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　2006年に「大動脈解離・大動脈瘤ガイドライン（2006
年改訂版）」が日本循環器学会から上梓されたが，その
後大動脈疾患の治療にも進歩が認められ，日本循環器学
会学術委員会で一部改訂が承認された．この5年間の内
に，大動脈疾患治療においてステントグラフト療法が国
内でも急速に多くの施設で施行されるようになり，大動
脈疾患，特に下行大動脈の治療には欠かせなくなってき
た．また，大動脈疾患と遺伝子異常との関係が随分明ら
かになり，また治療の面でも新たな面が出てきた．これ
らの章は特に詳しく解説してもらった．そして，大動脈
解離において欧米との解釈の違いも明らかになり，実際
上は全面的に改訂し，再改訂版といってもよいものにな
った．
　大動脈疾患は世界的にも我が国は頻度の多い疾患であ
る．特に，大動脈解離の頻度はイタリアと並んで世界の
トップである．高血圧が多いこと，高齢者が多いこと，
ＣＴが非常に多く，大動脈疾患の診断が容易であること
等が原因として上げられている．大動脈解離の中でも
Intramural Hematoma（IMH） と欧米でよくいわれてい
る疾患がある．本来は大動脈壁中膜内に出血し，血腫が
できる病態であるが，それと内膜にTearができ，解離
が中膜の中を進んで進展するという古典的な大動脈解離
との関係が議論になっている．IMHは本来病理学的診
断名で，放射線科医がTearの存在を画像的に診断がで
きないというだけで，あるいは偽腔が造影されないとい

うだけで，IMHと診断を下しているのが実情である．
昨年（2010年）ACC/AHAから出されたガイドライン
においても IMH with ULPという理論的に不可思議なこ
ともいわれている．欧米では IMHの診断は臨床上1回
のCT診断で行われていることが多く，IMHと診断され
てもその後Tearができ，偽腔開存型の大動脈解離にな
ると説明するが，本当にその通りかどうかは分からない．
最初からTearがあったが，reentryが形成されずに，解
離腔に停滞した血液のために造影剤が解離腔に入らない
こともあり得る．欧米ではⅢ型逆行解離で上行大動脈偽
腔血栓閉塞の症例をType A IMHということも現実には
いわれている．また，IMHは欧米では将来古典的な大
動脈解離に進展する可能性があるということで，内科的
治療では成績が悪いとされている．これに反して，日本，
韓国ではCT検査を頻回に施行するためにその変化する
病態をしっかりと捉えることができ，内科的経過観察で
も良好な成績を出している．
　したがって，このガイドラインでは誤った病態の理解
に進む可能性がある IMHという診断名は我が国では臨
床的には用いないということになった．偽腔閉塞型大動
脈解離というのが病態を正しく表現しており，臨床上正
しい治療方針を決定するのに有利であると考えたからで
ある．今後，ACC/AHAガイドラインとの差異につき，
欧米の学会を通じて議論を続けていかなければならな
い．

改訂にあたって
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　このガイドラインが大動脈解離，大動脈瘤の治療にお
いて良い指標となることを期待している．しかし，ガイ
ドラインはあくまで現在時点でのエビデンスをもとに考
えられた指標であり，これにすべて則らなければならな
いというものではない．この分野に特に優れた医師は新
しい治療法，よりよい医療法の研究，治療過程でこれら
のエビデンスを十分に知った上で，これによらない治療
法を選択することもあり得ることは認識しなければなら
ない．しかし，若い医師が現在の医療のレベルに到達す
るにはまず，このガイドラインを十分に理解することも
大切なことである
　我が国は世界的にも大動脈疾患の頻度が高く，また診
断もレベルが高く，診療面でも成績は欧米をはるかにし
のいでいる．このガイドラインが我が国の医療レベルを
さらに向上させる縁となり，多くの患者の救命とよりよ
い生活につながることをガイドライン再改訂にあたった
関係者を代表して心から望んでいる．
　なお，診断・治療法の推奨基準とエビデンスレベルは 

ACC/AHAガイドラインに準じて以下の分類を用いた
（http://circ.ahajournals.org/manual/manual_IIstep6.
shtml）．
Classification of Recommendations

ClassⅠ： Conditions for which there is evidence and/or 

general agreement that a given procedure or 

treatment is useful and effective.

ClassⅡ： Conditions for which there is conflicting 

evidence and/or a divergence of opinion about 

the usefulness/efficacy of a procedure or 

treatment.

 Ⅱa．�Weight of evidence/opinion is in favor of 

usefulness/efficacy

 Ⅱb． Usefulness/efficacy is less well established by 

evidence/opinion.

ClassⅢ： Conditions for which there is evidence and/or 

general agreement that the procedure/treatment 

is not useful/effective, and in some cases may be 

harmful.

Level of Evidence

Level of Evidence A

　　Data derived from multiple randomized clinical trials

Level of Evidence B

　　 Data derived from a single randomized trial, or non-

randomized studies

Level of Evidence C

　　Consensus opinion of experts

Ⅰ 定義・分類と病態・疫学

1 定義

1 大動脈解離
　大動脈解離（aortic dissection）とは「大動脈壁が中膜
のレベルで二層に剥離し，動脈走行に沿ってある長さを
持ち二腔になった状態」で，大動脈壁内に血流もしくは
血腫（血流のある型がほとんどであるが，血流のない＝
血栓化した型もある）が存在する動的な病態である1），2）．
剥離の長さについては1cm以上あるものとしている論
文もあるが3），明確な定義はない．臨床的には，画像診
断で明確に描出できる長さは少なくとも1～2cm以上な

ければならない．
　大動脈解離は本来の動脈内腔（真腔，true lumen）と
新たに生じた壁内腔（偽腔，false lumen）からなり，両
者は剥離したフラップ（flap，内膜と中膜の一部からな
る隔壁）により隔てられる．フラップは，通常1～数個
の裂口（tear，裂孔，亀裂，皹裂，内膜裂口）を持ち，
これにより真腔と偽腔が交通するが，裂口が不明で真腔
と偽腔の交通が見られない例も存在する．前者を偽腔開
存型大動脈解離（communicating aortic dissection2））と
いい，後者を偽腔閉塞型大動脈解離（non-communicating 

aortic dissection2），従来の thrombosed typeと同義：後述）
という．裂口の中で，真腔から偽腔へ血液が流入する主
な裂口（initial tear，primary tear）を入口部（entry）と
称し，再流入する裂口を再入口部（re-entry）と称して
いる．しかし形態学上の亀裂は程度や方向の差はあれ，
「血流の出入がある孔（entry）」も意味することから交
通孔とも称することができる．
　偽腔の再開通（re-canalization）とは，閉塞していた（血
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流がない）偽腔が再び開通して偽腔に血流が認められる
状態となった場合をいう．再解離（re-dissection）とい
う言葉は，従来の偽腔とは別の部位に，新たに解離が生
じた場合に用いる．
　本症は特に瘤形成を認めないことも多く，通常は「大
動脈解離」と称する．「解離性大動脈瘤（dissecting 

aneurysm of the aorta）」という名称は，径が拡大して瘤
形成を認めた場合にのみ使用される．
　近年の画像診断の進歩により大動脈中膜が血腫により
剥離しているが，tearが見られない病態が見出されるよ
うになった．この病態は壁内血腫（intramural hematoma; 

IMH），または壁内出血（intramural hemorrhage）と称
され，病理学的には「tearのない大動脈解離」という明
瞭な概念であり4），剖検例の約7％にそのような症例が
あるという報告もある5）．しかし，本来，IMHは病理学
的な診断に基づくことから，この用語を臨床では用いな
いこととする．臨床的に報告されたいわゆる IMHには，
自然消退をするものがある一方，明らかな大動脈解離や
大動脈瘤へと進展するものが認められ6）－9），また，破裂
をする危険性があるとの報告もあることから10），大動脈
解離の variantもしくは亜型として扱うのが妥当であ
る1），2）．そのため tearやフラップの明瞭な大動脈解離を
古典的大動脈解離 （classic aortic dissection＝偽腔開存型
解離＝double barrel type）と称して区別する．一方，画
像上 tearの見られない，いわゆる壁内血腫（IMH）を臨
床的には偽腔閉塞型大動脈解離（non-communicating 

aortic dissection，従来の thrombosed typeと同義）とし
てこれも「解離」として取り扱う11）．
　臨床的には IMHと，「内膜が欠損して tear（画像診断上，
ulcerlike projection; ULPと称する）を有するが偽腔に血
流を確認できない大動脈解離」（thrombosed false lumen 

with intimal defect，ULP型）との両者を明確に区別する
ことが困難な場合が多い．さらに画像診断法（MD-CT

が優れる）によりULPの検出能が異なり，しかもULP

型解離はULPのサイズにかかわらず病態が不安定な例
も含まれていることから，臨床的に重要である．ULP

型の重要性を臨床に注意を喚起するため，ULP型解離
は「偽腔開存型」に準じた対応を推奨する11）．
　また，「解離した偽腔の一部に血栓を形成している例」
（partial thrombus in false lumen），および「偽腔の大部
分が血栓化していても偽腔に血流を確認できる例」
（thrombosed false lumen communicating with true lumen）
等は，明確に「偽腔開存型」に分類する．
　一方，Stansonらは大動脈の粥状硬化性病巣が潰瘍化
して中膜以下にまで達することがあることを指摘し，こ

れをpenetrating atherosclerotic ulcer（PAU）とした12）．
この考えでは潰瘍のpenetrationが中膜に達した場合には
大動脈解離になる可能性がある13）．しかし，penetration

は中膜を超えて外膜へと進展する場合が多く大動脈解離
になるものはまれとする報告もあり14），PAUと大動脈
解離の関連にはまだ不明な点が多い．
　Svenssonらは IMHやPAUを含めた広い概念として大
動脈解離を捉え，病態を5型に分類したが15），この分類
は最近，欧米における診断や治療のガイドラインに取り
入れられている1）．しかし，欧米の論文の中には IMHの
定義を誤解しているものや，画像での確認が不十分なま
ま安易に IMHと診断しているものがある．また，偽腔
閉塞型解離の動脈造影で見られる潰瘍様突出像（ulcer-

like projection,; ULP）をPAUと混同しているものも多
数認められる．このように IMHやPAUをめぐっては未
だ問題点が多く，その語句の使用にあたっては細心の注
意が必要である．
　大動脈解離の発生メカニズムには不明な点が多いが，
中膜に何らかの脆弱性があると考えられている．嚢胞状
中膜壊死は以前より中膜の脆弱性を引き起こすと考えら
れてきた病態であり，Marfan症候群やEhlers-Danlos症
候群等の遺伝的結合織異常症によく見られる16）．一方，
それ以外の一般的に見られる大動脈解離の症例では弾性
板間の弾性線維の減少による中膜の integrityの低下が解
離の発生に関与する可能性が指摘されている17）－19）．最
近TGF-βreceptorの 異 常 に よ るLoeys-Dietz症 候 群
（LDS）においても大動脈解離が発生することが知られ
るようになったが，このLDSでも弾性板間の弾性線維
の減少が指摘されていることは解離の発生のメカニズム
を考える上で興味深い20）．

2 大動脈瘤
　大動脈瘤は｢大動脈の一部の壁が，全周性，または局
所性に（径）拡大または突出した状態｣とする．大動脈
が全体にわたって拡大したものは，大動脈拡張症
（aortomegaly）と称する．また，上行大動脈根部が拡張
したものは大動脈弁輪拡張症（annulo-aortic ectasia）と
も称される．
　大動脈の正常径としては，一般に胸部で30mm，腹部
で20mmとされており，壁の一部が局所的に拡張して（こ
ぶ状に突出して，嚢状に拡大して）瘤を形成する場合，
または直径が正常径の1.5倍（胸部で45mm，腹部で
30mm）を超えて拡大した（紡錘状に拡大した）場合に「瘤
（aneurysm）」と称しているが，それ以下では瘤状拡張
（aneurysmal dilatation）と称することもできる21），22）．
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　大動脈瘤は限局的な大動脈壁の（径）拡大または突出
であり，その形状が紡錘状であれば紡錘状大動脈瘤
（fusiform type aortic aneurysm，図1），嚢状であれば嚢
状大動脈瘤（saccular type aortic aneurysm，図2）と称
される．また，瘤の発生部位により，胸部大動脈では胸
部大動脈瘤（thoracic aortic aneurysm; TAA），胸部と腹
部に連続する胸腹部大動脈瘤（thoracoabdominal aortic 

aneurysm; TAAA），腹部では腹部大動脈瘤（abdominal 

aortic aneurysm; AAA）と称している．非拡張部の大動
脈壁から瘤部の壁へは滑らかな移行を示し，また病理組
織学的にはその壁に本来の大動脈壁の構造，特に中膜の
弾性線維が残っていることが多い（図3a）．そのため，
本来の大動脈壁が拡張したということを理解するのは多
くの場合容易である．しかし，瘤壁の破壊が進むと中膜
が破壊消失し，線維性構造物しか残らない部分が出現し
てくる（図3b）．ただしこのような場合にも非拡張部か
らの移行は滑らかであり，また詳しく瘤壁を観察するこ
とにより他の部位に中膜の弾性線維の一部を確認できる

ことが多い．このような点が次に述べる仮性大動脈瘤と
異なる点であり，明確に区別をするために真性大動脈瘤
（true aneurysm of the aorta）と称する場合もある．一方，
仮性大動脈瘤（pseudoaneurysm of the aorta）は大動脈
壁が破綻した（出血した）ために血管外にできた血腫
（hematoma）による瘤状構造物である（図4）．大動脈
壁からその線維性被膜へは突然の移行を示す．また，血
腫を被覆するものは大動脈壁の外の線維性構造物であ
り，その線維性被膜のどの部分を見ても中膜の弾性線維
は認められない．また，大動脈解離（aortic dissection）
において径拡大を来たし瘤を形成した場合は，解離性大
動脈瘤（dissecting aneurysm of the aorta）と呼ぶ．
　大動脈瘤の発生には大動脈壁の脆弱化が大きく関与し
ており，その脆弱化は炎症（ベーチェット病23），24），高
安動脈炎25），26）等），先天性結合織異常（Marfan症候
群27），28）等），粥状硬化29），30）等による壁の構造異常や破壊
によってもたらされる．腹部大動脈瘤の場合，内腔側に
は強い動脈硬化性変化があり，瘤の発生に動脈硬化が強
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図1　紡錘状大動脈瘤 図2　嚢状大動脈瘤

図3　真性大動脈瘤
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図4　仮性大動脈瘤
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く関連していると考えられている31）．しかし，腹部大動
脈瘤と閉塞性動脈硬化症との関連は乏しいこと32），家族
内発生があること33），34），糖尿病が危険因子でないとい
う報告や逆相関を示す報告もあること35），36），LDLとの
有意な関連が見られないこと37），等腹部大動脈瘤の発生
が動脈硬化のみでは説明できない点もあり，他の要因，
特に遺伝的要因や高血圧の関与も考えられている22），38）．
分子レベルでは interleukinや INF-γ等の炎症性cytokine

や，matrix metalloproteinase（MMP）等の細胞外マトリ
ックスの分解に関与する酵素の関与が強く示唆されてい
る22），38），39）．

2 用語

大動脈解離　aortic dissection

解 離性大動脈瘤　dissecting aneurysm of the aorta：瘤形
成をした大動脈解離
古 典的大動脈解離　classic aortic dissection：tearやフラ
ップを持つ解離．壁内血腫との対比で用いられる．
真腔　true lumen：本来の動脈腔
偽 腔　false lumen：壁内に新たに生じた腔（解離腔は不可）
フ ラップ　flap：（内中膜）隔壁．剥離内膜ともいわれ
たが，実際は「内膜と中膜の一部」によって構成され
る．したがって，解離では「intimal flap」とは呼ばない．
亀�裂（裂孔，内膜裂口，裂口）　tear：解離でみられる，
内膜・中膜の亀裂部位で，真腔と偽腔が交通する部位．
intimal tearも慣用的に tearの同義語として用いられる．
入 口（孔）部　entry：真腔から偽腔へ血流が入り込む
部位

再 入口（孔）部　reentry：偽腔から真腔へ血流が流れ込
む部位
（入口・再入口部を兼ねる用語として，「交通口（交通
孔）」も用いる）
偽腔開存型大動脈解離 ヨーロッパの分類のcommuni-

cating aortic dissectionと同義．Classic dissection，double 

barrel aorta

偽 腔閉塞型大動脈解離 ヨーロッパの分類のnon-communi-

cating aortic dissectionと同義．
血 栓閉塞型大動脈解離 thrombosed type aortic dissection：
偽腔閉塞型大動脈解離と同義．
壁 内血腫　intramural hematoma：病理学的には tearのな
い解離．臨床的には偽腔閉塞型解離とほぼ同義的に用
いられるが，病理的診断に基づく用語なため，臨床で
は用いないこととする．
壁  内出血　intramural hemorrhage：壁内血腫と同義．

潰瘍様突出像　ulcer-like projection（ULP）：偽腔の一部
に，動脈造影検査等の画像診断で見られる小突出所見
（protrusion）．画像診断法によってその検出能は異な
るが，「画像上の所見」であることから，それらの中
には種々の病態（tear，分枝の断裂部位，動脈硬化性
潰瘍部位等）が含まれる．臨床的にはサイズにかかわ
らず病態が不安定であることから，厳重な監視を必要
とする．したがって臨床に注意を喚起するため，ULP

を有する解離は「偽腔開存型解離」に準じて対処する
ことを推奨する．
破裂　rupture

再 解離　re-dissection：元来の解離の部分とは別の部分
に新たに解離が発生したもの．
再 開通　re-canalization：偽腔閉塞型解離，または偽腔
開存型解離が偽腔閉塞した場合で，血流がなく閉塞し
ていた偽腔に再び血流が生じた状態をいう．
解 離の進展　extension：解離が動脈の主に長軸方向に拡
がること．いったん終了した解離がある時間をおいて
再び進展すれば再解離の範疇に入れてよい
解 離（偽腔）の拡大　enlargement：偽腔が主に短軸方
向に拡がること
大 動脈瘤　aortic aneurysm

紡 錘状大動脈瘤　fusiform type aortic aneurysm

嚢 状大動脈瘤　saccular type aortic aneurysm

紡錘状瘤と嚢状瘤：大動脈壁の全周性に拡張し正常径
の1.5倍以上に拡張した場合を「紡錘状瘤」，一部分
のみがこぶ状に突出した場合を「嚢状瘤」と称する．
なお，明確に両者が鑑別できない場合は，嚢状として
取り扱う．
胸 部大動脈瘤　thoracic aortic aneurysm; TAA：胸郭内に
ある大動脈に生じた瘤の名称．上行は大動脈弁輪から
腕頭動脈を分岐するまで，弓部は腕頭動脈起始部から
第3から第4胸椎の高さ（肺動脈の左右分岐の部位）
まで，下行は第3から第4胸椎の高さから下方の部分
をいう．
胸 腹 部 大 動 脈 瘤　thoracoabdominal aortic aneurysm; 

TAAA：胸郭から腹腔に連続した瘤の名称．分類は
Crawford分類を用いて，4型とする．（Ⅰ-3-2-1図10参照）
腹 部大動脈瘤　abdominal aortic aneurysm; AAA：腹部
大動脈に生じた瘤の名称．
炎 症性腹部大動脈瘤　inflammatory abdominal aortic 

aneurysm; IAAA

真 性大動脈瘤　true aneurysm of the aorta：一般にいう大
動脈瘤と同義．仮性動脈瘤と明確に区別する時に用い
る．瘤壁は本来の動脈壁からなるが，瘤が大きくなっ
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た場合には組織学的に中膜が確認できない場合も存在
する．
仮 性（偽性）大動脈瘤　pseudo（false）aneurysm of the 

aorta：大動脈の壁構造を有さない瘤．成因として，
外傷性，感染性等に多い．

3 分類と病態

1 大動脈解離

①分類

　大動脈解離の臨床的病型は，3つの視点から分類され
ている．すなわち，（1）解離の範囲からみた分類，（2）
偽腔の血流状態による分類，（3）病期による分類である
（表1）．病態を把握し，治療方針を決定するためには，
これら3つの要素を組み込んで病型を表現する必要があ
る．
　解離の範囲からみた分類には，Stanford分類と
DeBakey分類がある．前者は入口部（内膜亀裂）の位置
にかかわず解離が上行大動脈に及んでいるか否かでA

型とB型に分けている40）．後者は解離の範囲と入口部の
位置によりⅠ型，Ⅱ型，Ⅲ型（a，b）と分類している41）．
いずれの分類を使う場合でもどちらを使用したかを明記
したほうがよい．

　偽腔の血流状態からみた分類として，偽腔開存型，偽
腔閉塞型，ULP型がある．これについては後述する．（Ⅰ
-3-1-3図7図8参照）
　病期による分類では，発症2週間以内を急性期，2週
間以降を慢性期する．救急医療の立場からは，発症48
時間以内を超急性期と称する場合もある42）－45）．

②病態

　大動脈壁の解離とそこへの血液流入を本態とする大動
脈解離は，発症直後から経時的な変化を起こすために，
動的な病態を呈する．また，広範囲の血管に病変が伸展
するため種々の病態を示す（図5）．血管の状態を，1）
拡張，2）破裂，3）狭窄または閉塞と分け，さらに解離
の生じている部位との組み合わせでとらえると，この多
様な病態を理解しやすい．
1）拡張
①大動脈弁閉鎖不全
　解離によって発生する大動脈弁閉鎖不全は上行大動脈
に病変が存在する場合に比較的よく見られる．発生頻度
はStanford A型の大動脈解離の60～70％にものぼるが，
弁に何らかの手術操作を加える必要が生じるのは約半数
の症例であると報告されている46）．解離が大動脈弁輪部
に及んだ場合に弁交連部および弁輪が大動脈壁から剥れ
て内下方へ押しやられ，弁尖が左心室内に下垂した状態
となって逆流を来たす．特に無冠尖とその周囲に解離が
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表1　大動脈解離の分類
1．解離範囲による分類
　　Stanford分類
　　　A型：上行大動脈に解離があるもの
　　　B型：上行大動脈に解離がないもの
　　DeBakey分類
　　　Ⅰ型：上行大動脈に tearがあり弓部大動脈より末梢に解離が及ぶもの
　　　Ⅱ型：上行大動脈に解離が限局するもの
　　　Ⅲ型：下行大動脈に tearがあるもの
　　　Ⅲa型：腹部大動脈に解離が及ばないもの
　　　Ⅲb型：腹部大動脈に解離が及ぶもの
　　DeBakey分類に際しては以下の亜型分類を追加できる
　　　弓部型：弓部に tearがあるもの
　　　弓部限局型：解離が弓部に限局するもの
　　　弓部広範型：解離が上行または下行大動脈に及ぶもの
　　　腹部型：腹部に tearがあるもの
　　　腹部限局型：腹部大動脈のみに解離があるもの
　　　腹部広範型：解離が胸部大動脈に及ぶもの
　　　（逆行性Ⅲ型解離という表現は使用しない）
2．偽腔の血流状態による分類
　　　偽腔開存型： 偽腔に血流があるもの．部分的に血栓が存在する場合や，大部分の偽腔が血栓化していてもULPから長軸方向

に広がる偽腔内血流を認める場合はこの中に入れる
　　　ULP型： 偽腔の大部分に血流を認めないが，tear近傍に限局した偽腔内血流（ULP）を認めるもの
　　　偽腔閉塞型： 三日月形の偽腔を有し，tear（ULPを含む）および偽腔内血流を認めないもの
3．病期による分類
　　　急性期：発症2週間以内．この中で発症48時間以内を超急性期とする
　　　慢性期：発症後2週間を経過したもの
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波及することが多く，同部位の弁尖は支持を失い下垂し
やすい．急激な解離発症に伴って生じる弁の逆流のため
に呼吸困難等の急性左心不全を来たすこともある．
②瘤形成
　大動脈解離は慢性期になると，しばしば解離腔の外壁
が拡張し瘤を形成する．しかし，急性期にもまれに大動
脈径の拡大が急速に進行することがある．瘤が形成され
る部位によって上行大動脈瘤，弓部大動脈瘤，下行大動
脈瘤，腹部大動脈瘤に伴う他臓器圧迫症状としての病態，
すなわち，上大静脈症候群，嗄声，嚥下障害等がまれで
はあるが発生することがある．また，瘤径の拡大により
次に述べる破裂の可能性が高くなることに留意する必要
がある．
2）破裂
①心タンポナーデ
　急性期における大動脈解離の死因として最も頻度が高
く重篤なものであり，剖検例の報告では死因の70％が
心膜腔への出血によるものであったとされている47）．特
に心膜が覆っている上行大動脈に解離が波及した場合に
は，心タンポナーデを発症する可能性が常にある．この
点が，入口部の位置にかかわず解離が上行大動脈に及ん
でいるか否かで分類したStanford分類と関連すると考え
られる．心タンポナーデは解離した大動脈の心嚢内破裂
もしくは切迫破裂に伴う血性滲出液貯留によって生じる
が，その量と貯留速度によってこの病態発症までの時間
的経過は異なる．

②胸腔内や他の部位への出血
　破裂による出血は胸部，腹部のいずれの大動脈でも起
こり得る．剖検例からの検索では，死因となるような大
量出血が見られた部位のうち最も頻度の高い部位は左胸
腔で，次に縦隔，後腹膜腔が多かったとされている16）．
3）分枝動脈の狭窄・閉塞による末梢循環障害
　解離により図6に示すような機序で大動脈分枝に狭窄
や閉塞が発生した場合には，その分枝から血液供給を受
けている臓器の循環障害が生じる．慢性例まで含めれば
このための四肢虚血や臓器虚血は約3割の症例に発生す
ると報告されている48），49）．血流障害を来たしやすい血
管として，総腸骨動脈，腕頭動脈，左総頚動脈，腎動脈，
左鎖骨下動脈，腹腔動脈，上腸間膜動脈，冠動脈が挙げ
られる．
①狭心症，心筋梗塞
　冠動脈への解離の波及に関しては，剖検例の報告から
大動脈解離全体の3～7％とされている16），50）．臨床上は
ショック例を除く冠動脈虚血はStanford A型の3～9％
であり50），51），胸痛，房室ブロック，呼吸困難等の虚血
性心疾患に見られる種々の臨床症状を呈す．解離は大動
脈基部では右側に沿って生じることが多いため，右冠動
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図5　大動脈解離の病態
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図6　解離による分枝閉塞
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脈が左冠動脈よりも冒されやすい．
②脳虚血
　大動脈解離に伴って生じる脳神経症状は，意識障害と
局所的神経障害に分けることができるが，その症状と程
度は様々である．いずれも弓部分枝の異常によって起こ
るが，意識障害に関しては心筋虚血や大量出血による全
身の循環不全によっても生じることがある．脳虚血の合
併頻度は大動脈解離症例の3～7％である．脳梗塞はほ
とんどの場合，腕頭動脈や左総頚動脈の狭窄や閉塞によ
り生じるが，特に右側の動脈の閉塞によるものが多いと
されている．
③上肢虚血
　腕頭動脈や鎖骨下動脈の狭窄や閉塞による上肢の脈拍
消失や虚血は2～15％の症例で見られる48），49）．さらに，
臨床症状の有無にかかわず左右の上肢に血圧差
（20mmHg以上）があるものまで含めると，約半数近く
の例にのぼるとされている50）．左右では右上肢の方が冒
されやすい傾向がある．
④対麻痺
　下肢対麻痺は急性大動脈解離の約4％の症例に発症す
ると報告されている52），53）．脊髄の上部は主に椎骨動脈
の分枝の血流によって栄養されており，この部が大動脈
解離によって障害されることはあまりない．一方，脊髄
下部への主な血流は大動脈からの直接分枝である肋間動
脈や腰動脈の分枝によって保持されている．そのうち特
に胸椎下部から腰椎上部において前脊髄動脈に結合する
分枝は比較的太く，Adamkiewicz動脈と呼ばれる．下行
大動脈の解離によって肋間動脈や腰動脈の狭窄や真腔か
らの離断，あるいは偽腔の血栓閉塞によりAdamkiewicz

動脈に血流障害を来たせば，脊髄上部と下部の頒水領域
である胸髄中部の虚血が生じる．脊髄横断症状を来たす
こともあるが，脊髄前方の傷害，すなわち，運動神経領
域が冒されやすく下肢の対麻痺を来たす．この麻痺の症
状も様々で不可逆的で重篤な場合もあれば一過性で消失
する場合もある．
⑤腸管虚血
　腹腔動脈や上腸間膜動脈の狭窄や閉塞等により消化管
の虚血を来たすことがある．その頻度は2～7％である
が47）－49），51），その病態は把握しにくく，症状が手術後に
急激に出現する場合もある．Stanford A型，B型のいず
れにも合併し得るが，B型に発生率が高いという報告も
ある51）．
⑥腎不全
　腎動脈の狭窄や閉塞による腎血流障害は急性解離の約
7％に発症すると報告されており48），臨床的には乏尿や

血尿を呈す．また，腎動脈に有意狭窄が形成されると高
血圧を合併する可能性もある．左右差については左腎の
方が障害されやすいとする報告もあれば，左右差がない
とするものもあり一定していない．一方，腎動脈自体に
異常がなくても心筋梗塞や破裂による大量出血等の腎前
性因子により腎不全が生じることにも留意する必要があ
る．
⑦下肢虚血
　腸骨動脈の狭窄，時に大動脈の狭窄や血栓閉塞による，
下肢の脈拍の消失や虚血は7～18％の症例に合併す
る48），51）．DeBakeyⅠ型のような広範囲解離に合併する
ことが多く，他臓器の虚血も合併している場合が多い．
虚血によりまず末梢神経が障害されるため下肢の疼痛や
冷感があり，また循環障害としてのチアノーゼが見られ
る．高度の虚血がある場合には，myonephropathic 

metabolic syndromeを合併する危険性もある．
4）その他の病態
　解離の部位にかかわずDICを発症する場合がある．
DICは破裂による大量出血や偽腔内で大量の血栓が形成
された場合に生じることが多いが，急性期だけでなく慢
性大動脈解離の症例でも，pre-DICとも呼べる血液凝固
能異常の状態が遷延化している症例もある．
　また，破裂の有無とは無関係に，胸水が貯留すること
は比較的多く，漿液性である場合もあれば後に血性にな
る場合もある．
　急性大動脈解離発症後には，血管の炎症，凝固線溶系
の活性化から全身の炎症反応（SIRS）が引き起こされ
ることもある．その徴候の1つとして，発熱が38℃を超
えるものが約30％と報告されている3）．また，肺におけ
る酸素化の低下が随伴する場合も見られる．

③偽腔閉塞型大動脈解離とは

　偽腔閉塞型大動脈解離54）－56）は大動脈解離の一亜型と
して認識されており，欧米で使用されているAortic 

intramural hematoma（大動脈壁内血腫あるいは大動脈壁
内出血：Aortic intramural hemorrhageとも称される）と
同じ病態をさすものとして使用されてきた．もともと病
理学的には「tearのない大動脈解離」という明瞭な概念
として捉えることができるが4），臨床的には tearのない
解離と tearを有するが偽腔に血流がない解離とを鑑別す
ることは困難なため，臨床的には「偽腔閉塞型大動脈解
離」と定義している．詳しくは病理の項を参照されたい．
胸痛および背部痛を主訴に発症し，画像診断上，三日月
型の壁肥厚を認めかつ壁肥厚部分が造影CTで造影され
ず57），経食道心エコー図では同部分に血流を認めないの
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が特徴である56）．欧米では，この病態を，大動脈を栄養
する血管の破裂による大動脈壁内の血腫すなわちaortic 

intramural hematomaとしてとらえ，疾患名の由来とな
っているが11），病因については，明らかな確証はなく推
測に過ぎないので，大動脈壁内血腫あるいはaortic 

intramural hematomaという用語は使用しないほうが望
ましい．
　偽腔閉塞型大動脈解離の定義は以下のようになる．
（1）三日月型の偽腔を有する．
（2） tearとそこからの血流の流入を認めない．すなわち

偽腔と真腔の間に交通を認めない．
　診断にはCTや経食道心エコー図が用いられるが，
tearの存在を画像上診断することは困難であるので，実
際には偽腔と真腔の間に交通を認めないことが重要であ
る．したがって，造影CTで偽腔が造影されないことと，
経食道心エコー図で交通のないことを確認することが診
断上不可欠である．偽腔内に長軸方向への明らかな血流
があれば，偽腔閉塞型解離と扱われるべきではない．最
近の欧米からの報告は，intramural hematoma with 

penetrating atherosclerotic ulcer13）や intimal defect with 

intramural hematoma58），59）等，明らかな tearを生じている
例を，intramural hematomaに分類しており，本来の定
義に矛盾している．CTでulcer-like projection（ULP）とし
て認められるような明らかな tearが生じた例は，経過が
異なり予後不良であることが報告されており13），60），61），
本ガイドラインではULP型解離と，偽腔閉塞型解離と
は別個の病態として定義している（図7）．一方，胸部
下行大動脈や腹部大動脈に生じた tearから逆行性に解離
した結果，偽腔が血栓化している症例等は，偽腔閉塞型
解離と非常によく似た画像を呈するが，偽腔開存型に分
類されるべきである（図8）．また，限局する壁在血栓
やpenetrating atherosclerotic ulcer（PAU）もよく似た画
像を呈するので鑑別に注意が必要である．偽腔閉塞型解
離における偽腔は，大動脈にそってある程度の縦方向の
広がりを持つのが特徴である．図7，図8に偽腔閉塞型，
ULP型，偽腔開存型の違いをまとめた．
　偽腔閉塞型解離は，偽腔が消失する症例も存在する一
方で，経過中に偽腔と真腔の間に交通が生じてULP型
解離に移行したり，さらにULP型解離から偽腔が拡大
して偽腔開存型へ移行する場合もあり，注意が必要であ
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図7　ULP型解離と偽腔閉塞型解離

A：Ulcer-like projection（ULP：矢印）を認めるULP型解離の
例．ULPが長軸方向に大きくなり，CTやMRIの体軸横断
面像で2～3断面以上にわたり解離したフラップを認め
る場合は，偽腔開存型に分類する（図8-C）．

B：手術例やMDCTで診断されうる，tearを認めるが偽腔に
血流はなく血栓化している例．実際には，血流がない
か，あるいはごく微細な血流を伴うようなtearを完全に
画像診断することは不可能である．したがって，このよ
うな例は，偽腔閉塞型に分類する．

C：tearを認めない偽腔閉塞型解離の例．狭義の偽腔閉塞型
解離や大動脈壁内血腫（aortic intramural hematoma）は
このような例を指す．

ULP型解離 偽腔閉塞型解離

A B C

図8　偽腔開存型解離における偽腔のパターン

A：典型的な偽腔開存型の例．偽腔内に血流が順行性に流
れる．

B：腹部大動脈にtearを認め，それより遠位部の偽腔には
血流があるが，近位部の胸部下行大動脈の偽腔はほぼ
血栓化し血流が認められない例．胸部大動脈だけみる
と，偽腔閉塞型と同様である．

C：偽腔のほとんどが血栓化しているが，偽腔の一部に，
矢印のように長軸方向に広がる血流を認める例．この
ような例は，偽腔閉塞型やULP型から移行した例も含
めて，偽腔開存型として分類する．

偽腔開存型解離

A B C
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る60），62）－64）．

2 大動脈瘤（Aortic aneurysm）

①分類

　瘤（aneurysm）の分類は，1）瘤壁の形態，2）存在部位，
3）原因，4）瘤の形により分類されている（表2）65）．
1）瘤壁の形態
　瘤壁の形態によって，①真性，②仮性，③解離性に分
類（図9）される．
①真性（true aneurysm of the aorta）
　大動脈の瘤壁が動脈壁成分（内膜・中膜・外膜の三層
構造）からなるもの．ただし，瘤壁の一部で三層構造の
すべてがみられない部分があってもよい．
②仮性（pseudoaneurysm of the aorta）
　瘤の壁には動脈壁成分がなく（外膜の一部が含まれる
ことがあっても，中膜は見られない），本来の動脈腔外
にできた「新たな腔」を仮性瘤と呼ぶ．大動脈内腔とは
交通（瘤孔を介して）しており，血流がある状態である．
血流がなくなって，大動脈腔外に血液がたまった場合（状
態）は，「血腫（hematoma）」と称される．
③解離性（dissecting aneurysm of the aorta）
　大動脈壁が中膜のレベルで二層に剥離して，本来の大
動脈腔（真腔：true lumen）以外に，壁内に生じた新た
な腔＝“偽腔：false lumen”を持つものを，「大動脈解離：
aortic dissection」と称している．その状態で径が拡張し
て突出（嚢状拡張＝限局型解離）や全周の拡張（紡錘状

拡張＝広汎型解離）を来たした場合，「解離性大動脈瘤」
と呼んでいる．多くは，新たに壁内に生じた偽腔が拡張
する．
2）瘤の存在部位
　瘤がある部位により，胸部（thoracic），胸腹部
（thoracoabdominal），腹部（abdominal）に分類される（表
2）．
　 胸 部 は， 上 行（ascending）， 弓 部（arch）， 下 行
（descending）に分かれる．胸腹部は主に瘤がどこにあ
るかによって，Crawfordの分類が用いられる（図10）．
腹部は腎動脈より上部（suprarenal），下部（infrarenal）
に分けられるが，多くは腎下部に生じる．
3）原因
　 瘤 が で き た 原 因 に よ っ て， 動 脈 硬 化 性
（atherosclerotic）， 外 傷 性（traumatic）， 炎 症 性
（inflammatory），感染性（infected），先天性（congenital）
等がある．現在は，動脈硬化性大動脈瘤（atherosclerotic 

aneurysm of the aorta）が最も多い．
4）瘤の形
　瘤の形は，その形状から「紡錘状（fusiform type）」，「嚢
状（saccular type）」に分類する．紡錘状は大動脈全周で
の拡張であり，嚢状は局所（偏側性に一部）が拡張して
嚢（ふくろ）状または球状をしているものとする（球状
を示すものも嚢状に含める）．

②病態

　大動脈瘤による症候を，1）解離発症や瘤破裂によっ
て生じる「疼痛」，2）瘤が周囲臓器へ及ぼす「圧迫症状」，
および3）分枝血管の循環障害による「臓器虚血症状」
に分けられる66）（表3）．
1）疼痛
　最も注意すべき症候であり，解離では急性期は疼痛が
主症状であり，ほとんどの例で発症時に，胸部・背部の
激痛を訴える．一方，真性瘤のほとんどは無症候であり，
胸部瘤（64％が無症候）では胸部X線写真（97％）で，
腹部瘤（60％が無症候）では腹部触診（66％）で偶然
に発見される．
　真性瘤でみられる臨床症状としては，胸部（47例中
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表2　大動脈瘤の分類
存在部位：胸部 thoratic
 胸腹部 thoraco-abdominal
 腹部 abdominal

癌 の 形：嚢状 saccular type
 紡錘状 fusiform type

壁の形態：真性 true
 解離性 dissecting
 仮性 pseudo
 
原　　因：動脈硬化性 atherosclerotic
 感染性 infected
 外傷性 traumatic
 炎症性 inflammatory
 先天性 congenital
 その他

図9　瘤壁の性状からみた分類
真性　：true aneurysm
解離性：dissecting aneurysm
仮性　：pseudo aneurysm

表3　大動脈瘤の臨床徴候
①疼痛　　　　　　解離，破裂
②圧迫症状　胸部：嗄声，嚥下障害，顔面浮腫
　　　　　　腹部：腹部膨満
③臓器虚血症状　　弓部分枝（脳），脊髄動脈
　　　　　　　　　腹部分枝（腸管など），腎動脈，
　　　　　　　　　下肢動脈
　　　　　　　　　灌流する臓器により症状は多様である
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有症状36％）では嗄声が21％，腹部（102例中有症状
19％）では腹痛が12％認められている．
　注意すべき症状としては腹痛，腰痛で，瘤破裂や解離
の兆候のこともある．また急激に臨床症状が発現しショ
ックに陥る場合もあるが，数時間から数日にわたって持
続する頑固な腰腹部痛がみられる場合もある．中等度以
下の疼痛が持続する場合には，他の原因（胸部疾患や消
化器疾患等）との鑑別に苦慮することもある．この場合，
瘤の破裂を念頭に置き，外科医とも連絡をとりながら臨
床経過，身体所見およびX線検査や超音波所見等の画像
診断を参考に原因の究明に努める．救急の現場では，常
に大動脈瘤・大動脈解離を念頭に置くことが必要である．
さらに，もし瘤や解離との関連を疑ったら，いたずらに
時間を浪費することなく，超音波検査等の何らかの画像
診断で速やかに診断をつけ，緊急手術も考慮することが
必要である．
　なお，特殊型の‘inflammatory’abdominal aortic aneurysm

（IAAA）ではしばしば腹痛を訴える67）．また，解離が
疼痛なく発症し，偶然に発見される頻度は約10％（対
象450例）との報告11）があり，解離慢性期では真性瘤と
同様に，症状はほとんどない．
2）瘤周囲の圧迫症状
　瘤の存在部位によって，発生する症状が異なる．前述
のように，胸部では時に嗄声（反回神経麻痺），血痰（肺・
気管支圧迫）および嚥下障害（食道圧迫）等がみられる．
しかし，腹部では周囲臓器への影響はほとんどなく，無
症状のことが多い．しかし，IAAAでは瘤周囲の尿管や
消化管を巻き込んで通過障害を来たすことがあり，まれ

に腹部瘤でも下大静脈（下肢腫脹等）や消化管（下血等）
との瘻孔形成等をみる．なお，大動脈瘤の拡大率に関し
ては，胸部では年間1～2mm，腹部では年間3～4mm

であり，形や元のサイズによってもその率は異なる（サ
イズが大きい程，拡大率も高い）68），69）．
3）分枝血管の阻血症状
　「分枝血管が解離に巻き込まれた場合」と「動脈壁在
の血栓が末梢へ流れた場合」がある．関連した動脈分枝
の末梢領域の臓器によって起こる症状は異なるが，虚血
症状としては意識障害（脳・頚動脈），胸痛（冠動脈），
四肢疼痛（四肢動脈）および腹痛（上腸間膜動脈）等が
起こり得る．

