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むま Lこユょうむこ

1957年、竹内ら t)によって側副血行の発達した両側内頚動脈形成不全症の 1

例が報告されて以来、 “脳血管撮影上、脳底部に網状異常血管像を呈する疾息"に

関心が集まり、症例が相ついで発見されるようになった。 1965年、工藤2)は本

疾愈を若年佐川llis動脈輪閉塞症と命名することを、 1966年、鈴木ら 3)はそ

の網状異常血管像を Moyamoyaと呼ぶことを提唱した(以下、本論文では本疾息を

慣用されている“モヤモヤ病"という病名で呼ぶことにする)。モヤモヤ病では、

両側の内頚動脈終末郁から前及び中大脳動脈の起始部、すなわち carotidfork部

に原因不明の狭窄あるいは閉塞(以下、閉塞と略す)があり、その付近の脳底部に

左右の程度の差はあるものの、両側住に網状の異常血管が認められる。小児期に発

症するものが多く 4)-6)、患者数調査報告の39. 5%7)、 66. 8 %引を 10歳未

満の小児が占めている。

モヤモヤ病は、小児と成人で病像の異なることが指摘されてきた2)。成人では、

突然クモ膜下出血や脳出血で発症するのに対し、小児では、左右交代位の一過性脳

虚血発作や片麻療、すなわち急性小児片麻療と同様の症状で発症し、知能障害を合

併する鎖度も高い。

奥野ら9)は、急性小児片麻疲 100例中発熱、 j陸自書、意識障害を伴わず、一過性

かつ反復位片麻療を生じたものが46例、モヤモヤ病が28例あり、モヤモヤ病の

約80%が一過性反復性片麻痕の46例に含まれていたと報告した。水上10)も、小

児で一過性の片麻療を呈し、症状が他側ヘ移行したり、過呼吸により誘発される場

合には本疾愈を考えるべきであると述べている。

過呼吸により一過性片麻療が誘発される際、脳波上では過呼吸終了後正常化した

脳波が再び徐波化する現象がみられる司これは rebuildUp現象と名づけられ、小

児モヤモヤ病の脳波の特徴とされているt1ト 19)。しかし、その出現機序に関する研

究は少なく、その本体は明らかでない。

本研究においては、臨床脳波学的見地からモヤモヤ病小児の脳波の特徴を明らか

にし、 rebuildUp現象の出現機序を解明することを目的とした。
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第 I章文献的考察

1 -1 モヤモヤ病の疫学

モヤモヤ病は、わが国に特発する疾愚と考えられ、その症例数は 1974年の全

国統計で500例を越え、以後年間約 100例の割合で増加しつつあり、 1988

年現在、総数は約2，000例と推定されている28}o

年間権感率は、 1979年の調査で、人口 10万人当り約O. 1人と報告されて

いる21)。外国の症例報告はきわめて少なく、その穏息率は不詳である，

本疾居まは男性より女性に、成人より小児に多い。工藤22)、西本23)、山口ら21)に

よると、女性対男性比はそれぞれ1. 44、 1. ~~ 8、 1. 34であり、 15歳以

下の小児対 16歳以上の成人の比はそれぞれ1.a 3、 1. 35、 1. 2 7であっ

たという o

初発年齢をみると、二つの好発年齢があり、工藤22)、西本23)らの調査では 6--

10歳と 30歳代に、山口ら2t)、和田24)らのそれでは0-5歳と 30--39歳に

発病のピークが確認されている。これらをまとめると、 0--10歳と 30--39歳

が好発年齢といえる。

家族内発生率も 366例中8組22)、 518例中 7組14例23)、 590例中9家

系12例2t )と報告されている。

1 -2 モヤモヤ病の病理

モヤモヤ病の剖検例は比較的少なく、その病理学:的所見の集積はまだ十分になさ

れていない。

1974年、細田25)は6例の病理所見をまとめ、本疾患の特徴は、内頚動脈終末

部における線維化を主体とした内膜肥厚による内肢の高度狭窄であると述べた。そ

して、内膜肥厚は老人性アテローム硬化症と異なって層状構造を示し、内弾性板は

屈曲が顕著であるにもかかわらず、全周にわたってほぼ完全に残存しており、この
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ような変化は若年例にもみられたと報告した。さらに、脳軟膜内の多数の拡張した

血管と脳幹前部に分布する穿通勤脈の分校との両者または一方が脳血管撮影上の異

常血管網に対応する病変であろうと推論した。

金山ら26)も1983年、本疾態の病理所見を文献症例 61例、自検例10例計

71例について検討し、同様の所見を述べている。

このような研究報告に基づき、モヤモヤ病の病埋所見は、現在、その診断基単に

おいて次のように整理されている。

1)内頚動脈終末部を中心とする動脈の内膜肥厚とそれによる内腔狭窄ないし閉

塞が、通常両側性に認められる。時に肥厚内膜内に脂質沈着を伴うことがあ

る。

2)前・中大脳動脈領域、後交通勤脈など WilJlis動脈輸を構成する諸動脈に、

しばしば内膜の線維性肥厚、内弾位板の屈曲・中膜の葬薄化を伴う種々の程

度の狭窄ないし閉塞が認められる。

3) Willis動脈輸を中心として多数の小血管(穿通校及び吻合校)がみられる。

4)しばしば軟膜内に小血管の網状集合がみられる。

1 -3 モヤモヤ病の脳循環、脳血管反応性

モヤモヤ病では、 carotidfork部に閉塞を生じるため脳循環動態に変動を来す。

また年齢によって出現する症状の違いもみられる。そこで、脳循環動態と過呼吸賦

活による脳の反応性及び‘加齢による脳循環の変化についての考察が必要であると思

われる。

正常状態の脳血管は、血管壁のトーヌスを変化させることにより血流を調節して

いる。この現象は脳血管反応性 cerebrovascularreactivityと呼ばれ27)、主に①

機械的因子、②化学的因子、及び③神経性因子の作用を受ける28)・29)。

機械的因子すなわち血圧が上昇すると脳血管は収縮し30ト 34¥ 低下すると拡張し

35) -39)、脳循環動態を恒常に保とうとする自己調節機構 (autoregulation)が働く

40)。 この調節機構の作動しうる血圧の範囲には限界があり、人では下限が50--

-3・



6 0 mmllg、上限が15 0 --1 6 0 mmllgとされている4t )。 血圧が下限以下に低下する

と、脳血管が最大限に拡張しでも脳血流を保持することができなくなり、脳血流は

急激に減少する。また、血圧が上限を越えて上昇-すると、脳血管が受動的に拡張し、

脳血流は著しく増加する(breakthrough of autoregulation ) 42)。

化学的因子の動脈血C02分圧、 02分圧の変動に対しでも脳血管はよく反応し、

脳組織内の内部環境を一定に維持するように血流を調節している。 C02は脳血流を

左右するもっとも強力な因子であり 43)・44)、動脈血C02分圧が上昇すると脳血管

は拡張し、低下すると収縮する45)-49)。しかし、動脈血C02分圧に対する脳血流

の変化は直線的ではなく、上限と下限を有するS型曲線を描くため、動脈血C02分

圧の脳血管反応性をみる場合には、動脈血C02分圧が30""'" 6 OmmHgの直線部分の

変化を捉える必要がある5O)。

高濃度C02吸入時の脳循環の変化を定量的に測定した報告は多く、それらによれ

ば、健康者では 5--7%C02吸入により脳血流は 40--8'0%増加し、内顎静脈

02分圧は約 25%上昇するという 45)・49)・51).52)。トfeyerら53)は、脳波、脳組織

のpH、C02分圧、 02分圧、脳温度の連続的記録により、脳の機能、代謝、循環

の聞に密接な関係のあることを示し、とくに脳代謝の局所代謝産物としてのC02の

意義を強調した。 Gotohら54)は動物実験で、高濃度C02を脳表から与えると脳血流

が増加すること、及び脳表より与えた extravascularC 02による脳血管拡張作用

が大量の acetazolamide( carbonic anhydrase抑制剤)投与により抑制されるこ

とを報告した。豊田55)はヒトにおける acetazolamide投与実験において、 C02投

与にもかかわらず‘内頭静脈血02分圧の上昇がみられないことから、脳血管拡張反応

は acetazolamideによって抑制されること、さらにその作用機序から、脳血管拡張

作用は、脳血管平滑筋における C02+H20→H++HC03-の化学反応によって生

ずることを推測している。

脳血管のC02に対する反応性は部位によって異なり、 133X eの動注実験で灰白

質の方が白質より反応が良好であるという結果が得られている56)。脳血管の太さに

よるC02反応性についても、一般には後藤51)が示したように、 50μm以下の細

い血管が、 C02によく反応すると考えられている。
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一方、動脈血02分圧の変化に対して脳血管は、 C02の場合と逆に反応し、動脈

血02分圧が上昇すると収縮し58)、低下すると拡娯する45)・49) Jamesら59)は、動

物で動脈血C02分圧を一定に保つと動脈血02分圧 60......， 14 0 mmHgの聞では脳血

流量は一定の値を示し、動脈血02分圧が50 --6 0 mmllg以下になると脳血流量が

直線的に増加することを認めている。 Shimojyoら60)も動脈血02分圧が 30 mmHg 

以下になると脳血流量の著明な増加が起こるとし、 Kogureら6t )は脳血流増加の闇

値を 50 mmHgと推定した。血液解離曲線からみても、動脈血02分圧 50--60mm

Hg以上では02飽和度に著しい変化はみられないが、低02状態では過呼吸を伴い、

動脈血C02分圧の低下によりヘモグロビンの02解離曲線が左方移動し、ヘモグロ

ビンの02飽和度が増加するため、脳への02供給はかなり保たれることになる。

低02状態で・は解糠系が嫌気性に傾き、脳及び末檎動脈平滑筋細胞は乳酸増加のた

め lacticacidosisの状態となり H+が上昇する。同時に細胞内HC03ーが低下す

るため、 C02分圧の影響でH+が容易に上昇し易い状態になる。したがって、低

02血症も脳血管平滑筋細胞内のH+を介して脳血管を拡張させる。

Amanoら62)・63)は、 133X e吸入法を用いて健康成人に安静時に 100%02を吸

入させ、 02による灰白質の脳血管収縮反応が加齢と共に直線的に減少することを示

し、また、 100%02吸入による脳血管収縮反応が、脳血管における prosta-

cyclin (p G 12)合成を抑制させることによってもたらされることを証明した。

以上のことから、脳血流は動脈血02分圧が50 mmHg以上の場合は動脈血C02分

圧によって、動脈血02分圧 50 mmHg以下の場合はj動脈血02分圧によって支配され

るものと推測されている55).64)。

動脈血C02、O2分圧と脳血流量の関係、を表1に示す。

脳循環の神経性調節については、脳血管に神経線維が密に分布していることが実

証されてから、その役割が注目されるようになった。 α-adrenergic recepterへ

の刺激は脳血管を収縮させ、 cholinergicmuscarinic recepterへの刺激は、アセ

チルコリンが低濃度の場合は脳血管を拡張させ、高濃度の場合は収縮させる 4t )。

後藤57)は、脳組織内にある 50μm以下の血管は化学的調節を介して、 50μm  

以上の太い血管は神経性調節を介して反応し、脳血流の恒常性を維持しているとす
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る dualcontrol説を唱えている。 また、最近、脳血管の拡張、収縮機傍は、最終

的に内皮細胞より由来する内皮由来血管弛緩因子 (EDRF) と内皮由来血管収縮

因子 (EDCF)を介して作用すると考えられてきている65)。

加齢と脳循環に関する研究は、その対象や方法もまちまちであり、同一対象を小

児期から老年まで観察した報告は少ない。 Kety6t))は従来の脳循環に関する報告を

まとめて、①脳血流量は加齢に伴い減少するが、 9歳以下の小児では、きわめて高

く、思春期には急、激に低下し、それ以上の年齢ではゆるやかに低下する、②脳血流

量と脳血管抵抗とはほぼ逆相関を示す、③脳02消費量は思春期に急速に低下し、そ

の後老年に至るまで徐々に低下すると報告した。青木61)も、年齢が増加すると脳血

流量は減少するが、 10歳代から 20歳代は急激にに減少し、 30歳以降は減少は

緩やかになることを示した。

同様に Bairdら68)も生後4週から 7歳までの 27例について、 Kennedy69)も平

均年齢6. 2歳の 6例について検討し、正常小児においては脳循環、代謝が成人に

比し著しく充進していることを明らかにしている。

また加齢とともに、 C02低下による脳血管収縮反応が低下するという報告もみら

れる10)。

加齢により血管が硬化して調節機構が障害されることはよく知られているが、頭

蓋内血管は出生時既に硬化し始めているともいわれており 71)、硬化という現象は脳

循環と加齢を考える上できわめて重要である。

脳血管障害時には、脳血流自動調節能はほぼ完全に消失し、この異常は病巣のみ

ならず、思側大脳半球全体や健側半球、さらには小脳に及ぶことがある72)。モヤモ

ヤ病においても、血圧上昇に対しては、器質的脳障害のない例では調節機構は保た

れているが73)、 血圧が低下すると、局所脳循環の軽度の低下を認め74)調節機構が

障害されることが示唆されている。

C02に対する脳血管反応性も、脳血管障害時には低下するといわれている49)• 

51).75) .76)。モヤモヤ病ではほぼ全例にC02反応性の障害が認められ、小児例で

は成人例に比して反応性の障害が高度であると報告されている73).74)・71)。また、

モヤモヤ病では、副血行路の状態により C02吸入時の脳血流増加に差があり、後大
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脳動脈末梢側からの逆行性副血行路の関与が大きいほど、血流増加率が低下する可

