
792　脳神経外科速報　vol.18 no.7 2008.7.

私の
治療論

no.2

大阪市立総合医療センター
脳神経外科部長

小宮山雅樹
Masaki KOMIYAMA

Niche（ニッチ）の
世界へようこそ



脳神経外科速報　vol.18 no.7 2008.7.　793

小宮山雅樹先生プロフィール
1979 年	 慶應義塾大学医学部卒業
1979 年	 慶應義塾大学医学部形成外科で研修
1980 年	 カンボジア難民医療チーム（タイ）に参加
1982 年	 国立東京第二病院脳神経外科で研修
1983 年	 大阪市立大学脳神経外科で研修
1987 年	 �ウィーン大学脳神経外科に留学
1993 年	 �大阪市立総合医療センター脳神経外科
	 （現在に至る）
2004 年	 高知大学脳神経外科臨床教授（現在に至る）
2007 年	 �Journal of Neuroendovascular Therapy（JNET）

編集長（現在に至る）

例えば，ガレン大静脈瘤は年間 2例ぐらい，硬膜静脈洞奇形は 1，2

例ほど日本で生まれていると思われます．日本で数例ということで，

一般の先生方は一生のうちに 1回診るか診ないかの症例で，実際遭

遇するとびっくりしてしまうことが多いかもしれません．ただ，よく

教科書を見てみますとその通りの症状がその通りの時期に起こって

いて，治療が難しいにせよ，すごく驚くようなことが起こっている

わけではありません．年間数例の症例ですから，みんながある程度

症例をシェアして，知識や経験を増やして患者さんの治療にフィー

ドバックする必要があると思い，「ニッチ脳神経脈管カンファレンス

（NNAC）」という会を 2006 年 11月に立ち上げました．（小宮山雅樹）
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1 	ニッチ脳神経脈管カンファレンス

【宮地】小宮山先生は，小児，それから頭頸部の

血管疾患の血管内治療について非常に造詣が深

く，多数の経験をお持ちです．血管内治療と言う

と脳動脈瘤や頸動脈狭窄といった症例数が多い国

民病のほうに目が行きがちですが，これらの症例

数は少ないけれども非常に大事な領域，先生は「ニ

ッチ」な領域として扱われて研究会も作られまし

た．今日はその辺りのことについてお話しいただ

ければと思います．

【小宮山】例えば，ガレン大静脈瘤は年間 2 例ぐ

らい，硬膜静脈洞奇形は 1，2 例ほど日本で生ま

れていると思われます．日本で数例ということで，

一般の先生方は一生のうちに 1 回診るか診ないか

の症例で，実際遭遇するとびっくりしてしまうこ

とが多いかもしれません．ただ，よく教科書を見

てみますとそのとおりの症状がそのとおりの時期

に起こっていて，治療が難しいにせよ，すごく驚

くような特異なことが起こっているわけではあり

ません．僕も小児の専門家として，数は他の先生

より経験しているかもしれませんが，1995 年に

初めて choroidal type のガレン大静脈瘤の症例を

経験するまではまったく経験がなかったわけで，

つまり 10 年ちょっとの経験でしかないわけです．

年間数例の症例ですから，みんながある程度症例

をシェアして，知識や経験を増やして患者さんの

治療にフィードバックする必要があると思い，一

緒に勉強するということで「ニッチ脳神経脈管カ

ンファレンス（NNAC）」という会を 2006 年に立

ち上げました．

　われわれ血管内治療医の仕事は動脈瘤と狭窄性

病変というようなテーマがほとんどです．「子ど

もの症例は少ない，血管解剖をわざわざ学会で話

しても……」というような雰囲気があって，あま

りトピックになっていないんですが，実は大切な

分野だと思うんですよね．本来，学会でちゃんと

取り上げるべきテーマだと思うんですが，残念な

がらあまりそういう扱いがされていないので，自

分で会を作ってしまいました．30 人ぐらい集ま

ればいいかなと思っていたのが，最初の年は 130

人以上，今年も 157 人の参加がありました．こう

いう会をきっかけに，子どもの脳血管病変や頭頸

部病変等に興味を持ってくださる先生が増えたら

2008 年 5 月に開催されたカンファレンスの一場面． NNAC ホームページ：http://nnac.umin.jp/
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「少しずつ経験し，それにつ
いて少しずつ勉強する」

