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緒 言

　神経線維腫症 1 型（Neurofibromatosis type 1： 
NF1）は、約 3,000 人に 1 人の頻度で発症する常染
色体優性遺伝疾患である。皮膚のカフェオレ斑、神
経線維腫などを主症状とするが、神経系、骨、そし
て血管系にも多彩な病変をきたすことで知られている。
　NF1 における血管病変（NF1 vasculopathy）の
合併率は 0.4% から 6.4%と報告されており1）、動脈
狭窄、動静脈瘻、そして動脈瘤形成など、その病態
は多岐にわたる。これらの血管病変は NF1 遺伝子異
常に起因する血管壁の脆弱性が原因と考えられており
2）、特に動脈瘤の破裂は致死的な合併症である 3）。
　今回我々は、NF1 に合併した左肋頚動脈仮性動
脈瘤の破裂により大量血胸をきたした症例に対し、迅
速な診断と血管内治療によって救命し得た。本症例
は NF1 患者における血管イベントの再発リスクと緊急
時対応の重要性を示唆するものであり報告する。

症 例

　患者 : 60 歳代、女性
　主訴 : 突然の左胸痛
　現病歴 : 夜間に洗濯物を干していた際、前駆症状
なく突然の左胸部絞扼感を自覚し、救急要請となっ
た。搬送中も胸痛は持続していた。
　既往歴：

・神経線維腫症 1 型（幼少期に診断）

・左胸背動脈分枝の動脈破裂（5 年前）：経カテーテ
ル 的 動 脈 塞 栓 術（Transcatheter Arterial 
Embolization：TAE）にて治療

・くも膜下出血（1 年前）：コイル塞栓術にて治療
・脂質異常症
　 内 服 薬：アスピリン 100mg/ 日、ボノプラザン 
10mg/ 日、ロスバスタチン 2.5mg/ 日

　来院時所見 :
・意識レベル：JCS 0、GCS 15
・バイタルサイン：血圧 98/73 mmHg、心拍数 95
回 / 分、呼吸数 28 回 / 分、SpO2 95%（室内気）

・身体所見：全身に多数のカフェオレ斑および神経線
維腫を認めた。胸部聴診にて左肺野の呼吸音が完
全に消失していた。
　検査所見：来院時の血液検査では、ヘモグロビン

（Hb）10.9 g/dLと、約 2ヶ月前の 13.3 g/dL から
明らかな低下を認めた。その他の主な所見は以下の
通りであった。WBC 7,500 /μL、Plt 24.8 x10⁴/
μL、Cre 0.05 mg/dL、Lac 2.0 mmol/L。
　画像所見および臨床経過：胸部造影 CT 検査を
施行したところ、左胸腔内に大量の血胸（図 1）を
認めたが、この時点では明らかな造影剤の血管外漏
出（extravasation）は指摘できなかった。
　しかし、臨床所見から出血が強く疑われたため、
救急外来にて緊急胸腔穿刺を施行し、約 600mL の
血性胸水を排液した。処置後も胸痛は改善せず、血
圧は 74/49 mmHgまで低下した。持続する活動性
出血が強く示唆されたため、再度造影 CT 画像を再
評価したところ、左鎖骨下動脈から分岐する左肋頚
動脈に仮性動脈瘤が形成されており（図 2）、これが
破裂の原因であると判断した。
　進行する貧血と循環不全に対し、赤血球濃厚液

（RBC）2 単位を投与しつつ、緊急で経カテーテル動
脈塞栓術（Transcatheter Arterial Embolization：
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れている。その病態生理として、①神経線維腫組
織の血管中膜への直接浸潤、②栄養血管（vasa 
vasorum）の圧迫による局所虚血、③血管内膜の
平滑筋増殖と弾性線維の菲薄化・断裂、などが提唱
されている 2）。このような脆弱な血管壁は、高血圧な
どの明らかな誘因がなくとも、動脈瘤形成や自然破裂
を引き起こす原因となる。
　本症例の診断過程における最大のポイントは、初
期の造影 CT で明らかな活動性出血が指摘できな
かったにもかかわらず、その後のバイタルサインの悪化
という臨床情報に基づき、画像を再評価して責任病
変を同定できた点にある。NF1 患者が原因不明の胸
痛や腹痛、あるいはショック状態で搬送された場合、
常に動脈瘤破裂を鑑別診断の念頭に置くべきである。
一度の画像検査で出血源が特定できなくとも、臨床
経過によっては繰り返し評価を行い、出血源を特定し
ようとする姿勢が救命には不可欠である。このプロセ
スには、救急医、放射線科医による迅速かつ緊密な
多職種連携が極めて重要となる。
　治療戦略として、本症例では TAE が選択された。
NF1 患者の血管壁は脆弱であり、外科的なアプローチ