能性があるといわれている78)ロ

02反応性に関しては、多発性使塞による痴呆では、 02による脳血管収縮反応が、

半球聞で非対称的に、半球内でも heterogenousに減少するといわれている62)。

過呼吸負荷時のモヤモヤ病の脳循環の変化を検討した報告74)・79)では小児、成人

例ともに脳循環の低下が認められ、前者の方が後者より低下が著しかったとされて

いる7910 小川ら80)は、小児例の内頚動脈濯流領域では、過呼吸とともに局所脳循

環が増加し、 basalmoyamoyaの部位では負荷4分頃にま普加のピークが認められたが、

成人例では、一定の変化が認められなかったと述べている。 Nakaoら8t )は小児モヤ

モヤ病の過呼吸負荷による脳血流量の変化に単純減少型、減少遷延型、増加型の 3

型があり、それぞれモヤモヤ病の病期とよく関連するとし、これらの反応は、血行

再建術施行後軽減ないし正常化すると報告した。

全脳循環に関しては、モヤモヤ病成人では全脳@半球血流量は、急性期や重篤な

神経症状を有する時期を除けばほぽ正常域にあり 74)・77)、小児例においても、成人

群と比べて半球血流量の絶対値では差がなかったという報告が多い79)。しかし、正

常小児においては脳血流は成人に比して増加しているため66)-69)、年齢を考慮する

と、脳循環は相対的に低下している可能性がある。

局所脳循環に関しては、モヤモヤ病では成人、小児ともに、正常例に比して、前

頭部・側頭部の血流が低下し、頭頂部・後頭部の血流が増加していることが示され

ている80)。また、脳血管撮影における進行度と比較すると、進行と共に前頭部優位

の脳血流分布から後頭部優位の分布ヘ変化していくことが報告されている80)。

1-4モヤモヤ病の脳波

小児モヤモヤ病の脳波は、 1967年、吉井ら82)によってはじめて報告され、基

礎波における徐波の出現と、過呼吸賦活による全汎性徐波の遅延出現ーすなわち

rebuild Up現象ーがその特徴とされた。

青木ら 11 )は、モヤモヤ病息児基礎波の徐波を出現部位より半球後方優勢徐波
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Hemispheric posterior slow ( HP slow )、中心側頭部優勢徐波 Centrotemporal

slow ( CT slow )、全汎位徐波 Oiffuseslow ( Dif. slow )の 3型に分類した。

HP slowは発症後1年以内t6) (平均10か月12))に、モヤモヤ病の病巣に一致して

律動性の高振幅徐波として出現する。 CTslow は発症 1 年から 3~4 年 t 6) (平均

28か月12))に、モヤモヤ病の病巣に持続性の不規則な中~高振幅徐波として出現

する。 Oif.slowはそれ以障に、全般的な脳活動の低下を示す 0波主体の低振幅の

徐波として全汎性に出現する。すなわち、これらの徐波は、神経症状の経時的な変

化にほぼ一致して HPslow→CT slow →Oif. slowへと移行する16)ことが知ら

れている。

徐波の成因としては、 脳循環血液量減少とそれによる脳の hYPoKia ないし

anoKiaが有力視されている。小児モヤモヤ病において、全脳循環機能の低下してい

ることは既に述べたが、脳血流量と脳波の周波数との間には正の相関があり 83)、脳

血流が20 ml/l00g brain /min 84)以下になると脳波に変化を来すとの報告がある。

Ingvarら85)も、脳血流量と脳波の周波数との関係を神経学的に障害を有する患者と

健康青年、およびネコを用いて実験的に硲かめている。しかし、脳波所見は脳血流

量よりも脳代謝量に相関するとの報告もあり、まだ一定の見解は得られていない

86)，87)，88) 。

脳 anoxia時の脳波の徐波化については、 1925年、 Prawdicz-Neminski89)が

動物実験ではじめて報告し、ヒトでは、 1934年、 Berger9O) が閉鎖腔内の呼吸

時に、 1935年、 Gibbsら91)が窒素ガス吸入時にそれぞれ認めている。

Gurvitchら92)は、脳 anoxia時の脳波の徐波化を Polymorphousdelta activity 

( PDA )と Relativelyconstant slow complexes ( Standard slow complexes • 

SSCs )とに分け、重症脳 anoxia時には、 POAの方が SSCsより早期に出現し、脳

anoKia回復期には SSCsが POAより優位になると報告した。また、 Rebuck ら93)

は、前頭部優位に徐波化が起こり、急性の hYPOKiaでは慢性の hypoxiaに比し徐

波化の程度が著しいが、回復速度も速いと述べている。

脳 anoKia時の脳波変化は病態別にも追求され、一酸化炭素中毒時にみられる

anoKic hYPOKiaでは、ぴまん住持続s波、単一律動性前頭部 8波、平坦脳波、 s波
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と0波の混合、 O波と α波の混合あるいは低電位の α波や 0波を呈することが判明

している94)。また、徐波の出現、低電位、前頭部優位電位が主な脳波変化であると

する報告もある95)0 Hypoxic hypoxiaに関しては、 Gastautら96)が、窒素ガス吸入

により、脳波変化を 1)ー側半球に早期に高振幅に出現する高同期性反応、 2)ー

側半球の高同期性反応の消失、 3)高同期性正常反応(両側同期性対称性)、 4)

正常同期性反応、 5)両側半球全体の高同期性反応の消失に分類している。 Histo-

toxic hypoxiaについては、肝性昏睦時の特徴的な脳波(三相波)がよく知られて

いる 97)。

逆に、脳波は神経症状とともに hypoxiaの予後判定の重要な指標となる。また、

神経症状が脳の粗大病変に伴う脳神経の機能不全を反映するのに対し、脳波は、大

脳自体の diffuseな代謝の障害を反映するとされている98)。

成人においては、心肺蘇生術後の脳波所見に関する分類がlIockadayら99)、

Lemmiら1o 0)及び Mollerら1o 1 )によってなされ、いずれも徐波化の程度を分類の

基績に用い、徐波の程度と神経学的予後の相関を報告している。小児においては、

新生児の hypoxicischemic encephalopathyにおける背景脳波の低電位と予後

t 02)ー 106)及び周波数・銀幅と予後との関係to 7)が報告されているが、幼児以降の

hypoxiaの脳波に関する報告はない。さらに、虚血性脳 anoxiaの脳波に関する報

告も少なく、基礎律動の徐波化、パワーの減少、紡銀波の欠如及びピークの消失が

知られているのみで87)、 BE R G ( burst encephalographic recognizing gate)を

用いて解析した研究は見当たらない。

過呼吸による脳波の変化をはじめて報告したのは、 Gibbsら108)であり、頭静脈

の酸素含有量の測定から、過呼吸による徐波の出現は、脳組織中のC02減少が神経

細胞に直接影響を与えるため生じるものとした。これに対して、 Davisら1o 9)は肺

胞内のC02i農度と動脈血02濃度を測定し、 02欠乏単独でも、またC02欠乏単独

でも脳波上に徐波が生ずることを明らかにしたロ一方、高濃度C02吸入により徐波

の出現がみられることが知られており、脳組織の02減少、 C02増加、 pHの下降

のいずれによっても脳波の徐波化を来す。トleyerら11O)は過呼吸中の脳皮質の血流、

02分圧、 C02分圧、 pH及び肺胞内のC02濃度を測定して、脳波上徐波の出現は、
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C02分圧の低下に伴う脳血流の減少によって生じた脳組織の乏血性02不足に基づ

くものであると結論した。

青木ら 11)は、過呼吸終了後に全般性徐波化が再出現する rebuildUp現象を小児

モヤモヤ病の脳波の特徴の一つにあげ、発症後比較的初期から中期の症例の大多数

に出現すると報告した。この rebuildUp現象を、新妥ら 17)は小児モヤモヤ病息児

の81%に、唐沢ら 111)は同じく 80%に認めている。一方、小児モヤモヤ病では

片側または四肢の脱力発作等の臨床症状が、過呼吸賦活によって誘発される。そこ

で、過呼吸賦活後の臨床症状の出現と rebuildUp現象との関係が以前から検討さ

れてきたが、まだ解明されていない。

Rebuild Up現象については、年齢依存性及び発症期間との関連性が認められてお

り16)、また、モヤモヤ血管が少ない場合には rebuildUp現象の見られないことか

ら、モヤモヤ血管が rebuildUp現象の成立にに関与しているものと考えられてい

る11 ) • 1 12)。

過呼吸賦活により、脳血流が減少し、脳血管抵抗が増加し、平均動脈圧が上昇す

ることは、 Ketyら113)により、 1946年、はじめて明らかにされた。しかし、

Fazekasら114)は、わずか 2分間の過呼吸でも、脳血流低下と脳血管抵抗の減少及

び血圧低下が見られ、しかも最初の 60秒で動脈血C02分圧と pHの変動が既に生

じると報告している。過呼吸終了後は動脈血C02分圧と pHが正常備に戻り、脳血

流も正常に戻るとされている。

モヤモヤ病では、内顎動脈の血流速度が低下していることが Doppler法で証明さ

れた 115)。また過呼吸賦活では133X eによる局所脳血流量減少がみられ‘特に小児

例では顕著であったと報告されている81>。

Nishimotoら79)は、一過性脳虚血発作 (Transientischemic attack: T 1 A)を

伴うモヤモヤ病小児で、 hypercapneaにおける脳血流低下が7例中 6例にみられた

と報告し、 C 0 2反応は障害されているが、過呼吸反応は維持されているとした。す

なわち、 TIA愚児では、脳血管が最大限に拡娠し、粘弾性能が低下しているため、

CO2刺激に対し脳血管はそれ以上拡張できない状織にあるが、過呼吸による脳血流

の減少には脳血管反応性を有すると推定した。
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高橋ら1t 6 )も、過呼吸賦活前後に脳血管撮影を施行し、脳波上 rebuildUp現象

の認められる例では、過呼吸により皮質動脈の狭少化及び‘脳底部モヤモヤ血管の縮

小ないし消失がみられたと報告したロ児玉tt 7)によれば、モヤモヤ血管の小児の最

大横径は、線状体動脈末梢枝問で40μm、線状体動脈末檎校と髄質動脈問で 30

μmとされている。これらの血管が発達して後述する basalmoyamoyaとして脳血

管撮影上認められる太さ (200--300μm)に拡強した後も、過呼吸に対する血

管の収縮反応が残存していることになる。

C 0 2吸入下における過呼吸賦活では、皮質動脈径の狭小化及びモヤモヤ血管の縮

小ないし消失等の脳血管撮影上の変化は認められず、脳波上も rebuildUp現象を

ほとんど呈さなかったという報告116)から、過呼吸負荷による動脈血C 0 2分圧の低

下が rebuildUp現象を惹起する一つの要因になっていると考えられている。

しかし、過呼吸中にみられる buildUp現象は単律動性で開眼により抑制される

のに対し、過呼吸終了後の rebuildUp現象は低周波数で不規則であること 13)、及

び臨床的にTIA発作が過呼吸終了後にみられることから、 buildUp現象と同じ動

脈血C02分圧の低下のみでは rebuildUp現象の発現機序を説明できないと考えら

れてきた。

また、過呼吸を続けていると、延髄にある呼吸中枢の活動が抑制され、そのために

無呼吸を生じることがあるとされている118)。 過呼吸後に無呼吸がみられる頻度

を、 Rodinら119)は29%、一条120)は24.4%.であると述べている。さらに、

無呼吸により脳波異常を生じることが Lloyd-Smith121)の報告以来知られている。

したがって、呼吸状態に配慮しながら、モヤモヤ病における脳血流減少と過呼吸

による血液ガスの変化に対する脳血管の反応性の両面から、 rebuildUp現象の発生

機序を考察していく必要があると考えられた。

1 -5 モヤモヤ病の脳血管撮影像

小児モヤモヤ病は、特徴ある症状と脳波所見を示すが、確定診断には脳血管撮影

が必要である。本疾感の脳血管撮影像では、小児と成人で所見が異なり 122)、小児
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では所見が経時的に変化していくこと 3)が特徴である。厚生省の研究班の診断基治

t 23)では、①頭蓋内内頚動脈終末部、前及び中大脳動脈近位部に狭窄または閉塞が

みられる、 ②その付近に異常血管網が動脈相において見られる、③これらの所見は

両側性にみられる、の3点が挙げられている。

鈴木ら3)は、小児 10例の両側頭動脈撮影所見及びその中の4例を経時的に追跡

した頚動脈撮影所見から、モヤモヤ病では、両側内頚動脈終末吉川こ狭窄性の変化が

出現し、その緩徐な進行に伴って、脳底部に網状血管(basal moyamoya )が出現

し、この異常所見が経時的に変化して行くことを捉え、 basalmoyamoyaの変化を中

心として、頚動脈造影所見の経時的変化を 6期相に分類した(図 1124)) 。

第 I期 carotidfork狭少期

第H期 moyamoya初発期(脳内主幹動脈拡張)

第皿期 moyamoya増勢期(中及び前大脳動脈脱落)

第W期 moyamoya微細期(後大脳動脈脱落)

第V期 moyamoya縮小期(内頚動脈系全脳主幹動脈消失)

第U期 moyamoya消失期(外頚動脈及び推骨動脈系のみによる血流保全)

以上 6期相の進行過程は症例により多様性のあることが知られている 124)。

Basal moyamoyaの本体については、頭蓋内内頚動脈分岐部の慢性進行性の狭宿性

病変に伴って生ずる、脳底部穿通勤脈群を母体とする側副血行路であるとされてき

た2).3) .122>.125)。児玉ら125)は、他疾患で死亡した胎児、小児、成人の正常剖検

脳を、 microangiography、血管再構築法によって検討し、線状体動脈が加齢ととも

にその形態構築を変え、数が減少して行くことを示し、側副血行路形成は血管数の

多い若年者ほど容易であり、その形成飽は加齢とともに減少することを示した。ま

た、線状体動脈問の吻合が明らかに存在し、吻合枝の最大径も、若年者ほど大きい

ことを示した。このことにより、小児と成人のモヤモヤ血管のでき方に差の生じる

ことが形館学的に説明された。

モヤモヤ病頚動脈造影側面像で、限禽内に飾骨j同粘膜、上鼻道粘膜血管網が拡張

し basalmoyamoya類似のモヤモヤ血管がみられることがあり、 ethmoidalmoya-

moya
126

)と呼ばれている。若年者では、 basalmoyamoyaが第V期相になると、外頭
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動脈系からの血液供給の必要から、 ethmoidalmoyamoyaが増勢してくる 124)