最初のガレン大静
脈 瘤 の 新 生 児 症
例．VAG 側面像．

いいなと思って，しばらく続けていくつもりです．

【宮地】この分野はフランスの Pierre Lasjaunias

の仕事がよく知られていますが，先生はどうやっ

てトレーニングや勉強をされましたか？

【小宮山】まったく試行錯誤ですね．誰かに聞く

わけにもいきませんから，Pierre Lasjaunias の

論文などからの知識と試行錯誤でした．しかも目

の前に患者さんがいるので自分で何とかするしか

ない．最初のケースの当時はコイルは IDC しか

なかったので，それを使い feeder occlusion をや

ったのを覚えています．その患者さんは，残念な

がら 2 週間後ぐらいに肺出血で亡くなられたんで

すが，そこで放っておくと次につながりませんの

で，少し勉強して，ケースレポートにしました．

　その次の症例が，dural sinus malformation で

した．今ではみんなこの疾患を知っていると思い

ますが，当時はそうではありませんでした．tor-

cular herophili がものすごく大きくなった症例

で，ガレンにしてはおかしいし，この疾患につい

ての概念なしでの治療のスタートでした．でも，

幸か不幸か，新生児は疾患に関係なく心不全で発

症するので，シャントを減らすということで治療

方法は同じです．そうこうしているうちに何とな

くその疾患に気がついたような経過でした．そこ

で次は，硬膜静脈洞奇形の勉強をしたわけですね．

そのように，少しずつ経験し，それについて少し

ずつ勉強する．また一緒に協力してくれている，

新生児科や麻酔科の先生たちとも少しずつコラボ

レーションでやってきたという経過があります．

2 他科との連携

【宮地】新生児もそうですが，他科との連携が大

事になってくると思うのですが，この辺りはどの

ようにお考えですか？

【小宮山】本当は血管病変全体を扱うチームを作

ればいいんですが，例えば子どもの血管腫は形成

外科がメインですし，心臓に問題があったら小児

循環器科が担当になります．新生児科は最初のひ

と月ぐらいしか診ませんし，チームを作ると言っ

ても実際難しいことが多いです．ですから，現実

的には熱意を持つ医者が核になって動くしかない

と思います．外国では vascular team を作ったり

するんですが，国内でそのようなチームが横断的

に動いているところはほとんどないのではないで

しょうか．ただ，ふだんからこういう体制でやっ

ているということをアピールしていると，例えば，

僕は脳外科医ですが，四肢の疾患である Klippel-

第２例目の硬膜静脈洞奇形の新生児症例．CT angiography.
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Trenaunay syndrome や Parkes Weber syndrome

