左外転頻麻
痺は塞栓術の直後より改善し，塞栓術の 週間後に自宅
へ退院となった．退院後は外来で経過を観察したが，
ヵ月後には頭痛，左外転神経麻痺は完全に消失した．ま
た 年後に施行したMRIで動脈瘤は著明に退縮し
MRAで良好な側副血行が見られた（Fig. 4）．脳血流
SPECTでは，安静時血流が塞栓術直後に左側で低下し

ていたが，術後 年で左右差は消失していた．

考　察

1．内頚動脈錐体部の動脈瘤
　内頚動脈錐体部における動脈瘤の発生は稀であり，周
囲組織を圧迫するような巨大動脈瘤の報告は少ない．特
発性と外傷や感染などによる二次性に形成されるものに
分類される ）．特発性の病態は明らかでないが，vidian 
artery や caroticotympanic artery，pterygoid artery，
stapedial arteryなどの血管分岐部や，動脈解離など血管
壁の脆弱性が発生に関与していると考えられており ），
紡錘状の形態を呈し偶然発見されるものが多い ）．この
部位の動脈瘤は無症候性が多いが，大きな瘤や増大する
方向によって頭痛や脳神経症状，Horner症候群など周
囲組織の圧迫症状を呈することがあるとされている ）．
本例は一部血栓化した巨大動脈瘤内を，蛇行した血管構
造が貫くserpentine aneurysmの形態となっていた．ま
た瘤の最大径が  mmと巨大で，強い頭痛と外転神経

Fig. 3　
Left internal carotid angiogram shows an aneurysm in the petrous to cavernous portion. Arrows indicate the distal 
occlusion segment at the cavernous portion and arrowheads indicate the proximal occlusion segment in the petrous 
portion A . Angiogram immediately after embolization shows the coil casts in the left internal carotid artery and 
complete occlusion of the aneurysm B .
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麻痺を示していた．一般に若年発症の巨大脳動脈瘤は稀
であり ），本例は内頚動脈錐体部での発生機転ととも
に特異な症例と考えられる．
2．単純性血管腫に合併する脳動脈瘤
　本例は主に左側の全身の皮膚に多発性の単純性血管腫
と色素沈着を合併し，色素血管母斑症と診断された．色
素血管母斑症は，皮膚単純性血管腫と色素性母斑が合併
する非遺伝性の疾患で，色素性母斑の種類によって，第

型（疣状色素性母斑），第 型（青色母斑），第 型（扁
平母斑），第 型（青色母斑＋扁平母斑）の 型に分類
される ）．約 ％が，Sturge-Weber症候群やKTS，
Parkes Weber症候群といった全身性疾患を合併すると
され，神経皮膚症候群に分類される．最近，色素血管母
斑症と脳の静脈奇形を合併する例が報告され，本疾患で
の脳血管異常のスクリーニングが推奨されている ）．一
方，我々が渉猟したかぎりでは，色素血管母斑症に合併

Fig. 4　
Preoperative T -weighted magnetic resonance imaging demonstrates a partially thrombosed giant petrous aneurysm of 
the left ICA A, arrow .  Postoperative T -weighted magnetic resonance imaging at one year follow up demonstrates 
obvious reduction in the size of the aneurysm B, arrow head . Magnetic resonance angiogram illustrates the 
compensatory flow from the remaining right ICA via the Acom A. The aneurysm was not visible one year after 
embolization C .
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する脳動脈瘤の報告はみられなかった．神経皮膚症候群
に脳動脈瘤が合併するものとしては，結節性硬化症，神
経線維腫症，PHACES症候群，von Hippel-Lindau症候群，
KTSが報告されている．このうち単純性血管腫に脳動
脈瘤が合併するものとしてKTSが知られており，これ
まで 例が報告されている , , , ）．KTSは単純性血管
腫，静脈異常，骨・軟部組織の肥大を三徴とする症候群
で，三徴すべて満たすものを完全型，二徴のものを不完
全型とする場合もある ）．胎生初期における中胚葉異常
に起因する血管異常と考えられており ），動脈の健常
性の低下によって瘤の形成や動脈解離を引き起こすと考
えられている ）．本例でも当初はKTSが疑われたが，
単純性血管腫以外の主要徴候が明確でなく，KTSの診
断にはいたらなかった．しかしKTSではその三徴がす
べて揃うことは ％程度であり，またこれらの徴候は
加齢とともに顕在化することがあるため , ），本症例も
今後の経過でKTSの不完全型となる可能性も考えられ
た．本症例において，色素血管母斑症と脳動脈瘤の関連
性は明確ではないが，若年発症，内頚動脈錐体部の発生，
動脈瘤の巨大化など，一般的な特発性脳動脈瘤とは異な
る複数の特徴を有しており，皮膚所見と動脈瘤の発生が
同側であることと合わせ，KTSと同様に血管壁組織の
脆弱性が動脈瘤の発生に関与している可能性も否定でき
ないと考えられた．
3．今後の経過観察
　本症例では約 年の経過で動脈瘤は著明に縮小した．
瘤の器質化の所見とともに治癒に向かっているものと考
えられる．一方，ICA遮断術後に脳虚血症状を示さなか
ったが，術後早期の脳血流SPECTでは著明な左右差を
認めた． 年の経過観察で脳血流SPECTの左右差は改
善し，脳血流を代償するメカニズムが働いたと考えられ
たが，ICA遮断後の長期的な脳虚血の危険性が知られて
おり ），本例でも長期の経過観察が肝要と考えている ）．
また ICAの遮断後に，血流負荷が増大するAcom部等
に新たな動脈瘤が発生することが知られており , , ），も
し動脈の健常性の低下が動脈瘤の形成に関与していると
すると，新たな動脈瘤が発生する素因が高まる可能性が
あり，この点でも継続的な経過観察が重要と考えている．

結　語

　色素血管母斑症に合併した巨大脳動脈瘤の 症例を報
告した．両者の関連性は不明だが，動脈の健常性の低下

が瘤の形成に関与している可能性が否定できない．血流
負荷が増大するAcom部などに今後新たな動脈瘤が発
生する可能性があり，継続的な経過観察が重要と考えて
いる．

　本論文に関して，開示すべき利益相反状態は存在しない．
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要　旨

【目的】色素血管母斑症を合併した錐体部内頚動脈巨大動脈瘤に対して親動脈を遮断して治療した．巨大脳動脈瘤
と色素血管母斑症の関連性ついて考察する．【症例】 歳，男性．頭痛，左外転神経麻痺で発症した．全身左側
に単純性血管腫および色素性母斑を認め色素血管母斑症と診断された．左内頚動脈（internal carotid artery；
ICA）錐体部に巨大血栓化動脈瘤を認めコイル塞栓術にて ICA を遮断して治療した．【結論】色素血管母斑症は
皮膚単純性血管腫と色素性母斑が合併する稀な症候群である．本症と巨大脳動脈瘤の関連性は明らかではなく，
脳血管異常を合併する Klippel Trenauny 症候群など特定の神経皮膚症候群の診断に至らなかったが，今後典型的
な徴候が出現する可能性もある．瘤は血管壁の脆弱性によって生じた可能性が否定できず，親血管閉鎖後の血行
動態の変化で他部位に新たな瘤が発生する危険性があり長期の経過観察を行う方針である．