4 統計，疫学

　我が国における大動脈解離および大動脈瘤に関する全
国統計は未だない．その正確な発症頻度は不明である．
以下に数少ないデータベースからの統計を示す．

1 年間発症頻度

①地域における統計

　数少ない地域調査が報告されている70）（表4）．10万人
あたりの年間発症人数はおよそ3人前後と思われるが報
告が少なく不詳である．
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図10　Crawfordの分類

Ⅰ型 Ⅱ型 Ⅲ型 Ⅳ型
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②�日本病理学会の報告である日本病理剖検輯報に
よる剖検数（表5）

　大動脈解離の剖検数は総剖検数の中に占める割合は約
1.4％，非解離性大動脈瘤は約2.7％である．大動脈解離
と非解離性大動脈瘤のいずれも1998～2002年の期間よ
りも2003～2008年の期間の絶対数が減っているが，割
合に変化がないのは総剖検数も著明に減少しているため
である．これは，大動脈疾患に限らず癌等でも生前の

CTやMRI等の検査により充分な情報が得られるため
に，剖検を必要とする症例が減少しているためと考えら
れる．実際の発症件数の推移を反映しているものではな
い．

③手術件数からの推定

　日本胸部外科学会の年次報告74）－78）によると，大動脈
解離，非解離性大動脈瘤ともに増加の傾向が認められる
（図11）．

2 年齢による発症頻度の変化（剖検例
からの推定）

　図12に示すように大動脈解離の発症のピークは男女
とも70代73）．図13は非解離性大動脈瘤の発症のピーク
を示し，男性70代，女性80代である73）．非解離性大動
脈瘤は極端に高齢にかたよっているのは動脈硬化との関
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図11　大動脈解離・非解離性大動脈瘤の手術件数の年次推移
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表4　地域における急性大動脈解離の発症率調査
年 対象地域 対象人口 発生数/10万人/年

1997 大阪府北中部 600万人 3.12
1998 三重県 160万人 3.7
1999 阪神地区 1000万人 2.67
1991～2000 大阪府高槻市 37万人 2.62
1997～2005 岩手県首都圏 100万人 5.2

文献70より改変

表5　日本病理輯報による剖検数
大動脈解離
1983～1984　剖検数　152.2例/年（文献16）
1993～1996　剖検数　315.5例/年　総剖検数の1.07％　男：女＝59：41（文献71）
1998～2002　剖検数　388.8例/年　総剖検数の1.47％　男：女＝61：39（文献72）
2003～2008　剖検数　296.7例/年　総剖検数の1.48％　男：女＝63：37（文献73）

非解離性大動脈瘤
1998～2002　剖検数　722.8例/年　総剖検数の2.73％　男：女＝75：25（文献72）
2003～2008　剖検数　536.2例/年　総剖検数の2.67％　男：女＝73：27（文献73）
大動脈解離の剖検数は総剖検数の中に占める割合は約1.4％，非解離性大動脈瘤は約2.7％である．大動脈解離と非解離性大動脈瘤
のいずれも1998～2002年の期間よりも2003～2008年の期間の絶対数が減っているが，割合に変化がないのは総剖検数も著明に
減少しているためである．これは，大動脈疾患に限らず癌などでも生前のCTやMRIなどの検査により充分な情報が得られるため
に，剖検を必要とする症例が減少しているためと考えられる．実際の発症件数の推移を反映しているものではない．
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連によるものと思われる．

3 季節・時間・曜日による発症頻度の
変化

　大動脈解離の発症は冬場に多く夏場に少ない傾向があ
る79）－81）．また，時間的には活動時間帯である日中が多く，
特に6～12時に多いと報告されている．逆に深夜から

早朝は少ない79），80），82）．曜日による有意差はないようで
ある81）．

4 突然死例にみる大動脈解離
　村井らによる東京都監察医務院における報告81）は，発
病後短時間で死亡，あるいは予期しない死亡のケースの
解剖がほとんどであることより突然死の剖検報告と考え
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図12　大動脈解離の剖検件数の年齢分布（2002-2008年）
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図13　非解離性大動脈瘤剖検数の年齢分布（2003-2008年）
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てよい．
　病院着前死亡は61.4％に及ぶ．発症から死亡まで1時
間以内7.3％，1～6時間は12.4％，6～24時間は11.7％
であり，病院着前死亡とあわせると，93％が24時間以
内に死亡したことになる．解離の発症時期としては，急
性期が94.5％．このうち解離型（DeBakey分類）ではⅡ
型が最も多く38.1％を占め，一般の解剖でⅠ型が最も多
いこととは異なる．直接死因は98.5％が大動脈破裂であ
る．上行大動脈破裂の結果として心タンポナーデとなる
ものが86.6％，次いで左右胸腔への破裂は8.1％であっ
た．わずか1.5％が破裂以外を死因としており，それは
解離の冠動脈への進展による心筋虚血であると推定され
た．一般には右冠動脈が関与することが多いとされてい
るが，突然死例は左冠動脈に解離が及んだケースが多か
った．

Ⅱ 診断

1 総論

　大動脈疾患を急性疾患または慢性疾患としてとらえ，
診断や治療を進めることは実際の診療の実態に合うと考
えられる．特に急性に発症する大動脈解離や拡大した真
性瘤の切迫破裂は生命の危機がせまっており，迅速な診
断と適切な治療がその予後を規定する． 

　大動脈解離は非侵襲的な画像診断法や外科的治療法が
進歩した現在においても，いまだに急性期の死亡率は高
くその予後は不良な疾患である．発症後の死亡率は1～
2％ /時間といわれており83），発症から治療開始までの
時間をいかに短縮できるかがポイントとなる．超急性期
の救命率を上げるためには迅速かつ正しい診断と各分野
のチームワークが最も重要となる．

1 急性大動脈解離

①はじめに

　急性大動脈解離を診断するには，まず疑いを持つこと
が何よりも重要である．発症から診断までの時間につい
て検討されているが，疑いを持った例の方が，そうでな
い例に比べ診断までの時間が有意に短いことは明らかで
ある84）．また初期診断が他の疾患と誤認されていること
はよくあることで，後に大動脈解離と診断された全症例

の約1/3では，始めの診断が急性冠症候群や急性心膜炎，
肺梗塞，胆のう炎等と診断されていたという報告もある83）．
初期の評価をする中で，正しい解離の診断は15～43％
しかなされていない85）－87）．急性冠症候群に比し大動脈
解離の診断が難しい点は，（1）臨床症状が多岐にわたる
こと，（2）心電図変化が非特異的，（3）血清学的な特異
的マーカーが確立されていない，（4）解離の存在を確認
するための検査を行う前で診断プロセスが終わってしま
う，等の要因があげられる．
　解離の典型的な特徴は，大動脈が裂ける際の突然の急
激な胸背部痛である．この痛みは背中から腰部へと移動
することが多い．このような典型的な症状の場合は，ま
ず大動脈解離ではないかと疑い診断を進めやすい．約
70～80％の症例でこの胸背部痛は認められるが，症状
のない例（painless dissection）も約6.4％の頻度で存在
する88），89）．その他の臨床症状としては，解離に関連し
た分枝の循環障害に基づく．急性解離の9～20％では典
型的な痛みや神経学的異常がなくても失神を起こすとい
われている83），90）．心タンポナーデの他，激しい痛みや
脳血管の閉塞，大動脈のbaroreceptor反射にても失神は
起こり得る．
　胸痛の後に心不全症状が出現することがあり，それは
急性に生じた大動脈弁逆流によって生じる．急性解離
（Stanford A）では約44％に大動脈弁逆流雑音を聴取す
ると報告されている．急性心筋梗塞は約7％83），90），91），
脳血管障害は17％90）の頻度で合併する．脳血管障害や
四肢の虚血は解離が血管の分枝に及んだため，または偽
腔の拡大により真腔が閉塞することにより生じる．急性
解離の約25％には末梢血管の循環障害が生じるといわ
れている48），92）．対麻痺は肋間動脈が多数対で障害され
ると発生する．理学所見上の脈拍欠損や血圧の左右差は
重要な手がかりとなるが，実際はその頻度はそれほど高
くなく20％以下と報告されている93）．これらの所見が
あれば大動脈解離を疑わせるが，ないからといって否定
することはできない．
　明らかな結合織異常のない大動脈解離の多くの例で
は，慢性的な高血圧症の既往がある．繰り返す腹痛，急
性蛋白やLDHの上昇は腹腔動脈や腸間膜動脈の障害を
意味する．両側腎動脈が障害されると尿減少，無尿とな
る．外傷や弁置換後，医原性の場合は通常明らかである
が，大動脈弁置換術後の解離では頻度は少なく見過ごさ
れることがある．D-dimerの高値は，急性解離の際に上
昇しており，500ng/mLをカットオフ値とすると特異度
46.6％，感度96.6％と報告されており94），95），疑わしい例
における採血項目として重要である．　
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②診断の進め方（図14）

　全くの初診の例か，または以前の胸部X線写真や心電
図，血圧値等の情報のある例かでも診断の進め方が異な
る．まず始めに，年齢，体型（マルファン体型？），血
圧値（左右差や上下肢差は？），痛みの程度が冷汗を伴
うほど強かったかどうか，痛みが移動したかどうか，四
肢の脈が触知可能かどうか，聴診では心雑音やラ音はな
いか，呼吸音はどうか等，ここまで理学所見にて振り分
けを行う．40歳以下の若年の場合は，何らかの大動脈
壁に脆弱性を有することが多く，体型的にマルファン症
候群ではないか注意する．IRADによる若年者大動脈解
離の特徴としては，約半数がマルファンであり96），また
大動脈二尖弁の例，大動脈の手術既往がある例で，高血
圧の既往は関係がないとされている．
　次に心電図と胸部単純X線写真，経胸壁心エコー検査
を行う．急性大動脈解離の際の心電図所見としては，正
常の割合が約31.3％83）といわれており，何らかの非特異
的な異常所見を呈することが多い．急性心筋梗塞を合併
した場合の鑑別は困難となる．心電図上急性冠症候群が

疑われた場合は採血と同時に経胸壁心エコーにて壁運動
異常，心嚢液，大動脈弁逆流の有無を観察し，また上行
大動脈の径や剥離内膜の有無を，さらに頚動脈や腹部大
動脈に剥離内膜がないかを確認する．ここまでで緊急カ
テの必要な急性冠症候群か，大動脈解離かまたはそのど
ちらでもない疾患が疑われるかの大まかな鑑別を行うこ
とができる．我が国ではスクリーニングとしてのハンデ
ィな経胸壁心エコー検査がベッドサイドで施行される頻
度は高く，初期診断ツールとして非常に有用である．臨
床症状から大動脈解離が疑わしいが，画像診断にて診断
がつかない場合は経過をみて2回目の検査を行う．
　CT検査は検査室への移動が必要であり，血行動態が
安定していることを確認し行うべき検査である．血圧値
が高ければただちに降圧薬の投与を行いながら，また痛
みに対しては鎮痛薬を投与し検査室へ移送する．収縮期
血圧は100から120mmHg以下を目標とする．経静脈的
にカルシウム拮抗薬，βブロッカーを用いる．十分に降
圧が得られない場合はACE阻害薬や他の血管拡張薬も
使用する．
　造影剤を使用するかどうか迷うところだが，造影CT
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図14　急性大動脈解離診断・治療のフローチャート
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の情報量は多く，可能な限りは造影CTを施行する．以
前より腎機能障害があることが既知の例や全くの無尿状
態の例では造影CTを施行するリスクとメリットを考慮
して判断する．本人からの Informed Consent（IC）が取
れないこともあり，家族の代理にて ICをとるようにす
る．
　CTにて解離の存在が診断されたとして，大動脈解離
の型診断（Stanford A or B），瘤径，血管外の血腫の有無，
胸水や心嚢液について評価を行う．次のステップとして，
緊急の外科的治療の適応があるかどうかの判断をする．
適応と術式の選択については別項を参照されたい．
　Stanford Bと診断された場合は，破裂・治療抵抗性疼
痛・下肢を含む臓器虚血等の合併症がない場合は原則的
に保存的管理を行う．Stanford Bにおいては胸水貯留を
認める例が多く，この所見を切迫破裂と判断するかどう
かは難しいところであるが，検査を短期間で再検しつつ，
緊急手術も念頭におきながら厳重な経過観察とする．経
食道心エコー検査の位置づけとしては，ベッドサイドで
行うことが可能で，十分な鎮静下に施行すれば多くの情
報を得ることができる有用な検査法である．検査を安全
に施行できる専門医のいる施設では行うべき検査法であ
る．特に腎機能障害があり造影CTが施行できない例や，
手術治療の適応が問題となる例等では経食道心エコー法
により重要な情報を得ることができる．
　心臓血管外科医がいない施設では，どういう基準をも
って外科的治療の可能な施設に送るべきかを判断する必
要がある．基本的にはStanford A型の全例，合併症を有
するあるいは大動脈径拡大の顕著なStanford B型では緊
急手術になる可能性が高い97）ため，転送を考慮するべき
である．
　救急医療施設においては，（1）CT検査を施行できる，
（2）専門の放射線診断医が対応可能，（3）経胸壁心エコ
ー検査を施行し診断できる医師がいる，（4）経食道心エ
コー検査を施行できる医師がいる等の諸条件がそれぞれ
異なる．しかも24時間何時でも対応可能かどうかも大
きく影響してくる．これらの要因により診断が確定する
までの時間が規定される．各施設はこれらの諸条件をよ
く認識し，診断に迷う場合は専門医へのコンサルﾄの手
順を決めておく必要がある．
　急性大動脈解離は，急性冠症候群に比しその発生頻度
は低いが，迅速かつ正しい診断ができなければ，その死
亡率は非常に高い．IRADのような多施設研究において83），
三次救急病院へ搬送されてくる割合が約2/3ということ
は，多くの例の初期診断はもよりの救急病院においてな
されていることを示しており，救急診療科，一般内科医，

脳神経専門医，消化器専門医，循環器専門医等各自が疑
いを持って診断にあたることがなにより重要である．

2 大動脈瘤破裂・切迫破裂
　大動脈瘤が破裂すれば，ほとんどの例は病院にたどり
着く前に死亡する．救急室へ収容できたとしても診断が
ついてから緊急手術まで『分』のオーダーが生死を分け
るといってよい．いまだに大動脈瘤の切迫破裂は急性期
死亡率の非常に高い重篤な病態である．あらかじめ大動
脈瘤の存在がわかっている場合と，わからない場合では
診断がつくまで多少異なる．
　胸部大動脈瘤で激しい胸痛やショックを来たした場合
で，胸部X線写真による縦隔拡大，血胸等を認めたとき
は破裂が強く疑われる．瘤壁が周辺臓器と癒着している
場合は，食道や肺（左が多い）への出血，すなわち吐血
や喀血を来たすこともある．心膜腔への破裂では心タン
ポナーデを来たす．血行動態は非常に不安定であり，
CT検査室に運ぶこともリスクは高いが，緊急手術の可
能性を考慮するならばCTの情報は必須である．
　腹部大動脈瘤破裂もその死亡率は90％と高く，手術
室にたどり着いたとしても，50～70％の例では死亡す
るといわれている98）－100）．腹部大動脈瘤の切迫破裂は，
激しい腹痛や腰部痛を自覚し前ショック状態で来院す
る．80％以上は後腹膜へ破裂するため，後腹膜内血
腫により一時的に止血されるが，腹腔内への破裂では大
量出血のためショック死する．診断法としては腹部のエ
コーにて拡大した大動脈瘤や血管周囲の血腫を確認す
る101），102）．この段階でショック状態であれば，ただちに
手術室へ搬送し緊急手術を行う．血行動態が安定してい
る場合はCT検査を行う．CTは血管周囲の状況やエコ
ーでは見えにくい部位まで全体を把握することができ
る．CTによる大動脈瘤破裂または切迫破裂の診断の感
度は50～94％，特異度は77～100％である103）．MRIや
大動脈造影検査は状況からみて切迫破裂の際には原則と
して適応とならない．採血データでは，著明な貧血やシ
ョックに伴うアシドーシスが緊急時に認められることが
ある．特にヘマトクリットの急激な低下は動脈瘤破裂を
強く示唆する．また時間が経過すると，多臓器灌流不全
による多臓器障害の所見等が認められることがある．救
急室での補液量，補液速度は，収縮期血圧が90mmHg

を維持する程度とする．過度の昇圧は破裂の危険性が増
大する．

3 慢性大動脈解離
　慢性大動脈解離の診断に関しては，多くの場合症状を
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有する急性期を経ているため，あらかじめついているこ
とがほとんどである．まれに無痛または非典型的症状で
あったため，発症時期が不明の例がある．胸部X線写真
による大動脈の拡大所見からCT検査を行い大動脈解離
と診断される．慢性大動脈解離であっても，瘤径の増大
とともに，周辺臓器への圧排により症状が出現すること
がある．
　大動脈解離の急性期に内科的管理を行った例か，また
は外科的治療後に残存解離のある例かにより多少みるべ
きポイントが異なる．慢性大動脈解離においては，CT

にて解離の範囲，瘤径，真腔と偽腔の関係，偽腔内の血
流の有無，ULPの有無，主要分枝の状態等を評価する．
Stanford Aに対する術後の慢性期下行大動脈の瘤化の危
険因子としては，偽腔内に血流が残っている場合，大動
脈径の大きさがあげられている104）．
　急性期から半年目を目安にCTを行い大動脈のリモデ
リングの状態により手術適応の有無を定期的に診断して
いく．腎機能低下例では造影せずに評価する．急性期に
比し大動脈径の拡大がない場合は1年後の検査とする．
特にマルファン症候群のような大動脈壁の脆弱性がある
例では，瘤径拡大スピードが速いため，より注意深い評
価が必要である105）．
　Stanford Aの大動脈解離に対し，大動脈弁形成術を施
行した例では大動脈弁逆流の程度を心エコー検査にて定

期的に評価する．人工弁付きグラフト置換（Bentall 

typeの手術）術を施行した例では，人工弁機能，心機能
の評価に加え，冠動脈再建術を施行しているため，定期
的な心電図検査も必要である．Stanford Bでは急性期よ
り内科的管理を行うことが多いが，大動脈径の拡大した
例では，慢性期に手術が必要になることがあり，CT検
査は退院後半年目に行い，急性期と比較する．瘤径の拡
大がない場合は1年に1回のフォローとする．MRI，
MRAも定期的に施行し大動脈解離の全体像を把握す
る．経食道心エコー検査は，半侵襲的ではあるが，冠動
脈再建部やエントリー，リエントリー等の血流情報，さ
らにステントグラフト治療後のエンドリークの評価に向
いている．大動脈造影検査は手術を前提として行う．

4 真性大動脈瘤
　真性大動脈瘤の多くは無症候性であり，偶然，検診や
他の疾患の精査中等に発見される．自覚症状としては相
当大きくなった場合，胸部大動脈瘤では嗄声，飲み込み
にくいといった症状，漠然とした背部痛等がみられる．
胸部CTをまず施行する（図15）．その結果大動脈径の
大きさにより，45mm未満であれば半年後にCTを再検
する．半年間で拡大がなければ次からは1年に1回の頻
度で径のチェックを行う．また初回のCTにて55mm以
上であった場合は手術リスクを考慮しながら手術適応を
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図15　胸部大動脈瘤の診断

胸部X-P
大動脈陰影の拡大

胸部CTにて他の胸部疾患
精査中に偶然発見

心臓エコーにて他の
心疾患検査中に発見

嗄声・嚥下困難等
胸部CTスキャン

最大短径（外径） 4.5cm未満 4.5～5.5cm 5.5cm以上 嚢状瘤・仮性瘤

全身状態評価

侵襲的治療を考慮

半年後にCT再検

拡大なし 0.5cm／半年
未満の拡大

1年後
CT再検

※

0.5cm／半年
以上の拡大

半年後
CT再検

※マルファン症候群などの遺
伝性大動脈疾患，先天性大
動脈二尖弁では4.5cmを超
えた場合は侵襲的治療を考
慮する．
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検討する．経過観察となった症例では半年後のCT再検
査を行い，大動脈径の増大スピードに応じてその後の検
査間隔を考慮する．マルファン症候群のような遺伝的大
動脈疾患や先天性二尖弁，大動脈縮窄症の例では45mm

を超えた場合は侵襲的治療について検討する．瘤径拡大
スピードは，胸部大動脈瘤で約1.0～4.2mm/年106）－109）

といわれているが，小径では遅く，瘤径の拡大とともに
速くなるため，観察期間は瘤のサイズにより判断する．
半年で5mm以上径が増大する場合は拡大スピードが速
いと判断し，破裂の危険性が高いため，全体の径よりも
優先し手術治療の方針とする．嚢状の大動脈瘤では，径
が大きくなくても破裂の危険性が高いので，形態にも留
意する必要がある．
　腹部大動脈瘤では，腹満感，便秘，非特異的な腰痛等
の症状がみられる．他覚所見としては腹部の拍動性腫瘤
で気づかれることもある．初回診断法としては，腹部の
超音波検査が最も簡便かつ非侵襲的に評価することがで
きる（図16）．MASS99）によれば，腹部大動脈瘤は通常
女性に比べて男性においてその頻度が高い．男性だけの
スクリーニングにおいては3cm以上の腹部大動脈瘤の
頻度は5.1％であったという報告がある110）．一方で女性
の場合は，年齢を65歳以上に限っても，その頻度は1.6
％でしかない．スクリーニングを行うことで，瘤関連死
亡についてはコントロールに比し10年で48％の risk 

reductionが可能となった111）．リスクファクターのある
高齢の男性，CABG後では女性と50歳以下を除くと腹
部大動脈瘤は9％程度の頻度で認められ112），また喫煙も
リスクファクターである113）．TIAや脳梗塞のある例114）

等は積極的なスクリーニングを施行する．腹部大動脈瘤
は診断時の瘤径により，年間破裂率は40mm未満で0％，
40～50mmで0.5～5％，50～60mmで3～15％，60～
70mmで10～20％，70～80mmで20～40％，80mm以
上で30～50％と瘤径が大きくなれば急激に破裂のリス
クが増大する115）（表6）．腹部エコー検査は内部の壁在
血栓の状態，潰瘍，可動性プラーク等の観察も可能であ
る．次にCTも必須の検査法である．3DCTでは立体的
な動脈瘤の全体像を把握することができ，手術術式のプ
ランニングに非常に有用である．腹部大動脈瘤の増大ス
ピードは約3～5mm/年といわれているが，始めは遅く，
瘤径の拡大とともに速くなるため116），観察期間は瘤の
サイズにより判断する．胸部大動脈瘤と同様に初回CT

における瘤径のサイズによって55mmを超えていれば，
手術治療について検討する．45mm未満の大きさであれ
ば，まず半年後にCTの再検を行い，増大スピードを評
価する．45～55mmの場合は女性，高血圧症，喫煙，
慢性閉塞性肺疾患，大動脈瘤の家族歴ありでは破裂のリ
スクが高いため，合併症等を考慮し，早めの手術治療を
選ぶか，または半年後のCT再検とする．80歳以上の高
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図16　腹部大動脈瘤の診断
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齢者において，耐術性について検討の上治療法を選択す
る．外科的治療のリスクが高い例ではステント治療を考
慮する．腹部大動脈瘤では冠動脈病変を有する例が多い
ため，血管造影の前に心筋シンチグラムにて虚血の評価
を行い，本幹に有意狭窄が疑われる場合は冠動脈造影検
査を併せて行う．施設によっては，スクリーニングとし
て冠動脈造影検査を全例に行うところもある．破裂性腹
部大動脈瘤の1/3の例は，瘤の存在が既知であったとい
う報告もあり，スクリーニングで発見された腹部大動脈
瘤を至適時期に治療をすることにより，破裂死を減少さ
せることができる117）．

2 X線診断：単純X線写真・
CT・血管造影

1 単純X線写真
　大動脈瘤・解離を評価するには，胸部では立位胸部正
面写真（PA像），腹部では仰臥位腹部正面写真（AP像）
が基本となる．

①大動脈瘤

　胸部大動脈瘤は，しばしば無症状で健診等の胸部単純
X線写真で発見されることがある．上行大動脈の動脈瘤
の多くは右前方に突出する傾向があり，正面像で上行大
動脈の輪郭に連続して右方に突出する陰影として認めら
れる．弓部に発生した瘤は，正面像で左第１弓の部分に
腫瘤状の陰影を呈することが多く診断は容易であるが，
時に肺門の方へ向い下方へ突出することがあるので注意
を要する．下行大動脈では，大動脈の輪郭に連続する紡
錘形ないしは円形の陰影として認められる．腹部大動脈
瘤における単純エックス線写真の意義が高くないが，時
に動脈瘤壁の石灰化が認識でき，瘤の存在を指摘できる
ことがある．

②大動脈解離

　急性大動脈解離においては，胸部単純X線写真上で縦
隔陰影の拡大が見られるが，この所見は非特異的であり，
また仰臥位前後方向で撮影された写真では正常でも縦隔
の幅が拡大して見えることがあるので，この所見の意義
については議論の分れるところである．大動脈壁の内膜
石灰化の内側偏位は，解離を示唆する所見であり，特に
発症前の写真と比較して変化があればより信頼度は高
い．大動脈壁外縁と内膜石灰化との距離は正常では2～
3mmまでであり，この距離が6mm以上あれば解離の存
在を疑わせる118）．解離があるにもかかわらず，単純写
真上で異常所見を呈さない症例も約20％あるといわれ
ており119），胸部単純写真で縦隔拡大等の所見が認めら
れなくても，臨床症状からその存在が疑われる場合は，
積極的に次の画像検査を進めて行く必要がある．単純写
真は，胸水や心不全等の大動脈解離に合併する二次的所
見を評価するのに有用である71）．

2 CT

①方法

　大動脈瘤や大動脈解離のCTでは，単純CT，造影早
期相の撮像を必須とし，症例に応じて造影後期相を追加
する．単純CTでは，壁の石灰化の程度，内側偏位の有
無に加えて，偽腔閉塞型解離における偽腔内血腫の認識，
大動脈瘤の切迫破裂を疑わせる壁在血栓内の高濃度域120）

等の評価に有用である．
　造影CTでは，ヘリカルCTやMDCT（multidetector-row 

CT，マルチスライスCTとも呼称する）を用い，肘静脈
から非イオン性造影剤（300mgI/mL）を自動注入器を用
いて3mL/秒前後の注入速度で注入しながら全大動脈の
良好な造影早期相の撮像を行うことを原則とする．造影
剤の総量は100mL以内で十分であり，撮像時間によっ
て加減する．MDCTは近年急速に発達し普及している
が，1mm以下の薄いスライス厚で高速かつ広範囲の撮
像が可能であり，大動脈瘤，解離の診断に有力な検査法
となっている．CTの横断像に加えて，ヘリカルCTや
MDCTで得られたボリュームデータからVR（volume 

rendering），MPR（multi-planar reconstruction）等の画
像を再構成することにより，三次元的な情報が得られ，
より精密な診断が可能となる．

②大動脈瘤のCT

　CTでは，瘤の存在診断の他，大きさと進展範囲，瘤
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表6　腹部大動脈瘤径別推定年間破裂率
腹部大動脈瘤最大短径（cm） 破裂率（％/年）

＜4
4－5
5－6
6－7
7－8
＞8

0
0.5－5
3－15
10－20
20－40
30－50
文献115より引用
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壁の石灰化や瘤壁の状況（炎症性大動脈瘤等），壁在血
栓の量やその状態，瘤と周辺臓器との関係さらに瘤と主
要大動脈分枝との位置関係等を知ることができる．瘤径
は手術適応を決める重要な因子であり，一般的に胸部大
動脈瘤で径60mm，腹部大動脈瘤で径50mmが手術適応
とされるが121），計測には正確さと客観性が要求される．
CTは横断像であるため，大動脈が蛇行している場合や
大動脈弓部等スライス面に対して大動脈が斜走する場合
には瘤径を過大評価してしまうことがあるので，評価の
際には“最大短径”を用いることを原則とする122）．こ
れは，瘤を含む数スライスで瘤の短径を計り，そのうち
最も大きなものを最大短径とするものであり，客観性に
優れる．
1）胸部大動脈瘤
　胸部大動脈瘤は単純X線写真で縦隔の異常陰影とし
て発見されることが多く，CTは確定診断のために用い
られる．瘤の発生部位によって注意点が異なるので，部
位別に記載する．
①上行大動脈瘤（大動脈基部を含む）
　上行大動脈のCTでは，拍動による階段状のアーチフ
ァクトが生じ，評価の妨げになることがあるが，心電図
同期のもとに撮像すれば，この問題が解決できる．上行
大動脈およびその根部に生じるバルサルバ洞動脈瘤や
annulo-aortic ectasia（AAE）と呼ばれる病態の評価では，
試みるべき方法である．
②弓部大動脈瘤（遠位弓部を含む）
　弓部大動脈瘤の手術に際しては，弓部分枝特に脳循環
に直接関係のある腕頭動脈，左総頸動脈の再建を考慮し
なければならないので，画像診断では動脈瘤の進展範囲
を正確に評価しなければならない．これには，CTの三
次元画像の役割が大きく，任意の方向から観察可能であ
ることから，動脈瘤の形態や三次元的な広がりが立体的
に把握できるとともに，瘤と弓部分枝との位置関係が容
易に評価可能である．瘤径の計測では，横断像での計測
の他，任意方向のMPR画像での計測がより正確な瘤径
を反映することがある．
③下行大動脈瘤
　下行大動脈は比較的走行が直線的であるためステント
グラフトの適応になりやすい領域であり，三次元画像を
含むCTが術前，術後の評価の中心となる．CTで瘤の
大きさ，壁在血栓の有無，上下方向への進展，周囲臓器
との関係を明らかにするが，近位下行大動脈に瘤の存在
する例では，手術あるいはステントグラフトに際し弓部
分枝との位置関係が問題となるので，瘤の近位側への進
展を明らかにする．

④胸腹部大動脈瘤
　胸腹部大動脈瘤では，腹部の主要分枝（腹腔動脈，上
腸間膜動脈，腎動脈）の再建が必要になることがあるの
で，CTで瘤の下端とこれら分枝の位置関係を明らかに
する．
　胸腹部大動脈瘤あるいは遠位下行大動脈瘤に対してグ
ラフト置換やステントグラフト留置を行う場合，脊髄虚
血が合併症として問題となることがあり，大前根動脈
（Adamkiewicz動脈）を閉塞することが一因と考えられ
ている．この血管はTh9～L2の高さの肋間動脈あるい
は腰動脈から分岐する頻度が85～90％とされているが，
最近ではMDCTを用いて術前に非侵襲的に描出するこ
とが可能となっている109）．
2）腹部大動脈瘤
　CTでは存在診断の他，瘤径の正確な評価が可能であ
るとともに，瘤壁の石灰化や瘤壁周囲の状況（後に述べ
る炎症性大動脈瘤等），壁在血栓の量やその状態（切迫
破裂における壁在血栓内のhigh-density crescent sign

等），さらに周辺臓器の状態を評価する．
　腹部大動脈瘤では瘤と腎動脈および腸骨動脈との関係
の把握が重要である．これらの評価には，造影早期相の
CTデータから再構成したVRやMPR等の三次元画像が
有用であり，上記の項目に加えて下腸間膜動脈や内腸骨
動脈の開存性等，術前に必要とされる情報のほとんどが
CTで評価可能である123）－126）．
①炎症性腹部大動脈瘤
　腹部大動脈瘤の特殊な病態に炎症性腹部大動脈瘤があ
り，腹部大動脈瘤の3～10％に生じる67）．CTは特徴的
な所見を示し，単純CTで瘤の前方から前側方にかけて
瘤周囲に厚い軟部陰影を認め，造影CTの後期相で同部
が濃染する127）．瘤の形態は紡錘状であることが多く，
約1/3の症例に水腎症や腸管との癒着，瘻形成等の合併
症を生じる．本症では，瘤周囲組織との癒着のために手
術に難渋することがあり，所見の存在の有無を外科医に
術前に知らせておくことが重要な意味を持つ．

③大動脈瘤破裂および切迫破裂のCT

　大動脈瘤の破裂が疑われる場合，患者の状態から多少
の時間的余裕がある場合はCTが有用であり，瘤の存在，
破裂を確診できるばかりでなく，血腫の広がりや周囲臓
器との関係等が明らかになる．胸部大動脈瘤破裂では，
血腫は縦隔内あるいは胸腔内へ，腹部大動脈瘤では後腹
膜腔へ広がる．CT診断に際しては，わずかな出血も見
逃さないように注意深く読影することが肝要である．
CTで瘤の破裂部位が推定できることもあるが，緊急手
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術に際しては必ずしも必要な情報ではない．
　Mehardらは，単純CTで腹部大動脈瘤の周辺部にみら
れる高吸収域に注目し，"high-attenuating crescent sign"

と呼んで，破裂あるいは切迫破裂例に高頻度に認められ
ることを報告している120）．この所見は，瘤壁あるいは
壁在血栓内の急性血腫を表すものと推定されており，
positive predictive valueは53％と高くはないものの，腹
痛を伴う症例等臨床的に切迫破裂が疑われる症例では注
目すべき所見である．
　腹部大動脈瘤の瘤径から見た平均増大速度は2.8mm/

年程度であるとされており122），経過観察のCT上６か月
で5mm以上の急速な増大も破裂の危険性を示唆する兆
候である128）．

④大動脈解離のCT

　CTは解離の診断に関して信頼度の高い非侵襲的検査
法であり，客観的に全大動脈を評価できること，さらに
緊急に対応して短時間で検査可能なことから，大動脈解
離の診断に必要不可欠な検査法といえる．CTでは，解
離の存在診断，解離形態および進展範囲，entry/re-entry

の同定，さらに破裂や臓器虚血等の合併症の有無を診断
することが重要である．検査では，単純CT，造影CT

早期相および後期相を撮ることを基本とする．最近では
MDCTの普及によって，全大動脈を一度の呼吸停止下
に数秒で撮像することが可能となってきているが，施設
によって装置の性能に差があることから，それぞれの施
設での装置の性能を十分に把握して，CT検査を施行す
ることが重要である．
　単純CTでは，内膜の石灰化の偏位が重要な診断のポ
イントとなる．また偽腔閉塞型解離の急性期には，凝血
塊あるいは血腫によって満たされた偽腔が，大動脈壁に
沿って長軸方向に広範囲に存在する三日月状の高濃度域
として認められる57）．造影CT早期相では，造影剤のフ
ァーストパスの状態で全大動脈をスキャンする．偽腔開
存型では二腔構造を，偽腔閉塞型では造影されない偽腔
を証明することにより診断が確定する．
1）偽腔開存型解離
　偽腔開存型解離の造影CTにおける真腔と偽腔の判別
は，次の一般的な原則に留意するとよい．（1）通常，内
腔の拡大した方の腔が偽腔であり，真腔は一般に狭小化
している．（2）壁の石灰化を有する方の腔が真腔である
（例外として，慢性解離例で偽腔壁に石灰化を来たすこ
とがある）．（3）壁在血栓を有する腔が偽腔である（偽
腔内は血流が遅いため血栓が形成されやすくなる）．（4）
dynamic studyでは先に造影される腔が真腔であり，偽

腔は遅れて造影される．（5）aortic cobwebの所見（大動
脈中膜が解離するときに不完全にはがれた中膜の一部が
索状の構造として偽腔内に認識される）が認められれば
偽腔である129）．偽腔開存型解離の中には偽腔の血流が
非常に遅い場合があり，造影早期相で偽腔が造影されず
後期相で造影剤の流入を認める症例があるので，造影後
期相まで撮像する必要がある．
　Entryは，フラップの断裂像として認識される．上行
大動脈では，フラップが撮像面と垂直に走行するため
entryをとらえやすく，電子ビームCTで93％の症例で
認識可能であったとの報告があるが130），大動脈弓部に
存在するものは，撮像面がフラップと平行になるため認
識しにくい．急性解離で上行大動脈内のフラップの動き
が激しい場合，MDCTで剥離内膜が二重に見えてentry

の認識が困難なことがあるが，このような場合は心電図
同期下での撮像が有効である．
2）偽腔閉塞型解離
　CTでは，急性期に凝血塊あるいは血腫により満たさ
れた偽腔が，三日月状あるいは輪状の壁在血栓に似た陰
影として大動脈の長軸方向に連続して広範囲に存在する
のが特徴である．発症早期の例ではこの陰影が単純CT

で血流腔よりも高い濃度を示すことがあるが，この所見
は造影CTでは分かりにくくなるので，単純CTの撮像
が重要である．造影後のCTでは，閉塞した偽腔内部は
造影されない．
3）ULP型解離
　CTでは，閉塞した偽腔内への局所的な内腔の突出部
としてulcer-like projection（ULP）が認識される．ULP

は大動脈のいずれの部位にも生じ，複数存在することや
発症時にはなかったものが経過観察中に生じることもあ
る．経時的な拡大を認め，最終的に大動脈瘤を呈するも
のや，これを起点として偽腔開存型へ変化するものもあ
り，特に上行大動脈ならびに左鎖骨下動脈分岐直後や横
隔膜近傍の下行大動脈に認めた場合は注意深い経過観察
が必要である45）．
4）合併症の診断
　大動脈解離の合併症には，破裂，心タンポナーデ，臓
器や四肢の虚血等重篤なものが多い．CTでは，心周囲
の液体貯留の有無や，分枝動脈と解離腔との関係や分枝
動脈への解離進展の有無を評価することも大切である．
分枝に虚血が生じる機序には分枝自体へ解離が進展して
狭窄，閉塞を来たす場合（静的閉塞：static obstruction）と，
偽腔の圧が高く真腔を圧排して分枝の虚血を来たす場合
（動的閉塞：dynamic obstruction）とがある131）．
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5）非定型的大動脈解離
　比較的特殊な解離形態を示すもの，あるいは特殊な疾
患に合併する比較的まれな大動脈解離には三腔解離，腹
部限局解離，大動脈瘤と解離の合併，大動脈縮窄に続発
した解離，妊娠に合併した解離等がある．ここでは三腔
解離と大動脈瘤と解離の合併について記載する．
①三腔解離
　偽腔開存型解離の中で特殊な解離形態として三腔解離
があるが，これは慢性解離症例に再解離を生じて三腔を
呈したものである．Marfan症候群に合併する頻度が高
く，上行大動脈～弓部のグラフト置換後に下行大動脈に
三腔解離を生じることが多い．三腔解離における第2偽
腔の多くは re-entryを有さず，盲端を呈して下行大動脈
に限局するが，re-entryを有する例では下行大動脈から
腹部大動脈の広い範囲に進展する傾向にある．
②大動脈瘤と解離の合併
　既存の動脈硬化性の大動脈瘤に大動脈解離を合併した
ものである．従来動脈硬化は解離の直接的な原因とは考
えられておらず，大動脈瘤と解離との関連は十分に検討
されていなかったが，最近の報告ではその頻度は決して
まれではないとされている132），133）．既存の大動脈瘤と新
たに発症した大動脈解離との関係は様々であり，解離は
瘤から起始することもあれば，瘤の部位で解離の進展が
停止することもある．まれではあるが，大動脈瘤の部位
を越えて解離が長軸方向に進展することもある．

3 血管造影
　CTやMRI等の非侵襲的診断法の発達で，大動脈瘤や
大動脈解離の診断に十分な情報が得られるようになり，
DSAを含めた血管造影の診断的役割は少なくなってき
ている．しかしながら，これらの非侵襲的検査で十分な
情報が得られない場合には，依然重要な役割を果たして
いる．大動脈解離の急性期ではCTで臨床的に必要な情
報の多くが得られ，また血管造影では，血管へのアクセ
スの問題，造影時の血管内圧の上昇による解離の進展の
可能性，造影剤の量が増えることによる腎機能への負荷
等もあり，積極的な適応とはならない．しかし，冠動脈
と解離の関係や，分枝虚血の例においては，それらの詳
細を明らかにするために，血管造影が必要となることが
ある．
　DSAの精度の向上から，細径カテーテルを用いた経
動脈性DSAが行われる．カテーテルには通常4～5 Fr

のピッグテールカテーテルあるいはその類似型のものを
用いて，肘部の上腕動脈あるいは鼠径部の大腿動脈から
経皮的に挿入し，カテーテル先端を上行大動脈あるいは

下行～腹部大動脈に置いて造影する．撮影方向は，胸部
では左前斜位50～60度と右前斜位20～30度の2方向撮
影が，腹部では正面像が基本となる．

3 超音波診断

　大動脈の描出には低侵襲で情報量の多い体表エコー図
および経食道心エコー図検査が有用である．体表エコー
図で胸部大動脈の観察を行う場合，様々な部位（左右傍
胸骨・胸骨上窩・鎖骨上窩）からアプローチすることに
よって大動脈基部，上行大動脈，弓部大動脈および腕頭
動脈，左総頚動脈，左鎖骨下動脈等の分枝を観察するこ
とが可能である．また腹部大動脈の分枝する腹腔動脈，
上腸間膜動脈，腎動脈，総腸骨動脈の観察が可能である．
経食道心エコー図は大動脈基部から上行大動脈，弓部大
動脈，下行大動脈を鮮明に描出することができる．しか
し気管支分岐部付近の上行大動脈中間部は気管がプロー
ブとの間にあるため描出不良である．このような場合は
両者を相補的に用いることが重要である．