の患者さん，あるいは，腕や大腿の Kasabach-

Merritt 症候群の患者さんが脳外科の外来へ来た

りする．院内でもそうやって仕事を理解してもら

っていると思います．

3 	フォローアップ

【宮地】子どもは成長とともに常に変わっていき

ますし，ずっと見ていかないといけないんですが，

フォローアップはどのようにされていますか？

【小宮山】子どもの治療は，ご本人・ご家族との

付き合いが大事です．例えば僕は今の病院に14年，

その前の病院に 10 年いました．つまり，24 年で 2

ヵ所しか動いていません．20 年近く診ている患者

さんも結構いて，その点で信頼されているところ

があるのかもしれません．患者さんには，もちろ

んセカンドオピニオンで別の病院に行ってもらう

のは自由なんですが，「あまりいろいろなところに

行ってもメリットがないので，1 ヵ所でゆっくり

診ていきましょう」という話をしています．

【宮地】特に脳や顔面の病気があると，まともにそ

の子の人生にかかわりますよね．家族の動揺もあ

りますし，その後も障害を抱える子もいると思うん

ですが，何か心掛けておられることはありますか？

【小宮山】良性の血管腫にしろ，動静脈奇形にしろ，

きちんと natural history を説明することが非常に

大事だと思います．例えば，血管腫は基本的には

良性であり，いずれ消えていきます．どんどん大

きくなってくる最初のひと月ぐらいの時期ですと，

病院によっては悪性腫瘍と診断されることもあっ

たりしますが，「これは様子を見ましょう．きっと

1 歳を超えたら小さくなってきますよ．また，こ

の病気は遺伝しませんよ」という話をするとすご

く安心されます．逆に，動静脈奇形の場合，病変

が小さいころは見かけ上，大したことはないんで

すが，これは結構たいへんです．一生付き合って

いく必要があって，特に女性の場合，妊娠や出産

のときに悪くなる可能性も十分ある．結婚前の女

性には，「妊娠・出産に関してはそういう覚悟が必

要です」という話をきちんとします．結婚相手も

一緒に来てもらって話すこともありますね．

4 	頭頸部血管障害

【宮地】では具体論として，例えば子どものすご

く大きないわゆる巨大血管腫の場合，どう治療さ

れますか？

【小宮山】子どもの頭頸部の血管病変は，おそら

く小児科医であれ，血管内治療医であれ，みんな

「血管腫」と診断するんですね．「血管腫」は非常

に便利な言葉ですが，なかには多くの疾患が含ま

れるので，共通の言葉にならない．それでわれわ

れは，1982 年に Mulliken ら（後に頭頸部病変の

分類で ISSUVA という学会を設立）が出した論文

に則り，血管性腫瘍と血管奇形に大きく分けて，

それが細分化された分類があるので，主にそれを

顔 面 の AVM の 成 人 例． 頭 蓋 内 に も AVM が あ る Wyburn- 
Mason 症候群．CT angiography.
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使って考えています．

