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Abstract：We report three cases of moyamoya disease in elderly patients and their clinical 

characteristics.　Case １ is ７４ � year � old female who suddenly developed headache and left 

hemiparesis.　Head CT revealed a thalamic hemorrhage with ventricular perforation and a 

subarachnoid hemorrhage.　Case ２ is a ７１ � year old female who suddenly developed motor 

aphasia.　Two days later, she was admitted to our hospital.　Head CT revealed an intracerebral 

hematoma from the insular cortex to external capsule.　Case ３ is a ６８�year old female who sud-

denly developed headache.　Head CT revealed an intracerebral hematoma in the right frontal 

lobe with a ventricular perforation and subarachnoid hemorrhage.　In these three case, cerebral 

angiography was performed and demonstrated occlusion or severe stenosis of terminal portion 

of the intracranial internal carotid artery on both sides and so �called moyamoya vessels were ob-

served and the disease was classified as stage five in case １, stage three in case ２ and stage three 

in case ３.　We diagnosed moyamoya disease in all cases.　All three cases were elderly women 

ranging from ６８ to ７４ years of age who presented with hemorrhagic attack.　Although moya-

moya disease is extremely rare in elderly patients, we stress that any unusual intracerebral hem-

orrhage associated with ventricular perforation and/or subarachnoid hemorrhage should thus 

include moyamoya disease when making a differential diagnosis.
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　要旨：高齢発症のもやもや病３例を報告し，その臨床的特徴について検討した．症例１は７４歳女性で突

然の頭痛，左不全片麻痺にて発症した．頭部 CT にて右視床出血，脳室内穿破及びクモ膜下出血がみられ

た．症例２は７１歳女性で運動性失語にて発症した．頭部 CT にて左島から外包にかけて脳出血がみられ

た．症例３は６８歳女性で頭痛にて発症した．頭部 CT では，右前頭葉に脳内出血，脳室内穿破および脳底

糟にクモ膜下出血がみられた．３
　
 症例とも脳血管撮影にて両側内頚動脈終末部の閉塞ないしは狭窄があ

り，もやもや病と診断した．症例は６８歳から７４歳と高齢の女性で，出血発症であった．高齢発症のもやも

や病は極めて稀で，その臨床的特徴について考察した．
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は　じ　め　に

もやもや病は日本人に多く原因不明の両側の頭蓋内内

頸動脈終末部の狭窄あるいは閉塞を一次病変とし，二次

的に生じてくる側副血行路群を特徴とする疾患である１）．

好発年齢は虚血症状で発症することが多い１０～１４歳と，

出血症状で発症することが多い４０歳代の２峰性で，高齢

者の発症は極めて少ない２）．今回われわれは出血発症の

高齢者もやもや病３症例を経験した．症例を呈示し，そ

の臨床的特徴について検討する．

症　例　呈　示

　症例１

７４歳，女性

主訴：頭痛，左片麻痺

既往歴：７３歳　胆石症，変形性膝関節症

生活歴，家族歴：特記事項なし

現病歴：午後５時半頃，突然激しい頭痛，吐気，嘔吐

が出現し救急車にて当院へ搬送された．

入院時所見：血圧 ２０６/９２mmHg，脈拍 ７２/min.，体

温３４.８℃で，神経学的には意識状態 JCSⅠ�２，GCS：

E３＋V４＋M６＝１３ 点左不全片麻痺（MMT：３～４/５），

左 Babinski，Chaddock 反射陽性であった．

入院後経過：頭部 CT（Fig. １）で右視床出血（２×２

cm）があり脳室穿破を伴い，右迂回糟を中心にクモ膜下

出血もみられた．高血圧の既往がないため AVM やも

やもや病などの血管奇形を疑い ３D�CTA を施行した．

３D�CTA では両側内頚動脈の描出が悪く，もやもや病を

疑った．その後厳重に血圧を管理し，発症１４日目に脳血

管撮影（Fig. ２）を行った．両側内頸動脈は頭蓋内に入

り閉塞し，脳底部を中心にもやもや血管が増生し，外頸

動脈からの側副血行路が発達していたため第５期のもや

もや病と診断した．左片麻痺も改善し，発症２ケ月後に

独歩自宅退院した．

　症例２

７１歳，女性

主訴：言葉がでにくい

既往歴：６９歳　高脂血症

生活歴，家族歴：特記事項なし
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Fig．1．　Head CT showing left thalamic hematoma with ventricular 
perforation and subarachnoid hemorrhage in ambient cistern.