1 大動脈瘤
　大動脈瘤の描出にはまず体表心エコー図で大動脈の長
軸像および短軸像を描出し，大動脈径，瘤の形状，分枝
血管との位置関係，内腔や壁の正常を観察する必要があ
る．大動脈が屈曲，偏位している可能性があるため短軸
像からの計測では必ず最大短径を計測する．胸部大動脈
瘤では60mm以上，腹部大動脈瘤では50mm以上，総腸
骨動脈では30mm以上になった場合は手術を考慮しなけ
ればならない．大動脈瘤で経食道心エコー図が必要とな
る場合は，脳梗塞や原因不明の腎機能障害，下肢のblue 

toe症候群等の塞栓症が疑われたときで，左鎖骨下動脈
の動脈硬化性病変や可動性の動脈硬化巣（mobile 

plaque）や壁在血栓の有無を評価する必要がある．
　上行大動脈瘤の1つとしてバルサルバ洞動脈瘤がある
がこれは経胸壁心エコー図でカラードプラ法を用いて動
脈瘤破裂の部位診断を行うことが可能である．同時に左
室機能を評価することも可能である．また大動脈基部に
拡大を来たした大動脈弁輪拡張症でも左右傍胸骨アプロ
ーチで描出可能である．経胸壁心エコー図は上行大動脈
瘤患者に対し繰り返し評価することが可能で動脈瘤径の
推移を経時的に観察できる．下行大動脈瘤の描出は胸骨
上窩からのアプローチで観察できるが描出困難な場合が
あるため経食道心エコー図を併用すべきである．
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2 大動脈解離
　大動脈解離は生命を脅かす緊急疾患で早期に迅速な診
断および適切な治療が必要である．大動脈解離の迅速な
診断を行ううえで体表エコー図および経食道心エコー図
検査は非常に有用である．特に体表エコー図は非侵襲的
に簡便に解離の診断を行うだけではなく，分枝解離や解
離に伴う合併症の評価を行うこともできる．緊急手術の
適応であるStanford A型解離の合併症である心タンポナ
ーデ・大動脈弁逆流の有無や程度および大動脈分枝や冠
動脈への進行，局所壁運動異常や胸水貯留の評価をして
おくことは非常に重要である．大動脈解離の経胸壁心エ
コー図による感度は59～83％，特異度63～83％134）－138）

である．一方，経胸壁心エコー図と比較して経食道心エ
コー図による診断の感度は高く97～98％134）－138）である．
ただしアーチファクト等による誤認のため特異度は66
～98％134）－138）である．経食道心エコー図は得られる画
像が鮮明であり大動脈基部，弓部大動脈，下行大動脈の
腹腔レベルまで観察可能である．体表エコー図と比べ下
行大動脈の評価もでき，エントリーの部位や剥離内膜の
検出を正確に描出できる．また腎機能障害や造影剤アレ
ルギー等で造影剤が使用困難な場合にも施行できる．経
胸壁心エコー図と同様に心タンポナーデ，大動脈弁逆流
の有無，大動脈弁輪拡大，頚動脈や冠動脈入口部への解
離の進行を確認できる．大動脈解離を評価するうえで肺
動脈の多重反射が上行大動脈の剥離内膜と混同されやす
い．また偽腔閉塞型大動脈解離では，粥状硬化や壁在血
栓との鑑別に注意が必要である．

4 MRI（magnetic resonance 
imaging）ClassⅡa

1 撮像法 139）－142）

①MRI

　大動脈の検査ではスピンエコー法あるいは高速スピン
エコー法を用いるのが基本である．胸部大動脈では心電
図あるいは脈波同期下に検査を行う．造影剤を用いるこ
となく，任意の断面にて血管壁ならびに内腔を評価する
ことが可能である．一方，撮像時間は長く，乱流や遅延
血流によるアーチファクト，あるいは呼吸に伴うアーチ
ファクトを認める場合がある．

②シネMRI

　心電図あるいは脈波同期下にグラディエントエコー法
を用いて同一断面での多時相画像を取得する手法であ
り，造影剤を使用せずに血流動態の評価が可能である．
しかし撮像時間が長く，基本的に単一断面の情報しか得
られない．近年では短時間で高コントラストの血流情報
が 得 ら れ る steady-state free-procession法 （true FISP，
FIESTA，balanced TFE，true SSFP等）を利用すること
も多い．

③MRA（magnetic resonance angiography）

　MRAは造影剤を使用しない time-of-flight（TOF）法，
phase-contrast（PC）法，fresh blood imaging法と，造影
剤を使用する造影MRAに大別することができる．この
中で最も一般的な大動脈の検査法は造影MRAである．
これは造影剤による血液のT1短縮効果を利用して血流
腔を高信号域として描出する方法であり，屈曲部や乱流
部位の評価においても良好に血流腔を画像化することが
できる．またTOF法やPC法に比較し，撮像時間が短い，
空間分解能が高い，任意の撮像面の設定が可能，等の利
点もある．

2 臨床応用 140），141），143）－147）

①大動脈瘤のMRI

　大動脈瘤に対するMRI診断の要点としては，（1）瘤の
存在部位，（2）形態，（3）大きさ，（4）主要大動脈分枝
との関係，（5）合併症の評価，があげられる．（1）につ
いては胸部，胸腹部，腹部に大別でき，胸部では上行大
動脈，大動脈弓部，下行大動脈に，また腹部では腎動脈
分岐下と腎動脈にかかる juxtarenal aneurysmに分けるこ
とが多い．（2）では形態により紡錘状あるいは嚢状に分
ける．瘤の大きさは，血管走行に平行らびに垂直にこれ
を計測するが，この際，至適な断面で大動脈瘤を評価で
きるMRIは有用である．（5）合併症 （並存疾患）として
は閉塞性動脈硬化症が多く認められる．
　造影MRAにて得られた複数の薄層断像をもとに
maximum intensity projection法等により画像処理するこ
とで，カテーテルによる血管造影像に近似した高コント
ラストの血管樹を得ることが可能である．またこの元画
像を詳細に評価することで，壁在血栓等の情報を得るこ
ともできる．
　CTと比較した際の利点としては，X線被ばくを伴わ
ない，高度の腎機能障害例では非造影検査が可能，高度
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の石灰化病変においても内腔の評価が可能，等が上げら
れる．一方，欠点としては空間分解能に劣る，石灰化情
報が得られず骨構造は描出できない，検査時間が長く救
急対応が困難，等がある．

②大動脈解離のMRI

　全身状態が不良な急性期大動脈解離の診断において，
検査時間が長く患者モニタリングに制約のあるMRIは
推奨できない．しかし慢性期における画像評価にMRI

は有用である．
　一般に大動脈解離の画像診断の要点は存在診断，病型
分類，合併症診断に集約されるが，慢性期では形態変化
の評価ならびに合併症診断が重要である．偽腔開存型大
動脈解離においては，大動脈径の拡大，偽腔血栓化，臓
器虚血の評価が大切であり，大動脈径が60mm以上に拡
大したり，拡大速度が5mm/6か月を超える場合，臓器
虚血を生ずる際等では手術適応となる．偽腔閉塞型にお
いては大動脈径の拡大の有無に加え，解離腔内への局所
的な内腔の突出部であるulcerlike projection（ULP）の
評価が大切である．ULPは経過中に瘤化したり，これ
を基点として偽腔開存型に変化することや破裂に至る場
合もあり，注意が必要である．
　MRI検査法として，大動脈解離が腎動脈に波及し腎
機能が著しく低下している場合には，SSFP法等を用い
て非造影MRAを撮像することもあるが，一般には造影
MRAを行う．ただし高度の腎機能障害がある場合にガ
ドリニウム造影剤を使用することでnephrogenic 

systemic fibrosisを発症する危険性があり，造影検査前
には腎機能を確認する必要がある．MIP法を用いること
で全体像の把握が可能であるが，撮像タイミングが早く
偽腔の造影効果が不十分な場合には，偽腔内血栓化との
鑑別が困難な場合がある．その際には，再度撮像するこ
とで両者の鑑別は可能となる．主要大動脈分枝への解離
波 及 の 診 断 に は， 元 画 像 あ る い はmultiplanar 

reconstruction法が有用である．

3 体内植込み装置や金属等の安全性に
ついて 141），148），149）

①ペースメーカ，植込み型除細動器

　ペースメーカ植込み後のMRI検査は禁忌であり，現
在までに10例を超える死亡例が報告されている．5～7
ガウスほどの磁場であってもペースメーカに影響がある
ことが知られており，装着者は5ガウス線内に近づかぬ
ようにせねばならない．一方，200例以上のペースメー

カ装着者で安全にMR検査がなされた報告もあり，適応
基準も将来，見直される可能性はある．植込み型除細動
器を有する場合も，同様に禁忌である．

②ペーシングワイヤ

　心臓手術後にペーシングワイヤや電極が単独で体内に
植込まれている場合がある．この場合にも理論的に電磁
誘導作用により電流を生じたり皮下や心組織に温熱外傷
を惹起する可能性があるため，原則的にMRIは禁忌と
されてきた．近年，心外膜にペーシングワイヤが留置さ
れている症例に対してMRIを行っても不整脈等の発生
は認められなかったとの報告もなされているが，その適
応には慎重を期す必要がある．

③人工弁

　人工弁は生体弁と機械弁に大別される．機械弁も最近
では非磁性体のカーボンを主体とするものが多く，MRI

の実施に支障はないと考えられている．また磁性体の人
工弁についても弁の破壊や異常動作を生ずるほどの影響
はなく，安全と考えられている．個々の人工弁の安全情
報は，参考文献，インターネット （www.mrisafty.com），
ならびに最新の添付文書による確認が必要である．

④ステント，フィルター，コイル等

　血管内治療の発達に伴い，体内に金属が留置された状
態でMRI検査を施行する頻度が増えている．現在のと
ころ多くのステント，ステントグラフト，フィルター，
コイル等においては，1.5T以下のMRI装置において治
療器具の移動や逸脱は生じにくいと考えられているが，
そのすべてが安全であるとはいえず，また血管内治療器
具の開発は日進月歩であることからも，個々の器具の安
全性については参考文献，インターネット （www.

mrisafty.com），ならびに最新の添付文書による確認が必
要である．

⑤止血クリップ

　生体内で安定した状態であれば，一般に安全性に問題
はないと考えられているが，体内用結紮クリップの中に
はMRIが禁忌であるものも認められ，個々の器具の安
全性については参考文献，インターネット （www.

mrisafty.com），ならびに最新の添付文書による確認が必
要である．

⑥胸骨ワイヤ

　一般に安全性に問題はないとされている．
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⑦心電図，脈波同期等のケーブル

　パルスオキシメータのケーブルがループを形成したた
めに局所的な火傷が起きた事例が報告されている．心電
図や脈波同期ケーブルでも同様のことが発生する可能性
があり，注意が必要である．

5 Adamkiewicz動脈の同定

　胸（腹）部大動脈の手術の最も重篤な合併症の1つに
脊髄虚血に起因する対麻痺がある．これを回避するため
に，Adamkiewicz動脈の解剖学的な位置を画像診断法を
用いて手術前に同定する方法が試みられている．過去に
おいては，侵襲的な血管造影法（選択的肋間動脈造影）
がAdamkiewicz動脈を描出する唯一の方法であったが，
近年ではMRIやMDCTによる低侵襲的な診断も可能と
なった．さらに，最近のMRIやMDCTのめざましい進
歩によってその診断能も侵襲的な血管造影法に匹敵する
までになっている．この領域での臨床応用は我が国がリ
ードしており，また高性能のMRIやMDCT装置も全国
的に普及していることから，この方法を術前診断の一環
として取り入れる施設も増えている．

1 CT
　CTでAdamkiewicz動脈を描出するためには，薄いス
ライスで広範囲の撮影が可能な4～64列のMDCTを用
いる109），150）－152）．スライス厚は使用するMDCT装置の列
数にもよるが1mm程度が一般的である．造影剤は，350
～370 mgI/mLの高濃度製剤を急速に注入した方が描出
率が高いとされる152）．Adamkiewicz動脈の描出には画
像処理装置（ワークステーション）を用いる．具体的に
はMPR（multiplanar reformation）法を用いて脊柱管内
を斜位冠状断像で観察する．Adamkiewicz動脈は前脊髄
動脈と合流する際に特徴的な「ヘアピンターン」を描く
ので，これを目印として同定を行う．この場合問題とな
るのは，静脈（前根髄質静脈）との鑑別である．それは
この静脈もAdamkiewicz動脈と類似した「ヘアピンタ
ーン」を呈することが多いためである．両者を鑑別する
には，Adamkiewicz動脈とそれを分岐する肋間（腰）動
脈との連続性を証明することが最も確実である．具体的
には，大動脈から肋間（腰）動脈，その後枝，根髄質静
脈，Adamkiewicz動脈そして前脊髄動脈へと至る経路を，
CPR（curved planar reformation）法を用いて「一筆書き」
のように1本の血管として描出することで連続性を証明
する109），150），151）．最近では三次元画像の1つであるVR

（volume rendering）法を用いて連続性を表現する場合も
ある153）．
　MDCTによるAdamkiewicz動脈の診断能は，ヘアピ
ンターンの描出を診断根拠とした場合で80～90％，連
続性の証明を診断根拠とした場合で29～60％と報告さ
れている106），150）－152）．

2 MRI
　1.5テスラ装置を用いて造影MRA（MR angiography）
のテクニックで撮像を行う．MRAでのAdamkiewicz動
脈の撮像法には2つの方法がある154）．1つは空間分解能
を重視したhigh spatial resolution MRAで，造影剤を0.2 
mL/秒前後の速度で緩徐に持続注入しながら5分程度の
時間をかけて撮像を行う方法である150），151）．CTとほぼ
同程度の高い空間分解能が得られることから，CTと同
様にCPR画像等を用いて大動脈から前脊髄動脈に至る
連続性を証明することで動静脈の鑑別を行う．
　もう1つは時間分解能を重視する time-resolved MRA

で，造影剤を3～4mL/秒程度の速度で急速静注しながら，
高速撮像法を用いて1回あたり十秒程度の撮像時間で同
じ場所を繰り返し撮像する方法（ダイナミック撮像）で
ある155），156）．この方法では造影剤のファーストパスの状
態を経時的に観察することができるので，動脈と静脈を
区別することができる．装置が高性能化して高速撮像法
が進歩した今日では，time-resolved MRAが一般的とな
っている．
　Adamkiewicz動脈の診断能は，high spatial resolution法
で連続性の証明を診断根拠とした場合57～80％150），151），
time-resolved MRA法では69～84％155），156）と報告されて
いる．MRAは放射線被ばくがなく骨構造の影響を受け
ない等の利点があるが，CTと比較して撮像に技術と熟
練を要する欠点がある．

3 CTとMRIの比較
　CTとMRIはそれぞれに利点と欠点を有しているが，
大動脈瘤の手術を前提としてAdamkiewicz動脈を診断
する場合の要点を述べる．

①側副血行路

　Adamkiewicz動脈を分岐する肋間（腰）動脈が動脈硬
化等の原因で閉塞し，それに対して側副血行路が形成さ
れることがある．このような症例は決してまれではなく，
23％という高い頻度みられたとする報告もある151）．側
副血行路のルートとしては，肋間動脈の筋枝や椎体枝等
の脊椎の周囲に分布する動脈や，内胸動脈や胸背動脈等
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の胸壁を走行する動脈が報告されている151），157），158）．CT

は躯幹部全体を撮影するのでこれらの血管を描出するの
に支障はない．その一方で，MRIは撮像範囲が脊柱管
の周囲に制限されるために脊椎周囲に分布する動脈は描
出可能であるが，胸壁を走行する側副血行路は描出でき
ない欠点がある．

②偽腔開存型大動脈解離

　偽腔開存型大動脈解離では，肋間（腰）動脈は真腔か
らも偽腔からも起始し得る．もし，Adamkiewicz動脈を
分岐する肋間（腰）動脈が偽腔から起始している場合に
は，CTでのAdamkiewicz動脈の描出は困難な場合が多
い．それは偽腔内の血流はしばしば遅延しているために
撮影開始のタイミングの最適化が困難なことと，拡大し
た偽腔内では造影剤が希釈されるために充分な濃度上昇
が得られないためである．偽腔開存型大動脈解離でCT

とMRIの診断能を比較した報告は少ないが，MRIでは
92％の描出率であったの対してCTでは58％であったと
する報告がある151）．

③三次元表示

　Volume rendering（VR）法等を用いた三次元表示は，
Adamkiewicz動脈の解剖学的位置の立体的な把握のみな
らず，それを分岐する肋間（腰）動脈と大動脈（瘤）と
の位置関係を知るのにも有用である．さらには，複雑な
走行を示す側副血行路を把握するのにも役に立つ157），158）．
このような三次元画像を作成するのには，空間分解能に
優れ，骨組織や石灰化の情報も得られるCTが適してい
る．
　このように一長一短のあるCTとMRIであるが，もし

同一症例に対して両方の検査を行うことができれば
Adamkiewicz動脈の診断能は90％に達するという報告
もある151）．この成績は侵襲的な血管造影法による診断
能とほぼ同等である159）．

Ⅲ 治療法の選択

1 大動脈解離（急性大動脈解離
に対する治療法の選択におけ
る推奨：表7，表8）

　大動脈解離の治療において，内科療法と外科療法のど
ちらを選択するかは予後を左右する最も重要な判断であ
る．急性期か慢性期か，解離の部位，解離の形態等によ
り異なるが，現在までのエビデンスに基づいた内科療法
と外科療法の治療効果について概説する．

1 急性期の治療

①Stanford A型急性大動脈解離

　上行大動脈に解離が及ぶStanford A型は極めて予後不
良な疾患で，症状の発症から一時間あたり1～2％の致
死率があると報告されている83）．破裂，心タンポナーデ，
循環不全，脳梗塞，腸管虚血等が主な死因である160），161）．
一般に内科療法の予後は極めて不良で，外科療法すなわ
ち緊急手術の適応であるとされる．Masudaらは何らか
の理由で手術ができなかった例で内科治療で経過をみた
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表7　Stanford A型大動脈解離に対する急性期治療における推奨
Class Ⅰ
　1． 偽腔開存型A型（Ⅰ，Ⅱ型，逆行性Ⅲ型）解離に対する大動脈外科治療（緊急手術） （Level C）
　2． 解離に直接関係のある，重症合併症＊を持ち，手術によりそれが軽快するか，またはその進行が抑えられると考えられる大

動脈解離に対する大動脈外科治療 （Level C）
　　  ＊ 偽腔の破裂，再解離，心タンポナーデ，意識障害や麻痺を伴う脳循環障害，心不全を伴う大動脈弁閉鎖不全，心筋梗塞，

腎不全，腸管循環不全，四肢血栓塞栓症など

Class Ⅱa
　1． 血圧コントロール，疼痛に対する薬物治療に抵抗性の大動脈解離，偽腔閉塞型A型解離に対する大動脈外科治療 （Level C）
　2． 上行大動脈の偽腔が血栓化し，合併症や持続的疼痛を伴わないA型解離に対し，一定の条件の下（Ⅲ -1-1-3参照），内科治療

を開始 （Level C）
　3． 大動脈緊急手術適応のない急性大動脈解離に伴う腸管灌流障害に対する外科的あるいは血管内治療による血行再建術
 （Level C）

Class Ⅱb
　1． 重篤な脳障害を有する症例に対する大動脈外科治療 （Level C）

Class Ⅲ
　1． 大動脈緊急手術適応がある場合の，臓器灌流障害に対する血行再建術 （Level C）
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結果，2週間生存率が43％だったと報告している162）．
また急性大動脈解離の国際多施設共同登録試験（IRAD）
による研究では，内科治療における死亡率は症状から
24時間で20％，48時間で30％，７日間で40％，1か月
で50％と報告されている83）．一方，外科治療の成績は
症状から24時間で10％，48時間で30％，７日間で13％，
1か月で20％であった．したがって，外科治療の方が内
科治療よりも成績が良い結果であった．
　以上のことから，急性A型大動脈解離は緊急の外科治
療の適応とするのが一般的な考え方である．現在におけ
る外科治療は tearのある上行大動脈置換術および必要に
応じて弁輪部の修復術が行われる．したがって偽腔は残
存し将来瘤化する可能性がある．遠位部の偽腔が完全閉
塞するのは10％以下であると報告されている163）．

②Stanford B型急性大動脈解離

　Stanford B型急性大動脈解離は急性A型大動脈解離よ
りも自然予後が良いため，内科療法が初期治療として選
択されることが一般的である．合併症のない急性B型大
動脈解離の場合，内科療法による30日間の死亡率ある
いは院内死亡率は約10％と報告されているのに対し
て83），97），外科治療の成績も同等であるため，これらの
症例に対しては，降圧を中心とした保存的療法で急性期
は経過をみるのが適切である164）．しかしながら，ショ
ックや血圧低下を伴う破裂，治療抵抗性の疼痛，下肢を
含めた臓器虚血等の合併症を来たした症例は極めて予後
不良97）のため，外科治療が必要である．なお，以前は合
併症とされていた治療抵抗性の高血圧については，従来
は早期手術の適応と考えられていたが，最近の検討では
高血圧が破裂等の合併症の危険を増加させるわけではな

く，必ずしも手術の適応とは考えられていない165）．
　以上のことから，急性B型大動脈解離の治療において
は，合併症のない例では内科療法を選択し，合併症のあ
る症例では手術を考慮するのが一般的な治療選択といえ
る．しかしながら，急性期の外科治療の院内死亡率も
32.1％97）と低くないため，外科治療に代わる治療が望ま
れている．近年，TEVAR（Thoracic Endovascular Aortic 

Repair）は合併症を有する急性B型大動脈解離の治療の
方法として，良好な治療成績が報告されており166）－168），
致死的合併症を有する急性B型大動脈解離に対して，第
一選択になりつつある．
　先述の IRADの研究によると，急性B型大動脈解離例
の退院時生存例の3年生存率は75～80％と報告されて
いる169）．慢性期の大動脈径の拡大による大動脈関連事
象が，生命予後を悪化させている．一方で，慢性期の大
動脈関連事象の危険因子として，大動脈径が40mm以
上170），偽腔の径が22mm以上171），偽腔の部分血栓化172）

等が報告されている．慢性期の予後の改善のために，急
性期あるいは亜急性期にTEVARにより積極的な治療介
入をすることが必要かどうか，いくつかの研究で検討さ
れているが173）－175），現時点では，有効であるという報
告はない．

③特殊な解離に対する治療

1）Stanford A型偽腔閉塞型急性大動脈解離
　Stanford A型の偽腔閉塞型解離に対する治療指針は欧
米と日本や韓国で意見の違いが見られ，また国内におい
ても外科医と内科医で意見が異なることが多い．
　Songらは偽腔閉塞型は偽腔開存型とは臨床上いくつ
かの点で異なると報告している63）．すなわち，患者背景
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表8　Stanford B型大動脈解離に対する急性期治療における推奨
Class Ⅰ
　1． 合併症のない偽腔開存型/ULP型/偽腔閉塞型B型解離に対する内科治療 （Level C）
　2． 解離に直接関係のある重症合併症＊を持ち，手術によりそれが軽快するか，または，その進行が抑えられると考えられる大

動脈解離に対する大動脈外科治療 （Level C）
　　  ＊ 偽腔の破裂，再解離，心タンポナーデ，意識消失や麻痺を伴う脳循環障害，心不全を伴う大動脈弁閉鎖不全，心筋梗塞，

腎不全，腸管循環障害，四肢血栓塞栓症等
　3． 大動脈緊急手術適応のない偽腔開存型B型解離における下肢血流障害に対する外科的あるいは血管内治療による血行再建術
 （Level C）
Class Ⅱa
　1． 血圧コントロール，疼痛に対する薬物治療に抵抗性の大動脈解離に対する大動脈外科治療 （Level C）
　2． 血圧コントロールに対する薬物治療に抵抗性の大動脈解離に対する内科治療 （Level C）
　3． 緊急手術適応のない急性大動脈解離に伴う腸管灌流異常に対する外科的あるいは血管内治療による血行再建術 （Level C）

Class Ⅱb
　1． 重篤な脳障害を有する症例に対する大動脈外科治療 （Level C）

Class Ⅲ
　1． 合併症のないB型解離に対する大動脈外科治療 （Level C）
　2． 大動脈緊急手術適応がある場合の，臓器灌流障害に対する血行再建術 （Level C）
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としてより高齢者が多く，また大動脈弁閉鎖不全症や脳
梗塞等の合併症が少なかった．彼らは内科治療で良好な
成績を報告しており，合併症のない例では初期内科治療
をすすめている176）．我が国でも多くの施設が，初期に
は内科治療を施行している11），177），178）．Kajiらは偽腔閉塞
型解離に対しては原則内科治療を施行し，血栓化した偽
腔が増大した例と偽腔開存型へ移行した例に対しては緊
急（24時間以内）あるいは準緊急手術（2～3日以内）を施
行した結果，院内死亡率は7％と低く5年生存率も90％と
長期予後も良好であったと報告している62）．日本や韓
国を中心に，同様の成績が多く報告されている10），63），176），

179）．最近の研究でも，Songらは85例を内科治療した結果，
3年生存率83％であったと報告しているし180），また
Kitaiらは50例を内科治療し長期に経過を見た結果，10
年生存率が89％であったと報告している181）．これに対し
て，欧米を中心にStanford A型偽腔閉塞型急性大動脈解
離は，内科治療の成績は不良で緊急手術を施行する方が
良いという意見が強い8），55），56），182）－186）．2010年の米国合
同委員会が作成した胸部大動脈疾患診療ガイドラインで
は，偽腔開存型解離と同様の治療，すなわちA型偽腔閉
塞型解離に対して，緊急手術を施行することがClassⅡ
aに分類されている58），68）．表9に過去の報告による治療
成績をまとめた．この成績の差異が，人種間の違いも含
めた患者背景の差によるのか，診断法や内科治療法の違
いによるのかは明らかでなく，さらなる検討が必要と考
えられる187）．
　ここで注意するべきは，初期に内科治療を選択したと
しても，厳重な降圧治療および画像診断による経過観察

が必要なことである．内科治療を施行した報告では，約
30～40％の症例で解離の進行が認められ，手術を施行
している62），180），181）．一方で，大動脈径が48mm以上188），
50mm以上181），189），55mm以上180）あるいは血栓化した偽
腔の径が11mm以上188）あるいは16mm以上180）の例は内
科治療中に解離が進行する率が高く高危険群と報告され
ている．
　以上のことから，現時点でのStanford A型血栓閉塞型
急性大動脈解離の治療方針については，以下のように考
えられる．まず，大動脈弁閉鎖不全症や心タンポナーデ
合併例では緊急手術を考慮する．また上行大動脈に明ら
かなUlcer-like projection（ULP）を有する例は，既に
tearが存在しULP型へ移行したものと考えられるため，
同じく早期の手術を考慮するべきである（注：このよう
なULPを有する例は，今まで広義の偽腔閉塞型として
認識されてきたことも多かったが，ULPを有する例が
予後不良であることが報告されていること13），60），61）や治
療方針決定にあたっては正確な病態把握が重要であるこ
とを考慮し，本ガイドラインでは偽腔閉塞型解離とは異
なった病態として，ULP型大動脈解離と定義している
ことに留意されたい）．また，大動脈径が50mm以上あ
るいは血腫の径が11mm以上の例では高危険群と考えら
れ，場合によっては手術を考慮する．このような高危険
群に対して，すぐに手術をする方がよいかかあるいは2
～3日経過観察して血栓化した偽腔の退縮が認められな
かった時点で手術にする方がよいかどうかは未だ結論が
出ていない．上記以外の症例では初期の内科治療が可能
と思われる．ただし，内科治療にあたっては，画像診断
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表9　Stanford A型偽腔閉塞型急性大動脈解離における内科治療の成績

筆頭著者 年 全体の症例数 平均年齢 内科治療による死亡 内科治療で偽腔が消失

Mohr-Kahaly56）

Nienaber55）

Sueyoshi190）

Kaji189）

Shimizu10）

Hagan83）

Nishigami7）

Song63）

Sohn191）

Kaji62）

Song176）

Evangelista6）

von Kodolitsch8）

Moizumi179）

Evangelista9）

Kitai181）

Song180）

1994
1995
1997
1999
2000
2000
2000
2001
2001
2002
2002
2003
2003
2004
2005
2009
2009

3
12
13
22
13
17
8

24
13
30
41
12
38
41
23
66

101

72
52
70
65
NA
NA
72
67
NA
67
65
NA
NA
67
NA
68
65

2/3
4/5
1/8

 1/22
 3/11
4/8
1/8

 1/18
 0/13
 1/30
 3/41
1/5

 6/11
 3/30
3/9

 2/50
 6/85

NA
NA
4/8

12/22
NA
NA
2/8

 7/13
NA

17/30
24/36
2/5
NA
NA
NA

30/50
NA



循環器病の診断と治療に関するガイドライン（2010 年度合同研究班報告）

を頻回に施行して，経過を追うことが重要である．経過
中，血栓化した偽腔の増大やULP型あるいは偽腔開存
型へ移行したと考えられる例はすみやかに手術をする方
がよいと考える．したがって手術がいつでも可能である
状況が望ましい．また早期に手術を施行する方がよいと
する議論があることも常に考慮に入れて，治療の同意を
得ることが望ましい．
2）胸部下行大動脈にtearを有するStanford A型逆行解離
　一般にA型の解離は上行大動脈内に tearが存在し，そ
こから順行性に解離が進行すると考えられている．しか
しながら，上行大動脈内に tearがなく，胸部下行大動脈
（あるいはまれに腹部大動脈）に存在する tearから逆行
性に解離が進行する例が一部存在する．このような逆行
解離例は，従来は，通常の順行性解離と同様に扱われて
きたが，これら逆行性解離の中でも上行大動脈の血栓化
が認められるような症例では内科治療により血栓化した
偽腔の退縮が期待できる．von SegesserらはStanford A

型偽腔開存型逆行性解離には解離が上行大動脈有意なも
のと下行大動脈有意なものがあると報告し，下行大動脈
有意で上行大動脈の解離が小さく，血栓化している場合
は内科治療が可能であると報告している （図17）．Kaji

らは，14例の上行大動脈の偽腔が完全に血栓化した逆
行解離例を内科治療し，5年生存率93％と良好な長期予
後を報告している192）．したがって，このような症例は
たとえA型偽腔開存型であっても，画像診断を頻回に施
行して血栓化した偽腔の増大や偽腔への新たな血流がな

いか注意しながら経過を追うことによって，内科的に治
療することが可能である．
3）Stanford B型偽腔閉塞型急性大動脈解離
　Stanford B型偽腔閉塞型急性大動脈解離はA型偽腔閉
塞型急性大動脈解離に比して予後良好と報告されてい
る55）．また偽腔開存型急性B型大動脈解離と比較しても
予後良好であり，内科治療により，院内死亡率0％およ
び5年生存率97％と良好な成績が報告されている60）．ま
た同時に破裂，腸管虚血，および下肢虚血といった合併
症の発生が偽腔開存型に比して有意に少ないと報告され
ている．これら急性期の合併症が少ないことが，予後が
良好な原因であると考えられる．しかしながら，急性期
に生じたULP193）（すなわちULP型への移行）や大動脈
径が40mm以上，偽腔の径が10mm以上194）は，慢性期
の大動脈径の拡大等の進行する危険因子であることが報
告されており，注意が必要である．
　以上のことから，B型偽腔閉塞型急性急性大動脈解離
に対しては，外科療法よりも内科療法が選択されること
が妥当を考えられるが，破裂を含めた合併症の危険性は
ゼロではなく，注意しながら経過観察すべきである．

2 慢性期の治療 （慢性大動脈解離に対
する治療における推奨：表10）

　発症から2週間以上経過した慢性期の大動脈解離例の
予後は良好で，状態が安定している場合は，Stanford A

型であってもB型であっても，内科治療がすすめられる．
しかしながら，破裂や切迫破裂例，大動脈径の拡大を認
める例，大動脈弁閉鎖不全症を認める例，分枝閉塞を認
める例，解離の進展，再発を認める例等は侵襲的治療を
考慮するべきである．しかしながら，侵襲的治療にはリ
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図17　Stanford A型逆行解離の上行大動脈偽腔状態による分類

Aではtearは胸部下行大動脈に存在し逆行性に解離してい
るが，上行大動脈の偽腔は血栓化していない．これに対
して，BおよびCでは胸部下行大動脈にtearが存在するが，
tearの近位部は血栓化している．このような例で，上行大
動脈の偽腔が完全に血栓化し，かつ大動脈弁閉鎖不全症
や心タンポナーデなどの合併症がない場合は内科的に治療
することも可能である．

A B C

表10　大動脈解離の慢性期治療における推奨
Class Ⅰ
　1． 大動脈の破裂，大動脈径の急速な拡大（＞5mm/6か月）

に対する外科治療 （Level C）
　2． 大動脈径の拡大（≧60mm）を持つ大動脈解離例に対

する外科治療 （Level C）
　3． 大動脈最大径50mm未満で合併症や急速な拡大のない

大動脈解離に対する内科治療 （Level C）

Class Ⅱa
　1． 薬物によりコントロールできない高血圧をもつ偽腔開

存型大動脈解離に対する外科治療 （Level C）
　2． 大動脈最大径55～60mmの大動脈解離に対する外科治

療 （Level C）
　3． 大動脈最大径50mm以上のマルファン症候群に合併し

た大動脈解離に対する外科治療 （Level C）

Class Ⅱb
　1． 大動脈最大径50～55mmの大動脈解離に対する外科治

療 （Level C）
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スクが伴う．以下に手術成績と合併症の頻度，ステント
グラフト内挿術の成績と合併症の頻度，手術を施行せず
内科治療のみで経過観察をした場合の成績，年齢のリス
ク等を列挙した．

①慢性期手術成績

　日本胸部外科学会の2008年における在院死亡率は慢
性A型で6.5％（48/744），慢性B型で8.7％（70/806，
弓部下行置換15.0％，下行置換7.9％，胸腹部置換13.9％）
と報告されている78）．合併症は手技，施設，術者による
差が大きく一概に発症率を推定することは難しい．また
成績は近年向上している．問題となるのは脳合併症と胸
腹部置換を施行した際の対麻痺であるが，詳細は他項に
譲る（V-1-4）．

②慢性期ステントグラフト内挿術の成績

　日本胸部外科学会の2008年における経皮的ステント
グラフト挿入術の在院死亡率は慢性A型で22.2％
（4/18），慢性B型では4.2％（8/190）とされている78）．
詳細は別項あり （VI-2-2）．

③慢性期内科治療成績

　内科治療による長期予後はKaplan-Meier法により検
討したいくつかの報告がある71），195）－197）（表11）．慢性期
管理を始める時点で，急性期における慢性期予後の不良
因子が知られている．特に外来診察を始めるにあたり下
記を念頭におくことは意義があるものと思われる．タイ
プ別の急性期に知られる慢性期予後不良因子を列挙し
た．
1）Stanford A偽腔開存型
　一般的には手術がなされているはずである．全身状態
による適応の再検討となる．
2）Stanford A偽腔閉塞型
　発症48時間以内の血腫の厚さ≧11mm188），発症2週

間における血腫の厚さ≧12mm198），上行大動脈における
ULP191），最大動脈径≧50mm189）．最大動脈径とは無関
係に偽腔開存型へ移行あるいは破裂するリスクが大きい8）

とする立場もある（Ⅲ型逆行解離・上行大動脈部分の偽
腔血栓化症例は，内科治療の適応とする報告192）がある
が未確定）．
3）Stanford B偽腔開存型
　急性期最大動脈径≧40mm170），196），急性期動脈径最大
部位が弓部遠位にある199），COPDの存在195）．
4）Stanford B偽腔閉塞型
　新たに出現したULP，年齢70歳以上60），急性期最大
動脈径＞53mm，発症2～4週における偽腔の厚さ＞
16mm179），ULPが遠位弓部あるいは横隔膜周辺にある45）．
　偽腔が拡大して瘤形成をしていた場合は，60mmの胸
部大動脈瘤が1年以内に致死的状況に陥る可能性14.1～
15.6％，50～60mmのそれは6.5～11.8％と報告されて
いる108），200）．

④年齢による手術リスクの上昇

　一般には高齢であるほど手術のリスクが上昇すること
はいうまでもないが，これまでのADLも重要である．70
歳以上の胸部大動脈瘤は院内死亡が1.25倍（p=0.03）201）

と報告されている．

2 胸部大動脈瘤（胸部大動脈瘤
に対する治療法の選択におけ
る推奨：表12）

　胸部大動脈瘤は多くが無症状であるため，その正確な
実態は知られていない．剖検報告では，スウェーデンで
の報告202），203）によると，剖検10万人あたり男性489人，
女性437人とされている．この中で，胸腹部大動脈瘤は
5％強となっている202）．内科治療に関しても，発見され
た時点で，一般に破裂の危険性から手術治療が選択され
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表11　各タイプにおけるKaplan-Meire法による全死亡回避率
1 年 2 年 3 年 5 年 10 年 報告者 報告年 文献

Stanford A 開存型 34％ 23％ 23％ Kozai, et al. 2001 196

Stanford A偽腔閉塞型
83％ 78％ 73％ 日循 2000 71
86％ 86％ 31％ Kozai, et al. 2001 196

Stanford B開存型
83％ 79％ 79％ Kaji, et al. 2003 60

87％ 74％ 48％ Akutsu, et al. 2004 199
84％ 64％ 48％ Kozai, et al. 2001 196

Stanford B偽腔閉塞型
100％ 97％ 97％ Kaji, et al. 2003 60

95％ 74％ 56％ Akutsu, et al. 2004 199
97％ 90％ 63％ Kozai, et al. 2001 196
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るため，内科治療に関する報告は少なく，手術困難また
は拒否例の自然歴，破裂例の後ろ向き調査に関するもの
がほとんどである．さらに，胸部・胸腹部大動脈瘤を対
象とした内科治療と外科治療の二重盲検比較試験は未だ
なく，両治療を比較することはできない．ここでは，内
科治療として，自然歴を中心に，大動脈径別に破裂の頻
度，大動脈解離の発生頻度，1年生存率，5年生存率を
reviewした．外科治療では，治療手技，早期死亡率，遠
隔期死亡率，合併症について reviewを行った．ただし，
多くが1施設の成績であり，技術的要素，治療器具の発
達等様々な要因が含まれており，単純に比較することは
できない．

1 胸部・胸腹部大動脈瘤の内科治療
　破裂に関与する因子として，Juvonenらの報告204）では，
年齢がOdds比2.6，痛みがOdds比2.3，慢性閉塞性肺疾
患がOdds比3.6，大動脈径がOdds比1.5としている．特
に大動脈径に関しては，Coadyら107）およびDaviesら108）

の報告によれば，破裂を1年間に起こす頻度は，40mm

未満で0％，40～49mmでは0～1.4％，50～59mmで
は4.3～16％，60mm以上では10～19％とされている．
さらに，Perkoらの報告205）によれば，大動脈径60mm以
上の例では，60mm未満の例に比し，5年間に破裂する
頻度は5倍高いとされている．また，大動脈解離を起こ
す頻度は，40mm未満では0％，40～49mmでは3～8.5％，
50～59mmでは7.7～8.5％，60mm以上では13～28.6
％と報告されている．1年生存率と5年生存率は，初期
大動脈径52mm（35～100mm）で，それぞれ85％と64
％と報告されている．

2 胸部・胸腹部大動脈瘤の外科治療
　大動脈基部の外科治療に関して，Davidらが大動脈弁
形成術を含めた大動脈再建術151例の検討で，初期死亡
率1.3％，8年の遠隔生存率83％，大動脈弁逆流の再発
率2％と極めて良好な成績を発表している206）．
　大動脈弓部の外科治療に関して，術中の脳保護と脳合
併症が大きな問題となり，様々な手法が取り入れられて
きた．治療成績は徐々に向上し，Kazuiら207）の全弓部置
換術50例の検討では，初期死亡率2％，2年生存率92％，
脳合併症4％と良好な成績が報告されている．
　しかしながら，Okitaらの胸部大動脈瘤手術648例の
検討では，70歳未満の早期死亡率が8.6％，70歳以上が
15.6％であった．緊急手術が含まれているため，待機手
術のみの死亡率を論じることはできないが，患者が高齢
化している現在においては，少なくとも5％以上の早期
死亡率は考慮すべきと思われる201）．
　仮に胸部大動脈瘤の外科手術での死亡リスクを5％と
仮定した場合，上記の内科治療における破裂および大動
脈解離のリスクとの比較では，大動脈径50～59mmが
手術適応として妥当な基準と判断される．
　下行大動脈瘤および胸腹部大動脈瘤では，下肢対麻痺
の予防対策が課題となっている．脳脊髄液ドレナージ，
肋間動脈の再建，術中の somatosensory-evoked potential

のモニタリング，術中の大腿動脈からの送血等が試みら
れ，下肢対麻痺を合併する頻度は5％程度まで低下して
いる208）－212）．初期死亡率は5～10％，5年生存率は62～
74％と報告されている208）－212）．胸腹部大動脈瘤の手術
適応としては，内科治療における破裂および大動脈解離
のリスクとの比較により，大動脈径60mm前後が比較的
妥当な基準と思われる．

3 腹部大動脈瘤（腹部大動脈瘤
に対する治療法の選択におけ
る推奨：表13）

　非破裂性腹部大動脈瘤は原則として無症状であるの
で，検診等で偶然指摘されることが多い．一方，破裂す
ると救命できるのはわずかに10～15％でしかないため213），
無症状の状態での診断・治療が重要な疾患の1つである． 

　腹部大動脈瘤の治療目的は（1）動脈瘤の破裂，（2）動
脈瘤由来の末梢塞栓，（3）動脈瘤による凝固障害といっ
た3つのリスクを予防することである．なかでも，破裂
を予防し生命予後を延ばすことは最も重要である．腹部
大動脈瘤の破裂がさし迫っていない場合は，破裂リスク
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表12　胸部・胸腹部大動脈瘤における治療の適応
（マルファン症候群，嚢状瘤を除く）

Class Ⅰ
　1． 最大短径60mm以上に対する外科治療 （Level C）

Class Ⅱa
　1． 最大短径50～60mmで，痛みのある胸部・胸腹部大動

脈瘤に対する外科治療 （Level C）
　2． 最大短径50mm未満（症状なし，慢性閉塞性肺疾患なし，

マルファン症候群を除く）の胸部・胸腹部大動脈瘤に
対する内科治療 （Level C）

Class Ⅱb
　1． 最大短径50～60mmで，痛みのない胸部・胸腹部大動

脈瘤に対する外科治療 （Level C）
　2． 最大短径50mm未満で，痛みのある胸部・胸腹部大動

脈瘤に対する外科治療 （Level C）

Class Ⅲ
　1． 最大短径50mm未満で，痛みのない胸部・胸腹部大動

脈瘤に対する外科治療 （Level C）
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を回避するための内科治療を行い，破裂の可能性が増大
した瘤では，外科治療を優先することが原則となる．

1 腹部大動脈瘤のリスク評価

①動脈瘤の破裂リスク

　腹部大動脈瘤の破裂リスクの評価は，最大短径・拡張
速度，瘤形状，疫学因子で行う． 

1）動脈瘤径・拡張速度
　動脈瘤の最大短径が大きくなるほど壁張力が増加し，
50mm100），214），215）あるいは55mmを超えると破裂リスクが
増大する115），213）（表6，図18）．
　拡張速度も最大短径に影響され，表に示した拡張速度215）

