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●症 例

椎 骨 動 脈 の異 常 拡 張 に よる延 髄 圧 迫 を認 めた

中枢 性肺胞 低 換 気症 候 群 の1例

後藤 眞　 佐藤 誠　 布施 克也
佐藤 和弘　 横田 樹也　 村松 芳幸

高橋 龍一　 鈴木 栄一　 荒川 正昭

要 旨:43歳 女 性.麻 酔 導 入 薬 の 使 用 時 に発 見 され た 肺 胞 低 換 気 の 精 査 目 的 で 当 科 に 入 院.神 経 学 的 お よ

び 呼 吸 生 理 学 的 検 査 に よ り中 枢 性 肺 胞 低 換 気 症 候 群 と診 断 され た が,MRI,血 管 造 影 で 両 側 椎 骨 動 脈 の

異 常 拡 張,蛇 行 に よ る 延 髄 腹 側 の 圧 迫 を認 め,責 任 病 変 の 可 能 性 が 疑 わ れ た.夜 間 の 人 工 呼 吸 管 理 に よ

り肺 胞 低 換 気 は改 善 した.在 宅 人 工 呼 吸 を導 入 し,日 中 の 生 活 に 異 常 な く,通 院 中 で あ る.

キ ー ワ ー ド:中 枢 性 肺 胞 低 換 気 症 候 群,椎 骨 脳 底 動 脈 異 常,睡 眠 ポ リ グ ラ フ ィー,換 気 応 答,在 宅 人 工

呼 吸

Central alveolar hypoventilation syndrome,Megadolichovertebrobasilar anomaly,

Polysommnography,Ventilatory response,Home mechanichal ventilation

Ⅰ.緒 言

中 枢 性 肺 胞 低 換 気 症 候 群 は,気 道,肺,胸 郭 な ど末

梢 の 効 果 器 に お い て 病 変 が 認 め られ ず,呼 吸 中 枢 自 体

の 障 害 に よ っ て 肺 胞 低 換 気 が 生 ず る と考 え ら れ て い る

疾 患 群 で あ る が,そ の う ち病 歴,臨 床 症 状,画 像 診 断

な どで 中枢 性 病 変 を明 ら か に確 定 出 来 な い もの は,原

発 性 肺 胞 低 換 気 症 候 群 と呼 ば れ て い る.近 年,MRIで

代 表 さ れ る よ う に 画 像 診 断 の 進 歩 は め ざ ま し く,従 来

の 方 法 で は発 見 さ れ な か っ た 中枢 性 病 変 が 明 らか に さ

れ つ つ あ る.今 回 私 達 は,MRIで 椎 骨 動 脈 に よ る 延 髄

圧 迫 を認 め た 中 枢 性 肺 胞 低 換 気 症 候 群 の 一 例 を経 験 し

た の で 報 告 す る.

Ⅱ.症 例

患 者:43歳,女 性,主 婦.

主 訴:全 身 倦 怠 感.

既 往 歴:40歳 よ り,高 血 圧.

家 族 歴:特 記 す べ き こ と な し.

現 病 歴:1988年 春 頃 よ り体 重 減 少 が 生 じ,秋 頃 よ り

疲 労 感,浮 腫 が 生 じた た め,1989年 秋 に某 院 を 受 診 し

た と こ ろ,高 血 圧 と鉄 欠 乏 性 貧 血 と診 断 され た.腹 部

CTで 左 側 褐 色 細 胞 腫 を疑 わ れ,1990年2月23日,左 側

副 腎 腫 瘍 摘 出 術 を う け た.術 前 の 呼 吸 機 能 は,肺 活 量

2.13L(%VC 80.0%),一 秒 率87.3%と,い ず れ も正

常 で あ っ た.し か し,術 前 の 麻 酔 導 入 薬(midazolam)

の使 用 に よ り,著 し い 呼 吸 抑 制 が 出 現 し,術 後 意 識 は

清 明 に な っ た が,肺 胞 低 換 気 が 持 続 し,人 工 呼 吸 か ら

の 離 脱 が 困 難 とな っ た.こ の 肺 胞 低 換 気 の 原 因 精 査 の

た め,5月7日 に 当 科 に転 院 した.な お,副 腎 の術 後

病 理 診 断 は 単 純 性 腺 腫 で あ っ た.