　典型的な血管腫，つまり生まれて 1 週間～ 1 ヵ

月ぐらいでどんどん大きくなり，半年ぐらいまで大

きくなって，それから apoptosis が起こり，消えて

いくタイプをわれわれは血管腫と呼んでいます．そ

れ以外は，血管奇形なのか，退縮しない腫瘍性病

変なのかというのを見て，前述の分類を念頭に置

きながら診断を考えています．多くの場合，大人で

「血管腫」と言われた場合には，頻度的には静脈性

血管奇形が圧倒的に多い．そういうことを知って，

そのなかには動静脈奇形も入ってきますし，この分

類に基づいた適切な治療を考えます．

【宮地】顔面の血管腫や血管奇形を形成外科が扱

っている場合もありますね．

【小宮山】そうですね．形成外科では，外科的な

治療以外に，硬化療法という名前で塞栓術をされ

ているグループもあります．これはどちらがやる

べきだというわけではなく，チームプレーで，お

互い弱いところを補いながら患者さんにとってベ

ストの治療を選ぶというコラボレーションが必要

ではないかと思います．

　小児の典型的な血管腫でしたら，当然 observa-

tion になりますし，頭頸部の血管奇形に限ると，

動静脈奇形には Schobinger という血管外科医の

分類があります．ほとんど外見に変化がないタイ

プから，少し潰瘍が出きたり，出血したりという

ように段階を追って進行します．程度のひどくな

い頭頸部の動静脈奇形は observation が一番良い

のではないでしょうか．では，どの段階で治療に

踏み切るかですが，治療と言っても治癒は難しい

ので，palliation の経動脈的な塞栓術で経過を診

る場合と，外科チームと combine で，radical re-

section というようなことも可能ですが，実際に

やることは多くありません．ただ外科的な切除は，

かえって angiogenesis を誘発したりすることが

あって，安易に行うべきではないと思っています．

【宮地】かなり危険も伴いますよね．いくら塞栓

してあっても手術はきついときがあります．

【小宮山】血管内治療医が，そういう塞栓術で治

癒に持っていける非常に小さな病変があります

が，大きな場合は最初はあまり aggressive な治

療はしないほうがよいと思います．

【宮地】塞栓術でも，塞栓してしばらくすると，

またあちこちに病変が出現してきていたちごっこ

になってしまうことが多いんですが，これは何か

対策はないですか？

【小宮山】残念ながらありませんね．ですから，

そういうことを考えて，最初に radical に行くか，

conservative に経過を診るか選択します．実際に

palliation をすると secondary の側副路と primary

の lesion の区別がつかない状況になります．そう

いう人はたくさんいるわけですが，それに対する

治療法をあまり持っていないのです．

5 	HHT

【 宮 地 】HHT（hereditary hemorrhagic telangi-

ectasia：遺伝性出血性毛細血管拡張症）のとき，

肺などの動静脈瘻が合併することがありますが，

先生は以前，「この治療は脳外科医がやったほう

がいいんじゃないか」と言われていましたが，こ

れはどういう観点ですか？

【小宮山】動静脈シャントの治療にかかわってい

る医師であれば，脳外科医でなくとも血管内治療

医でいいと思うんですね．Nidus を持っている脳

の動静脈奇形，大きなシャントだけのタイプの動

静脈瘻を知っているのは血管内治療医だけだと思
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うんですが，肺はそれと非常によく似たモデルな

んです．HHT の場合の動静脈シャントは，ごく小

さな nidus を伴っているようなタイプから非常に

大きなものまであります．それを血管撮影，単純

CT で診断して詰めるときに，proximal occlusion

が多いですよね．やはり shunt point を閉塞する

必要がある．シャント部位を的確に判断して閉塞

できるのは，血管内治療医が一番適任ではないか

といつも思っていますし，脳に対してアプローチ

できる人は，肺血管の解剖をちょっと勉強すると

十分対応できると思います．

【宮地】たしかにそうですよね．動静脈シャント

の治療ではマイクロカテーテルを奥まで入れて治

療するということが大事で，その意味では病態は

同じですね．

【小宮山】HHT の患者さんを診て興味深いのは，

telangiectasia が目で見えることです．例えば，口

を開けると舌に telangiectasia がある，皮膚に tel-

angiectasia がある．内視鏡を入れると，胃に tel-

angiectasia がある．つまり，endoglin とか ALK1

の mutation が目で見られるわけです．脳でふだ

ん経験している動静脈シャントのいろいろなタイ

プが肺で，場合によっては肝臓にも見られる．こ

れだけ興味ある疾患は非常に少ないと思います．

　血管の病気をトータルに見られるのは誰か．わ

れわれがベストとは言いませんが，そういうこと

をわかって患者さんに接する，つまり natural 

history から治療方針まで話すことができる医者

が中心になって診るべきだと思っています．これ

には遺伝的なことを含めいろいろな consultation

も必要で，全部われわれができるわけではないん

ですが，ある程度診られる人を作って，consulta-

tion を他の医者にもするというのが患者さんにと

っても良いのではないでしょうか．

6 	小児の虚血性脳血管障害

【宮地】小児の虚血性脳血管障害というのもあり

ますね．

【小宮山】これは，おそらく年間 10 人，20 人で

は済まない．日本ではもやもや病の患者さんが多

いですが，それを除いても，突然の小児の脳梗塞

というのは数十人単位でいると思いますね．その

etiology が大人と違ってバラエティに富んでい

て，ときどき大人でも見る dissection なども 1 つ

の原因ですし，あとよくあるのが post viral in-

fection の血管炎です．

【宮地】これはなかなか，見極め，診断が難しい

ですよね．子どもだし，「まさか」と思ってしまう．

知っていないと思いつかないですね．

【小宮山】Post viral infection に関しては，小児科

の先生と一緒に診ることになると思うんですが，い

ろいろな検索をしても，典型的な水疱瘡の既往が

ある症例を除いてはわからない場合が多いですね．

ただ，患者さんを診て，その検索をするのは小児

科の先生のほうが得意なんですが，MRI・MRA を

撮ってそれを読んで，「血管炎」という診断をして，

その子がどうなっていくかというのを見極めるの

はわれわれの役目だと思います．ある程度知識が

HHT の小児症例．小脳の
pial AVF．VAG 側 面 像．
小児なので telangiectasia
ははっきりしないが，鼻
出 血 あ り． 母 親 に 肺 の
AVF あり．
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ないとちゃんと consultation できませんね．