より著しく速く拡張する瘤は破裂リスクが高い（表
14）． 

2）動脈瘤形状
　瘤の形状が嚢状の動脈瘤の方が紡錘形の動脈瘤よりも
破裂リスクが高い216）．また，瘤の一部が突出している
形状も破裂しやすい217），218）最近は，局所の壁張力を計算
し瘤破裂の危険をさらに詳細に予測する研究が行われて
いる219），220）．
3）疫学的因子
　欧米で行われている疫学調査では女性が男性より3倍
動脈瘤破裂頻度が高く100），221），222），高血圧，喫煙，慢性
閉塞性肺疾患合併が破裂を助長するとされている223）－225）．
特に喫煙に関しては，タバコで6.5倍，葉巻で6.7倍，
手巻きタバコで25.0倍大動脈瘤破裂による死亡の危険
が増加する226）．また，腹部大動脈瘤の家族歴がある場
合は破裂の危険が増加する34）．
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表13　非破裂腹部大動脈瘤手術適応
Ⅰ Ⅱa Ⅱb Ⅲ

最大短径

男性：最大短径＞55mm
（Level A）

女性：最大短径＞50mm
（Level A）

最大短径＞50mm
（Level C）

最大短径40～50mm（手術危険度が
少なく生命予後が見込める患者，経
過観察のできない患者）（Level C）

最大短径＜40mm
（Level C）

拡張速度 拡張速度＞5mm/6か月
（Level C）

症　　状 腹痛・腰痛・背部痛など
有症状（Level C）

そ の 他 感染性動脈瘤（Level C） 塞栓源となっている動脈瘤（Level C）
出血傾向を示す動脈瘤（Level C）

図18　腹部大動脈瘤瘤径による非破裂生存率

初回瘤径計測よりの時間（月）

3.0～3.9cm
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文献213より引用
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②動脈瘤による末梢塞栓のリスク

　腹部大動脈瘤の3～29％に末梢動脈塞栓症が合併する
と報告されている227）－229）．小さい径の大動脈瘤は膝窩
動脈瘤同様塞栓症や閉塞が問題となる229），230）．しかし，
腹部大動脈瘤が末梢の塞栓源となるかどうかの予測は困
難である．

③動脈瘤による凝固障害のリスク

　腹部大動脈瘤により血液凝固因子が消費され消費性凝
固障害が発生することがある231）．動脈瘤のサイズが大
きいほうが凝固因子の異常を示す傾向が高いが，異常値
を示しても臨床的に出血傾向を示すとは限らない231），232）．
臨床的に出血傾向が生じている場合は，肝疾患や血液疾
患等の血液凝固障害を示す疾患を除外した後，動脈瘤に
よる消費性凝固障害を疑う．

Ⅳ 内科治療

1 大動脈解離

1 急性期管理
　超急性期における治療で最も重要なことは，降圧，脈
拍数のコントロール，鎮痛および安静である．降圧の目
標は100～120mmHgとされているが71），233），234），エビデ
ンスはない．解離の進展によると考えられる痛みが消失
するまで血圧を下げることが重要と考えられる．超急性
期はやはり100～120mmHgを1つの基準とすることが
一般的であろう．可能であれば橈骨動脈にラインを確保
して連続的な血圧モニタリングをすることが望ましい．
使用薬剤に関するエビデンスも乏しい．早い降圧の得ら
れるnicardipine，nitroglycerin，diltiazem等の持続静注と
β遮断薬の静注の組み合わせが頻用されており71），超急
性期は静注による血圧のコントロールが調節性に優れて
いるため推奨されるが，経口剤を開始，併用してもよい．

経口降圧剤に関してのエビデンスは少ない．ACE阻害
剤は一年後の解離関連イベントを抑制する可能性が示唆
されている235）．降圧と同時にβ遮断薬を使用して積極
的に脈拍数のコントロールを行う．急性期の心拍数を
60/分未満に抑えると慢性期の解離関連イベントが少な
いとする報告がある236）．持続する痛みに対しては鎮痛，
鎮静を図るべきである．Morphineまたはbuprenorphine

等が用いられる．安静度は，破裂の可能性の高いとされ
る48時間以内は，絶対安静が必要である．また，この
時期には頻回のエコー検査にて，心嚢液の貯留量の変化，
解離の主要分岐への進展の変化等を注意深く観察するこ
とが望まれる．
　超急性期を乗り切った急性期における問題は，血圧管
理，安静度をどのようにあげていくか，譫妄，呼吸不全
への対応等である．血圧管理は，100～120mmHgを基
準として若干の上下は許容せざるを得ない場合もある．
解離の安定度と尿量等を慎重に観察しながら，ある程度
柔軟に対応するべきであると考える．安静に関しての詳
細はリハビリの項に譲る．しばしば問題となる高齢者に
見られる不穏，譫妄も過度の安静に関与している可能性
もあり，解離の型に応じて対応すべきである．呼吸不全
は胸水と臥床による無気肺等に関与すると考えられてい
るが原因は不詳である．ある程度の呼吸不全は必発であ
ると考え，早めの酸素投与で低酸素血症による不穏を惹
起しないよう注意が必要である．

2 慢性期管理（表15）

　慢性期における患者管理の最大の目標は，再解離と破
裂の予防であり，（再）手術のタイミングと術式を決定
することである．

①血圧管理

　最も大切なことは血圧の管理である．良好な血圧のコ
ントロールは再解離の発症を約1/3に減らすと報告され
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表14　動脈瘤推定拡張率
大動脈瘤最大短径 拡張率

3－3.9cm
4－4.9cm
5－5.9cm

2.0mm/年
3.4mm/年
6.4mm/年
文献215より引用

表15　大動脈解離における慢性期治療のエビデンス
Class Ⅱa
　1． 許容される運動は，自転車，ランニングなどで血圧が

180mmHgを超えない強度に設定するべきである
 （Level C）
　2． 外来におけるCT撮影は発症1，3，6，（9），12月後に

行うことが好ましいとされる （Level C）

Class Ⅱb
　1． 慢性期における血圧の管理は主としてβ遮断薬を用い

て行う （Level C）
　2． 収縮期血圧の管理目標は130～135mmHgである
 （Level C）
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ている237）．降圧剤の選択は，確実な降圧が得られるこ
とが肝要であるが，β遮断薬のみが，入院等の解離関連
事故を減らし8），238），また瘤径の拡大を抑える239）等のエ
ビデンスがある．しかし一方で30～50mmの腹部大動
脈瘤症例に対して，propranololはplaceboと比較して瘤
拡大速度を有意に遅延させることはなかったとする報
告240），あるいは35mm以上（中間値43mm）の胸部動脈
瘤の拡張に対してβ遮断薬の投与は影響しなかった241）

との報告もある．一方前述のごとくACE阻害剤はMMP

活性の阻害，angiotensinⅡの阻害等のメカニズムで予後
を改善しているのではないかと考えられており，腹部大
動脈瘤の破裂を予防するとの報告もある242）．管理の目
標収縮期血圧は，130mmHgとしているもの243），
135/80mmHg以下としているもの2）等があるが明らかな
エビデンスはない．灌流圧の低下による臓器障害が生じ
る場合は，目標血圧を上げざるを得ないことがある．

②安静度・運動

　通常の日常生活に関しての制限はほとんどないと考え
てよい．運動に関するエビデンスは少ない．ランニング
や自転車等の等張性，好気性運動が推奨され，その運動
強度は，トレッドミル運動負荷テストで血圧が
180mmHgを超えることがないような強度とするべきで
あり，胸腔内圧を上昇させるような重量挙げ等は避ける
べきであるとの記載がある29）．

③画像によるフォローアップ

　外来においては大動脈径の変化を経時的に観察するた
めに，解離関連事故の多い2年までは，CT，MRI等を
一定間隔で撮影する必要がある．CTのフォローアップ
の間隔に関して，発症後3月目，6月目，その後発症2
年まで6月ごと243），あるいは1，3，6，9，12月目に撮
影すべきと報告されている2）．動脈径が手術適応に近く
なればCTを撮影する間隔を短くすることもあり，また
動脈径が小さく偽腔が血栓閉塞してULPもない，等の
ときは若干CTの撮影間隔もやや長くする等の対応も，
放射線被ばくおよび造影剤の腎障害を考えれば必要かも
しれない．胸部単純X線も瘤径拡大のおおまかな評価に
ついて有効と思われる．

④内科治療の限界の見極め

　さらに，そのCT，MRIの結果で（再）手術をするか，
降圧のみで経過をみることができるかを決定しなくては
ならない．

⑤手術例の慢性期管理における注意点

　Stanford A型，B型にかかわりなく，残存解離と術後
遠隔期合併症が問題になる．
1）術後遠隔期合併症について
　大動脈基部における手術を施行した場合には大動脈弁
閉鎖不全，上行あるいは弓部置換術を含む術後の場合に
は縫合不全と再解離が問題となる．
2）残存解離による瘤形成について
　Ⅰ型解離の場合には，上行弓部置換術を施行しても，
遠位部に解離腔を残すこととなる．残存解離の進展，拡
大，血栓化の程度，真腔と偽腔の関係に注意をする．A

型解離術後症例における遠位部残存偽腔のうち，46～
78％で開存の持続が認められ244）－247），術後生存かつ瘤
径拡大を認めないものは3，5，8年で75％，59％，43
％と報告されている104）．ステント留置を含めた再手術
の適応を検討する必要がある．
3）�再手術の頻度（初回手術は慢性期，急性期の両方を

含む）
　日本胸部外科学会の2008年における年次報告によれ
ば再手術後の在院死亡率は18％である78）．また，近年
の諸家の報告では再手術率は8～10％程度である248），249）．
再手術の原因の80％以上が破裂，再解離，瘤の拡大等
による248）－250）．初回手術後5，10，15年において再手術
回避率は94％，64％，35％との報告あり250）．

3 リハビリテーション

①はじめに

　循環器疾患のリハビリテーションプログラム（以下リ
ハビリ）は，急性期から入院中のPhaseⅠ，退院早期で
発症1～2か月のPhaseⅡ，発症2か月以降のPhaseⅢに
わけて作成される．急性大動脈解離に対する標準化され
た医療手順の報告は少なかったが，平成14年度厚生労
働省科学研究費の効果的医療技術・確立推進臨床研究事
業の援助のもと，多施設で急性大動脈解離の具体的な医
療手順に関する研究の一環として，入院後の診断・治療
の標準化と早期離床に関するリハビリテーションプログ
ラムを作成し，クリニカルパスを臨床導入した251），CT

やエコーによる適切な初期診断のもとクリニカルパスの
適応も判断した．
　一般に，急性大動脈解離における亜急性期の合併症は
病型や病態により予後が異なるため164），252），1つのリハ
ビリプログラムで対応することは困難である．大動脈解
離の亜急性期の合併症としては発症4～24日に見られ
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ることが多く，偽腔開存型では真腔の大きさが1/4以下
の症例で分枝血管の虚血の発生が高く，偽腔閉塞型では
ULPを有する例で真腔から偽腔への再開通が多く出現
し，大動脈径が40mm以上の例では，線溶凝固系の異常
が遷延したり，破裂リスクが高まったりするため，これ
らの病態を標準リハビリコースとし，その他の合併症を
起こす可能性の低い病態を短期リハビリコースとして，
2つのリハビリコースを作成した（表16，表17，表
18）．なお，大動脈径が50mm以上の例，FDP 40以上の
例は内科治療であっても，上記のリハビリコースは不適
当であり，個別に対応する必要がある．現時点で得られ
ているリハビリのエビデンスを表19に示した．

②PhaseⅠリハビリプログラム（表18）

1）循環動態
　安静時血圧は収縮期血圧が130mmHg未満，心拍数は

60回 /分未満を目標にすることが望ましい236）．
2）初期安静時間
　基本的には早期離床が重要であり，炎症性胸水による
無気肺の予防や，長期臥床による下肢静脈血栓症の予防，
高齢者等では強制的な安静による不穏や認知症の悪化予
防があげられる253）．このため，他動体交は当日から可
能とし，患者視野を広くし，飲水や内服を容易にするた
め，他動30度とした．3日目より他動90度よりリハビ
リを開始する（表17）．
3）排泄
　大動脈解離では腸管血流の低下から麻痺性イレウスを
発症させることがある．さらに，床上での排泄は困難で
あり，排便のコントロールが困難となり，便秘になりや
すく，イレウスの要因となる254），255）．しかし，破裂の危
険性は発症1週間ほどまでは高いため，第6病日までは
床上とし，第7病日にベッドサイド足踏み2分間負荷を
クリアーした後に，ベッドサイド便器（室内トイレ）を
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表16　標準リハビリコースの対象
適応基準：Stanford A偽腔閉塞型とStanford B型
・大動脈の最大径が50mm未満
・臓器虚血がない
・DICの合併（FDP40以上）がない
除外基準（使うべきでない状態）
　1）適応外の病型
　2）適応内の病型であるが，重篤な合併症がある場合
　3）不穏がある場合
　4）再解離
　5）縦隔血腫
　6）心タンポナーデ，右側優位の胸水
ゴール設定（退院基準）
　1） 1日の血圧が収縮期血圧で130mmHg未満にコントロー

ルできている
　2） 全身状態が安定し，合併症の出現がない
　3） 入浴リハビリが終了・または入院前のADLまで回復し

ている
　4） 日常生活の注意点について理解している（内服，食事，

運動，受診方法等）

表17　短期リハビリコースの対象
適応基準：Stanford B型
・最大短径40mm以下
・偽腔閉塞型ではULPを認めない
・偽腔開存型では真腔が1/4以上
・DICの合併（FDP40以上）がない
除外基準（使うべきでない状態）
　1）適応外の病型
　2）適応内の病型であるが，重篤な合併症がある場合
　3）再解離
ゴール設定（退院基準）
　1） 1日の血圧が収縮期血圧で130mmHg未満にコントロー

ルできている
　2） 全身状態が安定し，合併症の出現がない
　3） 入浴リハビリが終了・または入院前のADLまで回復し

ている
　4） 日常生活の注意点について理解している（内服，食事，

運動，受診方法等）

表18　入院リハビリテーションプログラム
ステージ コース 病日 安静度 活動・排泄 清潔

1 標準・短期 発症～2日 他動30度 ベッド上 部分清拭（介助）
2 標準・短期 3～4日 他動90度 同上 全身清拭（介助）
3 標準・短期 5～6日 自力座位 同上 歯磨き，洗面，ひげそり
4 標準・短期 7～8日 ベッドサイド足踏み ベッドサイド便器 同上

5
標準 9～14日

50 m歩行 病棟トイレ 洗髪（介助）
短期 9～10日

6
標準 15～16日

100 m歩行 病棟歩行 下半身シャワー
短期 11～12日

7
標準 17～18日

300 m歩行 病院内歩行 全身シャワー
短期 13～14日

8
標準 19～22日

500 m歩行 外出・外泊 入浴
短期 15～16日

退院
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可能とした．
4）リハビリテーションの手順
　入院時治療は静脈ラインからカルシウム拮抗剤の点滴
およびβ遮断剤の静注およびその内服と，ACE阻害薬，
ARB，α遮断剤等の内服を適宜開始し，収縮期血圧を
90mmHg以上130mmHg未満にコントロールし，心拍数
も60回 /分未満になるようにβ遮断剤の点滴・内服を追
加することが望ましい．血圧低下により尿量の確保がで
きない症例等では，基準は緩和される．早期離床は，譫
妄の発生，炎症性胸水に伴う無気肺を予防する上で，重
要である253）．血圧コントロールを十分行い，積極的に
リハビリupに心掛ける．
　リハビリテーションの開始基準としては負荷前収縮期
血圧が130mmHg未満とした．負荷の合格基準は，負荷
後の収縮期血圧が150mmHg未満とした．合格しなけれ
ば降圧剤を増量し，翌日に再施行とした．譫妄のため，
決められた安静が守れない場合は，守れる段階のリハビ
リ負荷を施行し，合格できれば，その段階までリハビリ
upを行った．本来，負荷中の血圧が最も重要であるため，
携帯型自動血圧計が使用可能な施設では，これを用いて
負荷中の血圧を評価し，リハビリの合否を判定する方が
望ましい253）．
5）清潔，その他
　入院時より，部分清拭を開始し，9日目に洗髪，標準
コースでは15日目，短期コースでは11日目にシャワー
浴を開始する．体を清潔に保つことは，感染のみならず
精神の安定，入院中のQOLを確保する意味で重要であ
る．また，ラジオ，テレビ等は，譫妄を予防する上で，
積極的に活用すべきである．

③PhaseⅡリハビリプログラム

　PhaseⅡでは入院中の安静に伴うdeconditioningの改

善を主な目的に施行される．退院後の1か月間が相当す
るものと考えられるが，この時期の急性大動脈解離の治
癒過程は十分に解明されていないため，500m以内の軽
い散歩程度が望ましい．

④PhaseⅢリハビリプログラム

　PhaseⅢは社会（職場）復帰し，日常生活を行う時期
であり，発症から2～3か月以降，退院後1か月以降に
相当する．QOLに大きく影響を与えるため，より細か
な指導が必要となる．大動脈解離では血圧コントロール
が最も重要であるため，血圧をエンドポイントとしたト
レッドミル等の運動負荷試験により，血圧と活動範囲の
評価が必要となる．また，携帯型自動血圧計を用いた血
圧の日内変動評価も重要と考えられる．これらにより，
血圧コントロールに支障を来たさない範囲の生活活動を
指導する．血圧コントロールの目標値として，安静時
130mmHg未満，最大活動時でも150mmHg未満が望ま
れる252）．

2 胸部大動脈瘤

　胸部大動脈瘤における手術例と非手術例での内科治療
について記述する．我が国では，この領域に関しての大
規模な臨床試験等はほとんど行われておらず，主に欧米
から報告されている成績を参考にした（表20）．
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表19　大動脈解離における急性期リハビリ治療のエビデンス
Class Ⅱa
　1． Stanford B型急性大動脈解離に対する標準リハビリコー

ス（最大短径50mm未満で臓器虚血がなくFDP40未満）
 （Level B）

Class Ⅱb
　1． Stanford A型偽腔閉塞型急性大動脈解離に対する標準リ

ハビリコース（最大短径50mm未満でulcer-like projection
を上行大動脈に認めず，臓器虚血がなく，FDP40未満）

 （Level C）
　2． Stanford B型急性大動脈解離に対する短期リハビリコー

ス（最大短径40mm未満で臓器虚血がなく偽腔開存型
では最小真腔が全内腔の1/4を越える例あるいは偽腔
閉塞型ではulcer-like projectionを有しない例でFDP40未
満） （Level C）

表20　胸部大動脈瘤における内科治療のエビデンス
Class Ⅱa
　1． 非手術例における降圧目標：収縮期血圧で105～

120mmHg （Level C）
　2． 手術例における降圧目標：収縮期血圧で130mmHg以

下 （Level C）
　3． 非手術例における降圧薬の第一選択薬：β遮断薬
  （Level C）
　4． 等張性運動の制限 （Level C）
　5． 軽度の有酸素運動は可能である （Level C）
　6． 非手術例における画像検査（CT検査またはMRI）によ

る経過観察
　　　 瘤径の拡大（－）の場合は年に1回 （Level C）
　　　 瘤径の拡大（＋）の場合は3～6か月に1回（Level C）
　7． 画像検査（CT検査また はMRI）による経過観察
　　　 術後3～6か月後の評価 （Level C）
　　　 術後1年ごとの評価 （Level C）
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1 内科治療における基本的な注意事項

①動脈硬化性危険因子の管理

　胸部大動脈瘤の手術例・非手術例にかかわず，高血圧
症，脂質異常症（特に高コレステロール血症），糖尿病，
高尿酸血症，肥満ならびに喫煙等の動脈硬化性危険因子
を有していることが多く，動脈硬化の促進予防および生
命予後の改善を図るために，これらの危険因子について
十分に患者に指導しつつ，治療および管理することが重
要である．
　胸部大動脈瘤非手術例での降圧目標は，収縮期血圧で
105～120mmHgと通常の高血圧症患者に比較して低値
にすべきとされている29）．腹部大動脈瘤非手術例の場合
も高血圧症ガイドラインで奨励されている正常血圧値以
下に管理することが望ましい．この際の血圧値には，家
庭内での血圧測定値による観察が有用とされる．
　マルファン症候群の胸部大動脈瘤非手術例を対象にβ
遮断薬（プロプラノロール）を用いたランダム試験で，
同薬が瘤の拡大や大動脈イベントならびに死亡率を有意
に抑制し，また，腹部大動脈瘤非手術例を対象とした試
験でも同様に良好な成績が得られていることから，β遮
断薬が第一選択薬と考えられている214）．最大投与量の
β遮断薬を用いても降圧が不十分である場合，他の降圧
薬（カルシウム拮抗薬，α遮断薬，アンジオテンシン変
換酵素阻害薬，アンジオテンシンⅡ受容体拮抗薬，利尿
薬，中枢性交感神経抑制薬等）を適宜に追加投与し，目
標の血圧まで降圧を図る必要がある．

②動脈硬化性合併疾患の管理

　胸部大動脈瘤および腹部大動脈瘤の手術例・非手術例
にかかわず，動脈瘤症例では，脳血管障害，頚部動脈疾
患，冠動脈疾患，腎（動脈）硬化症，下肢動脈疾患およ
び他部位の大動脈瘤等の動脈硬化性疾患を有しているこ
とも多い．特に，冠動脈疾患の合併は高率であり，胸部
大動脈瘤症例では約25％，腹部大動脈瘤症例では50％
にみられる．したがって，全身の主な動脈病変の合併に
ついての検索を行うことが重要である．有意な動脈病変
が認められた際には，その治療法についても検討する必
要がある．

2 非手術例における内科治療

①症状と徴候

　胸部大動脈瘤症例の大部分は，基本的に「無症状」で

ある．検診や他疾患で受診した際に胸部X線写真やCT

検査や心エコー図検査で偶然に発見されることが多い．
また，胸部大動脈瘤では他の大動脈疾患との合併も多く，
特に約1/4かそれ以上に腹部大動脈瘤がみられることか
ら，最初に胸部大動脈瘤と診断された際には，少なくと
も全症例でCT検査やMRIを行い，胸腹部大動脈の全体
の評価をしておくことが重要である29）．
　瘤径の拡大に伴い，胸腔内の他臓器が圧排されること
によって，（1）大動脈基部や上行大動脈の拡大による大
動脈弁閉鎖不全症，（2）気管や主気管支の圧排による咳，
息切れ，喘鳴，反復性の肺炎，（3）食道の圧排による嚥
下障害，（4）反回神経の圧迫による嗄声，（5）胸腔内の
周囲臓器の圧迫や肋骨への浸蝕による胸痛や背部痛等の
様々な症状を呈することもある．
　症状発現時には，瘤径の拡大進行が示唆されるため，
CT検査やMRI（MR angiography）等による画像検査を
早急に行う．また，重篤な状態を示唆する大動脈解離や
破裂の徴候として，胸部や背部や頚部または腹部に突然
の激痛やショック状態を来たすことがあり，緊急CT検
査を行い，他疾患との鑑別または以後の対応を決定する
必要がある．CT検査が行えない場合には，経食道心エ
コー図検査またはMRIを用いて対応する29）．

②経過観察中の血圧管理

　β遮断薬を主体とした各種降圧薬により，厳重な血圧
管理を必要とする．降圧目標は収縮期血圧で105～
120mmHgにすべきである29）．

③経過観察中の運動制限

　喫煙，暴飲暴食，過労，睡眠不足，精神的ストレス等
を避けるよう指導する．また，運動時には血行動態の変
化から大動脈瘤壁のシアーストレスが大きく変化するた
め，重量物の挙上や牽引等急激な血圧上昇を生じるよう
な急な等張性運動は避けるべきである256）． 

　胸部大動脈瘤の非手術例では大動脈解離を合併するこ
とがあり，その多くは通常の運動強度で労作や安静と無
関係に発症するとされるものの，少数例では等張性運動
時に発症することが知られている191）．他にも，排便時
でのいきみ，持続する咳き込み等も急に血圧を上昇させ
ることから，注意を払うよう指導する．
　しかし，十分な降圧薬の治療下で，トレッドミル等の
運動負荷時に収縮期血圧180mm Hgを超えないと確認し
得た場合には，軽度のランニングやエアロバイク等の有
酸素運動は許容される29）．
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④経過観察中の画像検査による評価

　胸部大動脈瘤の破裂時期や瘤径の拡大速度を予測する
ことは困難である．胸部大動脈瘤での破裂の危険因子は，
（1）下行・腹部大動脈径，（2）高齢，（3）疼痛，（4）慢
性閉塞性肺疾患とされている．また，胸部大動脈の瘤径
が50～60mmでの心血管事故率は年間6.5％，60mm以
上で年間15.6％とされる122）．マルファン症候群や他の
大動脈炎等を合併しない胸部大動脈瘤患者では，瘤径の
拡大速度は4mm/年と報告されている122）．
　このために，定期的にCT検査またはMRIを用いて，
瘤径（最大短径）や形態の変化を評価する必要がある．
胸部大動脈瘤と診断された時点から6か月後に画像検査
を行い，瘤径等に変化がみられない場合には，年に1回
の定期的観察が必要である．しかし，次回検査時に瘤径
の拡大が認められた場合には，3～6か月後に画像検査
を行う必要がある29）．

3 手術例における内科治療

①臨床症状と徴候

　手術例でも臨床症状発現時には非置換部位での大動脈
の拡大や人工血管吻合部の仮性瘤または破裂が疑われる
ため，非手術例と同様の対応が必要である．

②血圧管理

　手術例でも，降圧目標は収縮期血圧で130mmHg以下
が望ましい．

③運動制限

　人工血管置換部位の強度は十分であると考えられるも
のの，非置換部位大動脈や吻合部の瘤化を回避するため
には，非手術例にほぼ準じた軽度の運動制限も必要と考
えられる．

④画像評価

　術後3～6か月にCT検査やMRIで術後の状態を評価
し，以後1年ごとに経過観察することが望ましい．しか
し，人工血管置換術後の症例に不明熱を伴う場合には，
グラフト感染が疑われるために早急に造影CT検査を行
う必要がある．

3 腹部大動脈瘤

　大動脈瘤はひとたび発生すると拡張を続ける傾向があ

る221），257）．しかし，大動脈瘤が発生しても，破裂の危険
があるサイズに達しなければ，本来症状がない疾患だけ
に，患者のQOLに与える影響は少ない．50mm以上の
サイズになった動脈瘤は破裂リスクがあり，手術リスク
が高い患者以外は外科的治療が優先する．内科的治療は，
径が30～50mmの大動脈瘤の拡張をいかに抑えるかと
いう点で治療効果を評価する258）．しかし，明らかに有
効な治療薬はまだ開発されていない（表21）． 

①禁煙（ClassⅠ，Level B）

　喫煙は瘤の拡張速度を20～25％増加させるともいわ
れており，禁煙で動脈瘤拡大のリスクは低下する215），259）－261）．
喫煙者の腹部大動脈瘤破裂あるいは破裂による死亡は，
非喫煙者や禁煙者より高いことが確認されている100），226）．

②�HMGCoA還元酵素阻害剤（スタチン）（Class
Ⅱb，Level B）

　スタチンが腹部大動脈瘤の拡大を抑えたとの報告があ
るが，まだ，少数の観察研究であり262），263），大規模RCT

は行われていない．

③�アンジオテンシン変換酵素（ACE）阻害剤（Class
Ⅱb，Level B）

　15,326名の腹部大動脈瘤の検討で，動脈瘤破裂患者の
破裂3から12か月前のACE阻害剤の使用が少なかった
こと，βブロッカー，脂質低下剤，アンジオテンシン受
容体拮抗薬（ARB）の使用は破裂と関連なかったこと
から，ACE阻害剤の瘤破裂予防効果を示唆する報告が
あるが242），大規模RCTはない．

④βブロッカー（ClassⅢ，Level A）

　Bブロッカーで大動脈瘤の拡張を抑えることができる
との報告がなされた214）．その後，大規模RCTが行われ
たがpropranololは大動脈瘤の拡張速度を落とすことが
できなかったばかりか，患者のQOLも低下させた240），264）．

⑤抗生剤治療（ClassⅡa，Level B）

　動脈硬化の進展メカニズムに感染が関連するとの報告
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表21　腹部大動脈瘤に対する内科的治療
Class Ⅰ Class Ⅱa Class Ⅱb Class Ⅲ

禁煙
（Level B）

Doxycyclin
（Level B）
Roxithromycin
（Level B）

スタチン
（Level B）
ACE阻害剤
（Level B）

Propranorol
（Level A）
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がある．少数例でのパイロット研究の結果，Chlamydia 

Pneumoniaeに有効で，metalloproteinaseの抑制剤である
テトラサイクリン系の抗生物質doxycycline（商品名：
ビブラマイシン）が大動脈瘤拡大の抑制に効果があると
報告された265），266）．また，マクロライド系抗生物質の
roxithromycin（商品名：ルリッド）投与が12か月後の
大動脈瘤拡張を抑えたとの報告がある267）．しかし，い
ずれも大規模RCTは行われていない．また，日本では
保険適応はない．

⑥その他

　抗酸化ビタミン類（a-tocopherol（vitamin E）や
b-carotene）は動脈硬化の促進を抑え，大動脈瘤の進展
も抑えられる可能性があるとの仮説で，その効果が検討さ
れたが，喫煙者の大動脈瘤の破裂を抑制できなかった268）．

Ⅴ 外科治療

1 胸部大動脈（参考：ACC/
AHAガイドライン 59）からの抜
粋，表22）

1 胸部大動脈外科治療の概観
　外科的な胸部大動脈の切除，置換術の歴史はDeBakey

が同種大動脈（ホモグラフト）を用いて胸部下行大動脈
置換を行った1950年代まで遡り269），その後の数々の手
術手技の改善，人工血管の開発等により，今日では，胸
部大動脈瘤およびStanford A型大動脈解離の治療のgold 

standardである．胸部大動脈手術のほとんどを占める対
象疾患は大動脈解離および真性（非解離性）大動脈瘤で
ある．両者の手術には疾患に特異的な点もあるが，解剖
学的には同部位の手術であり，共通するところも多い．
　以下の項では，まず部位別の基本的な手術および補助
手段について真性大動脈瘤の手術を中心に「Ⅴ -1-2胸部
大動脈の基本的な術式と補助手段」で述べ，「Ⅴ -1-3大
動脈解離」では，急性，慢性大動脈解離の外科的管理の
特異的な点を加えた．「Ⅴ -1-4大動脈解離，真性大動脈
瘤の外科治療の成績」で，近年の外科治療の成績につい
て概観した．

2 胸部大動脈の基本的な術式と補助手段

①大動脈基部・上行大動脈置換

1）標準的手術術式
　大動脈基部，上行大動脈瘤に対する手術術式は，瘤化
の範囲，大動脈弁の状態，Valsalva洞の状態，瘤の病理（結
合織疾患，炎症性疾患，解離等）等を考慮し決定される．
　まず基部の手術は，機械弁ないしは生体弁を用いた弁
付グラフト（Bentall手術），同種大動脈（ホモグラフト），
異種大動脈，自己肺動脈弁（Ross手術），等弁置換を基
本とする術式と自己弁を温存する術式（aortic valve 

sparing surgery; AVS）に大別される．弁付グラフトによ
るBentall手術が標準手術とされるが，大動脈弁輪膿瘍
を伴う重症感染性心内膜炎等に対しては，ホモグラフト，
異種大動脈，自己肺動脈等の生体材料が選択される270）．
2010年に報告されたホモグラフト置換とRoss手術間の
ランダム化比較試験では，ホモグラフト群の長期成績が
やや不良であったが（ClassⅠb，AHCPRによるエビデ
ンスレベル，表23，以下同），ともに有用な術式と結論
づけられている271）．最近注目されているAVSについて
は後述する．
　大動脈基部の拡大や解離，炎症，感染等の基部の異常
がない場合には，上行大動脈置換術単独の対象となる．
大動脈弁の性状により弁置換を併施する場合もあるが，
sino-tubular junctionの拡大に伴う大動脈閉鎖不全の場合
には，中枢側吻合においてsino-tubular junction縫縮を併
施することにより，ある程度大動脈弁閉鎖不全が制御で
きる272）．解離による急性大動脈弁閉鎖不全に対する交
連部吊り上げについては大動脈解離の項で述べる．ハイ
リスクの真性上行大動脈瘤患者に対する上行大動脈ラッ
ピングは一選択肢ではあるが，遠隔成績に関するデータ
は少なく一般的ではない273），274）．
　遠位側吻合に関しては，大動脈解離の場合，多くの外
科医が大動脈遮断を用いないopen distal anastomosis法275）

が用いられることが多いが，真性瘤においては大動脈遮
断下に施行される．ただし，腕頭動脈より近位での大動
脈遮断が危険ないしは不可能と考えられる場合には，本
法が選択される．
2）冠状動脈の再建法
（1） 冠状動脈周囲の大動脈壁を直接人工血管に吻合する

Bentall原法
（2） 冠状動脈口をCarrel patchにして人工血管に縫い付

けるButton Bentall法
（3） 一本の小口径人工血管を介在させて両冠状動脈を再
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建するCabrol法
（4） 短い小口径人工血管を介在させるPiehler法
等がある．Bentall原法は出血のコントロールが難しく
wrappingを要した時代の術式で，吻合部仮性瘤も発生
しやすい．Cabrol法では人工血管閉塞のリスクがあり276），
したがって，Button Bentall法が近年では一般的である．

なお，再手術，炎症等で冠状動脈の授動が危険ないし不
可能な場合には人工血管を介在させるPiehler法が有効
である277），278）．基部置換術，大動脈弁置換術の場合の人
工弁の選択については弁膜症のガイドラインに譲る．
3）自己弁温存大動脈基部置換術（AVS）
　最近注目されているAVSは，Yacoubの remodeling法279）

とDavidの reimplantation法280）に大分される．各々長所，
短所を有するが，後者は弁輪固定が可能で大動脈弁閉鎖
不全の制御がしやすく，出血も少ないことから一般的に
広く用いられている．2000年代に入り長期耐久性の点
でValsalva洞機能の重要性が提唱され，専用にデザイン
された人工血管の開発281）や術式の改良282）－284），さらには
重度の基部解離を伴った急性A型解離に対する応用285），
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表22　2010 ACCF/AHA/AATS/ACR/ASA/SCA/SCAI/SIR/STS/SVM Guidelines59）からの関連事項の抜粋
1）大動脈基部・上行大動脈置換

Class Ⅰ
1． 有意な大動脈基部の拡大のない高齢者や，若年者であっても基部拡大が軽度であれば，上行大動脈置換と大動脈弁置換が推
奨される（Level C）．

2． Marfan症候群，Loeys-Dietz症候群，Ehlers-Danlos症候群，Valsalva洞を含めた大動脈基部拡大を呈する症例などに対しては，
可能であればDavid reimplantation変法が，不可能であれば人工弁付き人工血管を用いた大動脈基部置換（Bentall手術）が推
奨される（Level B）．

2）弓部大動脈置換
Class Ⅰ
1． 上行および弓部大動脈の修復術において，Strokeおよび高次機能障害の防止対策が極めて重要である（Level B）．
Class Ⅱa
1． 近位大動脈弓部を含む大動脈瘤に対して，右腋窩動脈灌流と低体温循環停止下の部分弓部置換が望ましい（Level B）．
2． 大動脈弓部全域におよぶ大動脈瘤，大動脈弓部の拡大を伴う慢性大動脈解離，近位下行大動脈を含む遠位弓部大動脈瘤に対
しては，エレファントトランク法を併用した全弓部大動脈置換が望ましい（Level B）．

3． 上行および弓部大動脈病変の修復術において脳障害を最小限度にするためには，施設ごとの経験に基づく超低体温循環停止
下の選択的順行性脳灌流もしくは逆行性脳灌流の併用が望ましい（Level B）．

4． 上行もしくは弓部大動脈病変に対する治療において，有意な冠動脈病変を有する症例に対してはCABG同時手術が望ましい
（Level C）．

Class Ⅲ
1． 上行および弓部大動脈病変の修復術において，脳保護の観点から，周術期の脳の高温は推奨されない（Level B）．

3）胸部下行・胸腹部大動脈置換
Class Ⅰ
1． 脊髄障害のハイリスク症例に対する外科および血管内治療において，脊髄保護の観点から脳脊髄液ドレナージが推奨される
（Level B）．

2． 臓器虚血もしくは腹部分枝高度狭窄を伴う胸腹部大動脈瘤症例に対しては，追加の分枝バイパスが推奨される（Level B）．
Class Ⅱa
1． MEPもしくはSEPモニタリングは，外科および血管内治療の両方において推奨される（Level B）．
2． 脊髄障害のハイリスク症例に対する外科および血管内治療において，脊髄保護の観点から，施設ごとの経験に基づく中枢側
血圧管理もしくは遠位側灌流などによる脊髄灌流圧の適正化が望ましい（Level B）．

3． 下行大動脈に対する外科治療において，脊髄保護の観点から中等度低体温が望ましい（Level B）．
Class Ⅱb
1． 下行大動脈病変に対する外科もしくは血管内治療において，有意な冠動脈病変を有する症例に対して，冠動脈血行再建の優
位性は立証されていない（Level B）．

2． 脊髄障害のハイリスク症例に対する外科および血管内治療において，脊髄障害の防止のため，遠位側灌流，硬膜外冷却，大
量ステロイド療法，マニトール，パパベリン，代謝抑制麻酔薬，等の補助療法が用いられる（Level B）．

3． MEPもしくはSEPモニタリングは，脊髄虚血発生の感知や肋間動脈の再建の有用な指標として用いられる（Level B）．
4． 下行大動脈外科治療において，術前の輸液負荷や術中のマニトールの投与は腎保護の点で望ましい可能性がある（Level C）．
5． 腎動脈までおよび胸腹部大動脈修復術において，冷却クリスタロイド液もしくは血液灌流による腎保護が望ましい（Level B）．
Class Ⅲ
1． 下行大動脈修復術において，腎保護の目的のためにフロセミド利尿剤，マニトール，ドパミンなどは投与されるべきではな
い（Level B）．

表23 エビデンスレベルの分類（AHCPR 1993）
Ⅰa システマティックレビュー/メタアナリシス
Ⅰb ランダム化比較試験
Ⅱa 非ランダム化比較試験
Ⅱb その他の準実験的研究
Ⅲ  非実験的記述的研究（比較研究，相関研究，症例対象

研究など）
Ⅳ 専門家委員会や権威者の意見



循環器病の診断と治療に関するガイドライン（2010 年度合同研究班報告）

等大きく発展してきている．いまだ標準術式といえる
Bentall手術に対する利点として，抗凝固療法の必要が
なく，人工弁関連合併症が減ることがある．逆に危惧さ
れる点は，高度な技術を必要とし大動脈遮断時間の延長
による手術危険度の増加や自己大動脈弁の長期耐久性が
不明，等が挙げられる．特に，主たる対象である遺伝性
結合織疾患患者において，もともと弁自体が菲薄かつ脆
弱であり，長期耐久性を疑問視する考えもある．これま
でのレトロスペクティヴな比較では，DavidがMarfan症
候群患者においてAVSで弁関連合併症が減る可能性を
示唆したが（ClassⅡb）286），その他の研究では概ね臨床
的に重要な転帰で差は出ていない287）．2009年，Marfan

症候群患者を対象にBentall手術とAVSの国際前向き比
較試験の早期成績に関する報告のなかで，多くの施設で
AVSが第一選択とされており，危惧される早期成績の
悪化は伴っていなかったとしている（ClassⅡa）288）．し
かしながら，長期成績には触れられておらず，同研究に
おける3年経過群での遠隔成績の比較が待たれるところ
である．したがって，現在までのところBentall手術か
AVSかいずれかの手術を強く薦めるエビデンスは乏し
く，いまだBentall手術が標準術式であることにかわり
はない（ClassⅡb）289）．

②弓部大動脈置換

1）標準的手術術式
　弓部，遠位弓部大動脈瘤への到達法は，体外循環（CPB）
確立が容易，確実な脳および心臓の保護，同時心臓手術
が可能，開胸の回避，等の利点により胸骨正中切開法が
一般的である290）．一方，主に末梢側へ進展した遠位弓部
大動脈瘤には左開胸法が用いられる．変法として特に広
範囲の大動脈瘤に対して，胸骨正中切開＋左開胸，胸骨
正中＋横切開＋左開胸（ドアオープン法），両側開胸＋
胸骨横切開（cramshell法）291），等がある．大動脈再建範
囲はhemiarch置換，弓部分枝を一部含む弓部部分置換，
弓部分枝をすべて含む弓部全置換に分けられる．また，
弓部全置換において，弓部分枝再建は個別再建法290）あ
るいは島状再建法がある．弓部分枝分岐部には動脈硬化
性病変が多く，かつ止血の容易さから前者が一般的であ
る．遠位側吻合は，下半身循環停止下に後述する脳保護
を用いて行うことが基本である．広範囲大動脈瘤に際し
ては，elephant trunk292）を挿入し，二期目の治療（手術
ないしはステントグラフト）に備える208）．
2）脳保護法
　弓部再建中の補助手段は低体温循環停止（HCA）293）を
基本とするが，単独では時間的制約がある．特に，弓部大

動脈全置換においては長時間の脳保護を必要とするため，
より安全な方法として選択的順行性脳灌流法（SCP）294）

ないしは逆行性脳灌流法（RCP）295）が追加され，成績の
向上をみた（ClassⅡb）296）．

SCP：20～22℃程度のHCA下にバルーン付きカニュ
ーラを右腕頭動脈，左総頸動脈，左鎖骨下動脈に挿入
し，10 mL/kg/分の流量を目安に順行性に脳を灌流す
る294）．その安全性から，最近では25～28℃の中等度
低体温下手術も実施されている（ClassⅡb）297）．
RCP：より低い18℃前後のHCA下に，上大静脈（SVC）
経由で中心静脈圧（CVP）15～20mmHgを目安に逆
行性に脳を灌流する．

