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脳表にガドリニウム増強効果を伴う単一の皮質下白質病変で発症した
多発性硬膜動静脈瘻の 1例
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要旨：症例は 44歳男性．左上肢の脱力発作で始まる 2回の全身痙攣があり，MRIで右中心前回皮質直下白質に局所性 T2延長領域
を呈し，周囲の脳表に一部ガドリニウム増強効果を認めた．レベチラセタムで発作は消失し，他に神経学的異常はなかった．炎症
性疾患を疑ったが，HLA-B54/Cw1を認めるものの発熱や皮膚病変はなく髄液の細胞数や IL-6値は正常であった．MRIで病変対側の
脳表にわずかな flow voidsを，CT angiographyで皮質静脈の早期描出を認め，脳血管造影で右高位円蓋部を含む計 4ヶ所に動静脈シ
ャントを同定した．血管塞栓術を施行し病変は縮小し，以後痙攣の再発はない．
Key words：多発性硬膜動静脈瘻，単一 T2延長領域，ガドリニウム増強効果，flow voids，神経 Sweet病

はじめに
硬膜動静脈瘻の本邦での発生頻度は 0.29人/10万人/年1）と少
なく，多発例は 3.7％と更に稀とされる2）．皮質静脈への還流を
伴う硬膜動静脈瘻の場合，頭部 MRIでは静脈うっ血による T2

延長領域，静脈拡張を表す flow voidsを認める場合が多い3）．今
回我々は痙攣発作で発症し，頭部 MRIで右中心前回皮質直下白
質に単一の T2 延長領域を呈し，陳旧性小出血と対側の flow

voidsの存在から多発性硬膜動静脈瘻と診断した 1例を経験し
た．MRIで単一の T2延長領域を呈し，血管造影検査で両側性の
多発性硬膜動静脈瘻と診断した報告は稀であり，文献的考察を
加え報告する．

症 例
症例：44歳，男性
主訴：痙攣発作
既往歴：熱性けいれん，アレルギー性鼻炎．
家族歴：特記事項なし．
生活歴：飲酒は発症前まで純アルコール量 約 72 g/日，喫煙

20本/日．
現病歴：入院 20日前，大量飲酒後の翌朝に左上肢の脱力発

作から始まる全身性痙攣が出現し，近医へ救急搬送された．頭
部 CTで異常所見を認めず帰宅したが，翌日にも全身性痙攣が
出現した．近医 MRIで右中心前回皮質直下白質に局所性の T2

延長領域を認め，同部位皮質，皮質下白質の一部にガドリニウ
ム（Gadolinium，以下 Gdと略記）増強効果を伴っていた．レ
ベチラセタム 1,000 mg/日が開始されたが，毎朝数分間左上肢

の痙攣を伴わない脱力発作が間欠的に出現し当科を受診した．
レベチラセタム 1,500 mg/日へ増量後に脱力発作は消失したが，
精査目的に当科入院した．
来院時現症：身長 180 cm，体重 96 kg，血圧 123/70 mmHg，

脈拍 89回/分・整，体温 36.1°C，口内炎や陰部潰瘍は認めず，
皮膚所見もなかった．その他に胸部，腹部，四肢に異常所見は
なかった．
入院時神経学的所見：意識清明，眼位正中，瞳孔正円同大，
対光反射正常，眼球運動正常，構音障害や嚥下障害はなかった．
項部硬直はなく，四肢筋力低下や小脳性運動失調を認めなかっ
た．腱反射は正常で病的反射は認めず，感覚系や自律神経系に
異常所見はなかった．
入院時検査所見：白血球数，CRP，血沈は基準範囲内であっ
た．抗核抗体，抗 AQP4抗体，抗 MOG抗体，抗 SS-A抗体，
抗 SS-B抗体，MPO-ANCA，PR3-ANCAは全て陰性であった．
IgG4，AT-III活性，プロテイン C抗原，プロテイン S抗原，ルー
プスアンチコアグラント，腫瘍マーカー，可溶性 IL-2受容体は
基準範囲内で，抗カルジオリピン抗体は陰性であった．
髄液検査で初圧 24.5 cmH2O，細胞数 0/μl，蛋白量 65 mg/dl，