入 院 時 現 症:身 長152cm,体 重39kg,血 圧118/74

mmHg,脈 拍100/分,整,体 温36.8℃,顔 面 に軽 い 色

素 沈 着 を認 め た.呼 吸 は28/分 で,心 肺 聴 診 上 異 常 は な

く,下 腿 に 多 毛 を認 め た.神 経 学 的 所 見 で は,四 肢 で

深 部 反 射 の 亢 進 を認 め た が,筋 力 低 下 は な く,知 覚 異

常 も認 め な か っ た.

入 院 時 検 査 所 見:一 般 血 液 検 査 に異 常 な く,血 液 生

化 学 で は,γ-globulinの 上 昇 を認 め る 以 外 に異 常 は な

か っ た.免 疫 学 的 検 査 で は異 常 な く,内 分 泌 学 的 検 査

で も 甲状 腺 機 能 は 正 常 で,副 腎機 能 で は,ACTHが110

pg/mlと 正 常 上 限 で あ る 他 は,異 常 は 認 め ら れ な か っ

た.神 経 電 気 生 理 学 的検 査 で は,脳 幹 機 能 は正 常 で あ

り,筋 電 図 も異 常 な く,テ ン シ ロ ン 試 験 陰 性,横 隔 膜

神 経 伝 導 速 度 は正 常 範 囲 で あ っ た(Table1).胸 部X
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Table 1 Laboratory data on admission

Table 2

線 写 真 で は,CTRは48%で,肺 野 に は異 常 を認 め ず,

心 電 図 も異 常 な か っ た.

呼 吸 生 理 機 能 検 査 で は,肺 活 量,一 秒 量 と も に正 常

範 囲 で あ り,動 脈 血 ガ ス 分 析 で は 肺 胞 低 換 気 に よ る

Po2の 低 下,Pco2の 上 昇 を示 した が,A-aDO2は 正 常 で,

自発 過 換 気 後,Pco2の 低 下 を 認 め,随 意 的 換 気 能 は 正

常 で あ っ た.睡 眠 ポ リグ ラ フ イ ー で は,胸 腹 部 の運 動

低 下 に よ る換 気 量 低 下,お よ び 中 枢 性 の 無 呼 吸 が 認 め

られ,無 呼 吸,低 換 気 指 数 は一 晩 当 り12.6回 で,睡 眠

中 の 酸 素 飽 和 度 の 最 低 値 は50%,平 均 値 は87%で あ っ

た.高 炭 酸 ガ ス 換 気 応 答(Read法)の 傾 き は0.25L/

min/torr,低 酸 素 換 気 応 答(progressive法)の 傾 き は

0.06L/min/%と,い ず れ も反 応 は著 し く低 下 し て い た

(Table2).

中 枢 病 変 の 検 索 の た め に 行 っ た 画 像 診 断 で は,MRI

のT1,T2強 調 画 像 で と も に 低 信 号 を 呈 す る,両 側 椎 骨

動 脈 に よ る延 髄 腹 側 の 圧 迫 を認 め た(Fig.1).

血 管 造 影 で は,両 側 椎 骨 動 脈 が 太 く,蛇 行 し,延 髄

に一 致 す る部 位 で 拡 張 を認 め,頭 蓋 内部 で は 右 側 に偏

位 し て い た(Fig.2).

Ⅲ.治 療 及 び 経 過(Fig.3)

MRIで 指 摘 さ れ た 椎 骨 動 脈 の 延 髄 圧 迫 が 呼 吸 中 枢

に 障 害 を及 ぼ して い る可 能 性 が 考 え られ た た め,治 療
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Fig. 1 Magnetic resonance imaging: (A) T1-

weighted sagittal view. (B) T2-weighted sagittal 

view. Areas of hypointensity (arrows) show both 

vertebral arteries pressing on the ventral side of 

the medulla oblongata.