【宮地】治療はどのようにアプローチしますか？

【小宮山】治療は，実はあまりないんですよね．

基本的には対症療法＋脳保護薬です．ただ，幸か

不幸か，子どもの場合は大人と違って予後が良い

ことが多いので，基本的には原因検索と内科的治

療と，その後のリハビリテーションが中心になると

思います．

　虚血で注意すべきなのは CT angio と MRA の

discrepancy です．例えば脳血管撮影と CT angio

と MRA をして，脳血管撮影が gold standard だと

すると，CT angio はかなり似ている．でも MRA

は大人でもそうですが，かなり強調されます．おそ

らく子どもでは，血管炎があると，血流の turbu-

lence が多くなって，より細く見えるんじゃないか

と推測しています．

　ですから，MRA を見て，すごく予後が悪いと判

断してしまうことがあります．そのような血管炎の

場合，遷延性の血管の狭窄が，下手をすると何ヵ

月も続きます．でも多くの場合，予後が良いという

ことを知ったうえで説明すると，ご家族も安心され

ますね．

7 	血管の機能解剖を学ぶ

【宮地】頭頸部の血管障害・血管奇形をやってい

くうえでやはり重要なのは，先生も本で出されて

いますように血管解剖だと思うんですが，どのよ

うにすれば効果的に学ぶことができますか？

【小宮山】今は，CT 装置の性能が良くなってきて，

特に 64 列の CT angio になってくると，診断の

血管撮影の適応が非常に少なくなっています．で

すから，若い先生方が血管撮影をするチャンスは

減っていますね．僕は血管撮影をするときに，多

くの場合，解剖を理解するためにステレオ撮影を

していました．被曝量が倍になるというデメリッ

トもあるんですが，写真を撮っておかないと，後

でゆっくり review することができないので，ち

ょっと「何か変だな」と思ったり，その領域の血

管を知りたいというときには，必ずステレオ撮影

をします．一通りゆっくり見るのがコツだと思う

んですが，どんな患者さんも基本的な血管構築が

あって，そこから少しずつバリエーションがあっ

たり逸脱していって，病的な構造がある．知らな

い血管が急に生えてくるわけではありませんの

で，ベースに基本的な構造があって，それが少し

外れるのはどこだろうかというふうに見ていく．

あと，個体発生，系統発生といった発生学を知っ

ていると便利です．言葉で言うと何か硬そうです

が，例えば鳥や犬の血管がどうなっているのかを

知っていると，ちょっと面白いですよね．

【宮地】先生はもともとそういう系統発生や発生

学のほうに興味をお持ちだったんですか？

どんな患者さんも基本的な血管構築があって，そこから少しずつ
バリエーションがあったり逸脱していって，病的な構造がある．
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【小宮山】まったくないです（笑）．