また、 basalmoyamoya、ethmoidalmoyamoyaと類似のモヤモヤ血管が頭蓋の円

蓋部に認められ、 vaultmoyamoya127
)と呼ばれている。外顕動脈糸から織成された

vault moyamoyaの出現は、小児では、 basalmoyamoya m期以降に始まり、期相の

進行と vaultmoyamoyaの出現個数に相関がみられる7)。

梅海128)は、小児モヤモヤ病33例の大部分が鈴木の分類3)の第E期に分類され

るため、第皿期を

血a 前・中大脳動脈の一部が脱落したもの

illb: 前・中大脳動脈の一部が残っているもの

皿c• 前・中大脳動脈の全てが脱落しているもの

の3段階に細分して、詳細に経年的変化を観察したが、この脳血管撮影像の変化と

病型や病勢との問に密緩な関係は認められなかったと述べている。

1 -6 モヤモヤ病の頭部CTスキャン像

モヤモヤ病の診断には脳血管撮影が必須であるが、本疾患の神経脱落症状や機能

予後と密接に関連する脳実質の形態学的変化を把掻するために、頭部CTスキャン

が補助的診断法として行われてきた。

本疾忠の異常は、低吸収域、脳萎縮像、脳室拡大像、高吸収域の4点である129)。

前三者は脳虚血を示し、高吸収域は脳内出血を示す口小児では頭蓋内出血は少ない

ため、低吸収域、脳萎縮、脳室拡大が主要所見である。低吸収域は両側性で多発性

であることが特徴であり 129)・ 130九 13t )、大脳皮質、皮質下に出現し、前頭葉、側

頭葉に多いと述べられている13 1 )、 132)o

吉本ら129)・ 130)， t 31 )は、低吸収域の範囲、程度、脳委縮、脳室拡大の程度は、

神経脱落症状や知能の低下の軽重と密接な関係があると報告した。また、モヤモヤ

血管の存在する大脳基底核領域は、頭部C Tスキャン上正常であり t30) • t 3 1 )、造影

剤による増強効果もなく、モヤモヤ血管による基底核領域の血流補充はそれほど多

くはないと推測されている 131}o これに対し、奥野，;133)は、大脳基底核の遺影剤
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増強効果を軽度認めたと報告している。

吉井134)は、モヤモヤ病においては、ウイリス輸の閉塞の程度と頭部CTスキャ

ン上の病変の程度が一致すると述べている。また、頭部CTスキャン所見は予後判

定に役立つともいわれている 112)，134)。

しかし、臨床像全体と頭部CTスキャン像とを比較した報告は少ない。それ故、

脳波所見、脳血管撮影像、臨床症状と頭部CTスキャン像との関連性を検討する必

要がある。

1 -7 モヤモヤ病の臨床症状

小児例と成人例で症状の異なることが、本疾患の大きな特徴である。小児例で、は

運動障害が 60%にみられ、一過性脳虚血発作様の運動障害がその 20%を占めて

いるロこれに知覚障害等の脳虚血によると思われる症状を加えると、症状発現率は

85%に及ぶとされている24)・しかも、これらの症状は泣いたり、笛やハーモニカ

を吹いたり、歌を歌ったり、食べ物に息を吹きかける等の過呼吸時に誘発されるこ

とが多い11)・12)。小児の一過性の運動障害は常に問側に発来することも、対側に出

現することもあり、また完全麻療に移行する場合もある。

梅津128)は、小児例33例の臨床症状を分析し、幼若小児期発症例で‘は、一過性

脳虚血発作型は少なく、てんかん、脳梗塞が47%と多かったのに対し、 5歳以降

の発症例では、一過性脳虚血発作型が 100%を占めたと報告した。病型別発症年

齢の平均は、てんかん型1歳 6カ月、脳梗塞型2歳 1カ月、一過性脳虚血発作型は

5歳 6カ月であったという。

小児例では発作を繰り返しているうちに知能低下を来たしてくるものがみられる

が135)、一過性脳虚血発作型では 23例中 1例に、てんかんや脳梗塞を初発症状と

した例は 10例中8例 (80%)に知能障害がみられた128)。

一方、成人においては頭蓋内出血で発病するものが多く、全体の43%を占めて

いる24)。側脳室近傍からの脳内出血が側脳室へ穿破して脳室出血の形をとる場合が

大部分で、脳底動脈鰭破裂によるクモ膜下出血の場合がこれに継ぐとされている
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136 )。一過性の運動麻療等の脳虚血症状は 20%と少ないことが報告されている

24) 

本疾態の予後については、病型により規定される面が大きいが、小児例では発症

年齢によって予後に差があるといわれている。 Carlsonらt37)は、発症年齢の高い

ものは予後がよいが、 5歳未満の症例は進行位であることが多いと報告した。梅湾

t 28)も、病型に関係なく、 5歳未満児の方が年長児より予後が感いと報告している。

しかし、予後についてはまだ不明な点が多く、多くの症例の経年的変化の追求が

必要とされている。

1-8 モヤモヤ病の原因

モヤモヤ病の脳血管撮影像の特徴的な所見、すなわち carotidfork部の主幹動

脈の閉塞と脳底部の両側性の網状異常血管像の原因について、様々な方面から検討

がなされてきた。

主幹動脈の閉塞の原因に関しては先天性因子、後天性因子あるいは両者の関与が

考えられており、先天性因子としては、

1)中膜形成不全、内弾性板迂曲、同部分欠損などの血管 hypoplasia説t38)、

2)胎生期における polsterの異常増殖による狭窄に血小板血栓が加わって生じ

たという説139)が、

後天性因子としては、

1)剖検例で Willis動脈輸が基本的には形成されていること、

2)内頚動脈の血栓による閉塞であるとする説140)、

3)若年性内顕動脈硬化が原因であるとする説t41 )、

4)動脈炎の結果であるとする説142)や、緩徐に繰り返された頭部以上の炎症が、

1 上頭神経節を介して頭部内頚動脈分岐部に波及した結果生じた免疫学的機序

によるとする説t43)、

5)脳血管慾織の結果であるとする説t44)、

があるが、まだ結論は出ていない。
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異常血管網の成因についても、先天性因子と後天性因子が考えられている。先天

性因子が考えられる根拠としては、

1 )胎生期における血管網が一部遺残したとする説145)、

2)脳底部内頚動脈の血管腫様奇形であるとする説146)、

3)脳底部の異常血管網が約 70%の症例において左右同程度の発達を示し10)、

内頚動脈終末部の閉塞も 80%の症例において同じ部位に認められること

1 O) 

4) Lenticulo-striate artery間には通常吻合は存在しないとされているが、本

疾愚ではみられること 147)、

5)同胞例や親子発生例の報告があること 148)ーt53) 

6) 日本人に多発していること、

7)乳幼児期の発生が多く、新生児期の発病もみられること 154)

などがある。

後天性因子説は、異常血管網を側副血行とする考えであり、最近ではこの説が有

力となっている 2)。その根拠としては、

1) Lenticulo・striateartery間に、特に若年者において吻合がみられること

1 17) 

2)大脳基底核内においても他の部位と同じように側副血行がみられること 155)、

が挙げられている。

脳血管撮影による追跡で、正常例から本疾患に移行した症例が発見され、これも

後天説の根鎚となっているが2)、そのような移行のみられるのはごく一部の小児例

のみで、大多数の例では移行がみられないとする反論もある 10)。

最近では、 HLA抗原と疾患感受性および人種間の差に関連して、 HLA抗原の

検索が行われ、モヤモヤ病患者全体ではAW(9) -BW54のハロタイプが高頻

度にみられること、及び11--29歳の忠者ではBW54(22)が集中して認め

られることが報告されているt56) 

本疾愚における血小板機能の報告もみられ、血小;板凝集能157)及び血小板の s-

トロンポグロプリン放出反応の完遂していることが;示唆されている t58)。
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以上のように、多方面から本疾忠の成因が検討されているが、まだ確定的なこと

は判明していない159)。

1 -9 本研究の目的

以上の文献的考察から、小児モヤモヤ病に関しては次の 3つの課題が重要である

と考えられた。

1)モヤモヤ病小児の安静覚醒閉限時の脳波の基礎波を、 BE R G -Fourier解析装

置を用いて定量解析し、それを正常小児の値と比較してモヤモヤ病小児の基礎

波の特徴を明らかにする。

2)モヤモヤ病小児の脳波の buildUp現象、 rebuildUp現象の出現機序を明らか

にするため、過呼吸前・中・後の①臨床症状、②脳波 slowwave power %、

③呼吸パターン、④動脈血ガス分圧の変化を調べ、これらと⑤頭部CTスキャ

ン像、⑥脳血管撮影像との関連性を検討する。

3)モヤモヤ病小児における症状の発現を予防するため、①過呼吸終了後02投与と、

②脳血行再建術の脳波と臨床症状に及ぼす効果を検討するロ

本研究は、以上3つの課題に臨床脳波学的にアプローチすることを目的とした。
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表 1.脳循環と動脈血O2，C O2分圧

吸入ガス 動脈血O2 動脈血CO2 脳血管 脳血流

分圧 分圧 抵抗

2. 5%C02 
，、， ，、、，

高濃度CO2 3. 5%C02 

5---7%C02 ↑ ↑ 

過呼吸 ↑ 

95---100%02 ↑ ↑ ↓ 

(3気圧〉

高濃度O2 85---100%02 ↑ 

j 50%02 ↑ 

低濃度O2 1 0%02 ↑ 

〈相沢28)による〉
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図 1.モヤモヤ病の脳血管撮影像(鈴木らの分頬)

rr I JIJJ : C.rolid fork 狭小M.伺同lidfork 811の狭

"d:Uめられる以外.会〈民需6:Uめられない.
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きらにi且.J..その縄開も urolidfork創値上に限周す‘./UII動
.U~~介する側:nr.Utttlb咽して〈る.
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第H章 モヤモヤ病小児脳波の基礎波の解析

II-1 目的

1)モヤモヤ病小児脳波の基礎波を正常児のそれと比較してモヤモヤ病における

基礎波の特徴を明らかにする。

2)モヤモヤ病小児の基礎波と臨床症状、 buildup現象、 rebuildup現象との

関連性を検討する。

3)モヤモヤ病小児の手術前後の基礎波を比較検討する。

ll-2 対象及び方法

対象は、 1979年3月から 1983年3月までに、筑波大学小児科及び‘脳神経

外科でモヤモヤ病と診断され、 1983年4月から 1988年4月までの5年間、

筆者らが臨床脳波学的に追跡し得た 7歳--14歳 (11.0:t2.6歳)の小児 10

例(男5例、女5例)である。この 10例には、兄妹の同胞発症例2組(症例1と

2，症例?と 8)が含まれている。また 1例は兄弟発症例(症例 3)であるが、兄

は既に死亡しており、この研究の対象には含まれていない(表2)。

対照として、重篤な疾息の既往歴がなく、発育が正常で、神経学的にも異常を認

めない小児 55例を用いた。内訳は、 ・5--7歳児 17例(男 9例、女8例、年齢

6. O:tO. 8歳)、 8--10歳児 20例(男 5例、女 15例、年齢9:t0.6

歳)、 11--14歳児 18例(男9例、女9例、年餓 13. 1:t1. 0歳)である。

以上のモヤモヤ病 10例及び対照群55例計65例の脳波を両側前頭 (F)、中

心 (C)、頭頂 (P)、後頭 (0)、前側頭 (AT)、後側頭 (PT)の12部位

から耳だを不関電極とする単極法で導出し、記録した。各症例の安静党躍閉限時の

記録のうち、両側後頭部から導出した記録を脳波計に接続した BE R G -Fourier 

解析装置 (0.T. E. BIOHEDICA)で解析し、両側前側頭を除く残り 8部位からの記

録も、データレコーダーに 3分間ずつ同時記録したのち、再生して BERGー
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Fourier解析装置で解析した。次に、両側後頭部から導出した記録を BERG-

Fourier解析装置で解析し、両側後側頭部を除く残り 8部位からの記録を、データ

レコーダーに同時記録し再生した。この2回の脳波記録及び再生により、 12脳波

記録音日位全ての解析を行うことができた。 Fourier解析を用いることにより、脳波

の連続性を損ねることなく周波数分布の強さ (poWE~r)をみることが可能である。

解析は脳波の周波数をA帯 (2--4 c/s)、B帯 (4--8c/s)、C帯 (8.-.v10

c/s)、D帯 (10 .-.v 1 3 c/s)、E帯 (13 c/s 以上)の5段階に分け、 1分毎の

各周波数帯域における powerspectrumを記録した。各記録音P位における 3分間の

A--E帯まで、すなわち 2c/s以上の powerの合計値に対する各々の周波数帯域の

powerの百分率を power%として示し、 3分間の平均値を本研究の解析に用いた。

この中で、特にA帯の power%を slowwave power %と名付けた。モヤモヤ病態

児10例については、 A帯をさらにAl帯 (2--3c./s)、A2帯 (3--4 c/s)に分

け、 2--4 c/sの徐波の powerの構成を検討した。同時に、 powerspectrumの解

析結果を 30秒毎に 1回、 1mm/ 3 Osecの速度で 3分間描出し、再現性を調べた。

また、モヤモヤ病の脳血行再建術が行われた 3例について、手術前後の基礎波を

解析し比較検討した。

以上の方法により、モヤモヤ病 10例の基礎波を正常児のそれと比較するととも

に、臨床症状、 buildup現象、 rebuildup現象との関連性、手術による基礎波の

変化について検討した。

測定値の有意差の検定には、 Wilcoxonの検定を用いた。

II-3 結果

ll-3-1 正常小児の安静覚醒閉限時の脳波 powerspectrum 

5--7歳、 8--10歳、 11.-.v14歳の正常小児の安静覚醒閉限時の各記録音F位

における各周波数帯域別 power%を表3に示す。 A帯 (2--4c/s)の power%、

すなわち slowwave power 96は、頭皮上において後部ほど減少する傾向がみられた。
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各記録音P位の同一年齢群、同一周波数帯域における左右差は認められなかった。ま

た、全体的に加齢による slowwave power %の減少傾向がみられたが、 5~7歳群

と 8--10 歳群との聞には有意の減少はなく、 8~10 歳若手と 11---14歳群との

聞にのみ左右ともに有意の減少が認められた。

次に α波に相当するC帯 (8"""1 0 c/s)、D帯 (10""'" 1 3 c/s)周波数帯域の

power %を両側頭頂部、後頭部について年齢別に検討した(表4)0 C帯、 D帯の

各々の power%は加齢とともに増加する傾向を示し、 8"""'10歳群では両側頭頂部、

後頭部のC帯 (p<O.05)、D帯 (p<O.Ol)のいずれにおいても有意の

増加がみられた。特に後頭部D帯の増加が著明であった。

正常小児の powerspectrum図を示す(図2) 0 6歳女児の両側後頭部では徐波

の powerが低く、 8c/sに gainO. 2 5イ告においても高く帽の狭いピークが見ら

れた。

ll-3-2 モヤモヤ病小児脳波の基礎波

モヤモヤ病小児10例の両側後頭部における powerspectrumを図 3に示す。

A帯(徐波)の powerの増加、 C+D帯 (α波)の powerの減少、左右の power

の非対称が大部分の症例に認められた。また、後頭部の記録において症例7、 1 0 

の2例に α波の powerの著しい左右差が認められた。

ll-3-3 モヤモヤ病小児脳波の徐波

記録部位別、年齢別 slowwave power %を示すと図4、表 5、 6、?のとおりで

ある。すなわち、 slowwave power %は対照に比較して、症例6を除く 10例中 9

例で、増加しており、症例3、症例8では、両側前側頭部を除く全記録部位で、 11

--14歳群の 6例ではすべての記録部位で有意の増加が認められた (p<O.0 1) 

