
症例報告

環軸椎亜脱臼を合併した脳脊髄液漏出症の 1例
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 要旨：症例は 54 歳の女性，立位で増強し臥位で改善する頭痛と後頸部痛を主訴に来院した．33 歳時より関節
リウマチと診断され加療中だった．頸椎 MRI と MR ミエログラフィーより脳脊髄液漏出症と診断した．また，頸
部 X 線で環椎の前方突出所見を認め環軸椎亜脱臼と診断した．環軸椎亜脱臼の部位に一致して画像上脳脊髄液の
漏出を認め，物理的圧迫により硬膜が破綻し脳脊髄液漏出症を惹起したと考えた．症状は補液により軽快し第 25
病日に自宅退院となった．環軸椎亜脱臼などによる頸部硬膜の破綻が脳脊髄液漏出症の原因の一つとなりうる可
能性が示唆された．
（臨床神経 2021;61:172-176）
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はじめに

脳脊髄液漏出症は立位や座位で増強し臥位で軽快する性状
の頭痛を特徴とする疾患である 1）．原因は様々であるが，今
まで特発性とされてきた症例の多くが椎体病変を原因とする
可能性が近年指摘されている 2）．脳脊髄液漏出症と環軸椎亜
脱臼を合併した報告は稀であるが，脳脊髄液漏出症を引き起
こしうる椎体病変として症例の蓄積が必要と思われたため報
告する．

症 例

患者：54歳女性
主訴：頭痛，後頸部痛
既往歴：33歳：関節リウマチ．
内服薬：メチルプレドニゾロン 4 mg/日，メトトレキサー

ト 4 mg/週．
家族歴：特記すべき事項なし．
現病歴：X年 Y月某日起床し，体を起こした後より後より
頭痛と後頸部痛を自覚していた．症状出現までに外傷歴はな
く，カイロプラクティックの施術，激しい運動，等も行わな
かった．その後近医を受診したが症状は改善せず，10日後に
当院救急外来を受診した．立位と座位で増強し臥位で改善す
る頭痛，後頸部痛，めまい感を認めたため脳脊髄液漏出症を
疑い当科入院となった．

一般身体所見：血圧 160/95 mmHg，脈拍 65回/分・整，体
温 36.3°C，胸腹部所見に異常所見を認めなかったが，立位と
座位で増強し臥位で改善する頭痛を認め，3分間以上の座位
を保持できなかった．
神経学的所見：意識は清明で，脳神経，運動系，感覚系，

腱反射，協調運動，自律神経に異常なかった．歩行は頭痛の
ため評価不能だった．
入院時検査所見：全血算に異常はなく，血液生化学検査で
も異常はなかった．リウマトイド因子は 7.0 IU/mlと基準値内
で，各種自己抗体検査では抗核抗体が 160倍と上昇していた
が，その他特異的な自己抗体は検出されなかった．胸部単純
X線では心拡大はなく，肺野に異常陰影を認めなかった．頭
部MRIでは脳実質に異常を認めなかったが，造影 T1強調像
でびまん性の硬膜肥厚を認めた（Fig. 1）．頸椎MRIとMRミ
エログラフィーで軸椎（C2），C3椎体間の脊柱管内から背側
皮下組織へ連続する高信号所見（Fig. 2～4）を認めた．また，
頸部単純 X線で環椎（C1）の前方突出所見（Fig. 5）を認めた．
臨床経過：細胞外液の補液で加療した（第 1病日から第 7

病日まで 1,500 ml，第 8病日から第 10病日まで 1,000 ml，第
11病日 500 ml）．第 4病日には 60分間の座位保持が可能と
なったが頭痛とめまい感は残存，第 7病日には 60分間の座
位でめまい感を認めるのみとなった．第 10病日に症状は軽
快し，リハビリテーションを行ったのち第 25病日に自宅退
院となった．整形外科と協議し，環軸椎亜脱臼については保
存的加療の方針となった．退院後は症状の再燃を認めず，発
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症から 65日で施行したMRミエログラフィー（Fig. 6）では
C2～C3 間から皮下組織へと連続する高信号域が消失して
いた．

考 察

本症例は関節リウマチによる環軸椎亜脱臼により引き起こ
されたと考えられた脳脊髄液漏出症の 1例である．国際頭痛
分類第 3版によれば，A）C項を満たす頭痛，B）低髄液圧

Fig. 1 Brain MRI (Coronal).

