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多発性嚢胞腎に合併した破裂脳動脈瘤の 1例
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要旨 :症例は 54歳男性。 5年前より多発性嚢胞腎と腎機能障害のため他院に通院していた

が,突然頭痛と意識障害が出現し, くも膜 ド出血の診断で当院に入院となった。脳血管撮影

にて両側中大脳動脈に動脈瘤を認め,左側の径約 15 mmの 嚢状動脈瘤の破裂と診断し,翌日

開頭クリッピング術を施行した。術中動脈瘤を観察したところ,脳血管撮影より予想された

大きさ・形状 と全く異なっていた。著明な血栓化と壁の一部肥厚を伴った血栓化巨大動脈瘤

であったため,親血管を一時的に遮断してクリッピングを行った.多発性嚢胞腎に脳動脈瘤

が高い頻度で合併することが知られているが,時 として本症例のように脳血管撮影で動脈瘤

の大きさや形状を術前に正確に知ることが困難な場合があり,注意が必要である。また,動

脈瘤が若年で破裂しやすい,後日 de novo動 脈瘤を発生しやすいという特徴があり,術後も

より綿密な経過観察を行うべきであると考えられる。
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I.緒  言

脳動脈瘤を合併する疾患として,常染色体優性多

発性嚢胞腎 (autosomal dominant polycystic kid―

ney disease:ADPKD)が よく知られている. この

疾患に合併した脳動脈瘤の自然歴に関しては未だ不

明の部分も多いが,sporadicに 発見された脳動脈Jg~

と比較して,よ り若年で破裂しやすい
1'2),経 過観察

中に新たに動脈瘤を発生 (=de novo aneurysm)し

易い
3`,4)等 の特徴が あ り,臨 床上問題 とな る。

ADPKD患者の約 20%が動脈瘤破裂によるくも膜

下出血で死亡する
4)と 言われている.今回我々は,

ADPKDに 合併しくも膜下出血 (以下 SAH)に て発

症した両側中大脳動脈Jg~の一例を経験したので,若

干の文献的考察を加えてここに報告する。

H.症    例

患者 :52歳  男性
主訴 :頭痛,意識障害

現病歴 :平成 年 月 日 午前 4時 30分頃,仕

事中に突然激しい頭痛を訴えた後に意識消失して倒

れた。直ちに当院救命救急センターに搬送され,頭

部 Computed Tomography(CT)検査にて SAHを

認め当院脳神経外科に入院となった。

既往歴 :高校生の時に,交通事故による頭部外傷の

ため,他院で右頭頂部に開頭手術を施行された。ま

た ADPKD,腎機能障害と高血圧にて, 5年前より

近 くの総合病院に通院していた。

家族歴 :問診上,特記すべき家族歴なし.

入院時現症

入院時意識レベルは Japan COma Scaleで I-2,

項部硬直を認めたが四肢に明らかな筋力低下を認め

ず, SAHの分類は Hunt and Kosnik grade IⅡ ,

WFNS grade Hであつた。謄部周辺に径約 20 cmの

無痛性の弾性腫瘤を触知した.

血液生化学的検査所見

ヘモグロビン(Hb)109g/dlと 軽度の貧血を,そ

して尿素窒素 (BUN)64 6 mg/dl,ク レアチニン

(CRE)3 9mg/dlと 腎機能障害を認めた.それ以外

には特記すべき所見は認めなかった。

神経放射線学的所見

頭部 CT:左シルヴィウス裂に優位に,脳底槽に

くも膜下出血を認め,Fヽ her group 3に 分類された

(図 1).
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図 1 入院時頭部単純CT
Fisher group 3の くも膜下出血を認める

図 2 脳血管撮影
a 右内頚動脈撮影正画像 :右中大脳動脈に,径約 5mmの不整形の動脈瘤を認める。
b 同 側面像
C 左内頚動脈撮影正画像 :左中大脳動脈に径約 15 mmの嚢状動脈瘤を認める。
d 同 側面像

脳血管撮影 :入院当日の午後脳血管撮影を行い,

両側中大脳動脈に動脈瘤を認めた (図 2a― d).右
側は直径約 5 mmであるが頚部が広 くて嚢状を呈
しておらず,そ の大部分が血栓化しているものと考
えられた。左側は直径約 15 mmか つ嚢状の large

aneurysmで中大脳動脈Ml本幹に発生しており,
これらの所見から左側の動脈瘤の破裂と診断した.