また、後頭部の記録において症例7、 10の2例に slowwave power %の著しい左

右差が認められた(図4)。症例7では左後頭部のslowwave power %が22. 7 
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%であるのに対し右 8. 1 %であり、また症例 10においても左後頭部 18. 3 

%に対し、右6. 8 %であった。

前頭部、中心部、頭頂部、後頭部のA帯をAl帯 (2""3 c/s)とA2帯(3""4 

c/s)に分け、その構成をA帯の全 powerに対するAt，A2各帯の powerの比率と

して算出し検討した(表8) 0 Al帯の powerは各記録部位でA2帯のそれより有意

に高く (p，<O.0 1)、A帯の powerに対して比率0.69""0.75を示した。

次に、各症例毎に power%でみると、図5のように、症例3、5では両側頭頂部

及び後頭部においてAl帯の power%は、 24.'3--44. 7%を示し、正常群及

びモヤモヤ病の他の症例と比較しでもAl帯の増加が顕著であった。この 2例はいず

れも一過性脳虚血発作 (T1 A)を額回に来している症例であった。

ll-3-4 モヤモヤ病小児脳波の O波

前頭部、中心部、頭頂部、後頭部、前側頭部、後側頭部のB帯 (4""8c/s)の

power %を各年齢群別に対照群と比較した(表9)08""10歳群の中心部、 1 1 

--14歳群の後頭部を除く記録音F位では有意の変化はみられなかった。

II-3-5 モヤモヤ病小児脳波の α波

両側頭頂部、後頭部におけるC帯 (8""1 0 c/s)、D帯 (10 ~ 1 3 c/s)の

power %を対照群と比較すると、表10のように、 C帯では 5""7歳群及び11""

14歳群において有意の減少が認められたが、 D帯では 11""14歳群の頭頂部に

おいてのみ有意の減少が認められた。

11---14歳群の 6例について両側後頭部のC帯とD帯の power%の関係を検討

したところ、左右の不均衡の著しい症例が 2例(症例 7、 1 0)認められた(図 6)。

症例 7では、左後頭部の power%がそれぞれC帯 18. 2 %、 D帯8. 5 %、右の

それはC帯51. 5 %、 D帯12. 0 %であった。また症例 10でも、左後頭部の

power %はC帯14. 6 %、 D帯5O. 4 %、右のそれはC帯9. 9 %、 D帯
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75. 9 %と著しい差があった。

II-3-6 モヤモヤ病小児基礎波と臨床症状との関連性

モヤモヤ病小児の臨床症状、検査所見と基礎波との聞には密接な関係があり、症

例7、 10のように頭部CTスキャン上、脳梗塞、脳皮質委縮等の器質的変化が甚

だしく、脳血管撮影においても進行度がそれぞれW期、皿--v期と高度であった症

例(表2)では、図 6に示したようなC帯、 D帯の左右後頭部 power%の著しい不

均衡及び図 3に示したような slowwave power %の左右差が認められた白また、表

2に示すようにこの 2例は知能障害を有し、 buildup現象、 rebuildup現象はみ

られなかった。図5のとおり、頻回に一過性脳虚血発作 (T1 A)を来している 2

症例(症例 3，5)では、 A2帯に比較し、 Al帯の power%が著明に増加していた。

11-3-7 モヤモヤ病小児の手術後の基礎波の変化

脳血行再建術を施行された症例5、 6、 10に関して、両側後頭部における安静

覚醒閉限時の3分間の基礎波の解析を行った(図 7)。

症例5は右 Encephalo-duro -arterio・ synaslsiosis (E D A S)術後7カ

月で、脳血管撮影上、脳血流改善がみられている状織で基礎波を解析した。術前の

A帯のpower%は左43. 0 %、右44. 5%であったが、術後左31. 2 %、右

33. 1 %に減少した。また、 C+D帯の power%は術前の左 11. 9 %、右

13. 2 %から、術後左 19. 5 %、右 18. 5 %と増加した。

症例6は左EDAS術後 9カ月で、脳血管撮影上術前に比較して術後の脳血流改

善は認められなかった。基礎波の解析では、術前のA帯の power%は左 9. 3 %、

右7.・3%に対し、術後左 17. 6 %、右 13. 9 %と軽度に増加し、またC+D

帯の power%は、術前左59. 1 %、右69. 4 %に対し、術後左49. 5 %、右

51. 5 %と減少し、脳波上、徐波、 α波ともに改善は認められなかった。

症例10は左 Superficialtemporal artery 圃 corticalbranch of the middle 
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cerebral artery anastomosis (S T A -M C A anastomosis)術後 1年 9カ月

で、脳血管撮影で血流改善がみられていた。術前A帯の power%は左 15. 6 %、

右4. 9 %であり、術後も変化はほとんどみられなかった。

以上の3例の結果からは、手術と基礎波の関係について一定の傾向は認められな

かった。しかし、症例5においては、術後の脳血流改善、脳波上の slowwave 

power %の減少とともに臨床症状の改善もみられ、臨床脳波上からは手術効果が示

唆された。

ll-4 考察

ll-4-1 正常小児脳波の powerspectrum 

小児脳波の発達に伴う変化は、周波数分析160-163) あるいは power spectrum 

分析164)ー167)によりさかんに研究されている。

大田原163)は、基礎波の周波数を分析してエネルギー%を算出し、覚醒閉限時の

後頭部における脳波の加齢に伴う変動を観察して、 s波成分は経年的に減少するが、

α波成分は年齢と共に増加し、 1--3歳の幼児期に α1成分 (8--1 Oc/s)の、 8

~g 歳時に α2成分 (1 0 --1 2 c/ s)の増加を示した後は、比較的一定備を示すと

報告した。また、 0波成分は乳児期にはs波の減少と逆に増加の傾向を示し、幼児

期に入ると α波の増加と相反して減少し、脳波発達上、 8波及びα波の動向に従属

すると述べた。

筆者らの症例においても、後頭部脳波のA帯(2 --4 c/s)の power %は、 5-..

7歳群の左 20. 5:t6. 6%、右20. 1:t7. 16%から 8--10歳群の左

18. 3:t11. 1%、右 17. 2:tl1. 5%、 11--14歳群の左10.6:t

4. 4%、右 10. 1:t4. 7%へと加齢に伴い減少した。大田原163)は、 1. 5 

--3. 5 c/sの帯域エネルギー率を、 5歳17. 8:t3. 2%、 7歳18.3:t

4. 9 %、 8歳18. 5:t3. 0%、 10歳14. f5:t3. 9%、 11歳13. 7 

:t4. 5%、 14歳13. 2:t6. 6%であると報告した。大田原は 2--4 c/sの
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power %を示していないので厳密な比較はできないが、筆者らの成績もこれに近似

した値であった。

また、 α2成分 (D帯 10 ~ 1 3c/s)は、 5--， 7歳群の左5. 9:t2. 5%、

右5. 6:t2. 1%から 8---10歳群の左 13. 2:t10. 9%、右 12. 7:t 

g. 5 %、 11""14歳群の左 22. 8:t14. 1%、右 22. 1:t13. 5%へ

と増加し、 8--10歳群、 11--14歳群における有意の増加 (p<O. 0 1)が

認められた。大田原163)も後頭部 α2 (10---12c./s)の帯域エネルギー率は5歳

6. 1:t4. 1%、 7歳14.4:t 11.4%、8歳13. 7:t12. 0%、

10歳21. 8:t14. 6%、 11歳26. 5:t12. 6%、 14歳31.6:t

13. 8 %と報告している。自験例では α2成分を 10 ---1 3 c/sに設定したため、

大田原との厳密な比較は不可能であるが、 8---9歳で α2成分が増加するという点で

は一致した。また中井ら 187)も 3. 5---15. 6歳の 12例で覚醒閉限時の後頭部

power spectrum解析を行い、 α帯域のパワーピークは年齢が高くなるにつれ徐々に

その周波数は高くなり、 8歳以上では 10c/s付近にピークが移動すると報告した。

小児の脳波は個体差が大きいが、さらに男女差1613)、左右差169)に関する研究も

行われている。 senningerら168)は脳波の発達に関し、左右半球関に有意の差はみ

られないが、男児と女児を比較すると、脳波発達のスパートの時期に差がみられた

と報告した。本研究でも、対照若手の左右 power%聞には有意差は認められなかった。

筆者らの研究と同ーの脳波記録部位、同一帯域における power%についての報告

は現在みられないが、筆者らの正常若手の値は他の研究における小児脳波の発達特性

と一致することから、これを基にモヤモヤ病小児の脳波について比較検討する。

ll-4-2 モヤモヤ病小児脳波の powerspectrulIl 

小児モヤモヤ病の安静覚醒閉限時の脳波についての報告は少なく、定量的解析の

報告は全くみられない。筆者らはBERG-Fourier解析装置を用いて、 power

spectrumより各周波数帯域の power%を算出した。発症から平均6. 2年経過後

の脳波解析で‘あったため、モヤモヤ病小児の発症初期の変化を捉えることはできな
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かった。症例4では発症1年後に脳波検査を実施したが、発症初期の特徴とされて

いる育・木tt)、新妻t7) らの P slowあるいはCT slowは観察されなかった。

各記録部位における sloωwavepower %は小児モヤモヤ病 10例中9例で全汎性

に増加を示したロ徐波(slow wave )の構成をみると、特にAt帯 (2---3 c/s)の

powerがA帯の power全体の約2/3を示していた。各年齢群で対応させて正常児

と比較した場合 slowwave power %が正常の3倍以上増加している症例もあり、

その中でもAt帯の powerが大きな部分を占めていることから考えて、 2---3 c/s 

の power% の増加が小児モヤモヤ病の脳波の一つの大きな特徴であると考えられ

た。さらに 2""3 c/sの power%が 24. 3--44. 7%と著しく増加している

2例は、一過性脳虚血発作 (TIA)を鎖回に来した症例であり、頻図のTIA発

作により、脳波の徐波化がさらに促進されることが示唆され、非常に興味深い。

次にこの研究では、 B帯を4---8 c/sにとり、ほぽ O波に合致する帯域として解

析を行った。小児モヤモヤ病では、発症後長期間(最低1年以上)経過した症例で

は、低振幅 0波が広汎性に出現することが報告されている t7)が、自験例では、 B帯

(4--8c/s)の power%は年齢を考慮しでも正常範囲にあり、また発症からの期

間が平均 6. 2年と長いにもかかわらず、 B帯の power%の増加はみられなかっ

た。症例6--10はいずれも IQ75以下の知能低下を示したが、 B帯の power% 

は正常範囲にあり、新妻ら t7 )の言う diffuseslowは呈さなかった。

α波に関しては、 C帯 (8---1 0 c/s)の power~Yoの減少が主体であり、 D帯

(1 0 --1 3 c/s)の power%は正常対照群と比較して減少が認められなかった。

過呼吸賦活による bui1dup現象、 rebui1dup現象がともに認められなかった症例

ではC帯とD帯の power%の著しい不均衡、左右差が4例中 2例に認められた。こ

れらは、脳血管撮影、頭部CTスキャン上高度に進行した症例であり、脳の器質的

変化に伴うものと考えられた

At帯(ヰ--3 c/s)の power"%の増加とC帯 (8---1 0 c/s)の power%の減少

がモヤモヤ病小児の脳波の定量解析からみた特徴であり、また顔回のTIA発作は

徐波化をさらに促し、高度進行例では、脳の務質的変化に伴う α波の分布不均衡を

呈することが示唆された。
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n-4-3 モヤモヤ病小児の手術後の基礎波の変化

小児モヤモヤ病に対して、浅側頭・中大脳動脈吻合術、大脳表面への側頭筋転移

術、 Encephalo-duro-arterio・synansiosis(E D A S )等が行われ、これらの術後

における脳波変化についての報告がみられるt70ト t72:)ロ

唐沢らt70) は術後1カ月以内の脳波は改善される例よりむしろ感化するものが多

く、 3カ月以降では徐波が減少したと報告した。高橋!らt7 t )は、術後早期に BER

G解析装置を用い、術後の power.spectrumの変化を観察し、基礎律動の徐波化、

powerの減少、 spindlelazyが特徴的所見であったと述べた。さらに術後3カ月の

脳波では、基礎律動の速波化、背景脳波の改善をみたと述べた。富田らt72)も

EDAS術後5年間追跡した2症例で、術前にみられた徐波が減少する傾向がみら

れたと報告した。

本研究の手術施行例の 3例の成績からは、手術が基礎波の改善にどの様に関与す

るかについて結論は得られなかった。しかし症例 5においては、術後脳血流増加が

認められ、術後 7カ月の頭頂部における脳波の定量解析でA帯 (2--4c/s)の

power %が 11%も減少し、さらに臨床症状の改善もみられたことから、臨床脳波

上からは手術効果が示唆された。

また症例 10においては後頭部で slowwave power %の改善はみられなかったが、

前頭部で8%、中心部で 8---9. 5%、頭頂部で 15'%の slowwave power%の減

少が認められた。これらはいずれもγ片側性の脳血行再建術後の値であり、ー側の

手術においても左右同程度に slowwave power %の減少がみられたことから、両側

の血行再建術を行うと、 slowwave power %の減少はさらに顕著となることが捻測

された。

本研究における手術施行例は 3例に過ぎず、しかも、術後の基礎波の定量解析が

最長L年9カ月であり、手術による脳波変化を正しく評価するためにはなお長期的

に観察する必要がある。モヤモヤ病における種々の手術後、知能の改善がみられた

という報告t73)・t74)もあり、今後さらに検討を続ける予定である。
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表 2. 対 象

知能|過呼吸中の 過呼吸後の ~Jjlî'ï-頒~像 副知CTスキャン像

build up rebuild up (鈴木・仰涼の分布o

正常+ + Illb 正常

境界+ + illc 両側前回~後頭白質

の低吸収威

境界+ + illa-b 左副瓜~の皮質実縮

正常+ + E 正常

正常+ ++ Ulc 多発性脳使富

両側脳室舷大(左>右)