(A, B) T1-weighted MRI with gadolinium contrast shows diffuse

thickness of the dura mater (white arrow).

（60 mm水柱未満）または画像上髄液漏出所見を認める，C）
頭痛は低髄液圧または髄液漏出に伴って出現する，D）その
他の診断では説明できない，以上の A～D項を満たす場合に
低髄液圧性頭痛の診断となる 3）．本症例は立位と座位で増悪
し臥位で軽快する頭痛を認めたほか，画像上は造影MRIにお
ける硬膜増強効果，MRミエログラフィーにおける硬膜外脳
脊髄液の存在を認めたため，低髄液圧性頭痛と診断した．ま
た，病変とくも膜下腔の連続を認めたことから，嘉山らの脳
脊髄液漏出症の診断指針における脳脊髄液漏出症の画像診断
基準では，脳脊髄液漏出の「強疑」所見であった 4）．硬膜増
強効果は肥厚性硬膜炎でも生じうるが，頭痛が臥位で軽快し
たことから脳脊髄液漏出症に伴う変化と判断した．
脳脊髄液漏出症は 1938年に初めて報告 5）された疾患で，
立位や座位で増強する頭痛が典型的だが多彩な症状を呈する．
1年毎の罹患率は 10万人あたり 5人とされ，好発年齢は 40

～50歳，男性より女性が多いと報告されている 1）．脳脊髄液
漏出症に対してはまず安静，輸液，カフェイン摂取，などの
保存的加療を行うが，保存的加療に抵抗性の場合，患者の自
己血を硬膜外腔へ注入して漏出口を塞ぐ epidual blood patch

の有効性 6）や，漏出部位を直接狙う targeting blood patchの有
効性 7）が報告されている．これらの治療で軽快しない場合に
外科的治療が考慮される．髄液漏出の好発部位については様々
な報告がある．頸胸椎移行部，腰椎に多く分布していたとい
う報告 7）や頸椎，胸椎レベルに多いとする報告 8）があるが，
実際に digital subtraction myelography（DSM）で漏出部位を
検討した Farbらの報告 2）では胸椎レベルに多く分布してい
た．また，ミエログラフィーで C1～C2間に髄液漏出所見を
認めることがあるが，他所から漏出した髄液が髄外を通って

Fig. 2 Spinal MRI (Sagittal).

(A) T2 weighted MRI image of the cervical and thoracic spine shows high T2 extra-dural collections dosally from C2 to T4. (B) T2 extra-dual

collections remain high in T2 fat suppression MRI (white arrow), which means the CSF leaks.
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Fig. 4 Magnetic resonance myelography.

Magnetic resonance myelography showing CSF leakage located at

the C2 levels (white arrow).

C1～C2レベルまで到達し結合織を経由して漏出しているた
めに C1～C2間が真の漏出部位に見える False localizing sign9）

である可能性を想定する必要がある．漏出部位の同定には CT

やMRIによるミエログラフィーが用いられることが多いが，
脳脊髄液の漏出が速い場合は判断困難となる場合もあり，正
確な漏出部位の同定にはDSMが有用である 10）．本症例はMR

ミエログラフィーで C1～C2間が漏出部位と考えられ，false

localizing signである可能性も検討されたが，椎体による圧迫
と一致した部位であるため真の漏出部位と考えたこと，保存
的加療のみで軽快したこと，などの要因から侵襲を伴う DSM