手 術
月 日 ,第 2病 日に左前頭側頭開頭にて動脈

瘤クリッピング術を行った。左シルヴィウス裂を広
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く開放し,左内頚動脈から中大脳動脈近位部を確保

して末槍に辿ると,動脈瘤の neckが出現した.周辺

を慎重に剥離してできる限り動脈瘤を露出すると,

術前の脳血管撮影より想像された大きさ・形状と異

なり,血栓化した娘動脈瘤を伴った巨大動脈18~であ

ることがわかつた (図 3a, c)。 中大脳動脈を一時

的に遮断して,Sugita straight clip(No 15)を 2

本平行に用いて neck clippingを 行った (図 3b)。

静岡赤十字病院研究報

術後経過

手術終了 6時間後より右片麻痺が出現 し,頭部

CTにて左前頭葉と基底核領域に低吸収域の出現を

認めた (図 4)。 動脈硬化の強い親血管の一時遮断と,

クリップによるMl本幹の軽度狭窄がその原因と考
えられた。術後 1日 目に行った脳血管撮影では,左

中大脳動脈本幹,末槍の描出は良好であつた (図 5

a,b)。 が BUN 62.O mg/dl,CRE 5.3 mg/dlと 腎

機能が低下したため,同 日血液透析を施行した。
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図 3 術中所見
動脈瘤およびその周囲の所見

クリッピング後

aのシェーマ

図4 術後の頭部単純CT
左前頭葉および基底核に低吸収域を認める
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1月 よリリハビリテーションを開始したが,血尿
と貧血の進行が著明となったため,腎臓内科に転科
となり,エ リスロポイェチン製剤による治療が行わ
れた。 月 日 ,意識清明,見当識良好で明らかな

失語の症状なく,軽度の右片麻痺を残して, リハビ
リテーション病院に転院となった。

Ⅲ .考   察

ADPKDは 常染色体優性遺伝形式をとる先天性
疾患で,腎以外の臓器にも嚢胞性変化を伴う成人型
(Potter Ⅲ type)である

'0。 様々な臓器の結合織に

病的変化を来す全身疾患であり,全身結合織疾患に
分類されるものである。責任遺伝子は第 16染色体上

(PKD l)7)と 第 4染色体上 (PKD 2)に 存在する。
欧米では他の結合織疾患である Ehlers Danlos症

候群や Marfan症候群 と比べるとその発生頻度は決
して低 くなく,400人から 1,000人 に 1人の発生頻
度である。.

脳動脈瘤は最も良く知られた血管系の合併疾患で

あり,古 くは 1901年の Boreliusの 報告9)以来,特に

欧米において多く報告されている.脳動脈瘤の合併
する機序に関して,動脈壁の中膜欠損および結合組
織の collagenの 先天的な異常が脳動脈瘤の発生に

関与しているという説
10～ 14)ゃ ,内弾性板の断裂や部

分的消失などの先天的脆弱性を重視する説15)がぁ

り,論争の多いところである。一般にADPKD患者

図 5 術翌日の左内頸動脈撮影
a 正面像
b 側面像

の約 5～10%に脳動脈瘤が認められる1のが,41.2%
に達するという報告もある1● .ま た破裂脳動脈瘤の
35～ 6%が 多発性嚢胞 腎 を合併 している とい
うlD.脳動脈瘤合併の確率は,家族歴を有する場合に

