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緒　言

　Rendu-Osler-Weber病（遺伝性出血性毛細血管拡張症．
Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia；HHT）は血管
内膜の形成異常により動静脈瘻や血管奇形を呈する遺伝
性疾患である 5）．その典型的症状の一つに反復する鼻出
血があり，耳鼻咽喉科から血管内手術の依頼を受けるこ
とも少なくない．今回我々はHHTに対し超選択的に塞
栓術を施行したことにより難治性鼻出血が劇的に改善し
た例を経験したため報告する．

症例呈示

　症例は 51歳男性．頻回の鼻出血と鼻腔，口腔内など
に毛細血管の拡張像を認め，父親も同様の家族歴がある
ことから当院皮膚科にてHHTと診断を受けていた．2

ヵ月前より週に 1回の頻度で大量の鼻出血があり頻回に
当院耳鼻咽喉科を受診していた．耳鼻咽喉科で止血の処
置が行われたが奏功しないため，血管内治療の適応につ
いて当科紹介となった．
　初診時は意識清明で神経脱落症状はなかった．頭部
CT，副鼻腔CT，頭部MRI，頭部MRAで明らかな異
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because the epistaxis from HTT recurs frequently. 
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常を認めなかった．脳血管撮影を施行し，頭蓋内に血管
腫などの異常を認めなかった．肺動脈撮影も施行したが，
明らかな動静脈シャントを認めなかった．右外頚動脈撮
影でsphenopalatine arteryの分枝より血管腫様の血管濃
染像が認められた（Fig. 1）．耳鼻咽喉科での鼻腔内所

見を考慮の上これを出血源と考え，血管内手術を施行し
た．
　右大腿動脈に 6Frシースを挿入し 6Fr Envoy straight 
90cm（Cordis, FL, USA）をガイディングカテーテルと
して外頚動脈本幹まで誘導した．その中に第二のガイデ
ィングカテーテルとして 4Fr セルリアンG 115 cm
（Medikit, Tokyo, Japan） を 挿 入 し internal maxillary 
artery（IMA）まで誘導した．セルリアンGの中に
Echelon 10（ev3, MN, USA） をSilverspeed（ev3, MN, 
USA）を用いてsphenopalatine arteryの分枝である濃染
像直前にまで超選択的に誘導した．Echelon 10から超選
択的に造影すると，血管腫のように見えた血管濃染像は
動静脈シャントであることがわかった（Fig. 2）．
　そこで 33% n-butyl 2-cyanoacrylate（NBCA）をEchelon 
10から注入し，シャントを越えて静脈側まで到達した
のを確認後直ちに注入を中止しEchelon 10を抜去した

（Fig. 3）．術後の外頚動脈撮影では動静脈シャントは完
全に消失していた（Fig. 4）．
　術後より鼻出血は消失し，新たな症状の出現なく独歩
退院した．

考　察

　HHTは常染色体優性遺伝による血管内膜の形成異常
をきたす疾患である．endoglin遺伝子とactivin receptor- 

Fig. 1　 Angiography (A) anteroposterior (A-P) view and (B) lateral view of the external carotid artery. The 
bleeding point appears as a tumor-like stain (arrows).

A B

Fig. 2　 Superselective angiography image from an 
Echelon triple coaxial microcatheter system. 
This image shows that the arterio-venous shunt 
(arrow) causes the epistaxis.
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like kinase type I（ALK-1）遺伝子の変異が関連してい
ることが知られており，前者をHHT1，後者をHHT2
と区別している 5）．血管形成異常により全身に血管奇形
の形成や動静脈シャントの形成をきたし，出血や塞栓症
による梗塞，膿瘍を惹起することがある 5）．特に典型的
な症状は繰り返す鼻出血であり，その出血点はanterior 
nasal cavumに多く，血流が豊富でかつairflowに粘膜が
強く接触するためと考えられている 4）．35歳までに初発
しemotional stressが契機となることが多いが，若年の
鼻出血が問題になることは少ない 3）．しかし，中高年で
発症するHHTによる鼻出血は輸血が必要となることも
あり，また重症になれば生命予後に関わる例もあり看過
できない 6）．
　HHTに伴う鼻出血は血管壁の脆弱性による出血であ
り通常の鼻出血と異なるため，圧迫だけで止血できる
こともあるが，特殊な止血処置を要することが多い．
耳鼻咽喉科をまず受診するため，耳鼻咽喉科での治療
法が多く報告されている．出血の重症度により
Nd:YAG laser2,3）やKTP/532 laser9）による凝固術や
dermoplasty, rhinotomyなどの外科的処置を行うことも
ある 6）．エストロゲンの投与による止血や 8），フィブリ
ングルーの局所注入により 3分以内に止血が達成できた
という報告もある 7）．しかしHHTによる鼻出血に対す
る治療はまず鼻腔内のpackingを行い，次に電気凝固や