は施行しなかった．
脳脊髄液漏出症は様々な原因で発症することが知られてい
る．腰椎穿刺に伴う医原性のもの 9），椎間板変性症 11）のよう
な椎体病変を原因とする症例や，Marfan症候群などの先天性
の結合織異常に伴う症例 12）も報告されている．近年では，こ
れまで特発性とされた症例の大半が，機械的裂傷，CSF-venous

fistula，神経根からの漏出，等の要因によって生じたのでは
ないかと考えられている 2）．環軸椎亜脱臼に脳脊髄液漏出症
を合併した症例は本邦で谷口らにより 1例が報告 13）されたの
みである．この報告では椎体の不安定性を原因とした炎症に
より癒着が生じ，環軸椎間の不安定性による組織の破綻が生

Fig. 3 Spinal MRI (Axial).

(A) is C1 to C2 and (B) is C4 to C5. These axial T2 weighted MRI image also show the CSF leaks (white arrows).

Fig. 5 Cervical X-ray image.

Cervical X-ray image shows atlantoaxial subluxation, which is stable in flexion and extension position of neck.
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じたことが原因と考えられ，環軸関節後方固定術を施行して
いる．本症例では可動性のない安定した椎体病変であったに
も関わらず同部での脳脊髄液の漏出を認めており，環軸椎亜
脱臼それ自体が脳脊髄液漏出症のリスクとなる可能性が示唆
された．
関節リウマチによる関節への影響は四肢末梢の小関節で最
も多く認められるが，2番目に頻度が高いのが頸椎関節であ
る．環軸椎亜脱臼で最も一般的な症状は頸部痛で，40～80％
に認める．脊髄圧迫により多彩な神経症状を呈し，筋力低下，
異常感覚，歩行障害等が生じる．頸髄延髄接合部の圧迫が生
じれば，耳鳴，めまい感，複視，嚥下障害を認める例も報告
されている 14）．環軸椎亜脱臼の手術適応については明らかな
エビデンスがないものの，脊髄圧迫に伴う神経症状やミエロ
パチーを呈する症例では保存的治療を行うと予後不良である
可能性が示唆されている 15）16）．本症例で生じた脳脊髄液漏出
症を神経症状と捉えるべきかについては文献が乏しく判断困
難であったが，環軸椎亜脱臼症例 13）の合併症状として報告の
ある筋力低下，感覚障害，腱反射亢進，などの神経症状を認
めておらず経過観察することとした．今後再発する場合には
手術を検討する必要があるかもしれない．

結 語

環軸椎亜脱臼を合併した脳脊髄液漏出症の 1例を経験し
た．脳脊髄液漏出症と診断した場合は椎体病変の精査が必要
であり，特に関節リウマチを有する場合は環軸椎亜脱臼も脳
脊髄液漏出症の原因となりうる可能性を考慮する必要がある．
※著者全員に本論文に関連し，開示すべき COI状態にある企業，

組織，団体はいずれも有りません．

Fig. 6 Magnetic resonance myelography.

(A) is magnetic resonance myelography taken on admission and (B)

is day 65. These are showing an improvement of CSF leakage (white

arrows).

文 献

 1）Schievink WI. Spontaneous spinal cerebrospinal fluid leaks and

intracranial hypoperfusion. JAMA 2006;295:2286-2296.

 2）Farb RI, Nicholson PJ, Peng PW. Spontaneous intracranial

hypotension: a systematic imaging approach for CSH leak

localization and management based on MRI and digital

subtraction myelography. AJNR Am J Neuroradiol 2019;40:

745-753.

 3）日本頭痛学会・国際頭痛分類委員会．国際頭痛分類第 3版．
東京：医学書院；2018. p. 96-97.

 4）嘉山孝正．脳脊髄液漏出症診療指針．東京：中外医学社；
2019. p. 48-51.

 5）Schalltenbrand G. Neuere anschauungen zur pathophysiologie

der liquozirkulation. Zentralbl Neurochir 1938;3:290-300.