特に高い17).従って,破裂あるいは未破裂動脈瘤の家

族歴を有する場合,ス クリーニングのために Mag‐
netic Resonance Angiography(MRA)あ るいは脳

血管撮影が行われるべきである.

sporadた な脳動脈瘤と比べて,ADPKD合併例で
は平均 40歳台の上ヒ較的若年で SAHを 発症し,ま た
de nov()動脈瘤を発生しやすい傾向がある1ヽ そして

本症例のように,破裂例では男性,中大脳動脈瘤が
最も多い2、

本症例では術前脳血管撮影にて径 15 mmの 嚢状
動脈瘤と診断されたが,実際にはその径は更に大き
く,形状も予想されたものと大きく異なっていた。
血栓化した娘動脈瘤を伴った複雑な形態を呈してお

り,親動脈の一時遮断を余儀なくされ,術後基底核
領域の梗塞を残すに至った。本症例にみられた動脈

瘤の著明な血栓化に,結合織疾患であるADPKDの
病態がどのような機序で関連しているかは,調べ得
た限りでは明らかでない。しかしADPKDを 合併し
ている場合,脳動脈瘤の術前評価は sporadicな動脈

瘤のそれよりも慎重に行われるべきと考えられる.

一般に,脳動脈瘤の破裂の危険性を評価するもの
として,そ の径や形状が最もよく用いられている。
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径 5 mm未 満の未破裂脳動脈瘤の多 くは,外来で

MRAに て経過観察されることが多いが,ADPKD
に合併した脳動脈瘤に関しては,短期間に新生して

微小にも拘わらず破裂 して重篤な後遺症を残すに

至った例が報告されている
8).本症例では対側中大

脳動脈にも未破裂動脈瘤を認めており, これの経過

や de novo動 脈瘤の発生も含めて,慎重な観察を続

けていく必要があると考えられる。

Ⅳ 結   語

1.Al)PKDに 合併した脳動脈瘤の破裂例を経験

し,文献的考察を加えて報告した。

2 本症例のように脳血管撮影で動脈瘤の形状を術
前に正確に知ることが困難な場合があり,注意が必

要である。

3.若年で破裂しやすい,新生動脈瘤を発生しやす

いという特徴があり,術後もより慎重な経過観察を

行う必要がある。
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A Case of Ruptured Intracranial Aneurysm Associated

with AutosOmal DOminant POlycystic Kidney Disease

Jun Shinoda
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Yasuhiko Ajimi, Motoyuki Yamada, Toshiyuki Hayashi
Department of Neurosurgery

Abstract : A case of ruptured intracranial aneurysm that was associated with autosomal
dominant polycystic kidney disease (ADPKD) is reported.
A 54 year-old male, who had been followed at another general hospital due to ADpKD
and renal dysfunction, was admitted to our hospital because of sudden onset of headache
and loss of consciousness. Computed tomography of the head on admission revealed
diffuse subarachnoid hemorrhage. Cerebral angiography was done, which showed aneur-
ysms at bilateral middle cerebral arteries (MCAs); one on the right side w.as 5mm in
diameter and another on the left side was 15mm in diameter. Judging from the size and
the appearance of aneurysms, the one on left MCA seemed to have ruptured.
operation was performed next day by left pterional approach. The aneurysm was much
different in size and in appearance, from what we estimated preoperatively. It was
approximately 20mm in diameter, with daughter sac that was totally thrombosed. Two
clips were applied to the aneurysm using suction decompression technique.
Sometimes it is difficult to estimate intracranial aneurysms associated with ADPKD
appropriately in size and in appearance, preoperatively. Patients of ADPKD with intra-
cranial aneurysms have to be followed more carefully, because, in this group of patients,
aneurysms tend to rupture at younger age and de novo aneurysms seems to develop
frequently.

Key words: autosomal dominant polycystic kidney
disease, intracranial aneurysms,

subarachnoid hemorrhage
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