と し て は,手 術 的 に 減 圧 術 の 適 応 も考 慮 さ れ た.し か

し,血 管 造 影 に よ り左 鎖 骨 下 動 脈 起 始 部 にather-

omatous plaqueが あ り,動 脈 硬 化 性 の 変 化 が 強 く,手

術 時 に 脳 幹 か ら血 管 を 十 分 に引 き離 す 際 に脳 幹 の 血 管

損 傷 等 を生 じる 危 険 性 の 方 が 高 い と判 断 し,内 科 的 治

療 を優 先 させ る こ と に し た.延 髄 に 対 す る 椎 骨 動 脈 の

圧 迫 を軽 減 さ せ る た め の,高 血 圧 管 理 を 目 的 と し て,

arotinolol(α-β blocker)とenalapril(ACE inhibitor)

を使 用 し た.そ れ に 加 え,呼 吸 刺 激 薬 と し てmedroxy-

progesteroneとtheophyllineを 処 方 し た.

呼 吸 管 理 と し て は,気 管 切 開 を 行 っ て,夜 間 の み 人

工 呼 吸 を 行 っ た.そ の 後,日 中 のPco2が 徐 々 に 低 下 し

た た め,降 圧 薬 や 呼 吸 刺 激 薬 の 効 果 と考 え,夜 間 の 人

工 呼 吸 を 中 止 し た が,2週 間 後 に は,再 び 頭 痛 や 倦 怠

感 が 出 現 し,日 中 のPco2も60.2mmHgに 再 上 昇 した.

そ こで,再 度 夜 間 人 工 呼 吸 を 行 っ た と こ ろ,症 状 は 消

Fig. 2 Vertebral angiograrn. Anteroposterior 

view reveals dilated, elongated, and tortuous 

arteries (arrows).

失 し,日 中 のPco2も48.5mmHgと,軽 度 の 蓄 積 程 度 に

ま で 低 下 した.夜 間 の み の 人 工 呼 吸 で 日中 の 肺 胞 低 換

気 の 改 善 が み られ るた め,在 宅 に て 夜 間 の み の人 工 呼

吸 を行 い,平 成7年7月 現 在,口 中 のPo2 72.9mmHg,

Pco2 50.6mmHgで,日 中 の 生 活 に 異 常 な く,通 院 中

で あ る.

Ⅳ.考 案

MRIを は じ め とす る,最 近 の 画 像 診 断 の 進 歩 は,微

小 虚 血 性 病 変 や 血 管 奇 形 な どを 明 らか に して お り,今

回 の症 例 も,MRIに よ り指 摘 され た 両 側 椎 骨 動 脈 の 延

髄 腹 側 の 圧 迫 が,中 枢 性 肺 胞 低 換 気 の 発 症 に 関 与 して

い る こ とが 考 え られ た.

本 症 例 の 血 管 造 影 に お け る,太 く,屈 曲,蛇 行 し て

い る 血 管 の 変 化 は,い わ ゆ る,椎 骨 脳 底 動 脈 異 常 拡 張

症,megadolicho-vertebrobasilar anomalyと 呼 ば れ,

脳 幹 お よ び 脳 神 経 を 圧 迫 し て 障 害 を 生 ず る1)～3)こと

や,延 長,蛇 行 し た 椎 骨 脳 底 動 脈 が 脳 神 経 を 圧 迫 し て

三 叉 神 経 痛 や 半 側 顔 面 痙 攣 な ど の 障 害 を 引 き起 こす こ

と4)が,知 られ て い る.

こ の脳 血 管 の 延 長,拡 張 の 病 理 学 的 成 因 と し て は,

内 弾 性 板 の 欠 損,中 膜 の 脆 弱 性 な ど の 先 天 的 な もの と,

高 血 圧 や 動 脈 硬 化 性 変 化 な どの 後 天 的 な も の と が 考 え

られ,治 療 手 技 に よ り圧 迫 を除 去 す る こ と で,症 状 は

著 し く改 善 す る と言 わ れ て い る.本 症 例 で は,椎 骨 動

脈 だ け で な く,頭 蓋 内 血 管 も拡 張,屈 曲,蛇 行 し て お

り,動 脈 硬 化 性 の 変 化 も認 め られ,発 症 が 中 年 で あ る

こ とを 考 え る と,先 天 的 要 因 の 関 与 は 明 か で は な く,

後 天 的 要 因 が 強 く影 響 を及 ぼ し て い る と推 測 さ れ る.