 6）Sencakova D, Mokri B, McClelland RL. The efficacy of epidural

blood patch in spontaneous CSF leaks. Neurology 2001;57:

1921-1923.

 7）Cho KI, Moon HS, Jeon HJ, et al. Spontaneous intracranial

hypotension: efficacy of radiologic targeting vs blind blood

patch. Neurology 2011;76:1139-1144.

 8）Lin JP, Zhang SD, He FF, et al. The status of diagnosis and

treatment to intracranial hypotension, including SIH. J

Headache Pain 2017;18:4.

 9）Schievink WI, Maya MM, Tourje J. False localizing sign of C1-2

cerebrospinal fluid leak in spontaneous intracranial

hypotension. J Neurosurg 2004;100:639-644.

10）Schievink WI. Novel Neuroimaging modalities in the evaluation

of spontaneous cerebrospinal fluid leaks. Curr Neurol Neurosci

Rep 2013;13:358.

11）Rapport RL, Hillier D, Scearce T, et al. Spontaneous

intracranial hypotension from intradural thoracic disc

herniation. Case report. J Neurosurg 2003;98:282-284.

12）Mokri B, Masher CO, Sencakova D, et al. Spontaneous CSF

leaks: underlying disorder of connective tissue. Neurology

2002;58:814.

13）谷口浩人，山本直也，中津井美佳ら．環軸関節とくも膜下腔
の間に交通性を認めた環軸関節亜脱臼の一例．臨床整形外科
2001;36:971-974.

14）Wasserman BR, Moskovich R, Razi AE. Rheumatoid arthritis of

the cervical spine―clinical considerations. Bull NYU Hosp Jt

Dis 2011;69:136-148.

15）Matsunaga S, Sakou T, Onishi T, et al. Prognosis of patients

with upper cervical lesions caused by rheumatoid arthritis:

comparison of occipitocervical fusion between c1 laminectomy

and nonsurgical management. Spine 2003;28:1581-1587.

16）Wolfs JF, Kloppenburg M, Fehlings MG, et al. Neurologic

outcome of surgical and conservative treatment of rheumatoid

cervical spine subluxation: a systematic review. Arthritis

Rheum 2009;61:1743-1752.

環軸椎亜脱臼を合併した脳脊髄液漏出症の 1例 61：175



Abstract

Spontaneous intracranial hypotension complicated by atlantoaxial subluxation: a case report

Naoya Yamazaki, M.D.1）, Doijiri Ryosuke, M.D.1）, Eriko Yamaguchi, M.D.1）,
Ken Takahashi, M.D.1）, Hiroaki Takahashi, Ph.D.1） and Takahiko Kikuchi, Ph.D.1）

1) Department of Neurology, Iwate Prefectural Central Hospital

A 54-year-old woman presented at the hospital with headache and posterior neck pain, which worsened when
standing or in the sitting position and improved when in the supine position. A diagnosis of rheumatoid arthritis was
made at the age ofin 33 years, and the patient has been taking methotrexate and methylprednisolone. Cervical MRI and
magnetic resonance myelography showed the appearance of CSF leakage, resulting in a diagnosis of spontaneous
intracranial hypotension. A diagnosis of atlantoaxial subluxation was also made based on the abnormal anterior position
of the atlas (C1) in the cervical X-ray image. The CSF leakage corresponded with the atlantoaxial subluxation region,
which indicated that spontaneous intracranial hypotension was caused by the compression of the dura mater. These
symptoms were improved following treatment with the intravenous drip of the extracellular fluids, and she was
discharged from the hospital on day 25. The disruption of the dura matter induced by atlantoaxial subluxation is a rare
complication but is worth considering when determining the etiology of spontaneous intracranial hypotension.

(Rinsho Shinkeigaku (Clin Neurol) 2021;61:172-176)
Key words: spontaneous intracranial hypotension, atlantoaxial subluxation, rheumatoid arthritis
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