【宮地】解剖をやり出してからですか？

【小宮山】解剖学を自分で勉強したというよりは，

変わった血管があって「何だろう？」と．それが

意外と発生学で説明しやすいことが多いんですよ

ね．そういうところに興味を持っていったという

だけで，臨床をやっているだけで血管解剖の本を

出すことができます．

【宮地】ただ，それをぼーっと見ているだけだと，

ここに面白い動脈があるということに気がつかな

いですよね．その前に基礎知識があって，こうい

うものが今度来たら絶対写真を撮っておこうとい

う意識がないといけないと思うんですが，それは

どういうきっかけなんですか？

【小宮山】最初から知識があるわけではないので，

「変だな」と思うところですね．「変だな，何だろう，

なぜだろう？」．これは，血管だけではなくて，脳

外科の病気を考えるときもいつもそうですよね．

「これは何だろう．この症状は何だろう」から始ま

ると思います．

　『脳脊髄血管の機能解剖』という本を去年出さ

せてもらったんですが，これは論文を読んでまと

めた自分のメモ帳を集めただけです．少し今まで

の neuroradiology のテキストスタイルとは違うと

思うので，若い先生方に興味を持って読んでいた

だければと思っています．続編として，子どもや

頭頸部，血管の pathophysiology を扱った，『脳

神経脈管学入門（仮称）』を執筆中です．

【宮地】いわば，『Surgical Neuroangiography』

の日本版ですね．楽しみにしています．

8 	コツとピットフォール

【宮地】子ども，特に例えば新生児の血管内治療

をやるときのコツや，「これは危ない，やっちゃ

ダメだ」というピットフォールを教えてください．

【小宮山】新生児の全身管理は新生児科が中心に

なります．僕は感染症リスクを考えて患者さんに

はあまり触らないようにしています．1 日の体重

の変化，尿量をチェックするぐらいで，治療のと

きに一生懸命，力を注ぎます．治療は，基本的に

は血管撮影室で行いますので，体温を下げないこ

と．これは非常に重要ですね，われわれはサウナ

風呂で治療をやるようなことになりますが．

　アプローチはいくら新生児といっても，大腿動

静脈から入れることが多いので，エラスター針が

刺さらないと始まりません．自分でする場合もあ

りますが，新生児科や小児循環器科の慣れた先生

がいらっしゃる場合には，頼むこともあります．

あとは，ちょっとした心電図の線が患者さんに引

っかかっただけで褥瘡になったりしますので，そ

の配慮も必要です．造影剤の量もできるだけ少な

脳脊髄血管の機能解剖
小宮山雅樹 著
メディカ出版
12,600 円（定価）

「変だな，何だろう，なぜだろう？」
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めで，少し時間を空けて翌日にリピートできるの

であれば，そのようにすることも考えます．

【宮地】最後に，「ニッチに興味はあるけれども，

あまり小児のほうには……」という人たちに何か

メッセージはありますか？

【小宮山】例えば，ガレン大静脈瘤を考えてみま

すと，治療することは一生に一度あるかないかわ

かりませんが，あの病気を見ると，発生初期の

median vein of prosencephalon，その発生異常で

あのようになるのが理解できると思います．大人

でよく見る硬膜動静脈瘻が，胎内で起こったとき

には非常に大きな硬膜静脈洞の拡張になってきま

すが，おそらく大人と同じようなメカニズムでは

ないかと思っています．動静脈のシャントが起こ

るメカニズムは何らかの trigger が特定の部位に

かかって，例えばガレン大静脈瘤ではくも膜下腔

であり，硬膜動静脈瘻では硬膜であり，脳動静脈

奇形や pial AVF では脳の表面，軟膜下であると

いった，シンプルなルールがあるのではないかと

いうふうに考えながら病気を見ていると，子ども

だから関係ないというようなことではなくて，な

ぜこの病気は起こってくるんだろうと考えるよう

になり，非常に興味深いところもあるんですよね．

そういうところに若い先生が興味を持ってくれる

と，非常にうれしいです．

【宮地】わかりました．今日は貴重なお話をあり

がとうございました．

対談を終えて

　小宮山先生は一見温厚そうにみえますが，実は学問に
対して大変厳しい方です．先生の主催される NNAC（通
称 Niche の会）にしても，よくあるただの症例検討会で
なく，解剖，病態，治療戦略について徹底的に追究し討
論する会であり，局所解剖の本は膨大な資料とこまめに
集められた症例の集大成で，文字どおり余すところなく
網羅されています．その真摯なお人柄と向学心は心から
尊敬するところであり，学会内でもまさに生き字引とし
ての存在が高く評価されています．また小児疾患の治療
については，患児はもちろん親御さんからも多大な信頼
を得ているのは，先生の愛情あふれる治療姿勢があるか
らこそと感じました．

　さて，このような Niche の方面に通じている人は，し
ばしば視野の狭い堅物の人だったりするのですが，小宮
山先生は学際的な研究者である反面，関西人としての “ ご
っつ ” 気さくなところをお持ちで，今回の対談も非常に
リラックスしたムードで行わせていただけました．今後
もぜひ豊富な経験に基づく知識の泉をもって，われわれ
の乾いた頭を満たしていただきますようよろしくご指導
をお願い致します．先生のますますのご発展とご活躍を
お祈り申し上げます．（宮地　茂）

小宮山先生のホームページ（http://web.mac.com/masakomiyama/Kodomo/）