この た め,今 回 治 療 す る に あ た っ て は,動 脈 硬 化 性 変
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Fig. 3

化 が 強 く,血 管 を引 き離 す 際 に 脳 幹 の 血 管 を 損 傷 す る

可 能 性 が 高 い5)た め,保 存 的 に 内 科 的 治 療 を優 先 させ,

降 圧 薬 を処 方 し た.

呼 吸 調 節 の 中枢 は橋 一 延 髄 部 に存 在 す る とい わ れ て

お り,特 に延 髄 に は,背 側 呼 吸 ニ ュ ー ロ ン群,腹 側 呼

吸 ニ ュ ー ロ ン群,延 髄 腹 外 側 野 な どの 存 在 が 知 られ て

い る6).前 二 者 は呼 吸 の リ ズ ム を 司 り,延 髄 腹 外 側 野 は

中 枢 性 化 学 受 容 器 が 存 在 す る こ とが 注 目 さ れ て い る部

位 で あ る.本 症 例 で は,血 管 の 圧 迫 に よ る二 次 性 変 化

が こ の 呼 吸 中 枢,特 に 中 枢 性 化 学 受 容 器 に対 し て 何 ら

か の影 響 を 与 え,呼 吸 調 節 に 障 害 を き た し た 可 能 性 が

推 測 され た.

中枢 性 肺 胞 低 換 気 症 候 群 の う ち,中 枢 病 変 が 認 め ら

れ な い も の は 原 発 性 肺 胞 低 換 気 症 候 群 と 呼 ば れ て い

る。 しか し,今 ま で の 画 像 診 断 で は捉 え る こ とが で き

な か っ た 原 発 性 肺 胞 低 換 気 症 候 群 に お い て,延 髄 の 神

経 細 胞 脱 落 やgliosisな どの 病 変 が 剖 検 で 初 め て 診 断

さ れ た とい う報 告 も あ る7)8).近 年MRIな どの 進 歩 に

よ り,こ の よ う な 病 変 の 診 断 も可 能 と な りつ つ あ り,

宮 崎 ら9)も,MRIで 初 め て,延 髄 内 に 限 局 した 病 変 を 認

め た,中 枢 性 肺 胞 低 換 気 症 候 群 の1例 を報 告 して お り,

本 例 はMRIに よ る 延 髄 病 変 の 発 見 例 と し て は,本 邦

で は2例 目 で あ る と思 わ れ る.

一 方
,こ の よ う な 椎 骨 動 脈 の 走 行 異 常 が 延 髄 腹 側 を

圧 迫 し,睡 眠 時 無 呼 吸 や 覚 醒 時 頻 呼 吸 な どの 呼 吸 症 状

を 呈 した 症 例 の 報 告10)11)もみ られ るが,中 枢 性 肺 胞 低

換 気 症 候 群 を呈 し た 症 例 は,本 例 が 初 め て と思 わ れ る.

本 症 例 で は,麻 酔 導 入 薬 使 用 後 ま で 血 液 ガ ス の 測 定

が 行 わ れ て い な か っ た た め,中 枢 性 肺 胞 低 換 気 の 発 症

は い つ か らで あ っ た か は,明 か で な い.し か し,麻 酔

導 入 薬 使 用 後 の 呼 吸 抑 制 で,pH7.312,Pco2 73.9

mmHgと 呼 吸 性 ア シ ドー シ ス を 認 め ら れ た が,一 方

HCO3-は39.8mmol/Lと 腎 に よ る 代 償 性 ア ル カ ロ ー

シ ス の 所 見 も認 め た こ とか ら,麻 酔 導 入 以 前 か ら肺 胞

低 換 気 が 存 在 し て い た と思 わ れ る.ま た,副 腎 腫 瘍(単

純 性 腺 腫)発 見 の き っ か け と な っ た,高 血 圧,易 疲 労

感,浮 腫 な どの 症 状 が,肺 胞 低 換 気 に 伴 う低 酸 素 血 症,

高 炭 酸 ガ ス 血 症 に よ る も の とす れ ば,少 な く と も2年

前 に は本 症 が 発 症 し て い た と考 え られ る.