　RCPに関し，HCA単独とのランダム化比較試験にお
いてその有用性が証明されず（ClassⅠb）298），SCPとの
前向き比較試験において一過性脳障害の発生増加を認め
た（ClassⅡa）299）．このような結果も含め，生理的な灌
流で，時間的制限の少ないSCPが一般的に用いられて
いる．したがってRCPの場合には，時間的制約の解決
策として「arch first technique」が用いられている300）．
左開胸法の場合は，HCAないしはHCA＋RCP/SCPを
用い，open proximal technique下に弓部を再建して弓部
～上行大動脈に灌流を再開する301）．

③胸部下行・胸腹部大動脈置換

1）標準的手術術式
　下行大動脈置換の場合，通常は第5～6肋間左開胸下
に下行大動脈瘤に到達する．近位下行大動脈瘤に対して
は第4～5肋間開胸，横隔膜近傍の遠位下行瘤の場合に
は第7～8肋間開胸を用いる場合もある．胸腹部大動脈
瘤の場合には，第5～6肋間開胸から腹部に至る spiral 

incision下に到達する．横隔神経の温存目的に横隔膜を
弧状に切離し，腹部大動脈へは後腹膜腔あるいは経腹膜
的に到達する．大動脈再建法は末梢側から再建する報告302）

もみられるが，通常は中枢側から脊髄虚血時間を短縮す
るため分節遮断法303）を用い再建する．肋間動脈や腹部
分枝は8，10mmの小口径人工血管を用い個別に再建す
るか，島状に一括再建する．我が国では前者が手技的に
も簡単で出血も少なく一般的である．Marfan症候群に
おいては遠隔期に島状再建部の瘤形成を認めることが多
く，個別再建を原則とする304）．
2）補助手段
　単純遮断下の再建も可能であるが305），一般的には脊
髄および腹部臓器保護のため部分体外循環（FFバイパ

42



大動脈瘤・大動脈解離診療ガイドライン

ス）303）ないしは左心バイパス306），307）による遠位側灌流
（distal perfusion）が用いられる．不測の大出血や低酸素
血症への対応の点で前者の利用率が高い．両者の違いは，
例外はあるが人工肺の有無にあり，したがってヘパリン
使用量が異なってくる．その点で後者を好む術者もいる
が，前者においてもheparin-coatingもしくはX-coating

回路が開発され，理論上は閉鎖回路であれば同程度の
heparin量ですむ．一方，弓部近傍の中枢側遮断困難例
や再手術による剥離困難例に対しては，大腿動脈吸引脱
血もしくは主肺動脈脱血追加併用の完全体外循環下の
HCA法が用いられる308），309）．
3）脊髄保護法
　我が国では，可能であれば術前にMRやCT等の非侵
襲的血管造影によりAdamkiewicz動脈を同定し，術中
の肋間動脈再建，温存の手掛かりとすることが一般的
である（ClassⅡb）310）．これに加え，前日ないしは術当
日に脳脊髄液ドレナージチューブを挿入し，術中から術
後3日間継続使用され有用性が証明されている（ClassⅠ
a）211）．術中は，運動性脊髄誘発電位（MEP）や体性知
覚電位（SEP）により脊髄虚血をモニタリングする（Class

Ⅱb）310）－312）．大動脈の再建は脊髄虚血時間短縮のため
分節遮断法を用いる．また，術前同定検査や術中脊髄虚
血モニタリングを参考にしながら，第8胸椎～第１腰椎
の責任肋間（腰）動脈を再建する．これに硬膜外冷却を
追加する方法313）や肋間動脈を灌流する方法314）もある．
一方，出血や肺障害のリスクが高まるが，全身（超）低
体温冷却（HCA）下の手術の良好な成績も報告されて
いる307）．その他，明かなエビデンスはないが，ナロキ
ソン315），バルビツレート，マニトール，副腎皮質ホル
モン，パパベリン，テトラカイン，カルシウム拮抗剤，
アデノシン等の脊髄保護効果が報告されている．
4）腹部臓器保護法
　部分体外循環や左心バイパス回路の側枝からバルーン
付きカニューラを用いて各腹部分枝の選択的持続灌流を
行う．定説はないが，一分枝につき流量150～200 mL/

分が目安とされている．一方最近になり，腎保護に関し
ては，このような持続（温）血液灌流よりも冷却リンゲ
ル液による間欠冷却灌流の有用性が報告されている
（ClassⅡb）316），317）．

3 大動脈解離

①急性大動脈解離の手術戦略（図19）

　急性大動脈解離の手術適応は，A型かB型かの病型診
断，偽腔の血栓閉塞の有無，および合併症の有無に基づ

いて決定される．現在一般に了承されている大動脈解離
の手術適応を表7，表8（Ⅲ -1）に示した．
　急性期においてはStanford A型は緊急手術，B型は内
科的降圧療法が原則である．また，後述する解離の合併
症に対しては速やかなる処置が講じられなければならな
い．近年，慢性B型の自然歴が明らかにされ，発症時
40mmの瘤径を持ち，胸部の解離腔が血栓化しない症例
は，遠隔期において瘤径の拡大，瘤破裂等を来たしやす
いことが知られるようになってきた．かかる症例は，ひ
とたび，手術となれば，胸腹部大動脈置換術を必要とし，
腹部分枝灌流形態も複雑化していることが多いこと等か
ら，急性B型解離の急性期手術，もしくは大動脈内
stent-graftingによる tear閉鎖術318），319）の妥当性も，その
成績の向上と相まって論議されるようになってきた． 

　しかしながら，急性A型解離といえども，手術非適応
とすることがあり，重度のCOPD，肝硬変，低心機能等
のリスクの高い患者や低栄養，長期臥床等で全身状態の
著しく不良な症例は適応から除外されることが多い．弓
部分枝のmalperfusionを伴う脳虚血例のうち，昏睡等の
広範な脳障害を合併した例320）では，体外循環による不
可逆的な脳障害を合併することが多いことから適応から
除外されることが多い．ただし，大動脈解離発症直後に
おいて脳障害の判定は困難なことが多く，神経学的所見
のみならず，頸部エコーによる頸動脈の解離の有無，真

43

図19　急性大動脈解離の手術戦略
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腔と偽腔の血流とその方向等を迅速にチェックする．ま
た，時間が許せば頭部CT，MRI等を用いて総合的に判
断する．通常，意識障害は一過性のことが多く，不可逆的
脳障害であるか否かの判定は慎重に行うべきである321）． 

②急性大動脈解離手術の実際

1）手術の原則
　entryを含んだ大動脈人工血管置換術を行う．すなわ
ち，上行大動脈に tearが存在するならば上行大動脈置換，
弓部に tearが存在すれば，近位弓部置換術，弓部全置換
術，近位下行大動脈 tearに存在するならば，弓部全置換
術＋真腔内にElephant trunk留置322），323），あるいは下行
大動脈置換術を行う．急性大動脈解離において tear直接
閉鎖術で対応できる症例はほとんど存在しない．近年，
手術成績の向上に伴って，A型解離のうち tearが弓部あ
るいは弓部分枝，下行大動脈に存在する場合やMarfan

症候群に伴うA型大動脈解離には弓部全置換にelephant 

trunk法を併用した拡大再建術が施行されるようになり，
その成績は概ね良好である324）．以下に各術式を述べる．
（1） 上行大動脈置換：胸骨正中切開にて上・下大静脈脱

血，大腿動脈325）あるいは，上行大動脈真腔送血326），
腋窩動脈送血327）による体外循環を補助手段として
用いる．脳，腹部臓器等のmalperfusionを合併して
いる場合には送血路を複数にして，上行大動脈，腋
窩動脈および大腿動脈送血を併用することがある．
また，左室心尖部より送血を行う報告もある．上行
大動脈に tearが存在する場合，軽度低体温，大動脈
遮断下に上行大動脈置換を行うことも可能である
が，脆弱な解離大動脈に遮断鉗子を置くと，大動脈
損傷を来たすため，極力控えるべきである．現在の
標準的な補助手段は中枢温を20℃以下に冷却する
超低体温循環停止法299）である．このとき上大静脈
送血を追加する逆行性脳灌流法を併用することも
ある．手術は超低体温循環停止としたところで上行
大動脈を切開し，tearの位置を確認し，これを切除
する．置換範囲を決定して人工血管置換を行うが，
末梢側吻合には大動脈遮断を行わず，超低体温循環
停止下にopen distal anastomosis法を用いる．また，
tearが上行大動脈遠位側あるいは弓部近位側に存在
する場合には，tearを切除して，腕頭動脈より左総
頚動脈起始部付近まで大動脈弓小弯側に切開を延
長し Bevelした人工血管に置換するhemiarch置換
を行う．

（2） 中枢側の偽腔が残存する際には外膜側をTeflon felt

で補強して断端形成を行い，人工血管を縫着する．

末梢側も偽腔が残存する場合には，偽腔を閉鎖する
ように中枢側同様に断端形成を行って，真腔にのみ
血流が流入するように人工血管を吻合する．

（3） 弓部全置換：tearが弓部に存在する場合には，以前
は tear切除を行わずに上行大動脈置換 （hemiarch置
換を含む）にとどめる報告もあったが，tear切除を
原則とする大動脈解離の治療という観点からはで
きる限り上行 -弓部全置換が望ましい328）．また弓部
の解離が複雑で，弓部の修復が必要な場合，
malperfusionで弓部分枝の血流維持が困難な場合，
また，弓部分枝自体に tearが存在する場合も弓部全
置換の適応となる．Marfan症候群に発生したA型
大動脈解離においては tearが上行大動脈に存在して
いても，hemiarch置換 を行った場合，残存する弓
部大動脈の拡大が認められることがあるため，弓部
全置換の適応である329），330）．近年，内膜側からの補
強，吻合部のリーク予防，末梢解離腔の閉鎖目的に
下行大動脈の真腔へ径18～22mmの人工血管を5～
10cm内挿して吹き流し様にするelephant trunk法323）

を併用することで良好な成績を得たとの報告があ
る．また，A型大動脈解離の中には，tearが下行大
動脈に存在する例331）もあり，それに対する術式は
左開胸で tearを切除して遠位弓部，下行大動脈置換
を行うよりも，胸骨正中切開による弓部全置換＋
elephant trunk法を行うことで，末梢側偽腔の血栓
閉鎖化が可能である323）．また，かかる症例に対し
てはTEVARによるentry閉鎖術も試みられている
が332），遠隔成績の報告が待たれるところである．
弓部全置換の手術手技は，最初に末梢側の残存解離
腔を閉鎖するよう断端形成を行い（大多数の症例は
elephant trunk法でこれを達成する），4分枝付き人
工血管を縫着する．次いで，中枢側吻合を行って，
弓部3分枝を順次再建する．また，近年，Frozen 

elephant trunkを下行大動脈に挿入し，弓部全置換
術を行うHybrid手術も増加してきた333）－335）．この
際の補助手段として，最近では循環停止法よりも選
択的脳灌流法299），336）を用いる施設が多くなってき
た．

（4） B型解離：日本胸部外科学会の集計78）にあるように，
急性B型解離で手術適応となる症例数は急性A型の
1/20，全国でも 年間200例に満たない．その大部分
は破裂か，重篤な臓器灌流障害を合併している症例
で，当然のことながら手術成績も不良である．手術
は通常，部分体外循環，一部の施設で 左心バイパ
ス法を用いてentryを含む下行大動脈置換術が行わ
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れている337）．また，近位側大動脈を遮断せずに，
超低体温下，循環停止法を使用してopen proximal 

anastomosisが必要な場合もある．しかしながら，
急性B型解離の複雑病変に対する治療の中心は血管
内治療に移りつつある318），319），337）．

2）大動脈弁逆流
（1） 大動脈弁吊り上げ：解離の進展により，大動脈弁交

連部が離開し，弁尖が左室方向に下垂し，弁逆流が
発生する．Marfan症候群等に合併する大動脈弁輪
拡張症や，器質的大動脈弁病変を有する症例以外で
は，大動脈交連部を吊り上げ，冠動脈遠位側で人工
血管と吻合，近位側の遺残解離腔は生体接着材料で
閉鎖する術式が可能である338）．諸家の報告でも大
動脈弁吊り上げ術の遠隔成績はBentall手術と比較
しても遜色なく，術後QOLを鑑みるとまず試みら
れるべき術式かと考えられる339）．

（2） 大動脈基部置換：TearがValsalva洞深く侵入してい
る症例，既に大動脈弁輪拡張 （annulo-aortic ectasia; 

AAE）を伴っていた症例等では，従来からBentall

手術が適応とされ，現在も標準術式である340）が，最
近は自己弁温存基部置換術（remodeling: Yacoub341），
reimplantation: David342））が試みられるようになっ
た．本術式は大動脈弁尖の異常がない症例が適応で
術後抗凝固療法を必要としない等の利点を有して
いるが，Bentall術式と比較して操作が複雑で習熟
を要する285）．

3）分枝灌流異常
　急性大動脈解離の病態を複雑化，重症化させている主
要原因であり，20～40％の症例で，大動脈あるいは，
分枝の真腔が圧迫されたり，分枝口の閉塞等により，様々
な症状で発現する343）．これらのうち，冠動脈異常は5
～10％，弓部分枝は30～40％，腹部分枝は30％前後，
下肢領域は30％を占めると報告されている．
　治療の原則は大動脈解離が不安定な挙動を示せば，大
動脈修復が先決で，末梢血管病変への介入は2次的に行
う344）．分枝灌流異常を合併した症例に対する大動脈解
離修復術の成績は不良で，早期死亡30～50％と報告さ
れている．また，虚血に陥った主要分枝数が，早期およ
び遠隔成績に悪影響を及ぼしたという報告が多い．
（1） 冠動脈血流異常は右冠動脈に多く発生するが，重症

度はもちろんのこと左冠動脈で高い．
（2） 弓部分枝灌流異常は解離発症時のTIA，strokeで顕

らかとなるが，A型急性解離の大部分は弓部分枝そ
のものまで解離が及び，3分枝すべて解離なしとい
う症例の方が少ない．解離発症時に一時的に意識消

失を伴うのが40％程度といわれるが，大部分の症
例で弓部分枝末梢に re-entryが発生するために，永
続する神経学的傷害を残すことは20％に満たない．
問題となるのは，意識障害，片麻痺等の神経学的兆
候が持続し，かつ，解離そのものが非常に不安定な
症例で，手術適応に悩むことが多い．かかる症例の
在院死亡率は36.2～55.9％に達し320），特に頸動脈
の血流消失は予後不良の徴候であり，生存率は10
％を超えない321）．

（3） 腹部分枝も4本とも正常という症例の方が珍しく，
何らかの灌流異常は常に発生している．小腸，大腸
は腹腔動脈，上腸間膜動脈の二重支配を受け，かつ
豊富な側副血行路を有することから，腸管壊死を来
た す こ と は 比 較 的 ま れ で あ る が， 重 篤 な
malperfusionが5％前後に発生し，壊死腸管の切除
が必要となる．しかし，その治療成績は極めて不良
で死亡率は60％以上である．腸管虚血が体外循環
によって増悪するため，かかる症例においては例外
的に壊死した腸管に対する処置を優先すべきで，冠
動脈虚血，心タンポナーデ，破裂等，近位側大動脈
解離の挙動が不安定な場合にのみ，近位側の大動脈
直達手術を先行するべきであるという見解339）もあ
る．また，左右腎動脈も片側が閉塞することはまれ
ではないが，腎機能不全を来たすことは多くない．
患者の高齢化に伴い，不十分な側副血行や，腎機能
不全を合併する症例等が増加するに従い，血管造影
による早期診断の重要性は増してきた．治療にあた
り，従来までは腹部大動脈瘤開窓術，あるいは腹部
分枝へのバイパス術が行われてきたが，昨今，この
領域における Interventional radiologyの進歩は瞠目
すべきもので，balloon catheter開窓術，stenting等
の成績は日進月歩で，IVRの成功率90％以上，早
期死亡率30％以下との報告48），345），346）もある．

（4） 下肢灌流異常についても，catheter interventionによ
る開窓術が主流となりつつあるが，外科的に
fenestrationを作成したり，大腿－大腿動脈，腋窩
－大腿動脈バイパス術等の非解剖学的バイパスを
作成する方法も行われている．　

③慢性大動脈解離

　急性解離例に比較して大動脈壁がより強固で大動脈吻
合がより容易であり，かつ広範囲に偽腔が拡大瘤化して
いるため，大動脈の置換範囲を拡大する傾向にあるが，
体外循環確立にあたり慢性解離故に留意せねばならない
点もあり，症例に応じた戦略が必要である．
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1）A型解離
　安全な体外循環の確立が肝要であるが，順行性に流れ
ていた血流が，逆行性に流れた場合に必ずしも臓器血流
が保たれるとは限らない．通常慢性A型大動脈解離では
上行大動脈送血は不可能な状態にあり，送血部位として
腋窩動脈347），348），大腿動脈，心尖部送血349）等が選択さ
れるが症例に応じた送血部位の決定が重要である．
　また弓部分枝に解離が及び脳灌流が不確実になる可能
性が危惧される場合には，分枝を末梢で離断し人工血管
縫着後に灌流する等，確実な脳灌流保持を心掛ける必要
がある．
①大動脈弁逆流の修復
ⅰ）大動脈弁置換術
　急性解離では約80％の症例に大動脈弁尖吊り上げ術
によりARが修復されるが慢性例で大動脈弁逆流を伴う
場合では大動脈弁形成を伴う自己弁温存術式を行うか，
困難な場合には大動脈弁置換術を行う必要がある．
ⅱ）弁付き人工血管による大動脈基部置換術
　バルサルバ洞が拡大したannuloaortic ectasia（AAE）
に解離が合併した症例で，自己弁温存術式が困難な場合
には，弁付き人工血管による大動脈基部置換術を行う．
冠動脈の再建法はbutton techniqueが一般的である．冠
動脈の受動困難な症例では小口径人工血管間置を行う場
合もあるが屈曲防止のために短い間置が望ましい．
ⅲ）�自 己 大 動 脈 弁 温 存 術 式（aortic valve sparing 

operation）
　バルサルバ洞が拡大しているか，解離が大動脈基部に
進展し，大動脈基部置換を必要とする症例のうち，大動
脈弁尖が正常な症例もしくは形成可能な症例では，自己
大動脈弁温存大動脈基部置換術が行われている．
②人工血管による大動脈再建
　大動脈病変により置換範囲は異なるが，遮断鉗子によ
る脆弱な大動脈壁の損傷の予防，病的大動脈壁の十分な
切除のため，循環停止下に，末梢側吻合を行う“open 

distal anastomosis”が一般的に用いられる．その際の脳
保護として一般的に選択的脳灌流法（selective cerebral 

perfusion: SCP）を用いるのが安全であるが，症例に応
じた脳保護法が選択されている．
ⅰ）上行大動脈置換術
　内膜亀裂が上行大動脈に存在し，弓部が拡張していな
い症例が適応となる．末梢吻合はopen distal anastomosis

を行う．遠隔期弓部大動脈に対する再手術回避のために
は真腔への吻合が望ましいものの，臓器虚血の可能性を
併せて考慮する必要がある．冷却中に大動脈遮断を行い，
中枢の処置を先に行うものもあるが，この場合は遮断に

伴うmalperfusionに注意する必要がある．一方，末梢吻
合を先にした場合は，グラフト側枝より順行性送血，加
温を行いつつ，中枢側偽腔の閉鎖，断端形成後，中枢側
吻合を行い，上行大動脈を置換する．
ⅱ）�上行・部分弓部置換術（hemiarch replacement or 

partial arch replacement）
　内膜亀裂が弓部大動脈の小弯側に存在する場合，内膜
亀裂を含む弓部大動脈を斜めに切除し，偽腔を閉鎖し，
弓部大動脈の小弯側を部分的に置換することができる
（hemiarch replacement）．弓部分枝に解離が及んでいる
ような場合には，1分枝または2分枝再建（partial arch 

replacement）することで安全性が高まり，手技がむし
ろ簡便化する症例もある．また弓部大彎側に内膜亀裂が
ある場合も，partial archで対処可能である．
ⅲ）上行・全弓部大動脈置換術（total arch replacement）
　下行大動脈に tearを認める逆行解離例，弓部大動脈の
破裂あるいは拡大例，弓分枝動脈の閉塞例，マルファン
症候群等が適応となる．一般的にSCP補助下にopen 

distal anastomosisを行うが，下行大動脈の真腔と偽腔の
隔壁を切除した後，人工血管を挿入しelephant trunkと
し両腔吻合とする場合が多い．四分枝付き人工血管と大
動脈断端を吻合後，側枝より順行性送血を開始し，順次
弓部分枝，中枢側吻合を完成させる290）．
ⅳ）大動脈基部を伴う上行・弓部大動脈置換術
　基部置換と弓部置換の両者の適応を有する症例に行わ
れる．Marfan症候群では，後述するごとく，二期的に
左開胸下に下行大動脈置換あるいは胸腹部大動脈全置換
術を行う必要性が生じる症例が多い．
Ⅴ）一期的広範囲胸部大動脈置換術
　Stagedにできない症例では，両側前方開胸や胸骨正中
切開（＋左開胸）から一期的に上行弓部～下行大動脈置
換を施行する291），350）．
2）B型解離
ⅰ）下行大動脈置換術
　分離肺換気とし，左開胸から，遠位側大動脈灌流（F-F

バイパス，左心バイパス等）下に拡大した下行大動脈を
人工血管にて置換する．大動脈遮断時に遠位大動脈灌流
が不確実になる可能性がある場合には末梢側大動脈の中
隔を切除し，開窓後に大動脈遮断することで臓器灌流不
全を防止できる．中枢吻合は解離のない部位での吻合が
望ましく，中枢側を遮断する場合，大動脈遮断は左総頚
動脈（LCCA）とLSAの間になる場合が多いが，弓部大
動脈の性状には十分注意を払う必要がある．
　中枢遮断に伴う逆行解離を危惧し，下行置換でも下記
ii）のopen proximal anastomosisを選択する外科医も多
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い．末梢側吻合を真腔吻合とするか，両腔吻合とするか
は症例ごとに末梢血流を考慮して検討する必要があり，
真腔吻合の場合脊髄虚血となる可能性を念頭に入れてお
く必要がある351）．特にAdamkiewicz動脈が偽腔から供
血されている場合には両腔吻合または同動脈の再建が望
ましい．Adamkiewicz動脈再建を要するような場合には
下記 iii）胸腹部大動脈置換に準じた治療計画をすべきで
ある．腹部臓器虚血，特にSMA虚血の可能性がある場
合も両腔吻合とすべきである．
ⅱ）�open proximal anastomosisによる部分弓部・下行

大動脈置換術
　内膜亀裂が弓部大動脈に存在する症例，拡張が弓部に
及ぶ症例，中枢側遮断が不可能な症例が適応となる．逆
行性大腿動脈送血のみでも可能であるが，malperfusion

やdebrisによる脳梗塞発生を危惧し，中枢側へも送血路
を確保する場合も多い．中枢側の送血部位としては，
LSA，右腋窩動脈，左腋窩動脈，上行大動脈，右上腕動
脈，LCCA等が用いられている．脳保護および心筋保護
に十分な配慮が必要な術式であり各種工夫がなされてい
る．脳温を反映しやすい鼻咽頭や鼓膜温で18℃以下に
冷却した後，循環停止とし，弓部大動脈を開放下に中枢
側大動脈を離断後，人工血管と吻合する．吻合終了後，
人工血管側枝から十分に flush outした後に上半身灌流を
再開し，必要に応じた弓部分枝再建，グラフト末梢側を
吻合する．
ⅲ）胸腹部大動脈置換術
　下行大動脈より腹部大動脈まで偽腔がびまん性に瘤化
した症例が適応となる．特にマルファン症候群では，胸
腹部大動脈置換術を必要とすることが多い．手術死亡率
および対麻痺の発症率を考慮し可能な限り分割すべきと
する意見もあるが，周到なstrategyのもと施行すれば良
好な成績も報告されている315），352）．脊髄虚血に関しては
collateral network concept353）に基づき，（1）脊髄灌流圧上
昇を目的として，遠位側大動脈灌流（F-Fバイパス，左
心バイパス等）に加えて血圧を高めに維持，（2）脳脊髄
液ドレナージの施行（脳脊髄液圧＜10～13cmH2O，た
だしドレナージ量＜15mL/hr），（3）大動脈開放時の肋間
動脈，腰動脈からの stealの防止（内腔からBalloon 

catheter留置，外側からのクリッピング等），（4）術前の
脊髄栄養動脈の同定（MD-CT，MRA）および同動脈の
再建，（5）小範囲分節遮断法（2分節以下が望ましい）354），
（6）薬理学的脊髄保護，（7）中等度低体温，等が用いら
れているが，慢性解離症例においては多くの肋間動脈，
腰動脈が開存しているため，特に（3）と（5）に留意した
手術計画が必要である．腹部主要分枝動脈の再建は，腹

腔動脈と上腸間膜動脈の選択的灌流 および左右腎動脈
の選択的灌流または4℃ Ringer’s lactate solutionの灌
流355）にて再建を行う．なお，中枢側大動脈遮断が困難
な症例，あるいは分節的大動脈遮断が困難な症例では，
DHCA補助下に大動脈再建を行う必要がある．

4 大動脈解離・真性大動脈瘤の外科治療
の成績

①大動脈解離の外科治療の現況と成績

　画像診断法の進歩による大動脈解離発症直後の早期診
断が可能となり，補助手段の改良による弓部置換，さら
に最近では生体糊やstent-graftの導入により，治療成績
も向上している167），356）－360）．急性A型解離に対する諸家
の手術成績は院内死亡5～32.5％と報告され，最近10年
間の国内施設における外科治療成績を文献から検索する
と，施設により成績に差があり，また，Stanford A/Bの
病型，超急性期手術か発症3日目以後の手術かによって
も異なるが，最近では急性A型解離手術の病院死亡は
10％前後に向上している．日本胸部外科学会学術調査
によると，我が国全体の手術成績（図20）は 急性A型
手術における病院死亡の割合は，1997年は1,223例中
22.2％，2000年は1,901例中18.3％，2005年は2,816例
中14.6％，2008年は3,283例中13.0％と症例数は増加し，
成績も大きく向上しつつある．一方 急性B型手術にお
ける病院死亡の割合は1997年は105例中34.2％，2000
年は116例中33.6％，2005年は177例中24.2％，2008年
180例中22.8％と症例数は微増，成績は緩やかに向上し
ているものの，満足すべきものではない．急性A型大動
脈解離における手術死亡の危険因子として，80歳以上
の高齢者361），術前ショック，臓器灌流異常（malperfusion）362），
術前の脳障害，術中の大量出血等が挙げられ，その在院
死亡は80％を超える報告もある．今後，かかる症例に
対する成績の向上が急務であると考えられる．
　また，急性大動脈解離の病院前死亡は，いわゆる
CPAOAの少なくない比率を占めるものと思われ81），本
疾患での死亡率を減少させるためには，高血圧スクリー
ニング，CT検査等や，救急医療体制の整備の重要性が
強調される．

②真性胸部・胸腹部大動脈瘤の手術治療の成績

　部位別の手術成績を，近年の主な真性瘤の待機手術を
主とした英文のシリーズ207），210），278），286），331），363）－381）から
と，2008年の日本胸部外科学会の集計78）から非解離の
待機手術の成績を表にして別に記す（表24）．2008年
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の日本胸部外科学会の集計は日本で実際に行われた胸部
大血管手術のほとんどをカバーしていると思われ，信頼
性の高いデータである． 

　上行，基部大動脈瘤に対する待機的な人工血管置換術，
Bentall型の手術，大動脈弁温存基部置換術の周術期の
成績は一般的に良好である278），286），363）－365），382）．急性大動
脈解離を除いた上行大動脈瘤，基部大動脈瘤の死亡率の
報告は0～8％，平均3％程である278），286），363）－365），382）．
2008年の我が国の集計では死亡率2.8％であった78）．
　弓部大動脈瘤については，死亡に加えて脳合併症が臨
床的に重要な転帰である．手術成績は近年の成績では死
亡率2～19％，平均6％程，脳合併症は永続する脳梗塞

の報告が3～18％である366）－368），370），372），375）．我が国集計
では死亡率6.3％であった78）．
　胸部下行，胸腹部大動脈瘤の手術に関しては，置換領
域の肋間動脈の血流が一時的または永続的に途絶えるこ
とによる脊髄の虚血のための対麻痺が，臨床的に重要な
転帰となる．胸部下行については英文文献で手術死亡率
は3～12％，平均6％ほど331），373），374），376），377），我が国集計
では4.9％，胸腹部大動脈瘤では死亡率7～11％，平均
9％ほどである210），375），378）－381）．我が国集計では10.1％で
あった78）．対麻痺の危険は瘤の範囲により大きく異なり，
CrawfordⅡ型で特に危険であるが，臨床的な胸腹部の
シリーズでの発生の報告は2～27％，平均10％ほどで
ある210），375），378）－381）．
　早期死亡のリスクファクターとなる術前因子として，
緊急手術，年齢，腎不全，脳血管障害等が多くの報告でほ
ぼ一致して同定されるものである207），210），278），286），331），363）－381）．

2 腹部大動脈

1 非破裂性腹部大動脈瘤

①手術適応（Ⅲ-3表13）

　腹部大動脈瘤の外科治療は，疾患の手術適応に加えて，
患者の手術リスクや生命予後を考慮して決定する．また，
日本血管外科学会のアンケート調査によると，2008年
度の日本の血管外科主要317施設での腹部大動脈瘤の待
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図20　急性大動脈解離手術成績（日本胸部外科学会学術調査）
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表24　非解離性胸部・胸腹部大動脈瘤の手術成績
（日本胸部外科学会，2008年）
置換範囲 症例数 在院死亡

上行 836 20（2.4）
基部 677 22（3.2）
上行＋弓部 1790 113（6.3）
弓部＋下行 165 13（7.9）
下行 452 22（4.9）
胸腹部 348 35（10.1）
バイパス 11 0（0.0）
ステントグラフト 952 33（3.5）
　1）経カテーテル 730 20（2.7）
　2）open stent a）弓部置換を伴う 74 0（0.0）

　　b）弓部置換を伴わない 142 13（9.2）
不明 6 0（0.0）
合計 5317 264（5.0）

Gen Thorac Cardiovasc Surg, 2010;58(9):493より引用
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期手術（EVARを除く）死亡率は0.5％であり，欧米の
報告に比較して著しく良好である．手術適応を決定する
ときは施行施設の手術成績も考慮する .

1）最大短径，形状
　55mm以下の動脈瘤に対する治療方針を決定するため
のRCTが2つ報告された221），257）．いずれも経過観察群と
早期手術群との間に遠隔期生存率の差はなく，また，女
性は破裂率が男性より高かったことで，手術適応とする
最大短径を男性で55mm，女性で50mmとすることが推
奨された．一方，経過観察群の60％以上が試験期間中
に手術となり，多くの動脈瘤は拡大することも確認でき
た383）．このため，手術リスクが少なく長期生存の可能
性がある患者，あるいは，十分な経過観察を行うことが
不可能な患者では，40～50mmのサイズでも手術適応
とする場合がある．最大短径が40mm未満の瘤は破裂の
リスクがほとんどなく，手術適応とならない．嚢状瘤や
瘤の一部が突出している瘤は破裂しやすく，径50mm以
下でも手術を検討する．
2）拡張速度，症状
　拡張速度は瘤径により異なる（Ⅱ -1-4，Ⅲ -3-1表6）．
RCTはないが，拡張率5mm/6か月以上で手術とする意
見が多い384），385）．有症状の動脈瘤は破裂の危険があり手
術適応と考えられる386），387）．
3）特殊な瘤
　末梢への塞栓源となっている瘤は径が小さい瘤に多く
見られる229），230）．頻回に塞栓症が認められる場合は手術
を考える．感染性瘤は破裂の可能性が高いため，手術治
療を行う．凝固異常の原因となっている瘤は手術適応と
なる231）．

②術前評価

1）大動脈瘤・合併する他部位の動脈瘤の評価
　95％の腹部大動脈瘤は腎動脈分岐以下に生じるが388），
腎動脈直下より拡大する瘤があり腎動脈分岐上部での大
動脈遮断を必要とする．その他，12％に合併する胸部
大動脈瘤389），腎動脈下極枝の存在，約1/4に合併する内
腸骨動脈瘤11），3.5％に合併する末梢動脈瘤（大腿動脈，
膝窩動脈）390）をCTで確認する．
2）手術リスクの評価
　腹部大動脈瘤の手術死亡率に影響する因子として，患
者の心機能，肺機能，腎機能，年齢，瘤の腎動脈との位
置関係，内腸骨動脈瘤合併の有無，大動脈壁の石灰化の
程度，炎症性動脈瘤，術者の経験がある391）－396）．多数
の手術を行っている専門施設で腹部大動脈瘤の待機手術
治療を行う場合は成績は良好で，手術死亡率は1～5％

と報告されており，我が国では1％以下との報告も多
い397）．専門施設に限定しない場合は手術死亡率は4～8
％と高くなる393），395），398）－403）．
3）虚血性心疾患の評価
　腹部大動脈瘤患者は高頻度に虚血性心疾患を合併する
ため404），ACC/AHAの非心臓手術患者の周術期心臓評
価のガイドラインでは高リスク群に分類されている405）．
このガイドラインによると，腹部大動脈瘤術前患者は
（1）不安定 /重症狭心症，（2）心筋梗塞発症1か月以内，
（3）非代償性心不全（新規発症あるいは悪化，NYHA 

ClassⅣ），（4）重症不整脈（AV block，未治療af，新規
発症VT），（5）重症弁膜症といった状態の重症心疾患を
合併する場合は，冠動脈造影を行い心疾患の治療を優先
する．一方，METs（Metabolic equivalents）が4以上の
運動（子どもと遊んだり，水中で運動ができる等）が可
能で無症状の患者は，心機能良好として特に心機能を評
価することなく手術が可能である．METsが4未満の活
動しかできない心機能不良な患者，あるいは心機能に関
する情報が不明の患者では，（1）軽度狭心症，（2）心筋
梗塞既往（含異常Q波），（3）代償性心不全 /心不全既往，
（4）糖尿病，（5）腎不全（Cr＞2.0mg/dL）のリスク因子
を3以上持つ場合は非侵襲的心機能検査を行い，侵襲的
検査はその検査結果が治療に大きく貢献する場合に限っ
て行うべきとしている．リスク因子が3未満の場合はそ
のまま手術を行うことを勧めている．
　心疾患の高リスク群は周術期b-blocker406），407）や
statin408）を投与することで，術後の心筋梗塞の発生を低
下させることができると報告されている．冠動脈狭窄例
に術前に冠血行再建を行うかどうかは議論がある．負荷
心筋シンチで中～高度の心筋虚血がある症例では，冠血
行再建を行うことで遠隔期の生存率が伸びると報告され
ている409）．一方，LMTが50％以上の狭窄，EFが20％
以下の左室不全，高度の大動脈弁狭窄を除外した，安定
した冠動脈病変の患者では術前に冠動脈血行再建を行っ
ても，周術期の急性心筋梗塞，あるいは遠隔期死亡は減
少しなかった410）．「安定した冠動脈病変」の診断基準や，
b-blocker，statin，抗血小板剤等の効果の評価に関して
は今後の検討課題である．
　腹部大動脈瘤術後の心臓合併症はEVARでも発生率は
不変との報告もあるが411），多くの報告は直達術に比較
して減少しているとしており412），413），心臓合併症を持つ
場合はEVARを検討する．
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③術式

1）アプローチ
　腹部大動脈瘤に至る方法には，経腹膜アプローチと後
腹膜アプローチがある．経腹膜アプローチは素早く広い
視野が得られ，腹腔内臓器の検索ができるという長所を
持つが，術後腸管運動の回復が遅れる傾向がある．後腹
膜アプローチは複数の開腹術，腹膜炎，腹部臓器放射線
照射等の既往を持つ「hostile abdomen」の患者や，傍腎
動脈瘤や炎症性動脈瘤等腎動脈分岐上部大動脈を遮断す
る必要がある患者に対して，左腎を右側に脱転する操作
が可能なため有効なアプローチとされるが，アプローチ
に時間がかかり，術後の創痛，創ヘルニアの発生頻度が
高い等の短所がある414），415）．最近はEVARが行われるよ
うになり，直達手術の対象が変化し，解剖学的にEVAR

に適さない瘤とすることが多くなってきため，症例ごと
に適したアプローチを選択することが重要である．
2）大動脈遮断
　大動脈遮断部位は術前にCTで壁の石灰化，アテロー
ムの状況を評価しておく必要がある．腎動脈下大動脈で
遮断ができない場合は，腹腔動脈上部を含めた腎動脈上
部大動脈の遮断が必要となる．腎動脈上部大動脈遮断で
腎機能低下や合併症が増加する可能性はあるが，手術死
亡率は腎動脈下大動脈遮断の場合と変わらない416），417）．
3）人工血管の選択
　人工血管の種類による合併症の差はなく，選択は術者
の好みでよい418），419）．ストレートグラフトか二叉グラフ
トかの選択は腸骨動脈の拡張状況で判断する．
4）骨盤血流維持
　腹部大動脈瘤手術では下腸間膜動脈，内腸骨動脈の血
流が障害され，S状結腸・直腸虚血，臀筋跛行，性機能
障害，脊髄虚血の問題が生じる場合があるが，その発生
は複数の因子に影響される．
　下腸間膜動脈再建の虚血性腸炎予防効果は依然賛否両
論があり420）－423），RCTも行われたが，下腸間膜動脈再
建は虚血性腸炎予防に効果がないとの結論だった424）．
腹腔動脈や上腸間膜動脈に狭窄性病変を認める，下腸間
膜動脈からの拡張した側副血行路を認める，結腸切除の
既往がある，内腸骨動脈が温存できない等の場合には，
結腸虚血予防のため下腸間膜動脈の再建を検討する必要
がある．
　S状結腸・直腸虚血，臀筋跛行，性機能障害，脊髄虚
血等の予防のため，従来内腸骨動脈は少なくとも一側は
再建するべきとされてきた．どちらか一側の内腸骨動脈
を再建した場合の結腸虚血発生は0.3％，両側再建しな

かった場合は2.6％との報告がある425）．48例の両側内腸
骨動脈非再建（EVAR32，直達術16）で，重症合併症を
認めなかったが，臀筋跛行が42％，勃起障害が14％に
発生したとの報告がある426）．明確なエビデンスはない
が，少なくとも一側の内腸骨動脈血流を確保することが
望まれる427），428）．

2 破裂性腹部大動脈瘤

①診断

　腹痛・背部痛があり，ショック状態で腹部に拍動性腫
瘤を認めた場合は腹部大動脈瘤の破裂を疑う．30％は
誤診されているとのデータもある429）．超音波検査は動
脈瘤の存在診断には必須であるが，破裂の診断感度は落
ちる．CTは確定診断に有用であるが，高速CTであっ
ても手術までの時間のロスとなるので診断が確定しない
場合に限るとの意見もある．CTで後腹膜血腫が証明で
きなくても腹部大動脈瘤患者で原因不明の腹痛・背部痛
がある場合は緊急手術を考慮する．

②治療

　大動脈瘤破裂の診断がついたならば，可能な限り早く
手術室に搬送し，大動脈を遮断して出血をコントロール
することが最も重要なポイントである．大動脈遮断前に
輸血・補液で血圧を上昇し過ぎることは一旦被覆された
破裂孔からの再出血につながるため，80mmHg程度に
抑える430），431）．
　通常は開腹し，血腫の状況で腹腔動脈上部の大動脈あ
るいは腎動脈下部の大動脈を遮断し，出血をコントロー
ルする．後腹膜アプローチを推奨する意見もある432）．
動脈瘤破裂の手術ではヘパリンは原則として使用しな
い．
　閉腹は一次的に行うことが多いが，腹腔内圧が上昇し
腹部コンパートメント症候群となる可能性が強い場合は
delayed closureを行う場合もある433）．

③治療成績

　血管外科の手技や病態生理の理解に伴う術後管理が進
歩したにもかかわらず，腹部大動脈瘤が破裂した場合の
治療成績の向上はみられていない．病院へ到着した患者
でも死亡率は40～70％である434）－436）．循環不全に伴う
多臓器不全，呼吸不全，腎不全を合併するうえ，破裂例
では結腸の虚血が生じる場合が3～13％に見られ437），438），
高率に致命的な合併症となる．
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3 腹部大動脈瘤外科治療後遠隔期生存率
　腹部大動脈瘤の術後の遠隔生存率は5年で約70％と，
年齢，性で補正した腹部大動脈瘤のない一般人口の生存
率約80％より低下している401），439）－443）．10年生存率は約
40％である．腹部大動脈瘤の患者は術前より心疾患，
COPD，高血圧，高脂血症，脳血管障害，癌等の合併が
多く，これらが術後の生命予後も規定しており221），444），
術後の遠隔死因の2/3は心・脳・血管疾患である．生存
率に影響を与える因子は，年齢，心疾患（心不全，狭心
症，心電図上の虚血，陳旧性梗塞，左室肥大，不整脈），
高血圧，COPD，腎機能，継続する喫煙であり401），442），
術後これらの管理が必要となる．

Ⅵ 血管内治療

1 大動脈解離（大動脈解離に対
する血管内治療における推奨：
表25）

1 はじめに
　大動脈解離に対するカテーテル・インターベンション

は，急性解離に伴うmalperfusion syndromeに対しての
経カテーテル的開窓術（fenestration）や狭窄した真腔や
分枝血管へのベアステント留置から開始され，当初は外
科治療の補助療法として行われていた131），445）．
　一方1991年に腹部大動脈瘤に対するステントグラフ
ト（stent-graft）留置術が報告され446），1994年には胸部
大動脈に対する経験が報告された447）が，大動脈解離に
対しては積極的には施行されていなかった448）．しかし
1998年に大動脈解離に対するステントグラフトによる
エントリー閉鎖の成績が報告され449），さらに1999年に
はエントリー（entry）閉鎖目的のステントグラフト内
挿術と外科治療の成績の比較166）や，急性大動脈解離に
対する本治療の初期成績167）が報告され，その低侵襲性
と従来の外科治療に劣らない初期成績により注目を集め
た．
　我が国における大動脈解離に対するステントグラフト
留置術は慢性期の瘤化した症例やULPをもつ限局解離
症例等に行われることが多く，欧米での破裂・切迫破裂
例や臓器虚血例等緊急例に対し積極的に留置されてきた
のと対照的であった450）－452）．さらに最近我が国でも胸
部留置用の企業製ステントグラフトが認可されたが，適
応疾患は真性瘤となっている．
　大動脈解離に対するカテーテル・インターベンション
は，現在ステントグラフト留置によるエントリー閉鎖が
主流となっているが，その適応，留置のタイミング，使
用デバイス等は施設により未だ一定していない．　
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表25　大動脈解離に対する血管内治療
Class Ⅰ
1．血管内治療後慢性期の経過観察（画像診断を含む） （Level C）
2．外科手術チームのバックアップ （Level C）
3．解離に伴う合併症を有するStanford B型急性大動脈解離に対するステントグラフトによるエントリー閉鎖 （Level C）