IL-6値 2.8 pg/ml（基準範囲 4 pg/ml以下），IgG index 0.52，オ
リゴクローナル IgGバンド陰性，細胞診で異型細胞を認めな
かった．HLAタイピングで B54/Cw1を認めた．脳波で両側側
頭部に不規則徐波が間欠的に出現し，てんかん性放電はなかっ
た．眼科受診ではブドウ膜炎や強膜炎はなかった．
入院時画像所見：頭部 MRIで右中心前回の皮質直下白質に局
所性の T2延長領域を認めた（Fig. 1A）．同病変に接する皮質下
白質から脳表にかけて一部 Gd増強効果を伴い（Fig. 1B, C），
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前医 MRIと比較し拡大していた．また，左前頭葉軟膜周囲にわ
ずかな flow voidsを認めた（Fig. 1D, D’）．拡散強調画像や T2*強
調画像では脳表静脈血栓症を疑う異常信号はなく，T2*強調画像
で右前頭葉皮質下白質に低信号域を認めた（Fig. 1E）．頭部 MRA

および MRVでは，主幹動脈の狭窄や異常血管，静脈洞血栓症
の所見もなかった． 123I-N-isopropyl-p-iodoamphetamine single-

photon emission computed tomography（123I-IMP-SPECT）で高
位の右前頭葉の血流は低下し（Fig. 1F），CT angiography（CTA）
では左前頭葉で皮質静脈が早期描出された（Fig. 1G, H）．4D-

CTA では左前頭葉の cerebral blood volume（CBV）および
cerebral blood flow（CBF）は対側より上昇していた．

入院後経過：Gd 増強効果を伴う皮質下白質病変と HLA-

B54/Cw1の存在から神経 Sweet病（neuro-sweet disease，以下
NSDと略記）も鑑別に挙げたが，対側の flow voids，123I-IMP-

SPECTおよび CTAの所見から硬膜動静脈瘻の可能性を考えた．
脳血管造影検査では，右中硬膜動脈前枝を feederとして，右前
頭葉皮質静脈への合計 2ヶ所で早期描出および逆流を認めた
（Fig. 2A, B）．左中硬膜動脈前枝と後円蓋枝の選択造影で，左中
硬膜動脈を feederとして左前頭葉皮質静脈へ合計 2ヶ所で早期
描出および逆流し（Fig. 2C～F），合計 4ヶ所の硬膜動静脈瘻
（Borden type III）を同定した．内頸動脈撮影の静脈相で左優位
に両側前頭葉の静脈還流がわずかに遅延していた．上矢状静脈

Fig. 1 Brain MRI, 123I-N-isopropyl-p-iodoamphetamine single-photon emission computed tomography (123I-IMP-SPECT), and Computed

tomography (CT) angiography findings.

(A) Axial fluid-attenuated inversion recovery (3.0 T; TR: 10,000 ms, TE: 120 ms) shows isolated juxtacortical T2 hyperintensity in the right frontal

convexity (arrow). (B, C) T1-weighted imaging (WI) with gadolinium contrast (3.0 T; [B] TR: 479.67 ms, TE: 21 ms; [C] TR: 7.75 ms, TE: 3.54 ms)

shows focal enhancement of the adjacent cortical gray matter and subcortical white matter (arrows). (D, D') T2-WI (3.0 T; TR: 3,000 ms, TE:

80 ms) shows subtle flow voids in the pia mater of the left frontal lobe (arrow). (E) T2*-WI (3.0 T; TR: 534.04 ms, TE: 13.81 ms) shows a small

hypointense lesion in subcortical white matter of the right frontal lobe (arrow). (F) 123I-IMP-SPECT shows hypoperfusion in the upper right frontal

lobe (arrows). (G, H) CT angiography shows abnormal dilated perimedullary veins in the left frontal lobe (arrows). Abbreviations: TR, repetition

time; TE, time to echo.
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洞の閉塞はなかった．経動脈的塞栓術を行い，右高位円蓋部に
2ヶ所（Fig. 3A, B, E, F），左高位円蓋部に 2ヶ所（Fig. 3C, D, G,

H）の 4ヶ所全てで Onyxによりシャントの閉塞を得た．右中
心前回皮質下白質の T2延長領域は経時的に縮小，Gd増強効果
も消失した（Fig. 4）．術後 2年まで臨床的再発を認めなかった．
術後 1年の脳波では両側側頭部の不規則徐波は振幅が低下し出
現頻度も減少していた．

Fig. 2 Cerebral angiography before the operation.