現病歴：突然左のこめかみが痛くなり，同時に言葉が

でにくくなった．翌日になっても症状改善しないため発

症３日目に当院外来を受診した．

入院時所見：血圧 １１８/６８mmHg，脈拍 ６８/min.，体

温３７.７℃で神経学的には，意識清明，失名辞失語がみら

れた．

入院後経過：頭部 CT（Fig. ３）にて左島から外包に

かけて ３×２cm 程度の周囲に浮腫を伴う脳出血がみられ

た．高血圧の既往もなく好発部位でもないため同日 

MRI を施行した．MRI では大脳基底核部に spotty な

低信号域が多発し，MRA にて内頸動脈終末部は閉塞

し，軽度もやもや血管の増生がみられた．保存的に経過

観察し，発症１４日目に脳血管撮影（Fig. ４）を行った．両

側とも後交通動脈を分枝後内頸動脈は狭窄し，脳底部に

は左側優位にもやもや血管がみられた．前大脳動脈は 

A１ portion の描出は不良で，A２ portion から良好に描

出されていた．外頸動脈からの側副血行路はみられな

かった．以上から第３期のもやもや病と診断した．失語

症状も改善し，発症２０日目に独歩自宅退院した．

　症例３

６８歳，女性

主訴：頭痛

既往歴：６６歳　アルツハイマー型痴呆

生活歴，家族歴：特記事項なし

現病歴：正午すぎに自宅にて倒れているところを家人

に発見され救急車にて当院へ搬送された．

入院時所見：血圧 １２０/７８mmHg，脈拍 ７０/min.，体

温３６.２℃で，神経学的には意識状態 JCSⅡ�１０，GCS：

E３＋V４＋M６＝１３ 点で，右不全片麻痺（MMT ４/５）が

あった．

入院後経過：頭部 CT（Fig. ５）では，右前頭葉底部

から白質にかけて出血（６×４cm）があり脳室内穿破を伴

い，脳底糟にはくも膜下出血があった．脳動脈瘤や 

AVM からの出血を疑い，引き続き脳血管撮影（Fig. ６）

を行った．右内頸動脈は後交通動脈分枝後閉塞し，後交

通動脈よりもやもや血管がみられた．また前および後篩

骨動脈からも，もやもや血管がみられ，これを介して前

大脳動脈が描出されていた．左内頸動脈も終末部で狭小

化し，ごく軽度ながらもやもや血管がみられた．以上か

ら第３期のもやもや病と診断した．意識状態も良好で保

存的に経過観察した．発症から１ケ月後リハビリ病院へ

転院した．

考　　　　　察

もやもや病は原因不明で自然史についても未だ不明な

点が多い疾患である１）．Wakai らの疫学調査では２），わ

れわれが今回呈示した初発時６５歳以上の症例は極めて少

なく，高齢発症のもやもや病の臨床像，治療，予後につ

いて検討した報告は現在までにみあたらない．今回われ

われが経験した３症例は７４歳，７１歳，６８歳と高齢の女性

であった．もやもや病の男女比は１：１.８と女性に多く，

女性が男性に比較して長寿であることも高齢者の女性に

多い一因かもしれない．

発症形式は厚生労働省特定疾患調査研究班の報告３）で

は，もやもや病の初回発作の５０％は TIA，２０％が出血，

１５％が脳梗塞で出血型の年齢のピークは４０～４５歳とされ

ている．また出血の形式は当院の過去１４年間（１９９１～

２００４年）の成人出血発症１０例の分析では脳内出血（ICH）

＋脳室内出血（IVH）７例，ICH １ 例，IVH １ 例，IVH

＋クモ膜下出血（SAH）１ 例であった．今回の３症例

は，２
　
 人が ICH＋IVH＋SAH，１

　
 人が ICH であった．

過去の報告でもわれわれ同様に ICH＋IVH もしくは 

ICH 単独が約７０％で最も多かった４）５）．症例数は少ない

が，高齢者も同じような傾向であった．出血の機序につ

いては，側副血行路の破綻と考えられているが１），高齢

者のもやもや病は，側副血行路の脆弱性に加え加齢に伴
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Fig．2．　Both common carotid angiograms showing obstruction of internal carotid ar-
tery with formation of moyamoya vessels and collaterals from external ca-
rotid arteries.

　　　　  ａ）Right common carotid artery angiogram　ｂ）Left common carotid artery 
angiogram　ｃ）Right vertebral angiogram



う動脈硬化が影響しているものと考えられた．

今回の３症例では，症例１，３
　
 は脳出血に加えクモ膜

下出血も伴っており通常の高血圧性脳出血としては稀

で，症例２についても高血圧性被殻出血とは異なり血腫

は通常より外側に位置していた．非典型的な出血につい

ては高齢であっても，MRI，MRA，脳血管造影などで

の評価は必要であると思われる．

もやもや病の治療について虚血発症では血行再建術が

有効とされているものの６）７），出血発症では外科的治療

について予防効果があるか否か一定した見解はない６）�１０）．

そのため我が国では現在共同研究（JAM trial）が進行

中である１１）．また出血発症例の自然経過について Ko-
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Fig．3．　Head CT showing hematoma from insular cortex to external 
capsule with perifocal edema.

Fig．4．　Bilateral internal carotid angiogram showing obstruction of internal caror-
tid artery with formation of moyamoya vessels

　　　　 ａ）right common carotid artery angiogram　ｂ）left common carotid artery 
angiogram　ｃ）right vertebral angiogram



bayashi らは５），平均８０ケ月のフォローで３３％に再出

血があり，そのうち４３％が２年以内に生じていた．

Morioka ら１２）の報告でも平均１２.７年のフォローで

６１.１％に再出血があり再出血の頻度は１～２年以内は高

頻度である．

今回呈示した３症例は高齢で，出血発症であったため

手術は行わず経過観察としたが再出血の可能性もあり血

圧管理や MRI などの定期的なフォローが重要である．

結　　　　　語

１）出血発症の高齢者もやもや病３症例を経験した．

　２）発症形式および CT 所見は成人例に比べクモ膜下

出血が３例中２例と多かった．
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Fig．5．　Head CT showing huge hematoma from frontal base to deep 
white matter with ventricular perforation and subarachnoid 
hemorrhage in basal cistern.

Fig．6．　Right internal carotid angiograms showing obstruction of internal carotid 
artery distal to posterior communicating artery and formation of moya-
moya vessels from posterior communicating artery and ethmoidal artery.



　３）高齢者の非典型的な頭蓋内出血では，もやもや病

も念頭におき MRI および MRA などの検討が必

要である．
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