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研究成果の概要（和文）：もやもや病の血管病理については研究が困難な領域である。我々はこの問題についていくつ
かのアプローチを行った。１）患者および家族の了解を得てバイパス手術中に明らかに閉塞している血管がある場合の
み完全閉塞を確認後採取し病理学的に検討した。３例の検体が得られ従来の内頸動脈の報告と同様に内弾性板が肥厚蛇
行重層化していた。２）MRI-CISS画像により内頸動脈、前大脳動脈、中大脳動脈の外径を測定したところ正常成人、動
脈硬化性疾患の患者に比べ有為差をもって外径の狭窄が見られた。
以上の結果からもやもや病の血管病変は収縮性変化が病態の初期と考えられる(Constrictive  remodeling）

研究成果の概要（英文）：We studied the arterial pathophysiology of moyamoya disease. We evaluated 3D-CISS 
MRI studies of 16 patients with MMD, 8 with atherosclerotic middle cerebral artery stenosis, and 27 contro
l subjects.  We compared the outside diameter of the intracranial arteries in these 3 groups.The outside d
iameter of the internal carotid- and the middle cerebral artery (ICA, M1) in the MMD group was significant
ly smaller than in the other 2 groups (p < 0.05).  Furthermore, the outside diameter was unrelated to the 
progression of internal canal stenosis grade evaluated from digital subtraction angiography.
 Ours is the first 3D-CISS MRI documentation that in MMD patients, a decrease in the outer diameter of the
 ICA and M1 precedes the decrease in the inside stenotic change of these vessels.  We suggest that changes
 in the ICA and M1 precede the manifestation of interior pathologial stenosis and may constitute the first
 step in MMD progression.
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１．研究開始当初の背景 

もやもや病は、頭蓋内の両側内頸動脈の終末

部に慢性進行性の狭窄と周囲に側副血行路

として新生血管網を生じる疾患である。本疾

患は１）若年者梗塞の主要原因の一つであり

ながら、２）中年以降脳出血を惹起する。 

その原因は全く不明であるが、その治療法に

ついては多くの研究がなされ、診断が確定し

た本疾患に対しては脳虚血発作の予防に関

してはある程度確立されてきている。 

しかしながら、我々のもやもや病の機能予後

に関わる因子の検討結果からは、 

１）初発時から機能障害が強いものは、その

後の治療でも改善は少なく、 

２）脳出血は重篤な障害をのこす傾向が強い

（図-１：脳出血例の長期予後）。 

図-１ 

以上の事からもやもや病の根本的な病因を

明らかにし、根本的治療・予防法の確立が必

要であることを痛感するがその病因は全く

不明である。 
 
２．研究の目的 

もやもや病は頭蓋内の血管病変が主体であ

り、その病理は１）平滑筋の変性細胞死によ

る中膜の菲薄化、２）内弾性板の彎曲多層化 、

３）血管平滑筋増殖による内膜肥厚とされて

いる (Surg.Cereb.Stroke37;321-337,2009)。 

本来これらの血管の病変を詳細に検討でき

れば病因が明らかになると考えられるがこ

れらのデーターはすべて剖検から得られた

ものであり、もやもや病の病因研究を困難と

している主な点は病変の主体が頭蓋内の血

管であり生検が不可能（困難）なことである。

今回我々はこれらの血管自体の病理を何ら

かの方法で検討しもやもや病の病因を明ら

かにする目的で本研究を行った。 
 
３．研究の方法 

(1)もやもや病に対するバイパス手術時に採

取可能な中大脳動脈の血管壁を採取し病理

学、生化学、分子生物学的な解析を行う。 

(2)もやもや病の基本的な病変は両側の内頸

動脈先端部から両側の前大脳動脈／中大脳

動脈への分岐部に存在している。これらの血

管の狭窄がどのように進行するかが本疾患

を解明する基本となる問題である。我々は

3.0 Tesla の MRI の CISS 画像を用いてこの部

分の詳細な構造、外径の太さを解析した（図

-２A:正常、図-２B:もやもや病）。更に血管

の外径を評価するために脳血管撮影(DSA)正

面像にてC1/C5部の内径比(図-２C)を同時に

計算した。 
 

 

図-２A 正常      図-２Bもやもや病 
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図−２C 



４．研究成果 

(1)術中に中大脳動脈の壁を採取し組織を検

討したが現在のところ正常（動脈硬化性疾

患）との明らかに差が生じた分子には至って

いないが現在も研究は継続中である。興味深

い事に研究期間中に手術を行った患者のう

ち３例に末梢中大脳動脈が明らかに閉塞し

ている所見が見られ血管を採取した。(図-

３:EVG 染色) 

図-３ 

すなわち従来の内頸動脈に見られる変化が

中大脳動脈の末梢にも起こっている事をこ

れらの症例は示している事になる。 

 

(2)先述の CISS画像により測定した動脈の外

径と内径の比率をプロットすると大変興味

深い結果が得られた。（図-４） 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

まず第一にもやもや病においては主要脳動

脈の外径は明らかに縮小していることが明

らかになった。この結果は中大脳動脈におい

ても同様であった。更に興味深いのは動脈内

径がまだそれほど狭窄が見みられない時期

からすでに外径が狭窄していることが明ら

かになった。すなわちこの現象（外径狭窄）

は病初期から見られる現象であり動脈の狭

窄性変化が本疾患の本態である可能性が示

唆されたことになる。今回の結果から得られ

た本疾患の仮説を図-５に示す。この変化を

我々は Constrictive remodeling と呼んでい

る。 

図-５ 
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