坑界+ ++ IV-Y 左前ff.l{葉、後頑業の

皮質萎縮

左前副葉の低吸収減

低下 W 両側高度皮質萎縮

左研瓜葉、後研繋および

右後碩葉の低吸収域

低下 V 両側高度皮質萎縮

左前副業の低吸収域

低下 出 cor Y 両側附宣紘大

前研紫‘副頂~の皮質

萎縮

低下 Is (m c) 左手球萎縮、白質内{吏塞

-v 両側1日2長蛇大

一 .0ーー神 ---一一ーー』ーー..ー 」一一一ー-_..-一一-一一ー一一ーー-

(T I ̂:一過性目前/.'1.J血発作)

(知l能はWISC-Rあるいは凹中・ピネ一式により1+出し、 fQ8G以上を正1it.76-85を坑界、 75以下を低下とした ) 

(脳血管鼠彫像の分却は鈴木られ、{毎i1t12 ~ ) による)
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仕ごと
5~7 設し

R 

8~10忠し

R 

11~14設し

R 

託ぞ
5......7設 し

R 

8-10設し

R 

11.....14法し

R 

表 3.正常小児の安静覚醒閲限時の脳波 power% 

前頭部 中心部 頭頂部

A 日 c+o A 日 c+o A B 

33.5:t5.3 41.5:t8.1 19.4:t4.9 24 .8:f:5.5 47.0:t9.1 24.0:t7.0 22.9:f:5.2 47 .2:f: 10.5 

31.4:f:5.0 42.4:t7.3 20.3:t4.8 23.9:t5.5 46.7:t8.9 25.1:t7.3 20.9:t4.9 48.4:t 10.7 

N=14 N=15 N=14 

• ..・
32.4:t 12.4' 34 . 1 :t 10 . ~* 31.3:t8.0 35.3:t8.3 26 .8:t8. 7 24.5土8.6 37. 7:t8. 7 22.2:t 10.8 

29.2:t2.4 35.8:t8.3 • 28.0:t9.9 • 22.5:t7.5 37.1:f:9.S 35.0:t 13.0 20.6:t 11.3 33.2:t 10.8 

N=19 N=19 N=19 

22.2:t6.3 29.5:t8.9 37.1 :t 9.1 ， .. 19.0:t6.7 • 33.3:t8.1 40.2:t10.2 15.0:t5.2 28.6:!:7.2 

22.3 :f: 5.7 f 30.7:t8.4 37.1:tl0.S
f 

17.7:!:6.8 • 33.3:t8.4 41.7.士11.6 14.2:tS.2 28. t:t7.1 

N=15 N=16 N=17 

後 頭 部 前側頭部 後側頭部

A B c+o A B C 十 D A B 

20.S:t6.6 42.4:f: 12.4 33. 7:t 15.4 32.0:!:7.2 40.1:t8.4 21.7ゴこ4.2 22.4:t5.5 44. 7:!: 10.1 

20.1:t7.6 41.0:tl1.1 35.S:!: 14.1 29.1 :f:6.4 41.3:t6.7 23.3土6.1 21.1 :t6.0 46.0:t9.2 

N=17 N=11 N=12 

26.S:t 10. r ..・
18.3:f:11.1 50.9:t 17.8 30.7:t8.2 34.9:!:7.4 26.9:!:: 10.8 23.7:t9.6 35.0:t8.6 

17.2土11.5 26.5:!: 11.0 52.0:t 17.6 28. 8:f:9. 4 35.3:t6.9 • 29.4土11.0 21. 7:t 10.5 33.0:!:8.4 

N =20 N=14 N=15 

10.6土4.4肘 18.4:t5.7 .. 64.6:f: 10.5 21. 5 :t 6 . 1 ，. 30 .2:f:7.4 38.5:t 10.0 14.9:t5.9 26.2:t 11.0 . 
17 .2:t4.9 調R・63.1:t 17.6 

u 

39.9土12.4'"
孝司'

10.1:f:4.7 19.2:f:7.4 31.2:t9.3 15.2:t7.3 26.6:t9.8 

N=18 N=10 N=1l 

周波数帯域 A;2"""'4c/s， B; 4----8c/s， C; 8----10c/s， 

D; 1 0 ----1 3 c/ s 

低年齢群に比して有意の増減を認めた場合*で示す。*:p<O. 05 

料:p<O. 0 1 

-30・
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c+o 

26.4:t 10.3 

26.9:t 10.1 

38 . 9 :f: 15 . 6 

41.2:t 15.8 

1・49.4:t10.2 

' 50.2:t9.9 

c+o 

28. t:t 10.1 

28.1 :!:9.8 

35.8:!: 12.1 

40.0:!:13.8 

51.3:t15.7 
a 

51.1士13.1



表4.正常小児の安静覚醒関限時の脳波 α波 power% 

バ !年ミ〉齢---て尽記録持ぶ部位両
頭頂部 後頭部

C(8"'10c/s) o ( 1 0'" 13 c /5) C (8 "'10c/s) o ( 1 0'" 13 c / 5 ) 

し 20.7+ 10.7% 7.7+6.3% 26.9+13.6% 5.9+2.5% I 

5""'7歳

R 22.5 + 11 .5 6.2土2.9 28.0+13.8 5.6+2.1 
(N=14) (N = 17) 

来・ ※※  事長 -..ォー
L 27.3 + 11 .9 11.9+8.5 i 37.9+15.3 13.2+10.9 

8 ""'10歳
※ ぅ長 うお ~ = :、・， りy.・， ・

R 29.8+ 13.7 12.5+9.9 39.5+ 15.8 12.7+9.5 
(N=19) (N =20) 

ぅ反 うおう1f

し 33.6+ 12.9 15.8+7.9 44.8 + 14.7 22.8 + 14. 1 

11""'14歳
予~ ポぅc

R 31.7+13.9 16.8+8.3 43.8+ 16.2 22.1 + 13.5 
(N = 17) (N = 18) 

※:  P<0.05 ※※:  P<O.Ol 

Power %が低年齢群と比較して有意の増減を認めた場合※で示した。
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正常小児の両側後頭部の脳波 powerspectrum 図 2.
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図3.モヤモヤ病小児 10例の両側後頭部の脳波 powerspectrum 
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図4.モヤモヤ病小児の脳波 slowwave power % 
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モヤモヤ病

表 5. モヤモヤ病小児の脳波 sI OW wave powe r % (5 '" 7歳〉

記録部位 対照 P va I ue 

症例 3 症例 8 M:tSD 

L 33.5:t5.3% 40.1% 

前頭部

R 31.4:t5.0 35.4 

44.9% 42.5:t 3.4% く0.05

46.2 40.8:t 7 .6 く0.05

L 24.8:t 5.5 37.9 く0.05

中心部

R 23.9土 5.5 32.7 

46.6 42.3:t 6.2 

46.9 39.8:t 10.0 く 0.05

L 22.9:t 5.2 34.1 

頭頂部

R 20.9:1:4.9 27 . 1 

41 .5 37.8土5.2 く0.05

42.7 34.9:tl1.0 く 0.05

L 20.5土 6.6 63.8 

後頭部

R 20.1:t7.6 34.5 

35.4 49.6土 20.0 く 0.05

45.4 40.0:t 7 . 7 く 0.05

L 32.0:t 7.2 41 .6 

前側頭部

R 29.1:t6.4 32.2 • n
H
V
 -

U
門

L 22.4:t 5.5 35.0 

後側頭部

R 21.1:t6.0 37.2 

N • [) • 

44.6 39.8:t 6.8 く0.05

41 • 1 39.2土2.8 く 0.05

N.D.:not done 



表 6. モヤモヤ病小児の脳波 slowwave power % (8----10歳〉

モヤモヤ病

記 録部 位 対照 p va I ue 

症例 6 症例 9 M:tSD 

L 31 .3:t 8.0% 15.3% 39.2% 27.3:t16.9% N.S. 

前頭部

R 29.2:t 9.4 11 . 7 42. 1 26.9:t 21 .5 N.S. 

L 24.5:t 8.6 14.7 46.6 30. 7 :t 22.6 N • S • 

中心部

R 22.5:t 7 . 5 16.7 46.9 :31.8:t21.4 N • S • 

L 22.2:t 10.8 24.0 19.5 21.8:t3.2 N • S. 

頭頂部

R 20 .6:t 11 .3 20.8 15 . 1 18.0:t4.0 N.S. 

L 18.3:tll.1 9.3 46. 1 27.7:t26.0 N. S. 

後頭部

R 17.2:tll.5 7.0 51 .2 29.1:t31.3 N • S. 

L 30. 7:t 8.2 12.3 52. 1 32.2:t 28.1 N • S • 

前側頭部

'R 28.8:t 9.4 17.8 51 .2 3L1. 5 :t 23.6 N • S • 

L 23. 7 :t 9.6 15.8 48.7 32.3:t 23. 7 N . S . 

後側頭部

R 21.7:tl0.5 6.9 55.3 31 . 1 :t 34.2 N.S. 

ー一一一一一

N.S.: not significant 
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表 7. モヤモヤ病小児の脳波 slowwave pO~ler % (1 1.......] 4歳〉

記録部位

し

前頭部

R 

L 

中心部

R 

L 

頭頂部

R 

L 

後頭部

R 

L 

前側頭部

R 

L 

後側頭部

R 

文す B~ 

22.2:t 6.3% 

22.3:t 5. 7 

19.0:t6.7 

17.7:t6.8 

15.0:t5.2 

14.2:t5.2 

10.6:t4.4 

10.1:t4.7 

21.5:t6.1 

19.2:t7.4 

14.9:t5.9 

15.2:t7.3 

モヤモヤ病 (N==6) p va I ue 

36.2:t4.5% く 0.01

36.0:t 6.5 く 0.01

29.9:t4.6 く0.01

27.5:t4.9 く 0.01

27.8:t7.3 く 0.01

26.1:t7.5 く0.01

26.8:t 10.0 く 0.01

19.6:t 13.5 く 0.05

32.8:t3.4 く 0.01

30.6土 4.8 < 0.01 

30.4:t4.2 く 0.01

26.3:t9.5 く 0.05



表 8.モヤモヤ病小児脳波の徐波の構成

脳波記録部位 Al (2 ---3 c/s) power A2 (3 ---4 c/s) power 

前頭部 0.75:t0.05 0.25:t0.05 * * 

中心 部 0.71:t0.05 0.29:t0.05 * * 

頭 頂部 0.70:t0.07 0.30:t0.07 * * 

後 頭部 0.69:t0.06 0.31:t0.06 * * 

数値はA帯の全 powerに対してAl，A2帯が占める powerの

比率を示した。 ** : p <0.01 
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凶5.一過性脳虚血発作様症状と後頭部脳波 slowwave power % 
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表 9.モヤモヤ病小児の脳波0波 power% 

年 5.......7歳 8.......10歳 1 1....... 1 4歳

記録部位 N 門:tSD N 門:tSD N 門土SD

対照 28 42.0土7.5% 38 35.5:t 8.2% 30 29.6土9.8%

前頭部

モヤモヤ病 4 37 .9:t 10.2 4 27.0:i: 10.3 12 34.1 :!: 5.4 

対照 30 46.8土8.9 40 37.1 :i: 8.8 32 33.3土8.1

中心部

モヤモヤ病 4 39.8:t 8.8 4 23. 7:!:5.3* * 12 36. 1 :!: 11 .5 

対照 28 47 .8:!: 10.5 38 33. 7 :!: 10. 7 34 28.3:!: 7.1 

頭頂部

モヤモヤ病 4 38.1:t 18.4 4 30.2:t 0.1 12 32.3:t11.2 

対照 34 41.7:!:11.6 40 26.5土10.7 36 17.8:!:5.3 

後頭部

モヤモヤ病 4 38.0:t 8.4 4 23.3土5.8 12 24.0:!: 10.8* 

対照 22 40.6:!: 7.4 28 35.1:!:7.0 20 30.7土8.2

前側頭部

モヤモヤ病 2 45.2:!: 5.2 4 26.4:!: 9.9 12 25 .2 :!: 20 . 2 

対照 24 45.3:!: 9.5 30 34.0:!: 8.4 22 26 .4:!: 10. 1 

後側頭部

モヤモヤ病 4 48.1 :t 7 . 0 4 29.3:!: 12. 7 12 29.4:!: 16.2 

* *:pく0.01，*:pく0.05
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表 10 .モヤモヤ病小児の脳波 α 波 power% 

頭頂部 後頭部

C (8--..1 0 C /5) o (10--..13c/s) C (8---10c/s) o (1 0"-' 13 C /5) I 

5-..， 7歳

control 21 .2+ 11.0% 6.9+5.6% 28.1 + 13.2% 5.8+2.3% 
(N=28) (N=28) (NI = 34) (N=34) 

patient 9.8+2.6* 5.6+0.5 9.()+6.0*牢 4.9+2.2 
(N=4) (N=4) (N=4) ~ (N=4) 

8-"'10歳

control 28.5+ 12.7 12.1+9.2 38.7+ 15.3 13.0+10.1 
(N=38) (N=38) (N =40) (N=40) 

patient 32.7+ 10.4 9.7+2.7 49.0+6.2 13.4+0.9 
(N=4) (N=4) (N=4) (N=4) 

11-..，14歳

control 31.7+14.2 16.3+8.0 44.3+ 15.2 21.3+12.2 
(N =34) (N=34) (N =34) (N=34) 

patient 21.8+10.1*事 10.8+5.3** 23.7+ 13.6*事 21'.9+20.9 
(N = 12) (N = 12) (N = 12) (N = 12) 

」 一一

上記の値は左右の脳波を平均して示した。 * : p<0.05，り:p<O.Ol 
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70 

モヤモヤ病小児の後頭部脳波C帯と D帯の pO¥>，ler%の関係 (11""14歳)図6.
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第皿章 モヤモヤ病小児脳波の rebuildup現象の出現機序

皿-1 目的

小児モヤモヤ病の脳波の特徴とされている過呼吸賦活:後の rebuildup現象の出

現機序を明らかにし、 rebuildup現象に伴ってみられる一過性脳虚血発作の病態を

検討する。

皿-2 対象及び方法

対象は、第E章と同じモヤモヤ病小児 10例(男5例、女5例、年齢 11. O:t 

2. 6歳)である。

これら 10例に対し、 BERG・Fourier脳波定量解析装置 (O.T.M.BIOMEDICA) 