(A, B) Selective right external carotid artery angiogram. Lateral (A)

and frontal (B) views show two retrograde leptomeningeal venous

drainages in the right frontal cortical veins (arrowheads) supplied by

the anterior branch of the right middle meningeal artery. (C– F)

Selective left middle meningeal artery angiogram. Lateral (C: anterior

branch, D: posterior convexity branch) and frontal (E: anterior

branch, F: posterior convexity branch) views are shown. An

angiogram shows two retrograde leptomeningeal venous drainages in

the left frontal cortical veins (C – F, arrowheads) supplied by the

anterior and posterior convexity branch of the left middle meningeal

artery, respectively.

考 察
硬膜動静脈瘻は稀にシャントが多発する場合があり，原因と

して静脈洞が周期的に閉塞，再開通を繰り返す事が一因と考え
られている4）．硬膜動静脈瘻の Borden type II，IIIでは皮質静脈
へ還流するため，静脈うっ血による T2延長領域，flow voids，頭
蓋内出血の出現が多い傾向になる3）．本症例のように白質に T2

Fig. 3 Cerebral angiography after the operation.

Lateral (A) and frontal (B) views of a right external carotid angiogram.

Lateral (C) and frontal (D) views of a left external carotid angiogram.

All shunting points of the dural arteriovenous fistulas were

successfully obliterated by transarterial embolization with Onyx

injection (arrowheads). Lateral (E) and frontal (F) views of a selective

right external carotid angiogram. Lateral (G) and frontal (H) views of

a selective left external carotid angiogram. All retrograde lepto-

meningeal venous drainages had completely disappeared.
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延長領域を示し，皮質優位に Gd増強効果を認めた報告は散見
されるものの5），病態については明らかではない．一方，脳動静
脈奇形では静脈うっ血や血液脳関門の破壊に因り T2延長領域の
周囲に Gd増強効果を認めることが報告されており，硬膜動静
脈瘻でも類似の病態が起きている可能性が推測される6）．さらに
多発性硬膜動静脈瘻では単発性硬膜動静脈瘻に比べ出血リスク
が高く7），急性期脳出血を契機に発見される症例が報告されてい
る8）．本症例では T2*強調画像で右前頭葉に陳旧性脳出血を認め
たものの急性期脳出血を認めず，単一の T2延長領域で脳表の Gd

増強効果を呈したことから，当初は限局性の炎症性疾患も鑑別
に挙がった．そこで，「急性期脳出血を認めず頭蓋内に単一の
T2延長領域を呈した硬膜動静脈瘻」の症例を渉猟したところ，
本症例の他に 9例の報告が確認できた（Table 1）2）5）9）～15）．性差
はなく，診断時の年齢は 45歳から 80歳（平均年齢 67.9歳），
症状は痙攣や複視，頭痛など多彩で，シャント部位も様々であっ
たが，横静脈洞におけるシャントが 3例と最多であった．この
うち多発性硬膜動静脈瘻は山本らの 1例2）のみであった．その
他の単発性硬膜動静脈瘻はいずれも Borden type IIIであり，flow

voidsは 4例で認められ，位置が判明した 3例全例で T2延長領
域と同側であった11）14）15）．本症例のように急性期出血を伴わず，
Gd増強効果を伴う単一の皮質下白質病変で発症し，対側のみ
にわずかな flow voidsを呈した多発性硬膜動静脈瘻の報告例は
なかった．Kwonらは，硬膜動静脈瘻における MRI T2強調画像
の所見は，flow voidsや Gd増強効果よりも後期に出現すると報