（血管結紮や縫合）は難渋し、再出血のリスクが高
いことが知られている 4）。そのため、より低侵襲で臓

TAE）を施行する方針とした。血管造影で左肋頚動
脈瘤からの活動性出血を確定し、塞栓術を施行した
（図 3）。術後も一過性の血圧低下とHb 値の低下を
認め、追加の輸血を要したが、その後は安定した。
集中治療室（ICU）に入室後、透視下に胸腔ドレー
ンを留置し、厳重な経過観察を行った。胸水排液は
徐々に減少し、呼吸および循環動態が安定したため、
胸腔ドレーンを抜去した。その後、リハビリテーション
を経て独歩にて退院となった。

考 察

　NF1 に合併する血管病変（NF1 vasculopathy）
は、生命を脅かす緊急事態を引き起こす可能性が
あるものの、その認知度は未だ十分とは言えない。
NF1 患者における血管病変の合併率は 0.4% から
6.4%と報告されるが 1）、無症状の症例も多いため、
実際にはさらに高頻度である可能性が指摘されてい
る。重要なことに、これらの血管合併症は悪性新生
物に次いで NF1 患者における第二の死因とされ 3）、
その臨床的意義は極めて大きい。
　NF1 における血管の脆弱性の機序は、単純な血
行力学的ストレスだけでなく、NF1 遺伝子変異に起
因する血管壁自体の構造異常が根本にあると考えら

図１　来院時胸部造影CT像

　左胸腔内に大量の血胸を認めた。

図２　来院時頚部造影CT像

　左肋頚動脈に仮性動脈瘤を認めた（丸印内）。造影剤
注入により、仮性動脈瘤の描出後に胸腔への血管外漏
出を確認した。

図３　経カテーテル動脈塞栓術による仮性動脈瘤への対応

　Lipiodolで希釈した33%NBCA溶液を作成し，仮性動
脈瘤から近位を塞栓させた。
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器温存に優れる TAE が第一選択となることが多い。
　本症例から得られる最大の臨床的教訓は、NF1
における血管病変の再発・多発リスクと、それに対
する長期的管理の重要性である。本患者は 5 年前
に別の部位の動脈破裂で TAE を受けており、NF1 
vasculopathy が全身性かつ進行性の病態であるこ
とを明確に示している。過去には、一人の患者が 1ヶ
月以内に 3 箇所の異なる動脈の破裂を経験したとい
う報告もあり5）、一度血管イベントを経験した患者は
極めてハイリスク群であると認識する必要がある。した
がって、本症例のような患者に対しては、治療後も定
期的な全身の血管スクリーニング（MRA や CT アン
ギオグラフィなど）が不可欠である。近年では、少な
くとも年に 1 回の画像フォローアップを行うことが推奨
されており6）、新たな動脈瘤の早期発見と予防的介
入が、予後を改善するために重要であると考えられる。

結 語

　NF1 に合併した左肋頚動脈瘤破裂による大量血
胸という致死的な病態の症例を経験した。NF1 患者
の救急診療においては、常に血管病変破裂の可能
性を鑑別に挙げ、臨床経過から積極的に再評価を行
い、迅速な画像診断と血管内治療を中心とした集学
的治療を行うことが救命の鍵となる。本症例は、NF1
患者における血管病変の早期発見と緊急時の迅速な
対応、そして再発予防のための長期的フォローアップ
の重要性を再認識させる貴重な経験であった。
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