を用い、過呼吸賦活前2分、過呼吸賦活4分、過呼吸中止後4分間一過呼吸中止後

4分までに脳波、臨床症状の改善がみられない場合は、それらが改善するまで-1

分毎に脳波定量解析を行った。過呼吸賦活は呼吸数を 1分間 25回とし、呼吸ピッ

クアップ装置により腹式呼吸を脳波上に同時記録し、深呼吸が十分に行われている

ことを確認しながら行った。結果は、 A帯 (2-'-4c/s)、B帯 (4--8 c/s)、C

帯 (8.......10c/s)、D帯 (10 -.-1 3 c/s)、E帯(1 ~~ c/s以上)の各周波数帯域

における powerspectrumを30秒毎に 1回、 4mm/ 3 0 secの速度で描出して表

した。また、 1分毎の各周波数手宮城における powerspectrumを記録した。全症例

で腹式呼吸の記録及び経時的動脈血ガス分析を施行した。

症例3、5、 6、 8、 10の5例で反復して上記の powerspectrum解折、腹式

呼吸記録、動脈血ガス分析検査を行った。

症例3、 5、 6の3例で、 hotwire flowmeter (ミナトレスピロモニタ -R)を

用いて過呼吸賦活前、中、後の 1回換気量、呼吸数、分時換気量を 15-20秒毎

に測定し、動脈血ガス分析を 30秒--1分毎に絡行した。

手術を施行された症例5、 6、 10の3例で手術前後の過呼吸賦活時の脳波定量
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解析及び血液ガス分析を行った。

また対照として、正常児8例(男 3例、女5例、年齢9. 4:t3. 2歳)、過換

気症候群の女児 2例 (8歳、 14歳)を用い、過呼吸賦活時の脳波定量解析と呼吸

曲線の記録を行った。過換気症候群の 1例 (8歳)では、経時的動脈血ガス分析を

施行した。

測定値の有意差の検定には Student t検定を用いた。

m-3 結果

過呼吸賦活時の脳波定量解析の結果、小児モヤモヤ病は過呼吸賦活前・中・後の

両側後頭部における脳波の buildup現象、 rebuildup現象の有無により、以下の

3群に分類することが可能であった。

I群:過呼吸中の buildup現象と過呼吸中止後の rebuildup現象が同程度に

認められ、 rebuildup現象が遷延する(表2.症例 1--4)0 

E群:過呼吸による buildup現象に比して過呼吸中止後の rebuildup現象が

著明である(表2.症例5、 6)。

皿群:過呼吸中も過呼吸後も buildup現象が全く認められない(表2.症例 7

--10)。

以下、この 3群に分けて脳波定量解析の結果を述べる。

ffi-3-1 過呼吸賦活前・中・後の両側後頭部脳波の定量解析

図8に、過呼吸賦活前・中・後の両側後頭部の脳波を、 30秒に 1回、 4mml3 0 

secの速度で描出した powerspectrum図を示したロ両側のグラフは、横輸に過呼

吸前・中・後における左右後頭部2--4 c/s powerの2c/s以上の powerに対する

百分率(slow wave power %)を、縦軸には時間を 1分間隔で( 左右 power

spectrum図の中央)表している。

図8上段(症例1)はI群に属する 14歳男児の powerspectrum図である。
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Slow wave power~ は、過呼吸前の左後頭部 2 1. 2 ~、右後頭部 1 4 . 0 ~か ら、 過

呼吸中 3分30秒でそれぞれ頂値の5O. 7 ~、 37.3 ~に達し、 過呼吸後は徐々

に低下して中止後8分で‘過呼吸前の値に戻った。この際臨床症状は出現しなかった。

図8中段(症例 6)はH群に属する 10歳女児の powerspectrum図である。

Slow wave power~ は過呼吸前左後頭部 10. 7 %、右後頭部4. 7 %であったが、

過呼吸中左 16. 2 %、右 13. 3 %とわずかに増加し、過呼吸中止後3分30秒

で左 67. 9 ~、右 6 5. 2~ と著明に増加した。過呼吸中止直後に右上肢のしび

れが出現したが、 slowwave power %が過呼吸前の値に復した中止後 7分の時点で

は症状も消失した。

図8下段(症例7)は、皿群に属する 13歳男児例であり、過呼吸前・中・後を

通して slowwave power ~の変化はみられなかった(過呼吸前左後頭部 18. 7~、

右後頭部 17. 6 ~→過呼吸中左 2 9. 5~、右 17. 2%→過呼吸中止後左

1 8. 1 ~、右 1 6. O~) 。

以上各群の過呼吸前の slowwave power ~の値を O として、過呼吸中、過呼吸後

の頂値、すなわち slowwave power ~の増加の程度を示すと、表 1 1のとおりであ

る。過呼吸中の頂値は、対照群の4. 9:!:6. 7~に対し、 I群では 29.0:!:

11. 1 ~、 H 群では 16. 9:!:10. 7~と有意の増加が認められた (p<

O. 01)。しかし、 I群と E群との聞には有意差はみられなかった。過呼吸中止

後の slowwave power ~の頂値も、対照群の 2. 7:!:6. 5%に比し、 I群

25.5:!:13.3%、 H群39.4:!:16. 0%と著増し、対照群と I群、 E群

( 1群p<O.Ol.. n群p<0.05)及び I群、 H若手聞にも有意差が認められた

(p<O.O 1)。とくに、 I群における過呼吸中の slowwave power ~の増加、

E群における過呼吸中止後の slow wave power ~の増加が顕著であった。

参考のために、過換気症候群の2女児例について過呼吸による slowwave power 

%の変化を観察した。頂値は過呼吸中 3. 2---8%、過呼吸中止後2---6. 1 %の

増加にとどまり、 buildup現象、 rebuildup現象のいずれも示さなかった。

なお、 slowwave power ~の再現性をみるため、症例 5 、 6を対象として過呼吸

前・中・後の slowwave power %を 2回測定し、分散分析を行った。表 12のよう
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に危険率は 5%以下で再現性はきわめて良好であった。

m -3 -2 Rebuild up現象と年齢、宿病期間との関係

平均年齢は I群 11. 3歳、 E群 11. 5歳、皿群 1O. 5歳であり、また平均

宿病期間は I群5. 7年、 H群 7年、皿群 6. 2年であり、いずれも 3若手聞に有意

差はみられなかった。

m -3 -3 Rebuild up現象と臨床症状との関係

I、 H群ともに過呼吸後に一過性脳虚血発作がみられた。血群では初診時に4例

中3例で脳梗塞後遺症としての片麻療が認められた。 1群及びH群の 6例は知能が

正常 (I.Q8 6以上)ないし境界領域 (IQ76--85) であったが、皿群の4例

はいずれも IQ75以下の精神発達遅滞を示した。

国一 3-4 脳血管撮影所見

脳血管撮影所見を鈴木3)・梅諮t50)らの分類により評価すると、 I群においては

第ll--皿期相を、 H群においては第皿"'IV期相を、皿群においては第m--IV期相を

示し、 I群より H群、皿群に血管の閉塞性病変の遂行がみられた。

皿-3-5 頭部CTスキャン所見(図9)

I群では正常あるいは軽度の皮質萎縮を呈し、 1例に梗塞が認められた。 H群で

は皮質委縮は軽度であり、 2例ともに梗塞が認められた。皿群では全例に高度の皮

質委縮が、 3例に梗塞が認められた。
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皿-3-6 過呼吸賦活時の動脈血02，C02分圧(図 10) 

Rebuild Up現象の出現機序を明らかにする目的で、過呼吸賦活時の動脈血ガス分

析を施行した。

I群では過呼吸により動脈血02分圧の上昇(過呼吸前 10 7. 8:t 6. 9 mmHg 

→過呼吸中 13 2 . 2 :t 4. 2 mmHg)、動脈血C02分圧の低下 (34. 2:t5. 3 

mmHg-参22. 9:t 3. 4 mmHg)、アルカローシス(pH 7. 3 9 :t O. 0 2 → 

7. 54:t0. 03)の出現がみられ、過呼吸中止とともに動脈血02分圧の急激な

低下、動脈血C02分圧、 pHの過呼吸前値への復帰がみられた，動脈血02分圧が過

呼吸中止1分30秒---4分30秒後に各症例で最低値4a ~ 1'---7 8. 0 mmHg 

(6 O. 5:t 1 5. 4 mmllg)を記録し、それが過呼吸賦活前値に戻るまでに 7---

16分を要し、遷延性 hypoxiaを示した。動脈血C02分圧は 1分30秒から5分

で過呼吸賦活前の値に戻り、動脈血02分圧の回復に先行した。

H群の2例では過呼吸中は I群と同様の変化を示した。すなわち、動脈血02分圧

の上昇(過呼吸前11 2. 3:t 1. 6 mmHg→過呼吸中 14 2. O:t O. 9 mmHg )、

動脈血C02分圧の低下 (37. 2:t 1. 7 mmHg→2 6. 4:t 2. 5 mmHg )、ア

ルカローシス (pH7. 39:t0. 01 → 7. 51:t0.， 06)の出現が認められ

た。過呼吸中止後は動脈血02分圧が1分---1分30秒後に最低値66. 1 mmHg 

(症例5)、 6 9. 2 mI日Hg(症例 6)を示し、中止後3分で過呼吸賦活前値に復し

た。動脈血C02分圧は 2例とも過呼吸中止後 1分で過呼吸賦活前の値に復した。

皿若手では、図11に示した症例7のように過呼吸賦活が十分に行われたにもかかわ

らず、動脈血02分圧は過呼吸前98. 9:t 7. 1 mmHg、過呼吸中98. 8:t6. 8 

mmHgと不変であった。しかし、過呼吸中止 30秒---2分30秒後には 82.6:t8.

8 mmHgと低値を示した。動脈血C02分圧は過呼吸前3a. O:t 2. 5 mmHg、過

呼吸中 3O. 8:t 4. 4 mmH gとほぼ同様の値であり、過呼吸中止後も変化を示さ

なかったo pHも過呼吸前7.41:t0. 03、過呼吸中 7. 44:t0. '04とほと

んど変わらず、過呼吸中止後もほぼ同様の傾向であった。すなわち、皿若手では動脈

血O2分圧、 C02分圧、 pHの変化が I群、 E群に比していずれも軽微であった。

-48・



参考のため、過換気症候群の 8歳女児についても経時的に動脈血ガス分析を施行

した。本例でも過呼吸による動脈血02分圧の上昇(最高値140. 4 mmHg)がみら

れたが、過呼吸中止後の動脈血02分圧の低下は、 30秒後における 98. 5 mmIlgと

モヤモヤ病小児の I群、 H群に比較して軽度であった。過呼吸による動脈血C02分

圧、 pHの変化は過呼吸4分でそれぞれ 17. 1 mmllg、7. 64を示したが、中止

30秒後には28. 8 mmIlg、 7. 48まで回復したロ

皿-3-7 過呼吸中止時の呼吸パターン

脳波上 rebuildup現象を示す症例にみられた過呼吸中止後の動脈血02分圧低下

の原因を知る目的で、腹式呼吸曲線を脳波上に同時記録した(図 12、 13)。

図12に示した I群の症例1では、過呼吸中止30秒後に動脈血C02分圧が正常

化したにもかかわらず、中止後 1分40秒まで呼吸曲線は平坦であり、著明な呼吸

抑制が認められたロ E群の症例 5、 6においても、過呼吸中止後呼吸曲線の平坦化

がみられたが、その回復は l分以内であり、 I群に比較して早い傾向がみられた。

皿群の症例 8では、過呼吸中の腹式呼吸曲線で‘は過呼吸は十分に行われていたが、

動脈血ガス分圧に変化はみられず、過呼吸中止後 10秒で、不規則な呼吸運動に続

いて呼吸曲線の正常化がみられた(図 15)0 1群、 E群の症例では、呼吸抑制が

中枢住であるか否かを観察するため鼻呼吸の記録も行った。鼻呼吸の曲線も過呼吸

中止後平塩化を示し、中枢性の呼吸抑制であることが示唆された。

正常児8例と、参考のため過換気症候群の 2例についても、過呼吸中止後の腹式

呼吸曲線を記録した。いずれも過呼吸中止後、呼吸曲線はすぐに正常に回復し、平

坦化を示したものはなかった。

次に、呼吸ピックアップ装置では感度が低いため、浅表性呼吸の場合は呼吸曲線

が平坦化を示すと考えられたため、 I群及びH群にみられた過呼吸中止後の呼吸抑

制の程度を詳しく検討する目的で、 I群の症例3及びH群の症例5、 6の一回換気

堂、呼吸数、分時換気量を測定した。症例 3では過呼吸中止後、一回換気重には変

化はなく、呼吸数は 10--16/分に減少し、その後動脈血02分圧の低下(過呼吸
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中止後5分、動脈血O2分圧 87 mmHg)、脳波の rebuildup現象を呈し、四肢のし

びれが出現した(図 14)ロ

症例5では右EDAS術後6カ月時に同様の検査を施行した。一回換気量は過呼

吸終了後 15秒で過呼吸前の 2/3の 200ml/回まで減少したが、動脈血02分圧

は過呼吸中止後 7分まで 10 0 mmHg以上を示し、脳波の rebuildup現象や臨床症

状の出現もみられなかった(図 15)。

症例6では右EDAS術後1年9カ月に同様の検査を施行した。この時点、で脳血

管撮影で新生血管は認められなかった。過呼吸終了直後から一回換気量は過呼吸賦

活前の 1/2---1/3に減少し、それとともに動脈血02分圧の低下(過呼吸中止後

3分、動脈血02分圧 63m凶g)、脳波の rebuildup現象、頭痛、四肢のしびれが

認められた(図 16)。

以上、 3例において過呼吸中止直後から一回換気量減少あるいは呼吸数減少のい

ずれかの呼吸抑制がみられた。

ill-3-8 手術後の過呼吸賦活時の脳波と動脈血02分圧

手術前後の過呼吸賦活による slow wave power %と動脈血ガス分析圧の変化を、

E群の症例 5、 6及び皿群の症例 10で検討した。

症例5の右EDAS術前及び術後 6カ月の過呼吸賦活による左右後頭部脳波の

slow wave power ~と動脈血02分圧の変化を図 1 7に示す。初日前にみられた過呼吸

後の左右後頭部の slowwave power %の増加と動脈血02分圧の低下は、術後消失

した。しかし症例 6では、術前の過呼吸賦活による slowwave power %の増加と動

脈血02分圧の低下は手術(左EDAS)によっても改善せず、術後 1年 9カ月時に

は、症例5と異なり、過呼吸中の slowwave power %の増加(すなわち buildup 

現象)、過呼吸後の slowwave power %の一層の増加並びに遷延化傾向がみられた。

動脈血02分圧も過呼吸直後から低下し、中止後3分で 63 mmHgの最低値を示した

(図 18)。すなわち、症例5では手術により症状の消失、脳波の改善が認められ

たが、症例 6では動脈血02分圧の回復や脳波の改善はみられなかった。なお、症例
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6では初日後の脳血管撮影写でもEDASによる血管の新生は認められなかった。