告している3）．しかし flow voidsの記載がなかった 5例2）5）9）12）13）

については T2延長領域のみを認めていた可能性もある．一般
に，多発性硬膜動静脈瘻では急性期脳出血や flow voidsから疑
われるが，本症例のように単一の T2延長領域のみを呈した場合
でも，対側の flow voidsの有無を含め注意深く観察する必要が
ある．また本症例では白質の陳旧性出血，白質中心の浮腫性変
化，皮質の造影効果を認めており，総合的に考え血管障害性の
病態も考慮した場合は脳血管造影検査まで検討すべきである．
本症例では単一の T2 延長領域と対側のみに flow voidsを認
め，123I-IMP-SPECTでは高位の右前頭葉の血流が低下してお
り，4D-CTAでは左前頭葉の CBV，CBFが対側より上昇してい
た．Kawaguchiらの報告では皮質静脈の還流を有する硬膜動静
脈瘻では多くの場合，静脈性高血圧に伴い静脈還流が阻害され
静脈うっ血を来し，CBFは低下し CBVは増加するとされる16）．
本症例の 123I-IMP-SPECTでの右前頭葉の血流低下に加えて，
4D-CTAでの左前頭葉の相対的な CBFの上昇からは，右前頭葉
で静脈うっ血が著しい可能性が考えられた．しかし，左前頭葉
の CBVが上昇している点は Kawaguchiらの報告とは矛盾して
おり，更に脳血管造影検査では左優位に両側前頭葉の静脈うっ
血がめだった点も，123I-IMP-SPECT，4D-CTAから想定される
病態とは矛盾していた．これらの矛盾の理由は明らかではない
うえ，静脈うっ血の違いが T2 延長領域と対側に認める flow

voids，右前頭葉の陳旧性脳出血と関連しているか不明である
が，個々のシャントの出現時期や還流異常の程度に違いがあっ

Fig. 4 Temporal changes in MRI findings after the operation.

(A–C) Fluid-attenuated inversion recovery and (D–F) T1-WI with gadolinium contrast. Follow-up brain MRI 5 days (3.0 T; [A] TR: 10,000 ms, TE:

120 ms; [D] TR: 479.73 ms, TE: 21 ms) (A, D), 36 days (1.5 T; [B] TR: 9,000 ms, TE: 110 ms; [E] TR: 419.85 ms, TE 20 ms) (B, E), 190 days

(3.0 T; TR: 10,000 ms, TE: 120 ms) (C), and 191 days after the operation (3.0 T; TR: 479.75 ms, TE: 21 ms) (F). The T2 hyperintensity and cortical

and subcortical enhancement in the right frontal convexity were attenuated over time.

脳表に増強効果を伴う単一の皮質下白質病変で発症した多発性硬膜動静脈瘻

臨床神経学｜2024｜64巻 8号 575

症例報告



Ta
b

le
 1

 
P

re
vi

ou
s 

re
p

or
ts

 o
f d

ur
al

 a
rt

er
io

ve
no

us
 fi
st
ul
as

 s
ho

w
in

g 
is

ol
at

ed
 T

2 
hy

p
er

in
te

ns
ity

 w
ith

ou
t a

cu
te

 c
er

eb
ra

l h
em

or
rh

ag
e.

A
ut

ho
r

A
ge

S
ex

S
ym

pt
om

s
Lo

ca
tio

n 
of

 T
2 

hy
pe

rin
te

ns
ity

Fl
ow

 v
oi

ds
G

ad
ol

in
iu

m
en

ha
nc

em
en

t
O

ld
 in

tr
ac

er
eb

ra
l

he
m

or
rh

ag
e

S
hu

nt
 lo

ca
tio

n/
co

un
t

B
or

de
n

ty
pe

K
ai

 Y
9)