レーザー凝固，それでも止血できない場合はdermoplasty
や rhinotomyなどの手術を行うというのが標準的のよう
である 6）．
　一方で血管からのアプローチも散見される．外頚動脈
の結紮が行われることもあるが，鼻粘膜の血管は側副血
行路が発達しているために止血を達成できないことも多
く疑問視する意見も多い 6）．血管内治療では IMAにカ
テーテルを挿入し，リドカインによる誘発試験により視
症状が出現しないことを確認した後にpolyvinyl alcohol
（PVA）particleを用いて塞栓したという報告がある 10）．
またEldenらによる鼻出血 108例に対する血管内治療の
reviewによると，HHTを既往に持つ 11例の鼻出血に
対し同様の手技で全例止血に成功している 1）．確かに
IMAから塞栓物質を注入するのであれば血流不全によ
る鼻粘膜の壊死を回避するためにも液体塞栓物質は使い
にくく，PVAなどのparticleにより “feeder occlusion”，
つまり正常鼻粘膜や出血点への血流を「途絶させること
なく低下」させてpackingなどの治療と併用することに
より止血を試みるのが妥当であろう．しかし本例のよう
に出血点である動静脈シャントが同定でき，さらにその
直前の血管にまで超選択的にカテーテルを挿入できた場
合，“shunt occlusion”，つまり鼻粘膜への血流を途絶す
ることなく出血点のみの塞栓が可能であるためNBCA
などの液体塞栓物質が適当であり，より確実な止血が達

Fig. 3　 Superselective embolization with NBCA. The 
angiography image reveals the complete 
occlusion of the arterio-venous shunt (arrow).

Fig. 4　 Postoperative angiography of the external carotid 
artery. The arterio-venous shunt (seen in Fig. 1) 
has completely vanished (arrow).
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成できると考えられる．
　また，Eldenらの報告で興味深いのは，平均 35ヵ月の
長期フォローにおいて特発性鼻出血など他の原因による
鼻出血と大きく異なりHHTによる鼻出血の再発率は極
めて高いことである（70%）1）．これは側副血行路による
塞栓部の再開通のみならず，血管の脆弱性による他部位
からの出血に起因するものと考えられる．したがって，
HHTによる鼻出血を経験した場合，同症例で今後再
治療を必要とすることが多いことは認識しておくべき
である．となると，血管内治療という観点に立てば
shenopalatine arteryへのアクセスルートは確保しておく
必要があり，外頚動脈の結紮や IMA自体の塞栓などに
よって主幹動脈を 1回の治療で遮断してしまうのは不適
切である．つまり可能な限り超選択的に塞栓するべきで
あり，本症例のようにEnvoyとEchelonの間にセルリ
アンGを介在させサポート力を強固にする triple coaxial 
systemなどの工夫が必要な場合も考えられる．
　血管内治療の発達した現在，脳血管障害のみならず従
来行われてきた様々な血管病に対する新たな非侵襲的治
療として確立されつつある．HHTによる難治性鼻出血
に対する治療も例外ではなく，本症例のようにレーザー
凝固や外科治療に替わる新たな治療として血管内治療に
よる超選択的塞栓術が確立される可能性がある．
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要　旨

【目的】Rendu-Osler-Weber 病（Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia；HHT）は難治性鼻出血の一因であり
血管内治療の対象となり得る．今回HHTによる難治性鼻出血に対する血管内治療を報告する．【症例】51歳男性．
HHTの既往があり頻回の難治性鼻出血により受診．外頚動脈撮影で動静脈シャントを認め，超選択的にカテーテ
ルを誘導した．n-butyl 2-cyanoacrylate（NBCA）を注入し濃染部の完全塞栓に成功，術後再出血はなくなった．【結
論】血管撮影を詳細に読影して出血源を同定し，超選択的に塞栓することによって遺伝性の難治性鼻出血に対す
る再出血予防の一手段となり得る．