症例 10の検査は、左STA-MCAanastomosisの術前及び術後 1年9カ月に

施行した(図 19)。本例ではもともと buildup現象や rebuildup現象は認め

られず、 slowwave power %も平坦であったが、術後は僅かに過呼吸中の slow

wave power %の変動がみられるようになった。

皿-4 考察

モヤモヤ病小児における脳波の rebuildup現象の発現頻度は、新委ら17)唐沢ら

111 )によりそれぞれ81%、 80%と報告されているが、自験例では 10例中 6例、

60%であった。 RebuildUp現象と年齢及び摺病期間との聞には、筆者らの症例で

は、一定の関係は認められず、これは白根ら 16)の報告とも一致した。

Build Up現象、 rebuildUp現象は脳血管撮影像及び頭部CTスキャン像で変化

の少ない群(モヤモヤ血管が豊富に見られ、脳血流不全が進行していない症例)に

認められた。 BuildUp現象、 rebuildUp現象の認められなかった症例では後遺症

として知能低下あるいは片麻療を生じた。

モヤモヤ病小児の脳波の定量解析を行った報告は極めて-少なく、症例数も少ない

17) • 17 O)・171)。筆者らは、モヤモヤ病における過呼吸賦活時の脳波の buildUp現

象、 rebuildUp現象を詳細に分析する目的で、 powerspectrum から 2--4 c/sの徐

波の百分率 (slowwave power %)を算出し、これにより buildup現象、 re-

build up現象を定量化し、対象を以下の 3群に分類した。

I若手:過呼吸賦活時 slowwave power %の増加、すなわち buildup現象を示し、

いったん slowwave power %が減少するが、その後再び増加し、増加した

状態が遷延する。経時的な slowwave power %の変化が二峰性となる。

H群:build up現象、 rebuildup現象が共にみられるが rebuildupが著明で

あり、経時的 slowwave power %の変化がー峰性となる。

皿群:build up現象、 rebuildup現象ともにみられず経時的 slowwave power 

%は直線を示す。
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この分類に沿って、モヤモヤ病小児の脳波の特徴、知能、動脈血O2分圧の変化、

脳血管撮影像及び頭部CTスキャン像を一括して示すと表 13のとおりである。 1

若手は脳血管撮影像、頭部CTスキャン像で最も変化が軽度であった。 H群ではそれ

らの画像所見は増強し rebuildup現象が顕著となった。さらに進行して皿群に移

行すると、過呼吸賦活に対して全く反応せず、知能低下を示すようになった。本研

究では経過観察期聞が5年と短かかったため、同一息児で I群→ E群→皿群と進行

した症例は観察されなかった。

次に、過呼吸中・後の動脈血02分圧の変化と過呼吸中止後の呼吸パターンを I

~皿群に分けて図示すると表 14のとおりでああ。 1群、 H群では過呼吸中止後す

べて呼吸曲線が平坦化したが、これは無呼吸ではなく、呼吸ピックアップ装置の感

度が低いため呼吸曲線上では平坦化を示したものと考えられ、一回換気重の減少と、

呼吸数減少が確認された。 1群、 E群では皿群及び対照群と比較して呼吸抑制が著

しく、このために rebuildup現象が出現するものと考えられた。皿群において過

呼吸中の02、CO2、 pHの変化がほとんど見られないことから、過呼吸が十分に

行われなかった可能性も考えられたが、過呼吸中の腹式呼吸曲線上からは、過呼吸

が行われたと推測された。血群の症例では hotwire flowmeterを用いた 1回換気

堂、呼吸数の測定は行われなかったが、過呼吸に対する呼吸中枢の反応が低下して

いることが示唆された。

過呼吸中の buildup現象に関しては、まだその機序は十分に解明されていない

が、過呼吸による動脈血C02分圧の低下が脳の小動脈の収縮をきたし、脳血流を

減少させるために生ずるといわれている 11針。しかし、 rebuildup現象をこの機序

で説明するのは無理があり、筆者らは別の成因を考えてきた。すなわち、 1984

年、筆者らは初めてモヤモヤ病の動脈血ガス分析を行い、過呼吸賦活後の動脈血

02分圧の低下に一致して slowwave power %の増加が、動脈血02分圧の上昇に伴

って slowwave power %の減少が認められたことから、動脈血02分圧の低下が

rebuild up現象の原因であると報告した 175)。過呼吸賦活により低下した動脈血

C02分圧は、過呼吸中止後すぐに上昇し、 slowwave pow'er %の回復過程や回復時

間と一致しなかった。
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Rodinらtt 9)、一条t20)らは正常人でも過呼吸後に無呼吸がおこることを報告し

ているが、筆者らの成績では呼吸曲線が過呼吸後平坦化を示したのは、 I群、 H群

のモヤモヤ病小児のみであり、対照群の8例及び過換気症候群の 2例では無呼吸は

認められなかった。筆者らの症例では、前述のように、鼻呼吸及び腹式呼吸におい

て抑制がみられたことから、中枢性呼吸抑制による動脈血02分圧低下が rebuild

up現象の主要要因であると考えられた。

モヤモヤ病脳波の過呼吸賦活による buildUp現象、 rebuildUp現象の発現機序

に関しては、 I、H群の rebuildUp現象を呈する症例で特に呼吸抑制が著明であ

ること、阻群の rebuildUp現象を示さない症例では過呼吸賦活による動脈血02，

C02分圧の変化をほとんど認めないことから、モヤモヤ病の血管変化と動脈血02、

C02分圧の変化について考える必要がある。

皿若手のようにモヤモヤ病が縮少してくる時期には、脳は常に ischemichypoxia 

の状態にさらされ、脳血管は最大限拡張し、脳循環堂は減少しており、いわば“伸

びきったゴム"の状態にあると考えられる。したがって過呼吸により動脈血C02分

圧が多少変動しでも脳血管は収縮し得ず、 buildUp現象も rebuildUp現象も呈さ

ないと考えられるロ一方、モヤモヤ病の初期から増生期にかけては、動脈血C02分

圧の低下に対し脳血管の反応は良好に保たれているため buildUp現象を来すが、

これに伴う脳血管の収縮により脳循環は低下し、呼吸抑制がもたらされる。動脈血

02分圧が低下すると脳血管は拡張するが、動脈血02分圧 50--6 0 mmHgでは脳血

流の著しい増加は見られず60)・61)、遷延性の hypoxiaを生じ、これにより re-

build up現象を呈するものと考えられる。

I群で buildup現象が、 H群で rebuildup現象が著明であったことは、脳血

管のC02に対する反応性が十分に残っていて、血管の拡張・収縮に予備能力のある

I若手と、 C02反応性がやや減少し、脳血管が拡張傾向を示している H群の差として

理解することができる。

モヤモヤ血管のみられる症例に rebuildup現象が見られることから、モヤモヤ

血管自体が rebuildup現象を引き起こすという推論も報告されている 11) ， t t 2)。

しかし、林らt76)によれば、モヤモヤ血管は脳血管撮彫像から予想されるほどの副
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血行路としての機能はないと報告されており、モヤモヤ血管そのものよりも、脳の

慢性的 hypoxiaによって生じる脳血管全体の拡張が、 C::02、02に対する反応性

の差を生じ、 buildup現象、 rebuildup現象の発現を規定するものと考えられる。

モヤモヤ病の術前・術後の脳波の変化に関する報告は少ない。唐沢ら111)、高橋

ら17t )は、術前に過呼吸後の rebuildUp現象を呈した症例が73%であったが、

術後 3カ月以降では 9%にみられるのみで改善がみられたと報告した。筆者らの症

例では、 rebuildUp現象のみられた 2例中 1例は 6カ月後にrebuildUp現象が消

失し、 1例は 1年9カ月後で rebuildUp現象が存続しており、脳血流不全の進行

した 1例では、手術による明かな改善はみられなかった。

以上のように、過呼吸賦活時の脳波定量解析と動脈血ガス分析により、 rebuild

up現象の出現には動脈血02分圧の低下が関与していることが示唆された。また、

過呼吸賦活時の buildUp現象、 rebuildUp現象の出現様式、動脈血02分圧の変

化、過呼吸中止後の呼吸様式、頭部CTスキャン像、脳血管撮影像、知飽によりモ

ヤモヤ病小児は 3群に分類可能であった。今後、 rebuildUp現象と動脈血02分圧

の関係をさらに精査する必要がある。
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過呼吸賦活前・中・後の両側後頭部の脳波定量解析図8

下段は皿群中段は H群(症例 6)、

pO¥.;1er spectrum図を示す。

上段は I群(症例 1)、

の(症例 7)
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表11 .過呼吸による slowwave power %の変化

過呼吸中の頂値 過呼吸中止後の頂値

I群 29.0+ 11.1 %一 一 25.5土13. 一
※ 

※ ※ ※ 
※ 

11群 16.9+10.7% 一 39.4土16. 一
※ ※ ※  

※ ※ ※  

III群 5.6土11.0%一
※ 

※ 

対照 4.9+6.7% 一一 2.7+6.5% -.J --1_ 

過呼吸前の値を Oとして slolA1 wa ve power %の増加の程度を比較したロ

※※: p<O. 01， ※<0. 05 
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表12 .過呼吸による sloωwave po\~er 910の再現性

1回目 2回目 F 

過呼吸前 42. 0 % 44. 3% O. 8 2 

症例5 過呼吸中 44. 6 5 1. 3 1. 6 1 

過呼吸後 64. 6 62. 3. O. 44 

過呼吸前 9. 3 9. 5 O. 0 0 

症例 6 過呼吸中 11. 9 11.. 8 O. 0 0 

過呼吸後 60. 5 57.. 6 O. 64 

症例 5，6を対象として過呼吸前 2分、過呼吸中 3分、過呼吸後3分の

左右後頭部の slo\~ ¥4Jave pO¥l，ler %を 2回測定し、分散分析を行った。危険

率5%以下で 1回目と 2回目の slow wave power ~Yo聞に有意差は認められ

なかった。
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図9.モヤモヤ病小児の頭部CTスキャン像

I群(図左から症例1、 2、 3)では正常あるいは軽度の皮質萎縮

を呈し、梗塞が3例中 l例に認められた。 H群(図左から症例5、 6) 

では皮質萎縮は軽度であり、 2例ともに梗塞が認められた。皿群(図

左から症例 7、 8、 9、 10)では全例に高度の皮質萎縮が、 4例中

3例に梗塞が認められた。
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図 10 .モヤモヤ病小児の過呼吸賦活時の動脈血ガス分圧
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図11 .迫J呼吸中の腹式呼吸パターン(症例 7)
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m.若手の症例 7の過呼吸中 2分 30秒から 2分 40秒までの脳波と腹式呼吸パタ

ーンを示した。十分な過呼吸賦活が行われた。
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図12 .過呼吸中止後の腹式呼吸パターン(症例 1)
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1，群の症例 1の過呼吸中止後 1分 30秒から l分40秒までの脳波と腹式

呼吸パターンを示した。過呼吸中止直後からみられた呼吸曲線の平坦化は 1

分40秒まで持続し、著明な呼吸抑制が認められた。
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図13.過呼吸中止後の腹式呼吸パターン(症例8)

LaT 

RaT 

LpT 

RpT 

LC 

RC 

LP 

RP 

しO

RO 

ECG 

Resp 

Ki.B. 7Y3月.ト1oyamoyadisease Post-H.V.(10sec) 

ー身ー-

-ート崎由、-・..r#o由『

' ......... ヘ.......，.ゾー『句-ー』

戸崎~

叫身、』司〆、ーゐ孔暗崎

lーん--戸、--̂-'、

l、Jべ‘~戸、..，.，...孔--

...，)r-.，....，守戸、J 向い

』正、----------

←~"þlV 

国群の症例8の過呼吸中止後 10秒から 20秒までの脳波と腹式呼吸

パターンを示した。過呼吸中止後 10秒で、不規則な呼吸運動に続いて

呼吸曲線の正常化がみられた。
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図14 過呼吸賦活時の呼吸(症例3)

r一一τ

T.V.は一回換気量、RRは呼吸数、 Pa02は動脈血02分圧を示す。

過呼吸中止後、 一回換気重には変化はなかったが、呼吸数は減少し、

その後Pa02の低下がみられたロ
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図15.過呼吸賦活時の呼吸(症例 5)

T.V.は一回換気量、 RRは呼吸数、 Pa02は動脈血02分圧を示す。

一回換気量は過呼吸終了後15秒で過呼吸前の 2/3の2OOml/固

まで減少したが、動脈血02分圧は過呼吸中止後7分まで 10 0 mmHg 

以上を示した。
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図 16 .過呼吸賦活時の呼吸(症例 6)

L 

T.V.は一回換気量、 RRは呼吸数、 Pa02は動脈血02分圧を示す。

過呼吸終了直後から一回換気量は過呼吸賦活前の 1/2---1/3に

減少し、それとともに動脈血02分圧の低下が認められた。
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手術前後の過呼吸賦活時の両側後頭部の脳波図 17 

%と動脈血O2分圧の変化(症例5)一一一 slow wave power 

%の増加とslow wave power 

右EDAS術後 6カ月には消失した。
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動脈血02分圧の低下は、
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手術前後の過呼吸賦活時の両側後頭部脳波図18 

%と動脈血02分圧の変化(症例 6)一一 slowwave power 

slow wave power %の増加と動脈血02分圧の過呼吸賦活による

左EDAS術によっても改善せず、過呼吸中からの slow低下は、

%の一層の増過呼吸後の slowwave power 

加並び}こ遷延化傾向がみられた。
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図 19 .手術前後の過呼吸賦活時の両側後頭部脳波

一-slow wave power %の変化(症例 10) 

過呼吸賦活による buildup現象や rebuildup現象はもともと

認められず、 slowwave power %も過呼吸前・ l中・後を通じて平坦

であったが、左STA-MCA吻合術後1年 9カ月には僅かに過呼

吸中の slowwave power %の変動がみられるようになった。
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表13・モヤモヤ病小児における脳波、知飽、脳血管鍛彫像

及び頭部CTスキャン像

君学 II 若手 111 群

過呼吸中の
+ + 

波I~~ _~u~.l~ up 
脳 過呼吸後の + 

斗十

rebuild UPI | 正常

知 能 ~境界 正常~境界 低下

過呼吸による動脈血 l /レ /し-
02分圧の変化

脳血 管撮影像 :
II ~ 111 III ~ IV III~ V 

正常~軽度皮質萎縮 中等度皮質萎縮 高度皮質萎縮

頭部CTスキャン像 | 梗塞(1 / 4例) 梗塞 (2/2例) 梗塞 (3/4例)
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表14.過呼吸賦活中・後の励脈血02分圧の変化と呼吸パターン

過呼吸中・後の動脈血02分圧の変化 過呼吸中止後の呼吸パターン

I群 ヘ/
11群 ヘ「一 . 