Class Ⅱa
　1． 大動脈解離により真腔が圧迫され虚血に陥った分枝血管に対するステント留置 （Level B）
 ＊急性期例では発症早期での治療が重要
　2． 急性 B 大動脈解離真腔閉鎖例に対する発症早期でのカテーテル的開窓術 （Level B）
　3． 外科手術適応を有するStanford B型慢性大動脈解離に対するステントグラフトによるエントリー閉鎖 （Level B）
　4． 逆行性解離によるStanford A型急性大動脈解離に対するステントグラフトによるエントリー閉鎖 （Level B）

Class Ⅱb
　1． Stanford B型慢性大動脈解離の外科治療ハイリスク症例に対するステントグラフトによるエントリー閉鎖 （Level B）
　2． 急性大動脈解離真腔狭窄部に対するステント留置 （Level C）
　3． 将来の瘤化防止を目的としたStanford B型急性大動脈解離に対するステントグラフトによるエントリー閉鎖 （Level C）

Class Ⅲ
　1． 解剖学的適応条件を満たさない例への使用 （Level B）
　2． 分枝血管が明らかに static compressionにより虚血に陥っているStanford B型急性大動脈解離に対するステントグラフトによ

るエントリー閉鎖 （Level C）
　3．主要分枝が偽腔から灌流されているStanford B型慢性大動脈解離に対するステントグラフトによるエントリー閉鎖 （Level C）
 ＊カテーテル的開窓術を同時または先行させて施行する場合はClass Ⅱb Level C 
　以上は血管内治療に習熟している施設であることが前提となる．
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　本稿では最近の動向を取り入れた大動脈解離に対する
カテーテル・インターベンションの適応，考え方を中心
に解説する． 

2
経カテーテル的開窓術，狭窄または
閉塞真腔・分枝血管に対するステン
ト留置術

①適応

　主に急性解離に伴うmalperfusion syndromeに対して
行われる．
　リエントリー（re-entry）がないか，または小さいと
偽腔の内圧が真腔より上昇し偽腔により真腔が圧排さ
れ，閉塞や狭窄が起こる．経カテーテル的開窓術 （Class

Ⅱa，Level B）は，偽腔から真腔への血流口を作成また
は拡張し，真腔に対する偽腔内圧を相対的に低下させる
ことにより真腔閉塞や狭窄を解除することを目的として
いる．また解離が及んだため起こる分枝血管の閉塞，狭
窄のうち偽腔の圧により血管内腔が圧迫されて起こるも
の（dynamic narrowing）についても偽腔の減圧により
改善する可能性がある131）．
　分枝動脈の狭窄に対しては，開窓術やステントグラフ
ト留置によるエントリー閉鎖に併用して分枝動脈にステ
ントを留置することがある．または単独に急性期または
慢性期に留置する （ClassⅡa，Level B）場合もある．
　一方真腔の狭窄に対しては，開窓術後の補強として，
または単独にステントやステントグラフトが留置 

（ClassⅡb，Level C）されていたが，現在はエントリー
閉鎖が優先され，エントリー閉鎖が不可能な特殊な場合
にのみ施行されている．

②方法

1）経カテーテル的開窓術
　閉塞または狭窄している分枝動脈近傍の剥離内膜を狭
窄した腔（通常は真腔）から拡張した腔（通常は偽腔）
へガイドワイヤーの硬い先端部または穿刺針
（Brockenbrough，Colapinto等）を貫通させ，これをガ
イドに直径12～15mm，長さ20～40mmのバルーンカ
テーテルを挿入しバルーンの拡張によりフラップを裂い
てリエントリーを作成する．
2）ステント留置術
　虚血に陥った分枝動脈の内腔へ通常のPTAの手法に
準じて挿入・留置する．分枝動脈の内腔への留置は，拡
張力や程度が調節しやすいバルーン拡張型が用いられる
ことが多いが，狭小化した大動脈にステントを留置する

場合は，真腔の拡大が持続する可能性があり，自己拡張
型が選択される．

③治療成績

　Slonimらは臓器虚血（腸管，腎，下肢等）を伴った
急性大動脈解離40例に対し，ステント留置のみを24例
に，ステント留置とバルーン開窓術の同時施行を14例
に，バルーン開窓術のみを2例に施行し成績を報告して
いる345）．虚血領域の改善は37例93％で成功しているも
のの，10例25％が腸管虚血や偽腔の破裂等により30日
以内に死亡しており，早期成績に影響する有意な因子は
3臓器の虚血の合併と発症からインターベンションまで
の時間であったと述べている．

3 ステントグラフト内挿術によるエン
トリー閉鎖術

①適応

　本法は原則としてエントリーが下行大動脈に存在する
B型解離が適応となるが，主に外科手術が必要であるが
従来の開胸手術ではハイリスクと考えられる慢性期例に
施行している施設450），453）と合併症を有する急性B型大動
脈解離（complicated type B）に対し施行している施
設454）－456）があり，その適応については未だ意見の一致
を見ていない．
　特に急性大動脈解離では，挿入手技による脆弱なフラ
ップの新たな内膜亀裂の発生や逆行性解離，血管損傷
の発生が危惧173），371），457）されるが，狭窄した真腔や分
枝動脈の拡大が容易に得られるという利点が認められ
る167），234），458）．
　我が国では有症状の大動脈解離に対し緊急でステント
グラフトを挿入している施設は限られているが，海外で
は積極的に行われており，欧州よりの131例の報告では，
破裂，拡大，分枝動脈閉塞等の有症状例が57％を占め，
うち46％が緊急留置であった452）．さらに2006年に報告
された急性B型解離に対するステントグラフト治療の
meta-analysis174）でも，IRADに登録されている手術治療，
内科治療の成績に比べてステントグラフト治療の成績が
良好であったことが示され，海外では合併症を有する急
性B型大動脈解離に対するステントグラフト留置の有効
性はほぼ確立されている454）（ClassⅠ，Level B）．
　またエントリーが下行大動脈に存在し解離が逆行性に
上行大動脈まで及んでいる逆行性解離によるStanford A

型症例に対しても手術成績が不良なことより症例によっ
ては急性期でも本治療の適応と考えているグループも認
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められる234），459）．
　一方慢性解離に対する治療成績については，大規模比
較試験の結果（INSTEAD Trial）が2009年に報告され
た175）．2年間の経過観察ではステントグラフト留置は内
科治療に比べ，偽腔の血栓化や大動脈の径等大動脈の
remodeling自体には好影響を与えたものの生存率や大動
脈事故回避率には有意差がなかったがことが示された．
また偽腔の血栓化率も急性期に比べ低いとの報告もあり
慢性解離に対する適応は海外でも未だ一致をみていな
い454）（ClassⅡb，Level B）．
　本法は閉鎖すべきエントリーの前後でステントグラフ
トが大動脈壁と十分に圧着固定される部分（landing 

zone）が必要で，圧着固定が不十分であれば，血液がす
きまを通りエントリーに流入してしまう（エンドリーク：
endoleak）．このため十分な landing zoneを得ることが必
要なため閉鎖可能なエントリーの部位は限定される．
　解剖学的な適応としては，中枢側はエントリーが左鎖
骨下動脈分枝部より1～1.5cm以上末梢にあるものが適
応とされることが多く，末梢側は最近の知見で脊髄虚血
発生の頻度が低いことより腹腔動脈直上までの留置を可
能とする施設が多い．
　また慢性期例では真腔が変形，狭小化し内膜が肥厚硬
化しているためステントグラフトの留置直後は真腔の十
分な拡大が得られないこと449）や分枝動脈が偽腔より灌
流されている場合はエントリーの閉鎖により虚血に陥る
ことも問題点として挙げられ234），症例によってはカテ
ーテルによる分枝動脈部での開窓術の作成を行うことも
ある460）．

②方法

　詳細は真性大動脈瘤に対する治療の項に譲るが，我が
国では胸部大動脈に留置するステントグラフトは，現在
企業製のものは2種類認可されており，施設によっては
自作のものも使用している．
　ステントグラフトに用いるステントは形状が変化する
真腔に留置するため，恒久的に拡張力が得られる自己拡
張型が適しており．企業製のステントグラフトでは形状
記憶合金のnitinolが主流となっている．被覆材料は thin 

wallのDacron graftやe-PTFE graftが用いられている．
　ステントグラフトのdelivery systemには24 Fr程度の 

サイズのTeflon sheathが用いられることが多く，カテー
テルの先端にステントグラフトをpre-loadしておき留置
目的部位にカテーテルを進め放出するタイプ がスタン
ダードとなっている453），461）．
　放出時には胸部大動脈内の強い血流によりステントグ

ラフトが末梢側に流されること（distal migration）が最
大の問題点となる．真性大動脈瘤に対する治療で詳記す
るが，ATP投与による一時的心停止法462），ステントグ
ラフトをdeployment終了後に離脱させる（stabilizer）方
法463），Rapid pacing法等の工夫が行われている．

③成績

　治療成績173），175），451），452），456）を見てみると，初期成功率
は70.8～94.4％，エンドリーク発生率は2.8～19％，早
期死亡率は2.7～13％と報告されている．これらの報告
では急性期，慢性期を合わせた報告が多く，急性期治療
の率が高くなるほど早期成績は不良な傾向を示したが，
術前の状態が関与すると思われる．また合併症の発生率
は10.8～33％と報告されているが，脳梗塞，対麻痺等
の発生頻度は真性瘤に比べ低率で，対麻痺の発生は0～
2.9％，脳梗塞の発生は0～4.2％と報告されている．急
性解離に対するステントグラフト治療の609例のmeta-

analysis174）では周術期脳梗塞の発生は1.9％，対麻痺の発
生は0.8％と低率で，外科手術への移行率は2.3％，30日
死亡率は5.3％と良好であった．また中国で行われた主
にB型解離に対する1,304例のmeta-analysis464）では，周
術期脳梗塞の発生は0.2％，対麻痺の発生は0％，30日
死亡率は2.6％であった．
　治療後の偽腔の状態の詳細な報告は少ないが，
Shimonoら173）は6か月以上，平均21.5か月の観察期間
で36例中胸部偽腔の縮小を88.9％に，消失を59.3％に
認めたと報告している．慢性B型解離を対象にした
INSTEAD Trialでも，胸部偽腔の縮小，真腔の拡張，偽
腔の完全血栓化率はステントグラフト治療群が内科治療
群より有意に優れていた．
　遠隔成績の報告では2年程度の中期成績が報告されつ
つある．Shimonoら173）は37例，平均24.5か月の観察期
間で，2年後の実測生存率は97.3％，心血管事故回避率
は78.3％と報告し，Hansenら451）は24例の治療例におけ
る2年間の遠隔死亡率は17％で，4例に追加手技が，2
例に外科手術が必要であったと報告している．
INSTEAD Trial175）では，2年後の実測生存率は88.9％，
大動脈関連死亡生存率は94.4％と報告されている．

4 おわりに
　大動脈解離に対するカテーテル・インターベンション
は，ステントグラフトによりエントリー閉鎖が可能とな
り，適応が広がり治療成績が進歩してきた．しかし世界
的にみても適応や成績は施設ごとに異なり，未だ施設ご
との経験に依存しているのが現状である．今後は我が国
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でも企業製のデバイスの導入により施行施設が拡大する
と考えられるが大動脈解離に適したデバイスと遠隔成績
の報告はいまだ少ない．大動脈解離に適したデバイスの
早期導入と遠隔成績の詳細な報告，分析が待たれる．

2 胸部大動脈瘤　（胸部大動脈瘤
に対するステントグラフト治
療における推奨：表26）

1 はじめに
　胸部大動脈瘤に対する血管内治療は，我が国において
は1993年頃より自作ステントグラフトを用いてその臨
床応用が開始されたが，大動脈瘤に対する血管内治療自
体が長期にわたり保険適応として容認されず，さらに企
業製造ステントグラフトのデバイス導入（薬事承認）も
欧米諸国に比し遅れていたゆえ，普及するには至ってい
なかった．しかし2008年3月に企業製造の胸部用ステ
ントグラフトが薬事承認され，現在急速に普及しつつあ
る．胸部大動脈瘤領域におけるエビデンスは我が国にお
いてはいまだ少なく，今回のガイドライン改訂において
も欧米でのエビデンスを強く反映させざるを得ない．

2 適応
　前回ガイドライン作成時点（2004－2006年）では，
その手技こそ保険適応とされていたが，企業製造デバイ
スは薬事承認が得られたものは存在せず，血管内治療の

適応はあくまで胸部大動脈瘤手術の困難例に対し，自作
ステントグラフトにて対応できる症例に限られていた．
しかし企業製造のステントグラフトが薬事承認されて以
降は，この適応が大きく変革した．各疾患における適応
は以下に記すが，企業製造のステントグラフトにはそれ
ぞれのデバイスにより解剖学的適応基準が異なるため，
注意されたい．

①上行大動脈瘤

　上行大動脈瘤に対する血管内治療の適応は現在のとこ
ろない．広範囲胸部大動脈瘤に対して，上行・弓部を人
工血管置換し，弓部－下行大動脈にオープンステントグ
ラフト，あるいはElephant Trunk＋経カテーテル・ステ
ントグラフト内挿術（TEVAR）を行う方法は弓部の項
に譲る．

②弓部大動脈瘤

　弓部大動脈瘤に対する血管内治療は，高齢あるいは外
科手術ハイリスク症例においてのみ容認されるべきであ
る．現在のところ，弓部大動脈瘤治療のために開発され
た枝付きステントグラフト（Branched stent graft）ある
いは開窓型ステントグラフト（Fenestrated stent graft）
等の企業製造デバイスは，薬事承認されておらず，この
領域へのステントグラフトの使用は，あくまで弓部分枝
への非解剖学的バイパス術を併用したハイブリッド治療
が中心となる465）－469）．ただし，この弓部分枝へのバイ
パス手術を伴うハイブリッド治療は，脳脊髄神経合併症
の発生率が通常手術（体外循環使用）と比し優位性がな
く470），あくまで外科手術困難例，ハイリスク例が対象
となる．（ClassⅡb，Level C）．
　弓部大動脈手術において末梢側（下行）大動脈縫合の
みステントグラフトにて代用するオープンステントグラ
フ ト 法（ 欧 米 で はFrozen elephant trunk法，Stented 

elephant trunk法と呼ばれる）471）はその死亡率，合併症発
生率が通常手術に比し同等あるいは良好であるため，こ
の領域の治療として容認されるべきである472）－475）．特に，
広範弓部大動脈瘤（extended arch aneurysm）症例，A

型解離にて弓部置換を必要とする症例においては本法が
有用とされる472），475）－478）．
　また，広範弓部－下行大動脈瘤においては，弓部手術
の際にElephant Trunkを下行瘤内に挿入し，後日
Elephant trunkを中枢側LandingとしてTEVARを行う2
期的ハイブリッド手術も普及しつつある479），480）．
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表26　胸性大動脈瘤・大動脈解離に対する
ステントグラフト治療

Class Ⅰ
　1． 外科手術のバックアップ （Level C）
　2．外傷性大動脈損傷※ （Level B）
　3．合併症を有する急性B型大動脈解離※ （Level B）

Class Ⅱa
　1．外科ハイリスク下行大動脈瘤※ （Level B）
　2． 下行大動脈瘤破裂例※ （Level C）

Class Ⅱb
　1．外科ローリスク下行大動脈瘤※ （Level C）
　2． 外科ハイリスク弓部大動脈瘤・胸腹部大動脈瘤に対す

るハイブリッド使用 （Level C）
　3．偽腔拡大傾向のある慢性解離※ （Level B）

Class Ⅲ
　1． 無症候55mm以下の胸部大動脈瘤に対するインターベ

ンション （Level C）
　2．外科治療ローリスクの弓部・胸腹部大動脈瘤
 （Level B）

（※解剖学的適応のある場合）
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③下行大動脈瘤

　下行大動脈瘤はその解剖学的状況がデバイスの適応に
適合するなら（中枢側ならびに末梢側に約2cm以上の
Landing zoneが存在する場合），外科手術治療に比し，
その急性期死亡率，有害事象発生率が低率で，中間期に
おける生存率，有害事象も良好に維持されるため481）－493），
外科手術ハイリスク例では第1選択の治療として考慮さ
れるべきである（ClassⅡa Level B，表26）．さらに外
科手術ローリスク例と比較しても，脊髄神経障害の発生
率が低く，生活の質も保たれやすいため，第１選択とす
べきとの意見も多い（ClassⅡb，Level C，表26）．下
行大動脈瘤においてステントグラフトが適応外と考えら
れるものは，「瘤による圧迫症状を呈するもの（食道，
心臓の圧迫等）」，さらに「食道等との交通をもつ，いわ
ゆるenteric fistula症例」，「感染瘤」である494）－496）．また，
喀血を伴う気管支瘻，肺瘻を伴った症例も，よい適応と
はいえないが，これらの症例に対する外科手術成績が不
良であるため，気管支瘻，肺瘻症例にはステントグラフ
トが用いられていることが多い494），495），497）．またenteric 

fistula，感染瘤に関しても，破裂等に伴い，血行動態が
不良な症例では緊急避難策として，ステントグラフトが
使用されていることが多い．マルファン症候群の下行大
動脈病変に対するTEVARは，複数回の外科手術を回避
するという意味での使用に限定される498）－500）． 

④胸腹部大動脈瘤

　腹部主要分枝の再建を必要とする胸腹部大動脈瘤に対
する血管内治療は外科手術困難例，ハイリスク例に適応
される．しかし，腹腔動脈分枝直上，あるいは側副血行
が確保された腹腔動脈を閉鎖するのみでLanding zoneが
確保できる胸腹部大動脈瘤に対するステントグラフト治
療は，下行大動脈瘤と同様に，外科手術と同等と評価さ
れるべきである501），502）．また，腹腔動脈ならびに上腸間
膜動脈，左右腎動脈等の腹部主要分枝へのextra-

anatomical bypassを併用したステントグラフト治療なら
びにBranched stent graft，Fenestrated stent graftを用い
た胸腹部大動脈瘤の治療は，この領域の治療における最
も大きな合併症である脊髄神経障害の発生を低率におさ
えることができるとの報告も多く，慢性期における成績
が不明ながら，外科手術に対する優位性が認められ
る503）－505）．しかし，腹部主要分枝に対するバイパス手
術自体のリスクがさほど低くなく506），全体としては通
常の外科手術治療に優れるとはいえないため，その適応
は外科手術ハイリスク症例となる（ClassⅡb，Level C）．

⑤外傷性大動脈損傷

　外傷性大動脈損傷，特に動脈管索ならびに下行大動脈
に発生する外傷性大動脈損傷に対しては，ステントグラ
フト治療が第一選択となる（ClassⅠ，Level B）．これ
は大動脈損傷を伴う外傷例の大部分が大動脈疾患以外の
合併外傷を伴っており，その状態下で体外循環を用いた
手術を行うリスクが高いこと507），508），ならびに大動脈治
療の後，付随する合併外傷の治療を行うに至るまでの時
間が長いというデメリットが存在するためである．ステ
ントグラフト治療の場合，体外循環を使用せず治療が行
えるというだけではなく，大動脈瘤治療が終了後，速や
かに次の合併外傷の治療に移ることができるため，大動脈
損傷を伴う多発外傷の治療成績は著明に向上した509）－512）．
ただし，現在，我が国において外傷性大動脈損傷に適応
あるいは適したデバイスが存在せず，可及的早期の導入
が望ましい．

⑥胸部大動脈瘤破裂

　胸部下行大動脈瘤破裂に対するTEVARの成績は，外
科手術に比し良好で，TEVARの適応となる部位におい
ては，推奨される治療である455），513），514）（ClassⅡa Level 

C）．しかし，現在の我が国におけるデバイスの流通状
況では破裂に対応できる施設は都心部に限られている．

⑦大動脈解離

　別項．

3 ステントグラフト治療の方法
　胸部大動脈瘤に対するカテーテル・インターベンショ
ン治療（経カテーテル・ステントグラフト内挿術：以下
TEVAR）の要点とステントグラフトを応用した治療方
法を記載する．

①TEVAR

　TEVARの要点は，「ステントグラフトをいかに安全に
目的部位に運び，留置するか」と「いかに良好な
Landing zoneを設定できるか」という2点に集約される．
1）アクセス
　ステントグラフト本体を治療部位（胸部大動脈）まで
運搬するためには，外径20～27 Frのシースカテーテル
が通過する到達経路（アクセスルート）が必要である．
このアクセスは通常大腿動脈を露出し，直接穿刺あるい
はカットダウンにて行うが，大腿動脈からのアプローチ
が不可能な場合は腸骨動脈あるいは大動脈が用いられる
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（約15％程度）．麻酔法については局所麻酔，硬膜外麻酔，
全身麻酔があるが，その優劣に関しては結論が得られて
いない．アクセスルートが極度に屈曲している場合，ガ
イドワイヤーの使用方法が重要となる．一般的には，
stiff wireを用いてアクセスルートを直線化する方法と，
上腕動脈－大腿動脈間にpull through wireを挿入して，
これをガイドにシースカテーテル，デバイスを通過させ
る方法がある．TEVARにおいては，そのカテーテルシー
スのサイズがEVARに比し2～6Fr太いため，大腿動脈
からのアプローチで iliac損傷の機会が多い451），488），515），516）．
動脈解離，腸骨動脈離断等により外科的修復を必要とす
る症例も多く報告され517），518），そのバックアップ体制が
整った環境で治療を施行する必要がある（ClassⅠ，
Level C）．
2）ステントグラフト留置におけるLanding zone
　ステントグラフトにて瘤治療を行うにあたって，最も
重要なことは瘤中枢，末梢におけるLanding zone（正常
径大動脈－ステントグラフト間の接合部分）を確保する
ことである．Landing zoneの壁性状が良好で，直線的か
つ長い方が瘤治療として良好な結果が得られると考えら
れている．それゆえ，良好なLanding zoneを確保するた
めには，重要な大動脈分枝を犠牲にせねばならないこと
もしばしばである501），502），519），520）．ステントグラフトの治

療成績を正確かつ平等に検証するためにはLanding zone

を解剖学的に分類する必要もある．Ishimaruらは，この
Landing zoneを図21のごとく分類し521），これが現在，
世界的にも広く用いられている．
①左鎖骨下動脈cover，腹腔動脈cover
　遠位弓部瘤，ならびに近位下行瘤の治療を行う際には，
意図的に左鎖骨下動脈をcoverすることが多い（Zone2 
Landing）．左鎖骨下動脈をcoverする症例ではその大部
分の症例にて左上肢ならびに脳の虚血症状を伴うことは
ないが，このような症例では脳梗塞，脊髄神経障害の合
併症が多いことも指摘されている519），520）．左鎖骨下動脈
をcoverする必要のある症例では右鎖骨下動脈ならびに
右椎骨動脈の開存状態ならびに左右椎骨動脈が脳底動脈
レベルで交通していることを確認するべきであり，対側
からの回り込み，あるいは同側からの後交通枝を通って
の血流が認められない症例，さらに左鎖骨下動脈が冠動
脈バイパスのドナー血管となっている症例においては，
左鎖骨下動脈へのバイパスが必須と考えられる．
　胸腹部大動脈瘤（Crawford extentⅠ＆Ⅴ）ならびに下
位下行大動脈瘤症例において，そのLanding部分を確保
するために腹腔動脈を意図的に閉鎖しなければならない
症例が存在する．大部分の症例において，腹腔動脈はそ
の血流が上腸間膜動脈を経由した側副血行で灌流される
ため腹部臓器・消化管血流に支障を来たすことは少ない
が，左鎖骨下動脈coverと同様，脊髄神経障害の発生率
が上昇するとの報告が多い501），502）．さらに，腹部臓器な
らびに消化管への灌流がもっぱら上腸間膜動脈を介する
ことになるため，上腸間膜動脈の流量が上昇する結果と
なり，それに伴う上腸間膜動脈のトラブル（解離等）発
生が懸念される．
②広範囲肋間動脈cover
　脊髄神経障害と密接に関連する．合併症の項に記載す
る．
3）ステントグラフト後拡張
　ステントグラフト移植後，そのLanding zoneのステン
トグラフト接合を良好なものとするため，バルーン等に
て後拡張する場合が多い．これはエンドリーク発生を防
止する目的で行われるが，反対にバルーンが血流によっ
て流され，graft migrationの原因になることもある．Tri-

lobe balloon（W.L.Gore&Associates, Inc.）はカテーテル
先端に3つの独立したバルーンを設けることにより，そ
の拡張にて大動脈を完全には閉塞せずバルーン拡張がで
きる．このTri-lobe balloon以外のバルーンにて後拡張
する際には，何らかの血流コントロールを行ってバルー
ン拡張を行うことが多い．また，この血流コントロール
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図21　胸部ステントグラフトの大動脈Landing部の解剖学的分類

Zone 0：上行大動脈から腕頭動脈分岐部まで
Zone 1：腕頭動脈分岐末梢から左総頚動脈分岐部まで
Zone 2：左総頚動脈分岐末梢から左鎖骨下動脈分岐部まで
Zone 3：左鎖骨下動脈分岐末梢からTh４上縁まで
Zone 4：Th4以下
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はデバイス留置の際に，血流によって影響を受けやすい
ステントグラフトの正確な留置にも役立つ462），522），523）．
（1）薬物的降圧，（2）ATP等による薬物的心停止，（3）
rapid pacing,（4）（上）下大静脈occulusion等があるが，
バルーン拡張部を通る血流が少ない方がバルーンの受け
る抵抗が少ないゆえ，（2）～（4）が理論上，正当化される．
4）デバイス
①企業製造デバイス
　2010年12月現在，我が国においては胸部大動脈瘤治
療用のデバイスとしてTAG®（W.L.Gore&Associates, 

Inc.）とTalent®（Medtronic社）の2種に薬事承認が得
られ，使用されている．それぞれのデバイスに関しては，
その利点・欠点が既に多く報告されているが，その欠点
を改良した後継機種が漸次導入（C-TAG, Valiant）され
る予定である．
　2010年12月現在，我が国の薬事承認を得るため，胸
部領域の治験中ならびに承認申請中のデバイスはTX2
（Cook, Inc.），Najuta（KAWASUMI Laboratories, Inc.），
CL-0201（JUNKEN MEDICAL）である．Najutaは，弓
部分枝対応のため fenestrationが設けられたデバイスで
ある．CL-0201は後述のオープンステントグラフト法に
使用される．

②ハイブリッド治療

　ステントグラフトが接合するLanding zoneの確保のた
めにやむなく閉鎖することになる弓部主要分枝ならびに
腹部主要分枝に対しては，非解剖学的な経路でバイパス
血行再建を施行した後，ステントグラフトを挿入する方
法が多く報告されている465）－470），524）－526）．ステントグラ
フト移植にて閉鎖される（debranching）予定の分枝に
対するドナー血流をどの動脈より得るかに違いがある
が，これが上行大動脈，腹部大動脈，腸骨動脈等の場合
は同部からのデバイス挿入も可能となる．下記オープン
ステントグラフト法を含め，図22にて概説する．
　バイパス併用のステントグラフト治療は，体外循環非
使用下に動脈瘤治療ができるため，手術侵襲が低く，

ICU滞在期間，在院日数を含めたQOL向上に貢献して
いる．しかし，弓部領域においては死亡率，脳合併症の
発生率において通常外科手術と顕著な違いはない．脳合
併症の大部分は strokeで，またその大部分が塞栓である．
弓部領域におけるワイヤー，カテーテル操作が原因と考
えられる．一方，胸腹部領域においては，最も懸念され
るparaplegiaの 発 生 率 が 低 値 と の 報 告 が 多 く，
Fenestrated graft，Branched graftを用いた同領域の治療
とともに注目される503）－505），527），528）． 

③オープンステントグラフト法

　我が国においては，弓部大動脈手術の際に下行大動脈
縫合（末梢側吻合）をステントグラフトによる固定によ
って代用するopen stent-graft法（ステントグラフトの中
枢端は，大動脈あるいは分枝付き人工血管と縫合する：
図22g）が普及している．用いるデバイス（ステントグ
ラフト）は，外科手術に用いるNon-shieldの人工血管に
Z stent（多くはGianturco stent）を縫合した自作のもの
が中心であるが，上記治験中のデバイスや海外にて使用
実績のある企業製造デバイスもあり，早期の薬事承認が
待たれる．本法は体外循環を用いるために，低侵襲治療
というわけではないが，下行大動脈の吻合を簡略化する
ことにより，体外循環時間を短縮し，左開胸を伴わず，
反回・横隔神経損傷を回避できる．また，人工血管移植
範囲を広範囲に設定できる利点がある．また大動脈解離
に適応する際には，残存解離腔の予後が良好であること
も報告されている476），478）．一方では，通常手術に比して
脊髄神経障害の発生率が高いとの報告も多い333），529）．

4 ステントグラフト治療の成績と合併
症，その対策

①成績

1）初期治療成績
　胸部大動脈瘤に対するステントグラフト治療の初期な
らびに中間期の治療成績を表27に示す．ただし，報告
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表27　真性大動脈瘤に対する血管内治療の急性期ならびに慢性期の治療成績
急性期 慢性期

死亡率 合併症
survival Re-intervention rate

1 3 5 1 3 5

TAA

elective 5％
（1.5～10.4％）

脳障害 3～5％
脊髄神経障害 0～5％
呼吸不全 3～8％
腎不全 2～5％
動脈損傷・出血・合併症 2～6％
エンドリーク 4～15％

80～95％ 67～90％ 50～87％ 5～17％ 10％ 14～23％
emergent 12％

（3.8～40.9％）
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図22　胸部ステントグラフト・ハイブリッド手術

a：左総頚－左鎖骨下動脈バイパス＋TEVAR（1 debranch＋TEVAR）
b：右腋窩－左総頚・左腋窩動脈バイパス＋TEVAR（2 debranch＋TEVAR）大腿動脈ならびに右腋
窩動脈，左鎖骨下動脈，左総頚動脈より送血を施行し，弓部大動脈を腕頭動脈と左総頚動脈と
の間でopen．

c：左総頚－左総頚・左鎖骨下動脈バイパス＋TEVAR（2 debranch＋TEVAR）
d：上行大動脈－左総頚・左腋窩動脈バイパス＋TEVAR（2 debranch＋TEVAR）
e：上行大動脈－腕頭・左総頚・左腋窩動脈バイパス＋TEVAR（3 debranch＋TEVAR）
f ：腸骨－腹腔・上腸間膜・左右腎動脈バイパス＋TEVAR
g：オープンステントグラフト法（上行・弓部手術を伴う）
上行大動脈と弓部分枝は4分枝付き人工血管にて再建．下行大動脈には末梢側のみステントを
固定したステントグラフトを挿入し，上行の人工血管と下行に挿入したステントグラフトを，
弓部大動脈にて縫合する

a b f

c d

e g
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された症例には多くの手術不能例やハイリスク例が含ま
れており，これが治療成績に関して負のバイアスを作っ
ているものと考えられる530）．初期エンドリークは8～
26％に発生する（後記参照）．胸部大動脈瘤に対する
TEVARの急性期死亡率は概ね5％（2～10％）で，死亡
に関するRisk factorは typeⅠ，Ⅲエンドリークの残
存，周術期心筋梗塞，神経学的合併症の発生とされてい
る451），488）－493），511），531）．有害事象としては，脳梗塞2.5～5
％，脊髄神経障害0～5％（後記参照），呼吸器合併症3
～8％，腎障害2～5％，アクセストラブル2～6％，逆
行性大動脈解離1％と報告されている451），481）－493），515），516）．
　我が国における初期治療成績として，日本ステントグ
ラフト実施基準管理委員会の胸部症例・追跡調査結果を
表28にまとめた．
2）中間期成績
　胸部大動脈瘤に対するステントグラフト治療後の生存
率は40～87％ /5年程度で，外科手術治療と大差はな
い532）－534）．また，動脈瘤関連死亡は3～17％ /5年とさ
れる．瘤拡大回避率は術後3～5年の中期で80～90％で，
破裂予防率は95～98％とされている532）－534）．Secondary 

intervention率は3～10％ /5年と報告されており535）－538），
外科手術のそれと大差ない．ステントグラフト術後に外
科手術へ変更される率（conversion rate）も，1～2％ /1
～5年程度である．
　慢性期のエンドリークに関しては後述する．

②合併症

1）エンドリーク（endoleak）について
　エンドリークは大動脈瘤に対するステントグラフト治
療における最大の問題であり，手術治療においては全く
なかった概念の合併症である．エンドリークとは，ステ
ントグラフト内挿後に，何らかの原因により大動脈瘤内
の血栓化が十分に得られないか，あるいは瘤壁に血圧の
かかる状態が継続する現象で，その発生原因より type

Ⅰ～Ⅴに分類されている（図23）．TypeⅡおよびType

Ⅳは予後に大きな影響をもたらさないとの報告が多い．
しかしTypeⅠおよびTypeⅢは明らかに予後不良であ
り，これらのエンドリークについては適切な処置が必要
とされる．TypeⅤはendotensionとも呼ばれているが，
胸部領域ではほとんど報告がない．
　胸部大動脈瘤治療急性期のエンドリークは8～26％に
みられ，TypeⅠが中心である534）－540）．急性期のエンド
リークは約半数が経過観察で自然消退する．Re-

interventionが必要と考えられる拡大例はその20～37％
である535）－538）．遠隔期における新たなエンドリークの
発生は，胸部で3～6.5％ /術後2～3年と高く，大部分
が typeⅠである534），535），537），540）．本法施行後の経過観察が
必須であることの根拠となっている．これらエンドリー
クに対する re-interventionの大部分は追加のステントグ
ラフト治療で約80％にエンドリークの消失を得る．
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表28　ステントグラフト実施基準管理委員会　胸部症例追跡調査まとめ（2010年12月時点）
追跡症例背景（例数）

症例 688
男/女 534/154
年齢 72.8±9.1歳（18歳～96歳）

診断名

胸部大動脈瘤 586
真性瘤 523
（弓部：49　下行：464　胸腹部：10）
仮性瘤 63
（弓部：4　下行：58　胸腹部：1）
大動脈解離 102
　A型解離 15
　B型解離 87
麻酔とシース挿入部位

麻酔法

全身麻酔 642 （93.3％）
硬膜外麻酔 20 （2.9％）
局所麻酔 22 （3.2％）
その他 4 （0.6％）

シース挿入
胸部大動脈註1） 7 （1.0％）
腹部・腸骨動脈註2） 154 （22.4％）
大腿動脈 527 （76.6％）

ガイドワイヤー Pull-through 137 （19.9％）
註1）人工血管使用：4
註2）人工血管使用：13

術直後成績
透視時間註3） 31.8±19.6分

有害事象

グラフト移動 6 （0.9％）
出血（要輸血） 57 （8.3％） 
血管損傷 41 （6.0％）
　胸部大動脈 4
　上腕動脈 2
　右鎖骨下動脈 1
　腸骨動脈 30
　大腿動脈 4
動脈狭窄・閉塞 16 （2.3％）
　弓部分枝動脈 5
　腎動脈 3
　腸骨­大腿動脈 7
　バイパス血管 1
瘤破裂 0 （0.0％）
機器不具合 0 （0.0％）
死亡（術中）註4） 1 （0.2％）

註3）解析症例数：473
註4）SMA閉塞（開胸術下シース抜去時動脈解離）
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Open conversionは1％以下 /2～3年とまれである．
2）脊髄神経麻痺
　ステントグラフト治療においては，広範囲の肋間動脈
の意図的な閉鎖が行われる．脊髄神経障害の発生に関す
るRisk factorは，（1）広範囲の肋間動脈閉塞，（2）腹部
大動脈瘤手術の既往（ならびに内腸骨動脈の閉鎖），（3）
左鎖骨下動脈のcover，とされる．これらの条件が重な
る症例ではspinal drainageを含めた予防措置が必須と考
えられる．

5 胸部大動脈瘤に対する血管内治療に
おける問題点と将来展望

①デバイス

　2010年9月現在，我が国では胸部大動脈に使用できる
ステントグラフトはTAG®（W.L.Gore&Associates, Inc.）
とTalent®（Medtronic社）の2種類が薬事承認されている．

しかし，本ガイドラインでもClassⅠとされる外傷性大
動脈損傷，腹部臓器・下半身の虚血を伴うスタンフォー
ドB型大動脈解離等に対しては，上記2種のステントグ
ラフトは「原則禁忌」とされており，実際にも不向きで
ある451），488），515），516）．厚生労働省（PMDA）の早急な対応
が望まれる．今後の胸部大動脈疾患領域におけるデバイ
スの方向性は（1）Low Profile，（2）Branch付き，あるい
はFenestrated typeで弓部分枝あるいは腹部主要分枝へ
の対応が準備されたデバイス，（3）屈曲対応に優れたデ
バイス，である．

②施設・術者基準

　患者に安全かつ質の高い医療を提供するためには，カ
テーテル・インターベンション治療の技術のみならず，
大動脈疾患に関する知識と外科手術を含めた治療経験
（特にバックアップ体制）が必須である．日本ステント
グラフト実施基準管理委員会（http://stentgraft.jp/）が施
設基準，実施医基準，指導医基準を設定し，安全な普及
に努めている．

③�確認されるべき治療効果ならびに慢性期耐久性
と安全性

　我が国においても使用デバイスが均一化すれば，外科
治療，降圧治療等との比較 randomized試験も可能とな
る．結果，種々の胸部大動脈疾患における適応に関する
エビデンスが得られるようになり，各症例に対するベス
トの治療を選択しやすくなる．さらに，慢性期における
本医療の耐久性ならびに安全性は必ず検証される必要が
ある．それはステントグラフト治療が，その破綻に伴い，
生命に直結する危険があるからというだけではなく，カ
テーテル治療全盛時代における新規カテーテル治療の見
本となるべき立場ゆえでもある．前述した日本ステント
グラフト実施基準管理委員会は，全症例を対象として5
年間の長期にわたる追跡調査を行っており，その結果を
実施施設に逐次フィードバックするとともに，ホームペ
ージを介して一般公開している．このような治療効果な
らびに慢性的耐久性，安全性の検証は，今後の大動脈疾
患治療全体の質の向上に寄与するばかりではなく，循環
器医療全体の質の向上に寄与するものと思われる．

6 まとめ
　胸部大動脈瘤に対するカテーテル・インターベンショ
ン（ステントグラフト）治療は，下行大動脈瘤，外傷性
大動脈損傷の分野で治療の第一選択と考えられる．弓部
大動脈瘤，胸腹部大動脈瘤に関しては，extra-anatomical 
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図23　エンドリーク

TypeⅠ：ステントグラフトと宿主大動脈との接合不全に基づ
いたleakで，perigraft leakとも呼ばれる．

TypeⅡ：大動脈瘤側枝からの逆流に伴うleakで，side branch 
Endoleakとも呼ばれる．

TypeⅢ：ステントグラフト－ステントグラフト間の接合部，
あるいはステントグラフトのグラフト損傷等に伴
うleakでconnection leakあるいはfabric leakとも呼
ばれる．

TypeⅣ：ステントグラフトのporosityからのleakでporosity 
leakとも呼ばれる．

TypeⅤ：画像診断上，明らかなEndoleakは指摘できないが，
徐々に拡大傾向をきたすもので，Endotensionとも
呼ばれる．

Ⅰ

Ⅳ
Ⅲ

Ⅱ
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bypassとTEVAR（ステントグラフト治療）を組み合わ
せたハイブリッド手術が外科手術ハイリスク症例に適応
となる．今後，これらの領域のデバイス開発が進めば，
その領域の治療における優先順位が変わってくる可能性
が高い．しかし，大動脈瘤に対するカテーテル治療は未
だその歴史も浅く，治療後慢性期における安全性が確保
されているわけではなく，これらも同時に，検証してい
く必要がある．

3 腹部大動脈瘤（腹部大動脈瘤
に対するステントグラフト治
療における推奨：表29）

1 はじめに
　ステントグラフト術は，1991年のParodiらによる論
文により世界的注目を浴びた446）．その後の研究により，
グラフトは全長ステントでサポートされている方が脚閉
塞が少ないこと，bifurcation型のほうが type Ibエンドリ
ークが少なく，長期成績も良いことがわかり，様々な
deviceが開発された541）．そして近年の臨床経験から，
腹部大動脈瘤ステントグラフト治療（EVAR）はopen 

surgical repair（OSR）より安全かつ低侵襲な治療であ
ることが評価されている542）．我が国においても2007年
4月から企業製作のステントグラフトが保険収載され，
現在急速に普及しつつある．

2 EVARの手術適応

①治療の適応

　SVS practice guidelines（以下SVSガイドライン）543）の

動脈瘤の大きさの治療指針としてはUKSAT（United 

Kingdom Small Aneurysm Trial）221）やADAM（Aneurysm 

Detection and Management）trial224）の結果をふまえて，
最大短径55mm以上の紡錘状瘤や症候性動脈瘤に対して
は手術を行い，40mmから54mm以下の動脈瘤は経過観
察を推奨している．嚢状瘤の治療に関してはいまだ論議
がわかれるところである．ACC/AHA2005のガイドライ
ン31）においても無症候性の腎動脈下AAAの場合は
55mm以上を治療適応としており，40～55mmのAAA