中 枢 性 肺 胞 低 換 気 症 候 群 の 治 療 と し て,呼 吸 刺 激 薬,

横 隔 膜 ペ ー シ ン グ,人 工 呼 吸 器 の 使 用 な ど が 報 告 さ れ

て い る.こ の う ち 人 工 呼 吸 は低 下 した 換 気,特 に 夜 間

の低 換 気 に対 し て 用 い ら れ る こ とが 多 い 。 本 例 で も,

薬 物 療 法 に加 え,夜 間 睡 眠 時 の み人 工 呼 吸 管 理 を行 っ

て い る.興 味 深 い 点 は,夜 間 約8時 間 の 人 工 呼 吸 に よ

り 日 中 覚 醒 時 のPco2が 低 下 し,夜 間 の人 工 呼 吸 を行 わ
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な い と,日 中 もPco2が 上 昇 し,肺 胞 低 換 気 を 示 した こ

とで あ る.私 達 は,中 枢 性 肺 胞 低 換 気 症 候 群 に お い て,

肺 胞 換 気 量 や 換 気 応 答 に は 日 内 変 動 が 認 め られ,朝 起

床 後 が 最 も低 く,そ の 後 夕 方 に 向 か っ て 改 善 す る こ と

を報 告 し て い る12).ま たPiperら は,睡 眠 時 無 呼 吸 症 候

群 の う ち,日 中 も肺 胞 低 換 気 を 示 す 症 例 に夜 間 の 補 助

呼 吸 を行 う と,本 症 例 と 同様 に 日 中 のPco2が 改 善 す る

こ と を報 告 し,そ の機 序 と し て 夜 間 の補 助 呼 吸 が 日 中

の 呼 吸 中 枢 の 出 力 を 増 加 さ せ て い る と 推 測 し て い

る13).本 症 例 で も,夜 間 の補 助 呼 吸 が 日中 の 呼 吸 出 力 を

改 善 して い る可 能 性 が 考 え られ た.薬 物 療 法 に つ い て

は 夜 間 の 人 工 呼 吸 に 比 しそ の効 果 は軽 微 で あ る と思 わ

れ た が,長 期 的 な 効 果 を期 待 し,投 与 を継 続 し て い る.

Ⅴ.ま と め

1.43歳 女 性 の 中 枢 性 肺 胞 低 換 気 症 候 群 の1例 を 報

告 し た.

2.MRI,Angiographyで 両 側 椎 骨 動 脈 に よ る延 髄

圧 迫 を認 め,中 枢 性 肺 胞 低 換 気 症 候 群 の責 任 病 変 が 疑

わ れ た.

本 論 文 の 要 旨 は第26回 胸 部 疾 患学 会 北 陸地 方 会(平 成2

年10月28日)で 発 表 した.
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Abstract 

Central Alveolar Hypoventilation Syndrome with Compression of the 

Medulla Oblongata by Tortuous and Elongated Vertebral Arteries 

Shin Goto,Makoto Satoh, Katsuya Fuse, Kazuhiro Sato, 

Mikiya Yokota, Yoshiyuki Muramatsu, Ryuichi Takahashi, 

Eiichi Suzuki and Masaaki Arakawa 

Department of Medicine (II), Niigata University School of Medicine, Niigata, 951, Japan 

A 43-year-old woman was admitted to the hospital with hypoventilation, which developed when she 

took sedatives because of an operation on an adrenal gland tumor. Central alveolar hypoventilation 

syndrome was diagnosed after neurophysiological and pulmonary-function tests. Magnetic resonance 

imaging and vertebral angiography revealed that tortuous and elongated vertebral arteries compressed 

the ventral sides of the medulla oblongata, which may have caused the hypoventilation. Mechanical 

ventilation during sleep improved her condition. Home mechanical ventilation was prescribed and she has 

been well during follow up as an outpatient.