.・・

III群 ;-.-~ 

対照 〈 /、/¥ノヘ¥
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第W章 モヤモヤ病小児の一過性脳虚血発作に対する ()2投与の効果

IV-l 目的

第皿章において、モヤモヤ病小児の過呼吸後の脳波の rebuildup現象の出現に

動脈血02分圧の低下が関与していることを、動脈血ガス分析の結果から推論した。

本章ではこの点を明らかにするために、 02投与の脳波、臨床症状及び動脈血ガス分

圧に及ぼす影響を検討した。

IV-2 対象及び方法

対象は、 rebuildup現象の観察されたモヤモヤ病小児男児2例(症例 3、 9)、

女児 2例(症例5、 6)の計4例である。症例9は、基礎波及び過呼吸賦活時の定

量解析の際にはrebuildup現象を示さなかったが、それから4年経過し、 rebuild

up現象が出現してきたため、今回の研究対象に加えた(表15)。まず4例の過呼

吸前・中・後の脳波をBE RG -Fourier解析装置で定量解析し、ついで過呼吸直後

から 100%02をo.5--2 1/分吸入させ、脳波を同様の方法で解析し、脳波の

変化と臨床症状の推移を比較検討した。同時に 30秒-.'1分毎に動脈血ガス分析を

行い、臨床症状、脳波、血液ガスに対する02投与の効果を検討した。測定値の有意

差検定には Studentt検定を用いたー

IV-3 結果

症例9の過呼吸後2分30秒の脳波を図 20に示す。 02投与をしない場合(左)

は、両側後頭部に α波がわず

いた。しかし、過呼吸直後から02をO.51/分投与した場合(右)は、徐波が減

少し、両側後頭部に α波が優位に出現した。同時に記録した腹部の呼吸曲線も02投

与前は平坦で、呼吸抑制が示唆されたが、 02投与後は正常に復帰した。
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この変化をより明確にするため、同症例の後頭部脳波 powerspectrumの経時的

変化を図21に示す。 02投与をしない場合(左)は、過呼吸により 2--4c/sの徐

波が増加し、過呼吸後、 11 c/sにみられた α波が消失傾向にあったが、 02を投与

した場合(右)は、過呼吸後30秒で α波は 11c/sにピークを示した。これに伴っ

て臨床症状の改善もみられ、 02投与をしない場合は過呼吸終了後4分30秒まで感

心、しびれ感が続いたが、 02投与により、それらの症状は25秒で消失した。

さらに、症例5の02投与の有無による 2--4c/sの徐波の部分の経時的変化、す

なわち slowwave power ~の変化と動脈血02分圧、 C02分圧の変化を図 22 に示

す。

02 を投与しない場合は、動脈血02分圧は過呼吸直~tの 14 2 mmHgから 1分後の

1 0 3 mmHg、2分後の51 mmHgへと急激に低下し、以後徐々に増加する傾向を示し

た。 Slowwave power %も、左後頭部で過呼吸後 1分 5 6. 3 %、右後頭部で過

呼吸後3分 59. 1 %と頂値を示した後、過呼吸後 6分で左後頭部 2O. 2 %、

右後頭部16. 7 %と過呼吸前の値に戻った。過呼吸直後から、 100%020.5

1/分を投与すると、動脈血02分圧は過呼吸後の 14~2 mmHgから徐々に上昇し、

1 5 0 --2 0 0 mmHgの聞に保たれた。 Slowwave power %も、過呼吸後 1分で最高

の左後頭部 64. 0 %、右後頭部65. 6 %と増加し、以後急激に減少し、過呼吸

後4分で左後頭部21. 4 %、右後頭部23. 0 %と過呼吸前の値に戻った。動脈

血C02分圧は、過呼吸開始後3分で22. 8 mmllgまで低下したが、過呼吸中止直

後から上昇し始め、中止後3分で 35 mmIlgに達した。しかし、 02を投与すると、

動脈血C02分圧は過呼吸後6分まで 30 mmHg以下の状態を示した。臨床症状も、

02を投与しなかった場合は、頭痛が過呼吸後 7分 30秒まで続いたが、投与した場

合は、頭痛が30秒で回復した。

同様に、症例 6の slowwave power %の変化と動脈血02分圧の変化を図 23に

示す。 ，02を投与しなかった場合は、動脈血02分圧は過呼吸後3分では 62 mmHg 

まで低下し、 slowwave power %は過呼吸後4分で左後頭部 65. 2 %、右後頭部

73. 0%まで増加した。そして、動脈血02分圧の回復とともにslowwave power 

%は減少し、過呼吸後10分で‘過呼吸前の値に戻った。過呼吸直後から02を投与し
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た場合は、動脈血02分圧は 15 0 ---2 0 0 mmllgに保たれ、 slowwave power %は

過呼吸後1分で右後頭部39. 7%、同 2分で左後頭部51. 2 %と頂値を示した

が、 その後急激に減少し、 過呼吸後5分でほぼ過呼吸前の個に戻った。 動脈血

C02分圧は過呼吸により 29. 5 mmllgまで低下したが、過呼吸後1分には35. 3 

mmHgまで上昇した。 02を投与すると過呼吸後 30秒で 36. 1 mmHgまで上昇し、

その後速やかに過呼吸前値に復した。 02投与を行わなかったときにみられた上肢の

脱力、頭痛も、 02投与後は全く出現しなかった。

過呼吸後の呼吸を詳細に検討するために、 hotwire flow meterを用いて 20秒

毎に一回換気量と呼吸数を症例5及び6で測定した。図24に症例 6の結果を示す。

02を投与しなかった場合は、一回換気量が過呼吸前の250mlに対し 120--

150m1に減少したが、 02を過呼吸直後から投与した場合は、一回換気量の増加が

認められた。

次に02投与による後頭部脳波 slowwave power %の回復速度、すなわち， re-

build up現象の回復速度(slow wave power % recovery rate )の変化を、 4症

例のベ5図左右計 10回の測定値で検討した(図 25)0 回復速度は、 02投与前の

5. 5:t4. O%/minから02投与後 11.8:t4. 2%/凶nへと有意の増加を

示した (p<O.OOl)。

また、 02投与による両側後頭部の slowwave power %の回復時間(slow wave 

power % recovery time )の変化を同様に検討した(図 26) 0 02投与前は回復

に8. 1:t1. 2分を要したが、 02投与後は4. 3:t1. 8分と有意に減少した

(p<O. 01)。

IV-4 考察

以上のように、モヤモヤ病小児に02を投与して動脈血02分圧も150---200

mmHg に保つことにより、過呼吸後の脱力、意識障害、頭痛等の一過性脳虚血発作症

状の消失ないし改善がみられ、さらに slowwave power %の回復速度及び回復時聞

からみても rebuildup現象の有意の改善がみられたことは、動脈血02分圧低下と
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rebuild up現象の出現との因果関係を一層裏付けるものと考えられた。

吉井らt9)は、モヤモヤ病患者に 5%C02+95%()2を吸入させたところ、

room air下の過呼吸中に認められた徐波が消失したと報告している。また鈴木ら

177 )も、モヤモヤ病息者に 10 0 %02及び8%C02+92%02を吸入させて過呼

吸時の脳波を検討し、 10 0 % 02吸入下では、過呼吸中の buildUp現象は軽度に、

過呼吸後の rebuildUp現象はより強く抑制されたが、 8%C02+92%02吸入

下では4・ buildUp現象、 rebuildUp現象ともにほぼ完全に抑制されたと報告した。

筆者らは、過呼吸中には02投与を行わず、過呼吸による buildUp現象を自然に

出現させ、過呼吸終了直後から 02を投与して、 rebuildUp現象の推移を観察をし

た。これはモヤモヤ病の他の研究ではみられない点である。

過呼吸によりいったん低下した動脈血C02分圧の回復過程をみると、 02投与に

より回復が遅延し、 slowwave power %及び臨床症状の改善と並行しなかったこと

から、 C02と rebuildUp現象との関係は否定されるように思われた口過呼吸中か

ら開始された 8%C02+92%02吸入下の実験でも rebuildUp現象が抑制され

ることから、 02そのものが rebuildUp現象の改善に関与しているものと考えられ

た。

モヤモヤ病においては、 hypocapneaに対する脳血管の反応性が良好に保たれてい

る場合が多く 74)・79)、buildUp現象が出現しやすい傾向にあると考えられる。動

脈血C02分圧の低下によって脳血管が収縮すると脳血流が減少して呼吸抑制を生じ、

動脈血02分圧の低下を来す。これによって rebuildUp現象が発現するが、過呼吸

直後から02を投与すると、 新たに02による血管収縮反応が生じるものの、

hypoxiaが解除されるために rebuildUp現象の改善がみられるのではないかと考

えられる。

過呼吸直後から02投与を開始したときの連続的脳血管撮影、脳血流測定、 PET

( positron emission tomography，陽電子放射断層法)が実施できれば、以上の仮

説を証明することが可能であると考えられるが、現在のところそのような研究はま

だなされていない。

02投与によってモヤモヤ病の一過性脳虚血発作の症状を予防あるいは軽減し得る
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ことは、臨床症状の予防法が確立されていない現在、感児の管理、指導上きわめて

有益なことであると考えられる。筆者らは、日常生活へのこの研究成果の応用を試

み、携帯用酸素ボンベ (02-Pack)を用い、臨床症状、 rebuildup現象を抑制す

るための酸素流量、酸素投与時間、至適動脈血02分圧を検討中である。また、 02

投与による臨床発作の軽減が、本疾態の進行にどのように関与するのか、長期的な

展望から検討していく予定である。
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表15.02投与の対象

Age of Age of EEG findings Clinical 

Case No. Name Sex onset examlnatlon HV-build up HV-rebuild up symptoms 

3 . T.W. M 3 y 9 y + + 
unconsclousness 

headache 

11 y + + nausea 

5 . M. K. F 6 y 13 y + + headache 

17 y + + numb feeling 

6 . 3 y 10 y + + 
headache 

R.M. F 
numb feeling 

M.S. M 4 y 12 y- + + 
nausea 

9 . 
numb feeling 
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図20.O2投与による過呼吸後脳波の変化(症例9)

過呼吸後2分30秒の脳波。左は対照でO
2投与をしない場合、右は過

呼吸直後から O2をO.51/分投与した場合を示す。 O
2投与により徐波

の減少、両側後頭部優位の α波の出現及び呼吸抑制の消失がみられた。
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O2 I nhalation (一) O2 I nhalation (+) 

左後頭部 右後頭部 左後頭部 i'l ( 右後頭部

4 8 12 16 0 4 8 

図21. 02投与による両側後頭部脳波 powerspectrumの変化(症例9)

図中央より左側がO2を投与しない場合、右側が02を投与した場合の

pot~ er spectrumである。縦軸は時間を示し、 30秒に 1回の割合で過呼吸

前3分、中4分、後 10分までの powerspectrumが示されている。 02を

投与しない場合は過呼吸により 2--4 c/sの徐波が増加し、過呼吸後、 1 1 

c/s'こみられた α波が消失傾向にあったが、 02を投与した場合は、過呼吸後

30秒で α波は 11c/sにピークを示した。
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破線は過呼吸後

51/分投与したときの変化を示す。

実線は02投与前の過呼吸前・中・後の変化を、

1 00%02をo.
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破線は過呼吸後から実線は02投与前の過呼吸前・中・後の変化を、

1 00%02を21/分投与したときの変化を示す。
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02を投破線は過呼吸後から 10 0 % 02を21/分投与した場合を示す。

与しなかった場合は、過呼吸後一回換気量が過呼吸前の 1/2---2/3に

一回換気量:の増加が認められた。02を投与した場合は、減少したが、
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第V章結語

モヤモヤ病小児 10例の安静覚醒閉限時の脳波及び過l呼吸前・中・後の脳波を

B E RG  -Fourier解析装置で定量解析した。これらの結果と臨床症状、知能、脳

血管撮影像及び頭部CTスキャン像との関連性について検討した。また、モヤモヤ

病における過呼吸後の rebuildup現象の出現機序を解明する目的で、経時的動脈

血ガス分析、呼吸パターンの観察を行い、以下の結果を得た。

1.モヤモヤ病小児 10例中9例で、正常児に比較して、脳波各記録部位における

2 --3c/sの slowwave power ~の著明な増加が認められ、これが、小児モヤ

モヤ病の脳波の特徴のーっと考えられた。

2 .一過性脳虚血発作 (T1 A)を鎖国に起こしている症例では、特に 2--3c/sの

slow wave power %の増加が認められ、頻回のTIAにより徐波化が促進される

ことが示唆された。

3.過呼吸により脳波の buildup現象、 rebuildup現象がともに認められなかっ

た症例で過呼吸前の α波 power%に左右差がみられ、モヤモヤ病進行例の特徴

であると考えられたロ

4.過呼吸前・中・後における脳波 powerspectrum 、:動脈血ガス分圧、知能、脳

血管撮影像、頭部CTスキャン像を検討した結果、小児モヤモヤ病は3群に分類

することが可能であった。 3群問に進行度の違いがみられたが、長期的に今後の

進行の有無を観察していく必要があると思われた。

5. Rebuild up現象の出現には、過呼吸終了時の呼吸抑制(一回換気量の減少、呼

吸数減少)に伴う動脈血02分圧の低下が関与していると考えられた。

6.脳血行再建術後、基礎波の改善、 rebuildup現象の消失をみた症例があり、本

手術はモヤモヤ病に対し有効な治療法と考えられた。

7.過呼吸後の02投与は、脳波の rebuildup現象及びTIA症状の発現を予防す

る効果があった。
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