については6か月から12か月ごとの経過観察としてい
る．また傍腎動脈あるいはCrawfordⅣ型の胸腹部大動
脈瘤については55～60mm以上を治療適応としている．
EVARの短期成績が手術よりも良好であること，また
EVAR時のAAAのサイズが大きいとその後の typeⅠエ
ンドリーク，migration，open conversionの率が高く544），545），
ひいては生存率が低いという報告があり，54mm以下の
小さなAAAに早期にEVARを行う方がよいという意見
もあった546），547）．一方で大きなAAAの方が解剖学的に
EVARに不向きな例が多いこと，高齢者や合併症の多い
例が多く含まれておりサイズだけの問題ではないという
指摘がある548）．現在，小さなAAAを対象に早期EVAR

群と経過観察，拡大後EVAR群に分けたCAESAR

（Comparison of surveillance vs Aortic Endografting for 

Small Aneurysm Repair）trial549）やPIVOTAL（Positive 

Impact of endoVascular Options for Treating Aneurysm 

earLy）trial550）が行われている．近年，PIVOTAL trialの
3年経過（平均観察期間20±12か月）の結果が発表さ
れた．EVARの手術死亡は0.6％と低かったにもかかわ
らず，拡大後にEVARを行った群との間で死亡率，大動
脈関連死において差を認めなかった．これにより50mm

未満のAAAに対して早期にEVARを行うことの短期的

61

表29　腹部大動脈瘤に対するステントグラフト治療
Class Ⅰ
　1． 解剖学的条件のうち中枢neckの条件を満たした場合の適応 （Level A）
　2． 外科手術チームのバックアップ （Level C）
　3． DSA機能を有するレントゲン透視装置のある部屋での施行 （Level C）
　4． ステントグラフト内挿術後慢性期の生涯に渡る経過観察 （Level C）
　5． 最大短径　男性55mm以上，女性50mm以上のAAAに対する適応 （Level A）
Class Ⅱa
　1． 外科手術ハイリスク症例に対する適応（解剖学的適応のある場合） （Level C）
Class Ⅱb
　1． 小径動脈瘤（AAA 40mm以上50mm未満）に対する適応 （Level B）
　2． 緊急，破裂症例に対する適応 （Level C）
　3． 解剖学的適応のうち中枢neck以外を満たさない場合の適応 （Level B）
　4． 内腸骨動脈のうち一方の順行性血流の温存 （Level C）

Class Ⅲ
　1． 感染性動脈瘤に対する適応 （Level B）
　2． 解剖学的適応のうち中枢neckの条件を満たさない場合の適応 （Level A）
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な優位性は否定された551）．つまり，現時点ではEVAR

が低侵襲であるからという理由で小さなAAAを治療し
ていいというわけではなく，その治療対象はOSRと同
じサイズからということになる（ClassⅡa Level B）． 

②解剖学的適応

　EVARはすべてのAAA患者に行えるわけではなく，
一定の解剖学的条件を満たす必要がある．現在，我が国
で はCook社Zenith®，Gore社Excluder®，Endologix社
Powerlink®，Medtronic社Talent AAA®の4種類のdevice

が使用可能である（表30，図24）．解剖学的適応は各
deviceにより違いがあるため詳細はそれぞれの取り扱い
説明書（IFU）を参照すべきであるが，その適応につい
ては簡単にいえば，（1）proximal neckの長さが長く
（15mm以上，Talentは10mm以上）で比較的まっすぐ（60

度以下）かつ直径が28mm以下（Zenith Flex，Talentは
32mm以下），（2）アクセスルートとして腸骨動脈が太く
（6～7mm以上），極端な屈曲蛇行，石灰化が見られない，
（3）distal neckが10mm以上，ということになる．Zenith

は suprarenalステントがあるため腎動脈上の屈曲につい
ても制限があり（45°以下），Powerlinkはunibodyのため
大動脈と腸骨動脈の角度に制限がある（90°以下）．
EVARを行うにあたってはまず，造影CTでこれらの条
件に適しているかどうかをチェックする．この適応基準
を逸脱することは当然可能であるが，これまでの経験か
ら適応症例を選択することにより短期・長期の成績とも
向上することが判明しているので，この解剖学的基準は
遵守すべきであろう552）－556）．特に中枢neckの長さ，性
状は留置後の成績に強く影響を及ぼすため適応を遵守す
べきである545），553），554）（ClassⅠ，Level A）．
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表30　各デバイスの解剖学的要件
Zenith(Cook) Excluder(Gore) Powerlink(Endologix) TALENT(Medtronic)

グラフト素材 ポリエステル ePTFE ePTFE ポリエステル
ステント素材 ステンレススチール ナイチノール コバルトクロム ナイチノール
中枢ネック角 Suprarenal45° ≧ N/A N/A N/A

Infrarenal60° ≧ Infrarenal60° ≧ Infrarenal60° ≧ Infrarenal60° ≧
中枢ネック径 18～32mm（外径） 19～26mm（内径） 18～26mm（内径） 18～32mm（外径）
中枢ネック長 15mm≦ 15mm≦ 15mm≦ 10mm≦

大動脈/腸骨動脈角 N/A N/A 90° ≧ N/A
末梢留置血管径 7.5～20mm（外径） 8～18.5mm（内径） 10～14mm（内径） 8～22mm（外径）
アクセス血管径 7.5mm≦（外径） 6.8mm≦（内径） 7.0mm≦（内径） 8.0mm≦（外径）
同側シース 18・20Fr 18Fr 21Fr 22・24Fr
対側シース 14・16Fr 12（18）Fr 9Fr 18・20Fr

図24　我が国で使用可能なAAA用市販device

腎動脈上固定
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③全身的適応

　我が国において現時点では，AAA治療の第一選択は
OSRであり，EVARの保険適応はOSRが困難なhigh 

risk症例に限られており，添付文書にその旨は明記され
ている．high risk症例としては高齢，心肺合併症，開腹
手術の既往，高度肥満患者等が含まれると思われるが，
明確な基準がないのが現状である．これは，我が国にお
けるステントグラフト承認の時点でのAAAのOSRの成
績が良好であること，EVARの長期成績が不明であった
ことに起因すると思われる．同様の理由でACC/AHA 

2005ガイドラインでもAAA55mm以上 low or average 

risk症例はOSRが推奨されている．
　しかし，一方でEVARのOSRに対する優位性が示さ
れたのは両方に適応のある通常 risk患者であり，high 

risk症例に対するEVARは数々の試験の結果でその有効
性は明らかではない557）．したがって，high risk症例に
対するEVARはSVSガイドラインでは推奨されるべき
ものとしては扱われていない．
7.3.2.4　その他の適応
　一般的には破裂等の緊急手術も適応から除外される．
ACC/AHA 2005ガイドラインでも破裂症例はただちに
OSRが推奨されている．しかし，SVSガイドラインで
は緊急手術の際にも解剖学的適応があればEVARを考慮
すべきであるとしている．その他，添付文書には後述す
るように特殊なAAAは除外されている．

3 EVARの成績

①初期・中期成績

　EVARはEUROSTAR（European Collaborators on 

Stent/graft techniques for aortic aneurysm repair）データ
ベースによる2002年の報告でその有用性，安全性が示
唆 さ れ た558）．EVARを 施 行 し た 患 者3,075人 を
retrospectiveに全身状態良好でOSRにも耐え得る患者
2,525人をA群，全身状態が悪くOSRに不向きな患者
399人をB群，全身麻酔に耐えられないが治療が必要で
ある患者151人をC群に分類し，検討した．術後30日
以内の死亡（術死）はA群で2.0％，B群で4.8％，C群
で5.3％であった558）．その後，英国で行われたEVAR

（Endovascular aneurysm repair）trial 1542），オランダで
行 わ れ たDREAM（Dutch Endovascular Aneurysm 

Management）trial 411）によりEVARの初期，中期成績が
良好であることが示された．この2つの臨床試験は解剖
学的にOSRにもEVARにも適した重度の全身疾患のな

い患者を対象にしたRandomized controlled study（RCT）
であった．
　EVAR trial 1542）では，60歳以上で短径55mm以上の
AAAを有し，かつ全身状態良好な患者1,082人を対象に
EVAR群543人，OSR群539人に割り付け，施行された．
使用されたdeviceの多くは現行で使用されている第二世
代のステントグラフトであった．EVAR trial 1では，術
死はEVAR群が1.7％で，OSR群4.8％と比して約1/3に
減少した．さらに動脈瘤関連死はEVAR群が3.5％，
OSR群は6.3％と統計学的有意差をもってEVAR群で減
少することが証明された．また，術後追跡調査では，4
年間の全死因死亡率に関してはEVAR群とOSR群で差
は認められなかった．
　DREAM trial 411）においてもEVAR trial 1とほぼ同様に
短径50mm以上のAAA患者345人を対象にEVAR群171
人，OSR群174人に割り付け行われた．術死はEVAR群
で1.2％，OSR群で4.6％，動脈瘤関連死はEVAR群で
4.7％，OSR群で9.8％でありいずれも統計学的有意差を
もってEVAR群が良好であった．
　これらのRCTでは術後の re-interventionはいずれも
EVAR群がOSR群に比較し明らかに多いものの，4年後
でも動脈瘤関連死はEVAR群で低かった点において非常
に意義のある結果であった．New York州の2002年，
1,600件の治療成績559）（EVAR 0.8％vs.OSR 4.2％）や
Nationalwide Inpatient Sample（NIS）の2002年のデー
タベース560）（EVAR 2,565件1.3％vs.OSR 4,607件3.8％）
でもEVARにおける手術死亡の低さが報告された．さら
に45,000件のMedicare患者の治療（EVAR 1.2％vs.OSR 

4.8％）でもEVARにおいて手術死亡が低く，特に高齢
になるほど顕著であった（80～84歳 EVAR 1.6％vs.

OSR 7.2％，85歳以上 EVAR 2.7％vs.OSR 11.2％）413）．
　米国で行われたOVER（Outcomes following endovascular 

vs open repair of abdominal aortic aneurysm）trialでは6
年間の追跡調査を行う予定で，短径50mm以上のAAA，
短径30mm以上の腸骨動脈瘤，短径45mm以上のAAA

で半年に7mm以上のあるいは1年で10mm以上増大傾
向にあるもの，嚢状瘤のいずれかを有する881人の対象
群をEVAR群444人，開腹群437人に割り付けした561）．
術死はEVAR群で0.5％，開腹群3.0％と有意差をもって
EVAR群が良好であった．しかし2年間での死亡率には
有意差を認めなかった．
　また，低侵襲性という点においてはEVAR群が術中出
血量，ICU滞在日数，在院日数，自宅への退院等の項目
で優れていた561），562）．特にOSRにおいては社会復帰ま
での回復に時間を要し，この点でもEVARは優位性が証
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明されたこととなった．

②長期成績

　OSRは長期にわたりその有用性，耐久性が知られて
いるが，EVARではいまだ長期成績は確立されていない．
しかし，様々な単一施設での長期成績は報告されており，
その有効性を報告している562），563）．
　2010年4月にはEVAR trial 1の最大8年間でのフォロ
ーアップの結果が報告された564）．これよるとEVAR群
626例，OSR群626例で，全死因死亡4年目以降の動脈
瘤関連死には両群で有意差を認めなかった．グラフト関
連合併症や re-interventionはEVAR群において有意に高
かった．同様にDREAM trialにおいてもEVAR群173例，
OSR群178例で6年間の追跡調査では死亡率に2群間の
有意差を認めなかった565）．長期的にもEVARの有効性
は証明されたものの re-intervention率という点において
OSRの方が安定している結果となった．ただし，EVAR

後に必要な re-interventionの大多数はカテーテルによる
低侵襲治療が可能であるので re-interventionを要したか
らといってEVARが不成功であったことにはならない．
また，今後はデバイスの改良等によりEVARの re-

intervention率は改善する可能性があると考えられる．

③high risk患者に対するEVAR

　EVAR trial 1では全身状態が良好な患者に対してのそ
の有効性が示された．その低侵襲の手技をもってすれば
全身状態が悪くOSRに適さない，いわゆるhigh risk患
者に対してこそ，EVARはよりよい成績が得られると予
測されていた．そこで行われたのがEVAR trial 2557）で
ある．これは従来のOSRを行えない全身状態不良の患
者（60歳以上で55mm以上の動脈瘤をもち，症候性心
不全，弁膜症，COPD，慢性腎不全等を少なくとも1つ
以上合併している患者）338人を対象にEVAR群166人，
経過観察群（内科的治療）172人に割り付けし，EVAR 

1 trialと同様4年の術後追跡調査を行った．全死因死亡
率，動脈瘤関連死等をendpointとしたRCTであり，介
入することにより死亡率が減少するかを調べた研究であ
った．良好な結果が予測されたが，全死因死亡率，動脈
関連死ともに経過観察群と有意差のない結果であった．
ただしこの研究では術死が9％と非常に高かったので
EVARの優位性が証明されなかったがdeviceや技術の進
歩した現在は違った結果になると思われる．さらに，非
介入群に割りつけられた患者の多くがその後EVARある
いはOSRを受けたにもかかわらず ITT（intention to 

treat）解析を行ったために非介入群として扱われたので，

EVARの意義が過小評価されていることを忘れてはなら
ない．2010年4月にEVAR trial同様にEVAR trial 2の長
期成績が発表となった566）．この結果では，全死因死亡
は両群で変わらないものの，high risk群にはEVARを行
った方が介入しない群よりも動脈瘤関連死が有意に少な
いことがわかった．
　EVARにおけるdeviceの改良も進みさらに低侵襲で
かつ安全な治療となり，その後の解析では合併症を多
くもつ患者に対しても安全性および有用性が証明され
つつある115），567）－570）．米国ではFDA（US Food and Drug 

Administration）の指示のもとdeviceの市販後調査が義
務づけられている．その中の5つのdevice（AnCure，
AneuRx，Excluder，Zenith，PowerLink）trialからhigh 

risk症例を抽出して得られた報告では，術後30日以内の
死亡ではEVAR群が2.9％，OSR群が5.1％であり有意差
を認めたが，動脈瘤関連死回避率は4年間でEVAR群が
96％，OSR群が95％であり有意差は認めない結果であ
った．最近は手術リスクを予想する方法も報告されてい
るが571），現時点では症例に応じて個々に判断すべきと
思われる．

4 我が国におけるEVARの現状と成績
　我が国における企業製ステント導入以前から各病院に
おいて独自に腹部ステントグラフトは行われていたが，
Zenithで臨床治験が行われた．その97例の成績では全
例で目的部位への留置に成功し，初期成功は typeⅠエ
ンドリークの1例を除き99％であった．1年後10例でエ
ンドリークを認めたが9例は typeⅡであった．この結果
および欧米でのデータをもとに我が国では2006年7月
にZenithが承認された．続いてExcluder，Powerlinkが
承認となって以来，EVARは年々増加傾向にある．先の
日本血管外科学会の統計ではAAA治療においてEVAR

は2006年には約2.7％に過ぎなかったが，2007年で10.7
％，2008年の統計では24.1％まで上昇しており，今後
もEVARを行う症例が増えていくものと思われる．
　我が国では2006年にステントグラフト治療が保険償
還されて以来，多施設間での追跡調査をweb上で行って
いる．2006年12月，関連11学会は，我が国における企
業製ステントグラフトの使用にあたり，「ステントグラ
フト実施基準管理委員会」を設置し，EVARが安全に普
及することを目的として「腹部ステントグラフト実施基
準」を制定した．この基準では，施設基準の設備，人員
として大血管手術が可能な体制をもち，また手術実績と
して，腹部大動脈瘤10例を含む血管外科手術や血管内
治療を年間30例以上施行していることを定めている．
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また実施医師となるには基礎経験として腸骨動脈領域の
血管内治療を，術者として5例および第一助手として15
例（合計20例）以上経験していることまたは腹部大動脈・
腸骨動脈瘤の治療（手術あるいはステントグラフト内挿
術）を10例以上経験していることが求められている．
さらに規定の基礎経験ならびに使用するdeviceの講習会
に参加することが義務づけられている．そのうえで最低
2例の指導医師の実地指導を受け，合計10例までの計測
およびdeviceの治療戦略について指導医師のレビューを
受けることが必要である．それぞれの基準の証明書を取
得するためには，ステントグラフト実施基準委員会の
website（http://stentgraft.jp/）に掲載された書類の準備
を行い，所定の手続きを行う必要がある．
　また，ステントグラフト治療を行った症例は追跡調査
（https://www.akademi.jp/stent/）へ登録するようになっ
ており，現在登録されたEVAR件数は7,000件を超えた．
昨年，2006年7月1日から2008年6月30日までの2年間
での第一期追跡調査の結果が発表された．登録された
EVAR施行例1,743例の解析を行った．術直後の成績で
は術中死は0％，有害事象は輸血を要した出血が一番高
く3.2％であった．初期成績では全在院死は0.5％であり，
エンドリークがそれぞれ，typeⅠ：1.0％，typeⅡ：11.4
％，typeⅢ：0.6％，typeⅣ：0.1％であった．術後6か
月の成績でも同様で有害事象は少なく，動脈瘤関連死は
0.2 ％ で あ っ た（https://www.akademi.jp/stent/tyousa_

kekka.pdf参照）．

5 EVARの実際

①術前評価

　AAA患者は高齢で他の動脈硬化性疾患を合併してい
る可能性が高い．ためOSRを行う際は術前の心評価が
問題となってくる．しかし，EVARは大動脈遮断もなく
血行動態に大きな影響を与えないゆえ572），ACC/AHA

のガイドラインでは中程度から低手術 risk群として扱っ
てよいとされている31）．したがって４Mets以上の生活
で症状がなければそれ以上の心精査は必要なくEVARを
行ってよい573）．ただし，虚血性心疾患，うっ血性心不全，
糖尿病，腎不全，脳血管障害等の risk factorを複数有す
るような場合は症例に応じて検査，周術期の心拍数コン
トロールが推奨される573）．
　また，術前評価として下肢の脈拍は必ず術前にチェッ
クしておく．AAA患者は下肢の閉塞性動脈硬化症を合
併していることが多く，術前から下肢の脈拍を触知しな
い場合も多い．術後に塞栓症のチェックをするときに術

前の下肢動脈拍動と比較することが重要である．

②準備およびセッティング

　治療はレントゲン透視装置（固定型あるいはポータブ
ル）が配置された手術室あるいは全身麻酔が可能で清潔
度の高い血管造影室で行う．レントゲン透視装置には
DSA機能を有することは必須である．また，シース，
各種カテーテル，ガイドワイヤ（ラジフォーカスタイプ
とstiffワイヤ），touch up用のバルンは最低限必要であ
る．各種deviceにより必要物品は違うため詳細は各々の
取扱説明書を参照のこと．SVSガイドラインではEVAR

は，AAAに対する治療の在院死が3％以下かつopen 

conversionが2％以下の施設で行われるべきと推奨して
いる543）．

③麻酔

　EVARは全身麻酔，硬膜外麻酔，場合によっては局所
麻酔でも施行可能である．EUROSTARのレジストリで
はより麻酔程度が軽いほど低侵襲であることが示唆され
ており574），1997年から2004年までの間のEVARで
3,848例が全身麻酔，1,399例が硬膜外麻酔，310例が局
所麻酔で行われた．局所麻酔は手術時間，ICU滞在時間，
入院期間において全身麻酔例よりも短く，合併症発生率
においても少なかった．硬膜外麻酔においてもその傾向
はあったが著明な差異は認めなかった．同様の報告は他
にもあるが575），576），周術期の死亡率は差を認めないこと
よりEVARの際，硬膜外麻酔，局所麻酔を第一選択とす
ることはあまり推奨されていない．全身麻酔可能例は全
身麻酔が第一選択で全身麻酔が困難なhigh risk症例にお
いて硬膜外麻酔，局所麻酔が考慮されるべきである
（ClassⅡa，Level B）．

④手術手技

　ステントグラフト本体を折りたたんだ状態で治療部位
まで運搬して目的位置でdeployするためには，18～21 
Frのシースカテーテルが通過する到達経路（アクセス
ルート）が必要である．このアクセスは鼠径部に小切開
を加え，大腿動脈を露出して行う．経皮的に穿刺して行
う方法もあり，創の合併症が少ない等の有用性が報告さ
れている577）．しかし，現時点ではその有用性は明らか
ではなく，大腿動脈を露出して行う方が一般的である．
また，大腿動脈からのアクセスが不可能な場合は腸骨動
脈が用いられる．デバイス挿入前にはヘパリンを100単
位 /kg静注して活性凝固時間（ACT）を250～300秒に
延長する．デバイスの挿入は一般的には，stiff wireを用
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いてアクセスルートを直線化して行う．ステントグラフ
トの展開は各デバイスによって異なるためそれぞれのデ
バイスの取扱説明書を熟読する必要がある．ステントグ
ラフトを展開した後に中枢側，末梢側の landing zoneお
よびステントグラフトの接合部にバルンで touch upを加
える．
　造影でステントグラフトの目的位置への留置ができて
いること，エンドリークがないことを確認する．最終造
影で腰動脈の逆流は sac圧が低下したことの証であり，
typeⅡエンドリークは経過観察する．もし，typeⅠ，Ⅲ
のエンドリークを認める場合は touch upの追加，
extensionの追加を行い，可能な限り typeⅠ，Ⅲエンド
リークを残さないようにすることが肝要である．また，
Excluderは留置直後より腹部の拍動が消失するためこれ
もチェックする．最後にシースを抜去して挿入部の動脈
を縫合閉鎖する．挿入部の動脈閉鎖後プロタミンで活性
凝固時間（ACT）を正常域に戻した後に創を閉鎖して
終了である578），579）．

⑤術中処置

　腎動脈狭窄，腸骨動脈狭窄等他の血管疾患を合併する
場合は同時に治療してもよい．SVSガイドラインでも
多くの場合，同時治療による手術時間の延長はあまり問
題とならないため同時治療をすすめている543），580）．また，
AAAが腸骨動脈にも及ぶ場合は内腸骨動脈のコイル塞
栓を行ってステントグラフトの末梢側を外腸骨動脈へ
landingさせる580）－586）．内腸骨動脈瘤がない場合はでき
るだけ中枢側，内腸骨動脈根部にコイル塞栓を行う方が
側副血行路の発達ひいては殿筋跛行の予防上の観点から
有利である．殿筋跛行は一側の内腸骨動脈のコイル塞栓
を行った場合約40％に発生するという報告もあるが大
半は時間経過とともに軽快する586）．また，殿筋跛行は
一側の内腸骨を塞栓した場合12％，両側の場合11％，
インポテンツはそれぞれ9％，13％とあまり変らないと
報告がある583）．また，両側内腸骨動脈をコイル塞栓し
ても虚血性腸炎等の発生はないという報告があるもの
の583），SVSのガイドラインでは一側の内腸骨動脈の順
行性血流は温存する方がよいとされている543）（ClassⅡ
a，LevelB）．

6 EVAR後の合併症
　EVAR後の特有な合併症はエンドリーク，migration，
グラフト閉塞，破裂等があるが，その頻度としては
migration 4.0％，グラフト脚閉塞3.9％，エンドリーク
（typeⅠ 6.8％，typeⅡ 10.3％，typeⅢ 4.2％）といわれ

ている587）．

①エンドリーク（図23）

　ステントグラフト使用に伴う固有の合併症としてエン
ドリークがある．最もよく遭遇する合併症の1つで経過
中4人に1人の割合で遭遇するといわれている588）－591）．
エンドリークは，ステントグラフト留置後に，大動脈瘤
内へ血流のもれがある状態，血栓化が十分に得られない
状態である．主には造影CTにより診断するが，ドプラ
ー超音波も有用である592），593）．その分類は，発生原因よ
り typeⅠ ～ Ⅴに分類される594），595）．TypeⅠはステント
グラフトのattachment siteの leakである．中枢側の type

ⅠAと末梢側の typeⅠBに分けられる．中枢側は type

Ⅰproximal（Ⅰp）末梢側は typeⅠdistal（Ⅰd）と表記
されることもある．さらにAorto-uniiliac（AUI）で起こ
る iliac occluder（plug）のエンドリークは typeⅠCとさ
れる．TypeⅠAエンドリークは瘤の破裂につながるため，
cuffを追加する等して早急に対処すべきである596），597）．
中枢側に追加すべき landing zoneがないときはballoon 

expandableの大口径ステントを追加すると効果的な場合
がある598）．もし，血管内治療でこれを修復することが
できない場合はopen conversionも考慮する．TypeⅠB

エンドリークの場合はステントグラフトを末梢側にのば
すことで対処可能であり，場合によっては外腸骨までの
ばせばよい． 

　TypeⅡエンドリークは，attachment siteとのコミュニ
ケーションを持たない分枝からの leakと定義される．腰
動脈，下腸間膜動脈がその原因となっている588），591）．下
腸間膜動脈からの逆流の方が自然閉鎖が少ないとされ，
瘤拡大の riskとされている599）．治療終了時は約40％で
見られるといわれ，これは sac内の圧が下がった好まし
い状態ともいえる．多くは外来経過観察中に自然消失す
るが，EVAR後1か月の時点で約14％，１年で10％に認
められる．1本の分枝からのシンプルなものを typeⅡA，
2本以上の分枝が関与する複雑なものを typeⅡBと分類
する．通常，瘤径の拡大を認めなければまず経過観察す
る．EVAR症例の9.2％に遠隔期 typeⅡエンドリークを
認め，うち41％（全体の3.8％）に瘤径の拡大を認めた
との報告もある．また，瘤径拡大の予測因子としてエン
ドリークcavityの大きさがあり，cavityが15mm以上の
症例は瘤径拡大の危険があるとしている600）．経過観察
中に瘤径の拡大を伴う場合は破裂の危険もあるため治療
が必要である601）－603）．経動脈的，または直接穿刺
（translumber）してコイル塞栓を行うが604），605），直接穿
刺のほうが効果が高いとされている606）．近年は，経下
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大静脈的なコイル塞栓や606），腹腔鏡による下腸間膜動
脈，腰動脈の結紮術も選択肢の1つである607）．
　TypeⅢエンドリークはグラフトのdefectであり，グラ
フト間の接合部分の leakやoverlap不足に原因があるも
のを typeⅢA，ファブリックの破綻を typeⅢBと定義す
る594）．TypeⅠと同様早急に修復すべきであるが血管内
治療で対処可能である．
　TypeⅣはグラフトからのporosity leakである．通常は
EVAR後30日以内の leakと定義されている594）．経過と
ともに血栓化するのが一般的であるため，経過観察する
のが望ましいと考える．
　TypeⅤのエンドリークは，一般的にendotensionと同
義語であり，明らかなエンドリークを認めないものの瘤
径拡大を来たすものである．かつて初期型のExcluderの
術後は瘤径の拡大を起こす症例が多く，その頻度は約
1/3という報告もあった608），609）．Gore社はこのoriginal 

Excluderに透過性の低い新しいコーティングを施した改
良型を作製して，瘤径の縮小率を25％から64％へと改
善することに成功している610）．TypeⅤエンドリークの
原因としては，様々なメカニズムによる瘤壁への圧負荷
である611），612）．圧が伝達されるメカニズムとしては，グ
ラフト透過性の亢進や画像では明らかにできないマイク
ロリークによるもの等諸説がある．
　問題とすべきエンドリークは，typeⅠ，Ⅲでこれらを
有する場合は予後不良となる．したがって，EVAR終了
時に typeⅠ，Ⅲエンドリークは消失させておくことが
基本であると同時に経過観察中にみられた場合は早期の
治療が望まれる．

②グラフト閉塞

　初期のステントグラフトにおいては約10％程度の割
合でグラフト閉塞がみられた613）．その後グラフトの捻
れや屈曲を防ぐためには全長に渡ったグラフトのステン
トサポートが有用588）ということでステントグラフトの
改良が行われ，現在では比較的まれな合併症となってき
た．術中，血管内超音波（IVUS）の使用が有用である
との報告もある614）．ステントグラフトの脚は径の細い，
石灰化した大動脈分岐部や腸骨動脈，屈曲，閉塞性動脈
硬化症を合併した腸骨動脈等に留置された場合は注意が
必要である．脚の屈曲著明な場合は閉塞予防にステント
をdeployしておくと有効である．閉塞した場合の治療
には血栓除去，血栓溶解や非解剖学的バイパス等が選択
される．

③neckの拡大

　EVAR後の中枢側neckの拡大が見られるという報告
は1.5～16％という頻度で報告がある615）－617）．中枢neck

の拡大はステントグラフトのmigrationや typeⅠエンド
リークと密接な関係がある．中枢neckの拡大は1年では
13％，2年で21％，3年で19％という報告もある618）．ま
た，neck拡 大 は 年 間 平 均0.7±2.1mm/1年，0.9±
1.9mm/2年という報告もあり，長期にわたる経過観察が
必 要 で あ る619）． 近 年 はneckの 拡 大 はmatrix 

metalloproteinases（MMP）に関係され，MMP阻害薬で
あるdoxycyclineの投与でneckの拡大が抑制されるとの
報告もある620）．

④deviceのmigration

　TypeⅠエンドリークの存在はdeviceのmigrationにつ
ながるとされる610）．ステントグラフト中枢側の尾側へ
のmigration，末梢側の頭側へのmigration等がある．
CT，単純写真で評価されるが，その頻度はmigrationの
定義を5mmとするか10mmとするかによって変わって
くる621），622）．また，観察期間によって変わり，24か月以
降で多くなる．その頻度は0から45％まで様々であるが
migration率の高いものは既に市場から撤退している
623），624）．中枢側のmigrationは中枢neck＜15mm，フレ
アneck，neckの角度＞45度，中枢neckの壁在血栓の存在，
過度（20％以上）のoversizing等解剖学的要因が関係し
ている553），623），624）．

⑤EVAR術後のfollow

　EVAR後は上述したような合併症やまた，慢性期での
破裂の報告もある．したがってEVAR後は生涯にわたる
followが必要とされている．我が国のステントグラフト
実施基準管理委員会では術後（退院時），術後1か月，（1
か月の時点でエンドリークを認める場合は術後3か月），
術後6か月，術後1年その後は年に1回の followをすす
めている．

⑥open conversion

　Open conversionについてはEVAR中に起こる急性期
のopen conversionと晩期に起こるものとに分けられる．
急性期のopen conversionはアクセスの問題，バルンに
よるneckの破裂，グラフトmigration，腎動脈閉塞，グ
ラフト血栓，ステントグラフト留置不成功等がその理由
であり，当初は18％もの患者にみられた625），626）．その後
deviceの改良によりその頻度は著明に低下し，EVAR1，
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DREAMにおいては1.8％411），627），2001年から2004年の
Medicare患者のデータベース（45,000人）においては
1.6％であった413）．近年のFDAのpivotal　trialにおいて
は0％（ExcluderおよびZenith）から1.6％（Powerlink）
である628）．
　晩期に起こるopen conversionの多くはエンドリーク
に対する処置である．エンドリークの多くは前述したよ
うに血管内治療で可能であるが，それらがうまくいかず
瘤径の拡大を認める場合はopen conversionの適応とな
る．以前はopen conversionの成績は満足できるもので
はなかった597），616），629）．その原因としてはステントグラ
フトを完全除去することを目的としていたためと思わ
れ，剥離に時間がかかり，結果的には腹部分枝上の遮断
が多かった．その後，ステントグラフトは全部除去しな
いでもよいという方針のもとステントグラフトを残す方
法，部分的に除去する方法が行われてきた630）．その結果，
大動脈遮断を行わない，あるいは腎動脈下遮断のみでの
手術が可能となり，その手術成績は向上してきた630）．
現在の慢性期のopen conversionの基本はステントグラ
フトをすべて除去する必要はなく，不具合のある部分を
治療するということである．したがってエンドリークの
種類によって手術方法は変わってくる．中枢側の type

Ⅰ エンドリークの場合が一番の問題であり，場合によ
り腎動脈上遮断が必要である．特にZenithの場合はその
可能性が高い．また，ステントグラフトの位置に問題が
ない場合は中枢のneckを外側からbandingする方法も報
告されている630），631）．TypeⅡエンドリークの場合はそ
のまま sacをあけて内側からback flowを止血する方法
が有効である．しかしながらステントグラフトがあると
腰動脈の縫合止血が困難な場合があり，その場合は前述
したようにステントグラフトを一部除去したほうが簡単
な場合がある．

⑦MRI

　EVAR後，ステントグラフトに使われているステント
の素材によってMRIの適合性は変わってくる．Zenith

はステンレススチールを使用しているため基本的には
MRI撮影は禁忌である．また，腹部に関しては撮影し
たとしてもアーチファクトにより画質が悪いため撮るメ
リットもない．ただ，推奨されていないものの実際には
頭部等離れた部位ではMRIもアーチファクトなく撮影
可能である．一方，Excluderのステントはナイチノール，
Powerlinkはコバルトクロムでありいずれも非臨床試験
で1.5テスラ以下のMRIでは0.3度以上の温度上昇を認
めないことが確認されており，腹部MRIでもアーチフ

ァクトは最小限に抑えられる．

7 特殊な動脈瘤
　ステントグラフトの添付文書には安全性および有効性
について評価されていないという理由により以下の疾患
については原則禁忌となっている（特に必要とする場合
には慎重に適用すること）．
　外傷性大動脈損傷
　動脈瘤の破裂，切迫破裂
　感染性動脈瘤
　以前の人工血管置換によって起こった仮性動脈瘤
　以前に留置したステントグラフトの修復手術
　先 天性結合組織障害（マルファン症候群，エーラス・
ダンロス症候群）

　胸部大動脈瘤または胸腹部大動脈瘤を伴う
　炎症性動脈瘤
　活動性全身感染の患者
　妊娠または授乳中の患者
　病的に肥満した患者
　21歳未満の患者
　抑制できない血液凝固障害のある患者
　下腸間膜動脈の開存が必要な患者
　内腸骨動脈が両側ともに閉塞される患者
しかし，人工血管置換術後の仮性動脈瘤，炎症性動脈瘤
等は癒着剥離，尿管損傷の心配がなく，解剖学的に適応
があれば良い適応と考えられるものもある．主な疾患に
ついて以下に述べる．

①破裂性AAA

　一般的には破裂等の緊急手術も適応から除外される．
ACC/AHA 2005ガイドラインでも破裂症例はただちに
OSRが推奨されている．しかし，SVSガイドラインで
は緊急手術の際にも解剖学的適応があればEVARを考慮
すべきであるとしている（Strong，Moderate）．近年は，
EVARにより破裂性AAAの治療成績が改善したとの報
告が多くみられる632）－636）．しかし，その適応等は一定
のものがなく，実際には解剖学的には46％の患者で
EVARの適応があったにもかかわらず実際にEVARが行
われたのは30％にすぎないという報告もある637）．アメ
リカ救急専門病院からの報告でAAA破裂患者が搬送さ
れた場合，血行動態が安定していればCTを施行して手
術室に搬送，EVARの適応があればEVARを行う．もし
血行動態が安定していない場合はすぐに手術室に搬送
し，バルンで大動脈遮断を行った後血管造影等で判断し，
解剖学的に適応があればEVARを行い，ないようであれ
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ば全身麻酔に移行してOSRを行うというプロトコルを
導入することにより手術死亡が57.8％から35.3％に改善
した638）．破裂においても血行動態が安定している場合
や切迫破裂の場合は解剖学的に適応があればEVARを考
慮してもよいと考えられる（ClassⅡa，Level B）．破裂
に対してEVARを行った場合は術後血腫により腹部コン
パートメントとなる場合があり，その場合は開腹を考慮
する635）．

②傍腎動脈AAA・胸腹部大動脈瘤（TAAA）

　EVARの成績を左右する一番の要因は中枢neckの性
状であり，この観点から傍腎動脈AAAやTAAAにおい
てはEVARの適応はない．近年，穴あき，枝付き等のス
テントグラフトによる治療が報告されている639）－643）．
しかしこれらの治療はcustom madeで限られた施設でし
か行えない．現時点では腹部分枝への非解剖学的バイパ
ス（debranching）を行った後にEVARを行うhybrid手
術がその解決策の1つである644）．

③炎症性AAA

　炎症性AAAにおいては後腹膜の肥厚，尿管の癒着等
OSRの不利な点が解消されるためEVARが有用である．
EVAR後には後腹膜の肥厚，尿管の通過障害も改善され
るとの報告もある645），646）．

④馬蹄腎を伴うAAA

　馬蹄腎のうち約25％は通常の位置からメインの腎動
脈が分岐しており，こういう症例において中枢，末梢に
neckがあればEVARの適応となる場合がある．その際，
メインの腎動脈が温存可能であればそれ以外の腎動脈は
coverしても大きな問題とはならない647）．

⑤大動脈―腸管瘻を伴うAAA

　ステントグラフト感染を誘発し，持続性感染，敗血症
の原因となるため適応とはならない．大動脈―腸管瘻を
伴うAAAに対するEVARが有効であったとする報告も
ある648），649）．少なくとも根治術まで全身状態を落ち着け
ることを目的とした使用には有用である可能性がある．

⑥感染性AAA

　やはり，ステントグラフト感染を誘発し，持続性感染，
敗血症の原因となるため適応とはならない．しかしなが
ら根治術までのbridgeとしての役割はあると考えられ
る．感染のコントロール後にEVARを行った場合は根治
できる可能性がある．やむを得ず感染性AAAにEVAR

を行った場合，破裂，deploy時の発熱，EVAR後の持続
性発熱が予後不良の予測因子であり，根治術を考慮する650）．

⑦先天性結合組織異常

　Marfan症候群やEhlers-Danlos等の先天性結合組織異
常を伴うAAAについても血管の脆弱性ゆえEAVRの適
応とは考えられていない651）．

8 まとめと今後
　EVARの短期・中期，そしておそらく長期の有用性は
様々な trialからみても明らかである．我が国においても
企業制作のdeviceが認可された後はEVARも7,000件を
超えており，今後deviceの様々な改良と相まってEVAR

がAAA治療の第一選択となる可能性も高い．一方，胸
腹部大動脈瘤や傍腎動脈AAAに対する治療等EVARの
課題も多い．EVAR術後にはエンドリーク，ステントグ
ラフトのmigrationや破綻等の問題が生じる可能性があ
るので生涯にわたる経過観察と適切な画像診断を行うこ
とが大切である．

Ⅶ 特殊な病態

1 マルファン症候群

1 概念・病理・病因
　マルファン症候群は，小児科医Marfanにちなんで命
名された（1896年）．
　常染色体優性遺伝性疾患で，頻度は15,000～20,000
人に１人発生するとされるが，約20～30％は遺伝関係
が明らかではない．
　分子レベルではmicrofibrilの主要構成成分である
fibrillin-1の異常があり652），653），fibrillin-1遺伝子の様々
な変異が知られている654）．しかし，遺伝子型と表現型
は必ずしも一致するわけではない655）．microfibrilは弾性
線維の形成に関与するが，fibrillin-1遺伝子の変異によ
り弾性線維の形成異常や構築異常，さらには平滑筋細胞
との結合に異常が発生することが知られている656），657）．
また，fibrillin-1が transforming growth factor-β（TGF-β）
を transformするシグナルを過剰に出すことが，それら
病 態 の 原 因 と の 知 見 も あ る658）． さ ら にmatrix 

metalloproteinase（MMP）の発現亢進によるelastolysis
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が生じ，弾性線維の構築の異常が助長されると考えられ
ている659）．大動脈は，弾性線維を豊富に有することか
らこれらの異常の影響を強く受け，嚢胞状中膜壊死
（cystic medial necrosis）や弾性線維の構築の乱れ等の変
化を示す660），661）．嚢胞状中膜壊死は大動脈中膜における
局所的な弾性線維の消失と酸性ムコ多糖類の沈着を示す
病変であり，大動脈輪拡張症に見られる頻度が高い28）．
また，マルファン症候群の大動脈解離症例では非マルフ
ァン症候群のものに比し嚢胞状中膜壊死や弾性線維の配
列の異常が観察される頻度が高く，本症候群における解
離の発症や進展に大きく関与している可能性が指摘され
ている16），653）．

2 病態
　マルファン症候群の特徴は，心血管病変，筋骨格異常
および眼病変を合併し，遺伝性発症を示す全身性の結合
織形成不全疾患である（表31）．本症候群に特徴とされ
る症候と遺伝性が認められるものを「典型」，満たない
ものを「不全型」と称することがある．
（1） 心血管病変：大動脈弁閉鎖不全（弁の粘液変性によ

る場合と弁輪拡張による場合があり，約60％に見
られる），僧帽弁逸脱（前・後尖ともに逸脱が多い）
または閉鎖不全が生じ，頻度は約90％と高率であ
る．大動脈では解離（Stanford分類ではA型が多い）
や瘤形成（上行大動脈に多い）がある．また，大動
脈瘤径50mm以上では解離の発生頻度が高くなると
されている．

（2） 筋骨格異常：細長い体型で身長が高く（長身），上
下肢も長い．蜘蛛状指を呈し，胸郭変形（漏斗胸）
や脊椎側弯等も呈する．関節の過伸展，自然気胸も
みられ，皮膚症状では皮膚線条等を認める．

（3） 眼病変：水晶体亜脱臼または偏位が特徴的（約60％）
で，高度近視や網膜剥離も生じる．

（4） 遺伝性：家族性が約70％で，もしくは遺伝子異常
が認められる．第15番染色体（15q21）にあるフィ
ブリリンⅠ遺伝子の変異によって起こるとされて
いる．

（5） 腰仙骨部硬膜：CTスキャンまたはMR（磁気共鳴

画像）で硬膜（第5腰椎付近）の拡張が指摘されて
いる．

3 診断法
　ゲント診断基準（表32）を参考にして，それら項目
をチェックして判定している662）．
　まず，家族歴・遺伝歴の有無を調査する．
　心血管径が最も重要で，心エコー検査で大動脈弁や僧
帽弁を観察する663）．血管エコー検査では大動脈径を計
測（大動脈径40mmで専門医へ紹介）し，解離の有無も
判定する．MRIでは，腰仙骨部硬膜をチェックし，胸
部X線写真や心電図検査も行う．
　身体所見で骨格・関節・筋異常の検索を行い，両腕を
広げた幅長が身長より長いことや蜘蛛状指（手首徴候＝
wrist sign；対側手首を握り，親指と小指が重なる，拇
指徴候＝ thumb sign；親指を折り曲げた時同指尖が手掌
尺側端より出る），中手骨比（metacarpal index；第2～
5中手骨全長と同中央部幅の比＞8），側弯・胸郭変形の
有無，皮膚線条等を観察する．胸部所見では気胸の既往，
ブラ（bulla）の有無等をチェックする．
　眼科では視力検査（近視），水晶体偏位や水晶体亜脱臼，
眼圧測定，隅角検査，視神経乳頭の観察等も併せて行う．
また，虹彩異常，網膜剥離の有無も重要である．