58
M

D
ys

es
th

es
ia

 a
nd

se
iz

ur
es

Le
ft 

pa
rie

ta
l l

ob
e

N
/A

+ 
(ip

si
la

te
ra

l) 
※

1
N

/A
S

S
S

/s
in

gl
e

III

S
ug

iu
ra

 Y
10

)
69

F
P

ul
sa

til
e 

tin
ni

tu
s

Le
ft 

m
ed

ul
la

 a
nd

 p
on

s
+ 
※

2
+ 
※

2
N

/A
Le

ft 
S

ig
S

/s
in

gl
e

III

Ya
m

am
ot

o 
H

2)
73

F
Le

ft 
co

nj
un

ct
iv

al
hy

pe
re

m
ia

, p
ro

pt
os

is
,

an
d 

di
pl

op
ia

Le
ft 

po
ns

N
/A

N
/A

N
/A

Le
ft 

C
S

, l
ef

t T
S

S
/

m
ul

tip
le

III
, I

M
iy

ag
is

hi
m

a 
T11

)
80

F
R

ig
ht

 e
ye

 c
he

m
os

is
an

d 
le

ft 
he

m
ip

ar
es

is
R

ig
ht

 p
on

s
+ 

(ip
si

la
te

ra
l) 
※

1
+ 

(ip
si

la
te

ra
l) 
※

1
N

/A
R

ig
ht

 C
S

/s
in

gl
e

III

M
ur

ph
y 

M
12

)
72

F
D

ip
lo

pi
a,

 r
ig

ht
 le

g
pa

re
si

s,
 a

nd
 a

ta
xi

a
B

ila
te

ra
l m

ed
ul

la
N

/A
N

/A
N

/A
Le

ft 
pe

tr
ou

s 
ap

ex
/s

in
gl

e
III

S
as

ak
i K

13
)

72
M

S
ei

zu
re

s
Le

ft 
te

m
po

ra
l l

ob
e

N
/A

N
/A

+ 
(ip

si
la

te
ra

l) 
※

1
Le

ft 
TS

/s
in

gl
e

III

N
is

hi
w

ak
i T

14
)

71
F

V
is

ua
l fi
el
d 

de
fe

ct
Le

ft 
te

m
po

ra
l l

ob
e

+ 
(ip

si
la

te
ra

l) 
※

1
N

/A
N

/A
Le

ft 
TS

/s
in

gl
e

III

Va
le

nt
in

o 
W

L15
)

71
M

C
on

fu
si

on
R

ig
ht

 ju
nc

tio
n 

of
 th

e
oc

ci
pi

to
te

m
po

ra
l l

ob
e

+ 
(ip

si
la

te
ra

l) 
※

1
N

/A
N

/A
R

ig
ht

 T
S

/s
in

gl
e

III

H
an

yu
 T

5)
45

M
H

ea
da

ch
e

Le
ft 

ce
re

be
lla

r 
he

m
is

ph
er

e
N

/A
+ 

(ip
si

la
te

ra
l) 
※

1
N

/A
S

TS
/s

in
gl

e
III

O
ur

 c
as

e
44

M
S

ei
zu

re
s

R
ig

ht
 p

re
ce

nt
ra

l g
yr

us
+ 

(c
on

tr
al

at
er

al
) 
※

1
+ 

(ip
si

la
te

ra
l) 
※

1
+ 

(ip
si

la
te

ra
l) 
※

1
B

ila
te

ra
l f

ro
nt

al
C

on
ve

xi
tie

s/
m

ul
tip

le
III

M
: m

al
e,

 F
: f

em
al

e,
 S

S
S

: s
up

er
io

r 
sa

gi
tt

al
 s

in
us

, S
ig

S
: s

ig
m

oi
d 

si
nu

s,
 C

S
: c

av
er

no
us

 s
in

us
, T

S
S

: t
ra

ns
ve

rs
e

-s
ig

m
oi

d 
si

nu
s,

 T
S

: t
ra

ns
ve

rs
e 

si
nu

s,
 S

TS
: s

tr
ai

gh
t s

in
us

, N
/A

: n
ot

 a
va

ila
bl

e.
※

1 
lo

ca
tio

n 
of

 fl
ow

 v
oi

ds
 c

om
pa

re
d 

w
ith

 T
2 

hy
pe

rin
te

ns
ity

; ※
2 

lo
ca

tio
n 

of
 fl

ow
 v

oi
ds

 w
as

 u
na

va
ila

bl
e.

脳表に増強効果を伴う単一の皮質下白質病変で発症した多発性硬膜動静脈瘻

576 臨床神経学｜2024｜64巻 8号

症例報告



た可能性が推測される．
頭蓋内硬膜動静脈瘻は炎症性疾患と鑑別が難しく，急性脳

炎17）や視神経脊髄炎スペクトラム障害18）19）などと初期診断され
ていた報告例がある．しかし頭蓋内硬膜動静脈瘻はステロイド
で悪化する場合があり，慎重な診断が必要となる20）．本症例は
当初，画像的に炎症性疾患が疑われ，HLA-B54/Cw1を認めたた
め特に NSDが疑われた．Sweet病は発熱，全身倦怠感，紅斑な
どを呈する全身性炎症性疾患であり，HLA-B54および Cw1陽
性率がそれぞれ 48％と高く，NSDでは HLA-B54は 74％，Cw1

は 85％と更に高率とされる21）．NSDは MRI所見で大脳皮質や
皮質下に病変を認める事があり22）～24），同部位に Gd増強効果を
伴うこともある24）．更に，髄液検査では少数例ながら細胞数増
多や蛋白上昇を伴わない事もある22）．本症例では発熱や皮疹は
認めず，ベーチェット病にみられる皮膚所見やブドウ膜炎も呈
していない点から NSD診断基準22）の「possible」に該当した．
Sweet病と硬膜動静脈瘻の合併は渉猟した限り報告例はなく，
一方でベーチェット病の血管病変に伴う硬膜動静脈瘻の報告例
は散見された25）．本症例ではステロイド投与行わず血管塞栓術
のみで病変は縮小，Gd増強効果も消失し，再発なく経過してい
る点から NSDの可能性は低いと考えた．しかし，今後も皮疹や
口内炎の出現がないか注意深く経過観察する方針としている．
繰り返す痙攣発作で発症し，MRIで右中心前回皮質下白質に
限局した T2延長領域を呈した多発性硬膜動静脈瘻の 1例を経
験した．多発性硬膜動静脈瘻では，対側を含め T2延長領域の近
傍以外でも入念な flow voidsの検索が必要で，flow voidsがめだ
たない場合でも血管障害性の病態が疑われた場合は脳血管造影
検査を考慮することが示唆された．
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Multiple dural arteriovenous fistulas showing isolated subcortical white matter T2

hyperintensity with gadolinium enhancement

Hitoshi Hayashida, M.D.1）, Katsuhisa Masaki, M.D., Ph.D.1）, Hidenori Ogata, M.D., Ph.D.1）, Ayumi Harada, M.D.2）,
Koichi Arimura, M.D., Ph.D.2）, Ryo Yamasaki, M.D., Ph.D.1） and Noriko Isobe, M.D., Ph.D.1）

1) Department of Neurology, Neurological Institute, Graduate School of Medical Sciences, Kyushu University
2) Department of Neurosurgery, Neurological Institute, Graduate School of Medical Sciences, Kyushu University

Abstract: We describe a 44-year-old man with a complaint of atonic seizures of the left upper limb, followed by

generalized seizures. Brain MRI showed isolated juxtacortical white matter T2 hyperintensity with gadolinium (Gd)

enhancement of the adjacent cortical gray matter and subcortical white matter in the right frontal convexity. Treatment with

levetiracetam was effective for seizure suppression, and he had no other neurological abnormalities. Human leukocyte

antigen typing revealed B54 and Cw1, which indicated the possibility of neuro-Sweet disease. However, a general

examination, which included vital signs and eye and skin findings, was normal. A cerebrospinal fluid test showed a mild

elevation in protein levels without pleocytosis and a normal range of interleukin-6. Electroencephalography showed

intermittent slow waves without epileptic discharge in the bilateral temporal lobes. We detected subtle flow voids in the pia

mater of the left frontal lobe, which suggested cerebrovascular disease, and specifically, the possibility of dural

arteriovenous fistulas. Computed tomography angiography showed abnormally dilated perimedullary veins in the left frontal

lobe. Cerebral angiography confirmed the existence of four dural arteriovenous fistulas, which included two retrograde

leptomeningeal venous drainages in the right frontal cortical veins supplied by the anterior branch of the right middle

meningeal artery. The other dural arteriovenous fistulas were retrograde leptomeningeal venous drainages in the left frontal

cortical veins supplied by the anterior and posterior convexity branches of the left middle meningeal artery. The patient

underwent successful endovascular embolization of all dural arteriovenous fistulas with Onyx injection. A follow-up MRI

showed gradual improvement of the T2 hyperintensity and Gd enhancement. He remained seizure-free for 2 years following

endovascular embolization.

Key words: multiple dural arteriovenous fistulas, isolated T2 hyperintensity, gadolinium enhancement, flow voids,

neuro-Sweet disease
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