4 治療法（表33）

　過激な運動を制限すること等が必要となるが，日常生
活は病態により異なる．病態の変化に応じて判定するが，
通常生活での制限を要することは少ない．
　内科治療としては，心疾患や動脈疾患への「血圧のコ
ントロール」がある．βブロッカーが大動脈径の拡大を
抑制するとの報告から使用されるが，解離の予防に使用
することについては未だ客観的評価がない．しかし，血
圧の管理が必要な例では，βブロッカーを第一選択とす
る．最近，TGF-β阻害薬であるアンジオテンシンⅡ受
容体拮抗薬（ARB）の臨床応用が小規模研究でなされ，
大動脈起始部拡張の進行を有意に遅延させたとの知見も
出されている664）．
　弁疾患がある場合等には，感染性心内膜炎の予防や心
不全の内科治療が必要なことがある665）．
　外科治療は，弁疾患や瘤に対して応用されるが，経過
観察時に時機を逸せぬように定期的に画像診断で判定す
る．大動脈の治療方針として，組織の脆弱性，解離の発
症や再手術の可能性等幾つかの配慮すべき事項があり，
早期に積極的な手術適応（例；胸部大動脈瘤径50mmで
手術適応を考慮）等が要請される．
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表31　マルファン症候群の特徴
骨　　格： 高身長，長い手足，クモ状指趾，側彎，漏斗胸，

鳩胸，関節の過伸展
循環器系： 僧帽弁逸脱，大動脈弁閉鎖不全，大動脈瘤，大動

脈解離
眼 症 状： 近視，水晶体偏位，水晶体亜脱臼，網膜剥離
そ の 他： 硬膜拡張症，自然気胸
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　また，他の合併症があれば，眼，気胸や胸郭変形等に
も各専門医の対応が必要である．
　さらに，本疾患の性格上，患者本人および家族への精
神的援助も，忘れてはならない対応の1つである．

2 炎症性腹部大動脈瘤

1 概念・病理・病因
　炎症性腹部大動脈瘤（inflammatory abdominal aortic 

aneurysm; IAAA）は，1935年に James666）により尿毒症
を来たす原因疾患の１つとして報告され，1972年
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表32　マルファン症候群と類縁疾患の診断のための改訂Ghent基準（2010）
家族歴がない場合；
（1）大動脈基部病変注1）（Z≧2）かつ　水晶体偏位　→「マルファン症候群」＊

（2）大動脈基部病変（Z≧2）かつ　FBN1遺伝子変異注2）　→「マルファン症候群」
（3）大動脈基部病変（Z≧2）かつ　身体兆候（≧7点）→「マルファン症候群」＊

（4）水晶体偏位　かつ　大動脈病変と関連するFBN1遺伝子変異注3）　→「マルファン症候群」
・ 水晶体偏位があっても，大動脈病変と関連するFBN1遺伝子変異を認めない場合は，身体兆候の有無にかかわらず「水晶体偏位
症候群（ELS）」とする．
・ 大動脈基部病変が軽度で（バルサルバ洞径；Z＜2），身体兆候（≧5点で骨格所見を含む）を認めるが，水晶体偏位を認めない
場合は　「MASS」注4）とする．

・ 僧帽弁逸脱を認めるが，大動脈基部病変が軽度で（バルサルバ洞径；Z＜2），身体兆候を認めず（＜5点），水晶体偏位も認めな
い場合は　「僧帽弁逸脱症候群（MVPS）」とする．

家族歴注5）がある場合；
（5）水晶体偏位　かつ　家族歴　→「マルファン症候群」
（6）身体兆候（≧7点）　かつ　家族歴　→「マルファン症候群」＊

（7）大動脈基部病変（20歳以上Z≧2，20歳未満Z≧3）かつ　家族歴　→「マルファン症候群」＊

＊ この場合の診断は，類縁疾患であるShprintzen-Goldberg症候群，Loeys-Dietz症候群，血管型エーラスダンロス症候群との鑑別
を必要とし，所見よりこれらの疾患が示唆される場合の判定は，TGFBR1/2遺伝子，COL3A1遺伝子，コラーゲン生化学分析な
どの諸検査を経てから行うこと．なお，鑑別を要する疾患や遺伝子は，将来変更される可能性がある．

注1） 大動脈基部病変：大動脈基部径（バルサルバ洞径）の拡大（Zスコアで判定），または大動脈基部解離
注2） FBN1遺伝子変異：別表にくわしく規定される（仔細省略）
注3） 大動脈病変と関連するFBN1遺伝子変異：これまでに，大動脈病変を有する患者で検出されたFBN1遺伝子変異
注4） MASS：近視，僧帽弁逸脱，境界域の大動脈基部拡張（バルサルバ洞径；Z＜2），皮膚線条，骨格系症状の表現型を有する

もの
注5） 家族歴：上記の（1）～（4）により，個別に診断された発端者を家族に有する

身体兆候（最大20点，7点以上で身体兆候ありと判定）
•　手首サイン陽性かつ親指サイン陽性　　3点
　 （手首サイン陽性または親指サイン陽性のいずれかのみ　　1点）
•　鳩胸 2点
　 （漏斗胸または胸郭非対称のみ 1点）
•　後足部の変形 2点
　 （扁平足のみ　 1点）
•　肺気胸 2点
•　脊髄硬膜拡張 1点
•　股臼底突出 2点
•　重度の側彎がない状態での，上節/下節比の低下＋指極/身長比の上昇　　1点
•　側彎または胸腰椎後彎 1点
•　肘関節の伸展制限 1点
•　特徴的顔貌（5つのうち3つ以上）：長頭，眼球陥凹，眼瞼裂斜下，頬骨低形成，下顎後退　　1点
•　皮膚線条 1点
•　近視（-3Dを超える） 1点
•　僧帽弁逸脱 1点

表33　マルファン症候群の心血管病変に対する治療
Class Ⅰ
　1． 定期的な画像診断による循環器の評価 （Level C）
　2． 大動脈径の拡大防止にβ遮断薬を使用 （Level C）
　3． 運動制限を検討すること （Level C）

Class Ⅱa
　1． 大動脈解離の予防にβ遮断薬を使用 （Level C）
　2． 弁疾患がある場合に抜歯などを行う際の抗生剤の使用
 （Level C）
　3． 大動脈基部が45mmを超えるものへの基部置換術
 （Level C）
　4． 解離の既往歴または家族歴のある症例における，大動

脈基部40mm以上での基部置換術 （Level C）
　5． 妊娠を検討している女性における，大動脈基部40mm

以上での基部置換術 （Level C）
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Walkerら667）によって疾患概念が紹介された．腹部大動
脈の瘤状の拡張に加え，その壁の著明な肥厚，大動脈瘤
周囲ならびに後腹膜の広範な線維化，そして周囲腹部臓
器との癒着を特徴とした大動脈瘤である．
　肉眼的には腹側から観察すると白色の硬い隆起性病変
として認められる．病理組織学的には外膜ならびにそれ
より外方の周囲組織に硝子化を伴う線維化が広範囲に見
られ，またリンパ球やマクロファージを中心とした非特
異的な慢性炎症細胞がリンパ瀘胞の形成を伴いながら層
状に浸潤する667）．この層状の浸潤により線維化と炎症
細胞が交互に存在する構造を呈し，これが本疾患の比較
的特徴的な組織像となっている．肉芽腫等特異的な炎症
は認められない．一方，中膜より内腔側の組織は基本的
には腹部大動脈瘤（abdominal aortic aneurysm; AAA）
と同様の変化を示す．つまり，中膜は著明に菲薄化し，
それを被覆するように動脈硬化（アテローム硬化）が認
められる．IAAAとAAAの関連についてはまだ不明な
点が多いが，AAAにおいても外膜に炎症細胞の浸潤が
認 め ら れ る こ と が あ る こ と668）， リ ン パ 球 の
subpopulationにも大きな違いは見られないこと669），両
者ともに同様の危険因子を持っていること等，両者を明
確に区別するものはないことから670），喫煙671），ウイル
ス感染672）等の因子により，炎症がより強く発現された
ものが IAAAではないかという見方がなされている673）．
一方，最近 IgG4関連硬化性疾患が全身に分布すること
が判明するにつれ，IAAAも IgG4関連 IAAAと IgG4
非関連 IAAAの2種類の亜型に分ける考え方が出てい
る674），675）．IgG4関連 IAAAはより炎症が強く系統的自己
免疫疾患の特徴を備えているが，一方，IgG4非関連
IAAAは粥状動脈硬化が高度で通常のAAAと類似した
特徴を有する傾向があると報告されている．

2 頻度
　欧米での本症の報告は散見され，その頻度は4～15％
であるが676）－678），我が国での報告679），680）は，超音波検査
所見上での頻度は4.9％，手術例での検討では3％で，
欧米と比し若干低値である681）．

3 臨床症状
　臨床症状は，腹痛，腹部不快感，腰痛等が認められる．
微熱や血沈の亢進等の炎症に由来すると思われる症状を
認めるが，細菌感染を示唆する所見は認めない．
　また，合併症としては，瘤壁の肥厚が「尿管」を巻き
込み，時に水腎症を生じて遂には腎不全となり，「乏尿」
や「浮腫」が生じることもある68）．また，まれではある

が，消化管を巻き込んで，消化管の通過障害や破裂等を
来たすこともある．

4 診断
　「臨床症状を有する腹部瘤」に留意すれば，診断の手
がかりとなる．
　血液検査では，血沈の亢進やCRP陽性等が高率にみ
られる．しかし，細菌感染（白血球増多，培養陽性等）
を示唆する所見は認めない．
　IAAAの診断は，画像診断が重要であり，特に超音波
検査とCTスキャンが有用である．超音波検査では，本
症に特異的とされている腹部瘤周囲の肥厚所見（Mantle 

sign；瘤の前方または前側方の低エコー域）が認められ
る．また，CTでも単純CTで低CT値の瘤周囲部が造影
CTでenhanceされ周囲と明瞭に区別できるようになる．
また肥厚が高度な例では尿管や消化管等の周囲臓器の巻
き込みによる通過障害もみられることがあり，外科手術
時の合併症（腸管損傷，尿管損傷等）予防のためにも本
症診断は重要である．一方，血管造影では瘤周囲の炎症
性変化を判定できない．

5 治療（表34）

　本症の治療は，瘤自体の治療のみならず，合併する瘤
周囲の線維性肥厚に伴う諸器官の通過障害に対する処置
や予防が必要である．しかし瘤自体への治療方針は，
IAAAを合併していない紡錘状動脈硬化性真性腹部大動
脈瘤の手術適応基準に準じて，人工血管置換術が適応と
される．すなわち，40mmから手術適応を考慮し始め，
50mm以上は積極的適応としている．これは他の全身の
合併症（脳血管障害，虚血性心疾患，呼吸器障害，腎障
害等）との関連で決定される．すなわち，全身の合併症
が重篤な例では，まず合併症の治療が優先される．
　一方，炎症に関してはステロイドによる加療も有効と
する報告もあり，時には手術療法と併用して水腎症を示
した例等に応用して，症状の改善，mantleの減少や水腎
症の改善等が認められたとの報告もある．本症の病理所
見が著明な線維性肥厚と高度のリンパ球浸潤である点か
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表34　炎症性大動脈瘤の治療
Class Ⅰ
　1． 感染がなく，画像診断の特徴的所見 （Level C）
　2． 瘤径50mm以上には人工血管置換術 （Level C）

Class Ⅱa
　1． 副腎皮質ホルモン剤の使用 （Level C）
　2． ステントグラフト法の適用 （Level C）
　　  瘤径40mm以上での手術適応検討 （Level C）
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ら，これら炎症所見がステロイド治療により軽減する為
と考えられている．

6 転帰・予後
　本症の自然予後は不明であるが，術中の合併症の報告
や破裂例の報告はあるものの，一般に外科手術例での予
後は良好である．瘤周囲の肥厚外膜も人工血管埋没法に
よる術後観察例で肥厚は軽減・消失する例が多く，炎症
としての術後予後も良好である．

3 感染性大動脈瘤

1 概念
　細菌性動脈瘤は1885年にOslerにより感染性心内膜炎
からの細菌性塞栓によって生じた動脈瘤として初めて報
告された．初期には感染巣から離れた動脈に発生する動
脈瘤を意味していたが，現在では概念を広げ，感染に起
因したすべての動脈瘤および既存の動脈瘤に感染が加わ
ったものも含めて感染性動脈瘤と総称している．

2 疫学
　感染性大動脈瘤は比較的まれな疾患であり，全大動脈
瘤に占める割合は0.5～1.3％682）－684）と報告されている．
以前は感染性心内膜炎からの菌血症や感染性塞栓が主要
な感染源であったが，最近では減少しつつあり，かわっ
て動脈硬化・医原性の動脈損傷（カテーテルや手術）等
高齢化に伴う因子が増加している．糖尿病や悪性腫瘍治
療・膠原病治療による慢性的免疫機能低下も重要な危険
因子である．
　胸部に生じるものが32％で，腹部分枝にかかる腹部
が26％，腎動脈以下の腹部大動脈が42％と腎動脈下大
動脈に多い685）．
　起因菌に関してはグラム陽性球菌（主にブドウ球菌）
あるいはグラム陰性桿菌（主にサルモネラ）が多いと報
告されている．Mayo Clinicからの報告685）では50％がグ
ラム陽性球菌（ブドウ球菌が30％，連鎖球菌が20％），
35％がグラム陰性桿菌（サルモネラ20％，大腸菌15％）
であったが，台湾大学からはサルモネラが76％を占め，
グラム陽性球菌は10％程度であったという報告があ
り686），起因菌に関しては地域性があるらしい．また珍
しいものとして好酸菌や真菌によるものもある．
　報告されている死亡率は23.5～37％と非感染性大動
脈瘤に比して極めて高く687），その主要な原因は大動脈
瘤破裂や術後であれば吻合部等の破裂，あるいは敗血症

による多臓器不全である．

3 診断
　発熱や疼痛等の自覚症状や血液検査上の炎症所見が発
見の契機となることが多い．腹部であれば拍動性腫瘤を
触知することがある．画像診断としては単純レントゲン
や超音波検査，特にCTが有用である．感染兆候を呈す
る患者において大動脈瘤が発見された場合は感染性大動
脈瘤を常に考慮しなければならない．画像診断上の感染
性動脈瘤の特徴として限局した嚢状瘤を形成することが
多いといわれているが，既存の紡錘状瘤に感染を起こし
ていることもあり，形態のみから感染を否定することは
できない．動脈瘤周囲の液体貯留は炎症による浮腫，あ
るいは膿瘍形成を示すものであり，感染を強く疑わせる
所見である．また経時的に観察していて急速に拡大する
場合はやはり感染性大動脈瘤の可能性が高い．
　術前の血液培養は適切な抗生物質選択のために必須の
検査であり，感染性心内膜炎の診断に準じて複数回採取
すべきである．

4 治療（表35）

①抗生物質治療

　感染性大動脈瘤が診断され次第，培養検査の結果に応
じて強力な抗生物質投与を開始する．抗生物質に対する
反応が良好で感染徴候が速やかに軽快する場合は十分な
期間抗生物質投与を行い，可能であれば完全に炎症反応
が陰性化してからの手術が望ましい．一方で常に破裂の
危険性があることを念頭に置き，発見時の動脈瘤の形態
や経時的な拡大傾向に注意ながら手術時期を逸しないよ
うにする．破裂例は当然であるが，急速な拡大が見られ
る場合も，たとえ感染の制御が不十分であっても早急な
手術を検討する．また，適切な抗生物質投与にもかかわ
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表35　感染性大動脈瘤の治療
Class Ⅰ
　1． 感受性のある抗生剤投与 （Level B）

Class Ⅱa
　1． 人工血管感染に対する大網充填 （Level B）
　2． 同種大動脈の使用 （Level C）

Class Ⅱb
　1． in-situ人工血管置換術 （Level B）
　2． 抗生物質浸漬人工血管の使用 （Level C）

Class Ⅲ
　1． 根治を目的としたステントグラフト治療 （Level C）
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ず感染の制御が不良な場合も早期の手術が必要である．
　動脈瘤そのものが小さくて手術適応がなく，抗生物質
治療によって感染が消退した場合の手術の必要性につい
ての一定した見解はない．Hsuらは3cm以下の瘤径で抗
生物質投与により感染が制御できた5例のうち追跡でき
た3例の長期生存を報告している686）．

②手術治療

1）術式に関して
　感染性大動脈瘤の手術においては動脈瘤切除により破
裂を予防し感染巣を除去するという2つの目的を同時に
達成するため，通常の動脈瘤手術と異なり動脈瘤を含む
感染組織を可及的に除去する必要がある．胸部大動脈に
おける食道穿孔，あるいは腹部における十二指腸穿孔を
伴う症例では消化管の修復あるいは切除が必要となるこ
とが多い．さらには人工血管およびその吻合部や大動脈
断端への感染の波及をいかに予防するかが重要な問題で
ある．
　再建方法に関して，腎動脈下の感染性大動脈瘤に対し
ては，以前には感染巣内に人工血管を移植することを避
けるために動脈瘤の前後の大動脈を閉鎖し，腋窩動脈－
大腿動脈間バイパスによって下半身の血行を再建すると
いうextra-anatomical bypassが標準術式とされてきたよ
うであるが，近年では in situへの人工血管移植術を第一
選択とした報告が多い686），687）．症例の少なさと個々の症
例の多様性のため，2つの術式について成績を厳密に比
較した報告はないが，早期の成績について in situ人工血
管移植術はextra-anatomical bypassに決して劣るもので
はなく，extra-anatomical bypassにおける遠隔期でのバ
イパス閉塞の危険性を考えると，in situ人工血管移植術
が今後は標準術式になっていくと思われる．腎動脈下の
感染性大動脈瘤の手術成績は向上しており，早期死亡率
は最近では10～15％程度と報告されている687），688）．
　胸部大動脈や腎動脈上大動脈の感染瘤に対しては，そ
の解剖学的な要因から in situへの人工血管移植術を選択
せざるを得ない．腎動脈上の感染性大動脈瘤は腎動脈下
の感染性大動脈瘤に比して手術および再建が複雑となり
吻合部が多いため予後が悪いと考えられる．死亡率80
％に達するという689）報告もあるが，10％～16％程度の
早期死亡率という良好な成績の報告もある683），690）．
2）グラフトの選択
　移植血管への感染再発を防止するために使用するグラ
フトにも様々な検討がなされてきている．なかでも凍結
保存した同種大動脈グラフト（ホモグラフト）に関して
良好な早期および長期成績が報告されている691）－693）．

Vogtらは感染性大動脈瘤と人工血管感染に対して凍結
保存した同種大動脈グラフト（ホモグラフト）を in situ

に移植した症例と人工血管を in situあるいはextra-

anatomical bypassとして用いた症例とを比較し，特に感
染の制御に関してホモグラフトが非常に有効であったと
している．Lescheらはホモグラフト移植後の平均3年間
の追跡において閉塞や瘤化は17％と報告しており，い
ずれも感染とは無関係で容易に再手術が可能であったと
している．移植されたホモグラフトの耐用年数に関して
10年以上の成績は未だ不明であるが，感染性大動脈瘤
においては早期の感染制御が救命のために必要であり，
この点においてホモグラフトは優れた材料であると考え
られる．これまでは日本国内でのホモグラフトの入手は
非常に困難であったが，臓器移植法の施行に伴う組織提
供の広まりや組織バンクの活動により，今後普及してい
くことが期待される．
　その他，抗生物質を浸透した人工血管694），695）や自家大
腿静脈696），697）の使用が散発的に報告されているが，通常
の人工血管に対する優位性に関しては不明である．
3）大網充填
　大網は血流とリンパに富む組織で感染制御に有効と考
えられており，開心術後の縦隔炎の治療にもしばしば用
いられている698）．感染性動脈瘤の手術においては in situ

に移植した人工血管の周囲を大網で被覆して感染の波及
を予防する．右左どちらかの胃大網動脈を血管茎とした
有茎大網は胸部から腎動脈下までの広い範囲の大動脈に
対して使用することが可能である687），699）．大網充填に関
しても全例に施行するという報告もあれば全く行わない
という報告もあり，厳密に有効性を示した報告は未だな
い．
4）術後抗生物質
　術後の強力な抗生物質治療が必須である．起因菌に合
わせた抗生物質を静脈投与し，炎症反応の陰性化を目標
に4週間から8週間は継続する．その後抗生物質は中止
して問題ないとする報告もあるが686），一方で生涯にわ
たり経口の抗生物質を投与すべきとする報告もある683），690）．

③ステントグラフトによる治療

　胸部下行大動脈や腎動脈下の腹部大動脈瘤に対するス
テントグラフト治療が近年普及しつつあるが，感染性大
動脈瘤に対してステントグラフトによる治療を行い，強
力な抗生物質治療を併用することで治癒せしめたという
報告が散見される700）－702）が，救命に至らないことが多い．
感染巣と人工血管が隣接し，感染巣が閉鎖腔として残存
するこの治療は，感染増悪の危険を有し禁忌との意見も
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ある703）．

5 まとめ
　感染性大動脈瘤は死亡率の高い疾患であり，未だに標
準的な治療法が確立されていない．個々の症例に対して
迅速かつ詳細な術前評価を行い，最適な術式や術後の治
療を組み合わせることが救命率の向上につながっていく
と考えられる．

Ⅷ 大動脈疾患と遺伝子

1 大動脈疾患と遺伝

　大動脈瘤・解離患者の一部にマルファン症候群のよう
に家族性に発症する症例があることは以前より知られて
いたが，近年の分子生物学，分子遺伝学の進展により，
大動脈瘤・解離等大動脈疾患に関係する遺伝子が次々に
明らかになった．

1 胸部大動脈瘤と遺伝
　胸部大動脈瘤のうち，マルファン症候群等の全身性結
合織異常に伴う症候群性のものは全体の10％以下であ
り，ほとんどは大動脈瘤以外の症状を伴わない非症候群
性である．一方，非症候群性の症例でも，約20％は家
系内に複数の患者を認めることより，遺伝的要因が発症
に関与していることが示唆される704）－706）．家族発症例
の多くは常染色体優性遺伝形式をとって発症するが，常
染色体劣性遺伝形式をとる症例もある．これまでに，非
症候群性胸部大動脈瘤については，家系解析により，４
か所の原因遺伝子座が同定され707）－710），うち2か所につ
いては原因遺伝子も同定された711），712）．その他にも，2
つの原因遺伝子が同定されているが713），これらは，す
べて単一遺伝子の異常で大動脈瘤を発症している．

2 胸部大動脈瘤の部位と遺伝
　非症候群性胸部大動脈瘤につき，部位別に遺伝性を検
討すると，上行大動脈病変を有する患者家系では，家系
内の他の発症者も上行大動脈である確率が高い．一方，
胸部下行大動脈瘤患者の家系では，家系内の他の発症者
は胸部および腹部大動脈瘤を発症する確率がほぼ等しい
とされる706）．このことより，上行大動脈と胸部下行大
動脈では発症機序が異なる可能性が示唆されている．

3 腹部大動脈瘤と遺伝
　腹部大動脈瘤については，単一遺伝子を病因とする症
候群性疾患は知られていない．しかし，腹部大動脈瘤患
者の約11～20％は同一家系内に複数の患者を認め，発
症に遺伝的要因の関与することが示唆される714）－716）．
さらに，一部の腹部大動脈瘤患者家系では病因としての
遺伝子座が同定されている717）－720）．家族発症を認める
腹部大動脈瘤では，弧発例に比べてより若年の発症であ
り，発症の性差が少ない，他に一般的な危険因子がなく
ても発症する，等の特徴が認められる716），721），722）．
　一方，その他の多くの場合，腹部大動脈瘤の病因は単
一遺伝子ではなく，環境要因も発症に関わる多因子遺伝
性疾患であると考えられている34），723）．また，腹部大動
脈瘤の動脈病変では，動脈硬化による粥状変性が90％
以上に認められ，胸部大動脈瘤でみられるような結合組
織障害あるいは高血圧による中膜変性とは異なる病像を
呈し，胸部大動脈瘤と腹部大動脈瘤は発生機序が異なる，
と考えられるようになっている724）．

4 病理学的特徴と遺伝
　胸部大動脈瘤は，中膜嚢胞性壊死に代表される中膜変
性が主成因と考えられ，病理学的には，弾性線維の断裂，
血管平滑筋細胞のアポトーシスおよびムコ多糖の蓄積を
認める725），726）．遺伝性結合組織疾患に伴う大動脈瘤は胸
部大動脈瘤として発症するものが多いが，特にマルファ
ン症候群では，バルサルバ洞を含む上行大動脈の拡張が
特徴的であるとされている．
　一方，腹部大動脈瘤は動脈硬化性病変を認める場合が
多く，内膜の粥状硬化とそれに伴う中膜弾性層の破壊お
よび慢性炎症が発症の主たる役割を占めると考えられ
る724），725）．実際，多因子病を想定した腹部大動脈瘤にお
けるSNP関連解析でこれまでに関連が示された遺伝子
多型のほとんどは，炎症に関係する種々の因子の遺伝子
である727）．

2 遺伝子検査

1
遺伝子検査に際して留意すべき点：

「遺伝学的検査に関するガイドライ
ン」の遵守

　我が国の遺伝医学関連10学会および研究会は，2003
年に診療行為として位置づけられる遺伝学的検査に関す
る統一したガイドライン「遺伝学的検査に関するガイド
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ライン」を提案し，これを受けて，2005年に日本医学
会は日本循環器学会を含む日本医学会分科会に向けて
「遺伝学的検査の適切な実施について」を通知し，遺伝
学的検査を実施する場合には，ガイドラインを参考にす
るよう求めている．
　このガイドラインでは，遺伝子検査を含む遺伝学的検
査は生涯変化しない個人の重要な遺伝学的情報を扱う点
をふまえ，検査実施時のインフォームド・コンセント，
個人の遺伝学的情報の保護，検査に用いた生体試料の取
り扱い，検査前後の遺伝カウンセリング等慎重に検討す
べき問題が存在することが示されている．さらに，個人
の遺伝学的情報は血縁者で一部共有されており，その影
響が個人に留まらないという際立った特徴も有している
ことも明記されている．
　遺伝学的検査は，上記の点を考慮したうえで，臨床的
および遺伝医学的に有用かつ妥当であると考えられ，ま
た分析的妥当性が十分なレベルにあることが確認された
場合に，遺伝カウンセリングを含めた総合的な臨床遺伝
医療体制のなかで行われるべきであるとされている．さ
らに，遺伝学的検査担当施設は常に新しい遺伝医学的情
報を得て，診断精度の向上を図らなければならないとさ
れている．大動脈疾患に関しては，マルファン症候群に
ついては，世界的な診断ガイドラインでも遺伝子検査の
臨床的妥当性，有用性が指摘され，また解析手法も確立
されている．また，ロイス・ディーツ症候群や血管型エ
ーラス・ダンロス症候群についても，臨床的有用性，妥
当性，分析的妥当性について確認されていることから，
これらの疾患については，必要に応じて遺伝子検査を実
施することは妥当であると考えられる．その他について
は，研究的側面があるものも含まれるため，個々の疾患
ごとに慎重な対応が必要である．
　また，遺伝学的検査およびそれに関連する遺伝カウン
セリング等の遺伝医療に関与する者は，検査を受ける人，
血縁者およびその家族の人権を尊重し，被検者および血
縁者が遺伝的差別を受けることがないよう，また，必要
に応じて適切な医療および臨床心理的，社会的支援を受
けることができるように努めるべきである．
　遺伝学的検査の実施に際しては，事前に担当医師が被
検者から当該遺伝学的検査に関するインフォームド・コ
ンセントを得なければならない．その説明の際には，検
査の目的，方法，予想される検査結果，内容，精度，被
検者のとり得る選択肢，実施にあたっての医療上の危険
性等についての正確な情報を，遺漏なく，十分に理解で
きるようわかりやすく，口頭に加えて文書を用いて説明
しなければならない．遺伝学的検査を受けるか否かは，

それを受ける者の自由意思に基づいて決定されなければ
ならず，担当医師は，検査を受けないという選択，検査
を受けても途中で中止を申し出ることができること，検
査後その情報開示を拒否することもできることの説明を
行い，さらに，検査を受けないかまたは中止による不利
益はないが，遺伝学的検査の結果が得られないことによ
る医療上の不利益があり得ることを説明しなければなら
ない．もちろん，被検者の決定は尊重され，それに沿って
最善の医療が受けられるよう努力しなければならない． 

　なお，この遺伝子検査に関する学会ガイドラインは疾
患の特殊性をも考慮する形で日本医学会も関与して近々
改訂が行われる見込みである（2010年12月1日現在）．

2 遺伝子検査に際して留意すべき点：
小児への適応

　「遺伝学的検査に関するガイドライン」では未成年者
に対する遺伝学的検査においては，被検者である未成年
者の権利を十分に尊重し，治療および予防的処置が有効
である場合にのみ実施され，また，被検者が小児であっ
ても，被検者本人の理解をできる限り得るために，年齢，
発達段階に相応したわかりやすい説明を行い，賛意
（assent）が得られるように努力することをすすめてい
る．
　マルファン症候群の諸症状は年齢とともに明らかにな
るものも多く，家族歴のない小児の診断は臨床的所見の
みではしばしば難しいため，このようなケースでの確定
診断の手段として遺伝子診断は有効である．また，家族
歴のある小児における遺伝子診断も，治療・管理方針決
定のためには有効と考えられる．いずれの場合も，検査
のメリット・デメリットを含む十分な説明がされたのち
に，児および保護者の自由意思に基づいて決定がなされ
なければならない．その他の遺伝性大動脈瘤についても，
同様である．
　なお，我が国では，一般的に，既に発症している児に
対して治療方針の決定のために行われる遺伝学的検査は
適応の対象となるが，未発症の児を対象とした遺伝学的
検査は，現時点では推奨されていない．一方，欧米では，
親で遺伝子変異が確定している場合，児が変異保有者で
あれば可及的早期にβ遮断薬を開始することが推奨され
ているため，小児あるいは乳児期におけるできるだけ早
期の遺伝子検査を勧めている．今後，若年者への薬剤投
与による発症予防効果が実証されれば，我が国での指針
も変わってくる可能性がある．

76



大動脈瘤・大動脈解離診療ガイドライン

3 検査方法
　病因解明・診断に向けての遺伝子検査は，末梢リンパ
球から摘出したゲノムDNAを解析する方法（ゲノム
DNA解析）と，血管，皮膚等の組織から抽出したメッ
センジャーRNAを解析する方法（mRNA解析）に大別
される．
　ゲノムDNA解析は血液を用いて解析が可能であるの
で，患者にとっての負担は少ないが次のような短所があ
る．すなわち，（1）ゲノムという設計図の解析であり，
実際の遺伝子の発現（機能）をみているのではないため，
変異が検出されないこともある．（2）エクソンごとの解
析が必要であり，大きな遺伝子では，解析に大きな労力
を必要とする．（3）遺伝子の大きな欠失等の変化を検出
できない，等の欠点がある．
　一方，mRNA解析は，（1）組織を必要とする，（2）
mRNAが減少するような変異は検出できない，等の短
所がある．
　いずれの方法も万全ではないため，検査に際して，そ
れぞれの解析法の限界も含めて患者への説明が必要であ
り，可能であれば両者の併用が望ましい．

3 疾患各論

1 症候群性大動脈疾患（表36）

①マルファン症候群

1）疾患概念
　（Ⅶ -1マルファン症候群の項参照）
2）マルファン症候群の遺伝子検査
　染色体15q21に存在するFBN1遺伝子が原因遺伝子の
発症する常染色体優性遺伝病である．FBN1は遺伝子領
域約280kb，65エクソン からなる巨大遺伝子であり，
その解析には多大な労力を要するため，我が国において
は，解析は一部の施設でのみ研究を目的として実施され
ているのが現状である．血液ゲノムを用いた解析が一般
的であり，必要に応じて，組織や皮膚線維芽細胞を用い
た解析を併用する．
　マルファン症候群は，多くの場合臨床所見や家族歴よ
り診断可能であり，また我が国では臨床所見の乏しい小
児に対する診断は慎重にする傾向があったため，遺伝子
診断は積極的にはなされてこなかった．今後，小児にお
ける内科的治療の有効性が認められた場合には，積極的
に遺伝子診断が行われる可能性があるが，その際には，

発端者での変異の同定が不可欠である．
【参考】2010年にマルファン症候群の診断基準である
Ghent基準が改定され（表32）662），新基準では，大動脈
基部拡張（Zスコア＞2，小児では＞3）とFBN1遺伝子
変異（変異種類の判断基準あり）を認める場合，「家族
歴がなくてもマルファン症候群と診断する」とされてい
る．一方，遺伝子変異が認められても，大動脈病変が基
準値に満たない場合は，潜在的マルファン症候群
（potential MFS）とし，小児への診断が安易になされな
いように留意されている．なお，除外診断としてあげら
れているロイス・ディーツ症候群（次項）の診断にも，
現時点では，遺伝子検査が必須である．

②ロイス・ディーツ症候群

1）疾患概念
　ロイス・ディーツ症候群（Loeys-Dietz syndrome; 

LDS）は，近年新規に提唱された常染色体優性遺伝によ
る結合織異常症候群で，眼間解離，口蓋裂または二分口
蓋垂，動脈蛇行が三徴とされる728）が，それ以外にも，
広範な血管系症状（大動脈瘤・解離，中小動脈瘤，先天
性心奇形）と種々の骨格系症状（漏斗胸または鳩胸，側
彎，弛緩性関節，先天性内反足，頭蓋骨早期癒合，頸椎
不安定性等）等を高頻度で認める疾患である729）．疾患
臨床像は非常に幅広く，マルファン症候群と酷似した所
見を呈する症例（従来，「2型マルファン症候群」と呼
ばれていた疾患を含む）730）や，血管型エーラス・ダンロ
ス症候群様の易出血性を呈する症例，Shprintzen-

Goldberg症候群様の異形性の強い症例，血管系以外の
症状はほとんど伴わず家族性大動脈瘤711）と診断されて
いる症例等様々である．共通して高頻度に認められる所
見は，脳動脈を含めた全身動脈の蛇行性病変と大小動脈
の動脈瘤・解離であり，特に大動脈瘤については，症例
の98％で認められ，マルファン症候群等の他の類縁結
合織疾患に比べ，より若年で発症し，また，より小さい
血管径でも動脈解離にいたる傾向があることから，若年
期から慎重な管理が必要であるとされている729）．診断
については，臨床症状のみからマルファン症候群等の類
縁の結合織疾患と鑑別することは難しいことも多く，現
時点では，確定診断は遺伝子解析による．新規疾患であ
るために，国際的診断基準はまだない．
2）ロイス・ディーツ症候群の遺伝子検査
　TGF-βの2種の受容体をコードしているTGFBR1遺
伝子（染色体9q22）とTGFBR2遺伝子（染色体3p22）
が原因遺伝子であり，これらの遺伝子のいずれかの変異
により発症する．原因遺伝子による臨床症状の違いはほ
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とんどないとされている．
　末梢白血球から抽出したゲノムDNAを用いて全エク
ソンの配列解析を行う方法，およびこれにMLPA法を
併用した解析法が一般的である．

③血管型エーラス・ダンロス症候群

1）疾患概念
　血管型エーラス・ダンロス症候群は，薄く透過性の皮
膚，易出血性，特徴的な顔貌，動脈・腸管・子宮等の組
織脆弱性を特徴とするまれな常染色体優性遺伝性疾患で
ある731），732）．他の型のエーラス・ダンロス症候群で特徴
的とされる皮膚や大関節の過伸展を認めることはむしろ

少なく，易出血性，大小動脈の解離や破裂，消化管穿孔，
臓器破裂，創傷治癒遅延を主症状とする．多くの症状は
加齢とともに顕在化してくる傾向にあり，20歳までに
25％，40歳までに80％の患者で，何らかの医学的処置
が必要とされる合併症を認める733）．動脈系の合併症に
は破裂，瘤，解離が含まれ，大小いずれの動脈でも発症
し得る．また，動脈破裂は既存の瘤・解離や動静脈瘻に
続発して発症する場合もあるが，何の前触れもないまま
に発症することもあり，かつ大血管に生じた場合はしば
しば致死的な結果をもたらす．高度の組織脆弱性のため，
血管系合併症に対しても，カテーテル検査等の侵襲的検
査はできるだけ避け，CT，MRI，エコー検査等の非侵
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表36　大動脈瘤を合併する遺伝性症候群
大動脈瘤を高頻度に合併するもの

疾患名 原因遺伝子 遺伝形式 随伴症状
マルファン症候群 FBN1 常染色体優性 骨格系症状

　クモ状指，側彎，胸郭異常
水晶体亜脱臼

ロイス・ディーツ症候群（LDS） TGFBR1
TGFBR2

常染色体優性 眼間解離
口蓋裂・二分口蓋垂
動脈蛇行
マルファン様体型
頭蓋骨早期癒合
脳動脈を含む中小動脈瘤

血管型エーラス・ダンロス症候群 COL3A1 常染色体優性 薄く透けて見える皮膚
易出血性
組織脆弱性
　腸管破裂
　子宮破裂
　血管破裂

ターナー症候群 X染色体モノソミー 染色体異常 性腺不全
大動脈二尖弁
大動脈縮窄症
特徴的体型
　低身長，翼状頸，盾状胸，

大動脈瘤を時に合併するもの
疾患名 原因遺伝子 遺伝形式 随伴症状

多発性嚢胞腎 PKD1
PKD2

常染色体優性 多発性嚢胞腎
脳動脈瘤

ヌーナン症候群 PTPN11
KRAS
RAF1
SOS1

常染色体優性 特徴的顔貌
先天性心奇形
翼状頸

アラジール症候群 JAG1
NOTCH2

常染色体優性 肝機能障害
肺動脈狭窄
椎体異常
眼科的異常（後部胎生環）

動脈蛇行症候群 SLC2A10 常染色体劣性 全身の動脈蛇行
関節過可動性
皮膚過伸展
特徴的顔貌

皮膚弛緩症 ELN
FBLN4

常染色体優性
常染色体劣性

皮膚弛緩
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襲的検査による評価を優先する必要があるとされる．生
命の危険がない限りは保存的治療が原則であり，手術が
必要な場合でも，組織脆弱性を考慮し手技にも細心の注
意が必要である．確定診断は，生化学的検査（皮膚線維
芽細胞におけるコラーゲンα -1（Ⅲ）鎖産生量の減少）
あるいは遺伝子検査（後述）によるが，多くの場合，臨
床経過と家族歴より診断は可能である．

2）血管型エーラス・ダンロス症候群の遺伝子検査

　コラーゲンα -1（Ⅲ）鎖をコードするCOL3A1遺伝子
（染色体2q31）の変異により発症する734），735）．一般的には，
皮膚線維芽細胞あるいは手術時摘出標本より得られた
mRNAをもとにRT-PCR法で増幅した産物を用いて直接
シークエンス解析を行う．変異の多くは，トリプルへリ
ックス内の保存されたグリシン残基が他のアミノ酸に置
換するタイプのミスセンス変異か，エクソン単位の欠損
をまねくスプライス変異であり，この方法で検出可能で
ある．しかし，ナンセンス変異やフレームシフト変異に
よる早期停止型変異の場合には，異常なmRNAはNMD注）

により選択的分解を受けるので，この方法では変異を検
出できない．その場合は，ゲノムDNAを用いて，通常
のエクソン単位のPCR直接シークエンス法による解析
等を併用する．これらの方法により，原因変異の95％
以上は検出可能である．mRNAで変異が検出された場
合は必ず，ゲノムDNAでも同一変異が検出されること
を確認する必要がある．発端者でゲノム変異が同定され
た場合には，家系内の他のメンバーについては血液ゲノ
ムからの解析が可能である．患者の約半数は罹患した親
からの遺伝であり，約半数は，新生変異による732）．

④ターナー症候群

1）疾患概念
　X染色体モノソミーあるいはX染色体短腕の部分欠失
により発症する．女児の2,000～3,000人に1人で認めら
れる比較的頻度の高い疾患であり，低身長，翼状頸，外
反肘等の身体所見と，卵巣不全による二次性徴欠如およ
び原発性無月経を認める．先天性心奇形，腎奇形等の先
天奇形も高頻度に合併するが，心血管系では，大動脈二

尖弁（10～25％），大動脈縮窄（8％）を高頻度で認め
る736）．大動脈基部の拡張は，ターナー罹患女性の最大
40％で認められるとされるが，大動脈解離の合併は1.4
％程度という報告もあり，実際に解離に至る頻度はマル
ファン症候群やロイス・ディーツ症候群に比べると高く
ない．解離発症例の多くは，大動脈二尖弁，大動脈縮窄，
高血圧等の他の危険因子を有しているとされている．
2）ターナー症候群の遺伝学的検査
　性染色体の数的異常による疾患であり，一般的には，
末梢血リンパ球を用いた染色体G分染法を行うことに
より診断される．染色体異常の原因は配偶子形成時の染
色体分離異常，あるいは受精後早期の体細胞分裂異常に
よるものと考えられており，親からの遺伝の可能性はほ
とんどない．

⑤�その他の大動脈瘤・解離を合併し得る遺伝性症
候群性疾患

1）�先天性拘縮性蜘蛛状指症（Congenital Contractural 
Arachnodactyly; Beals症候群）

　マルファン様体型（高身長，長く細い手足，しばしば
指間長＞身長）や細長い指趾（クモ状指趾）を特徴とす
る常染色体優性遺伝性疾患で，しばしばマルファン症候
群との鑑別が問題になる．外耳の上耳輪部に皺がよった
「皺耳」や，生下時に関節の拘縮を認めることが多い等
の特徴がある．軽度の大動脈基部拡張もしばしば認めら
れる所見であるが，マルファン症候群とは異なり非進行
性で，解離に至ることはほとんどないとされる．原因遺
伝子はFBN2遺伝子（染色体5q23-q31）である737）．
2）動脈蛇行症候群（Arterial Tortuosity Syndrome; ATS）
　常染色体性劣性遺伝形式をとる動脈蛇行症候群
（Arterial Tortuosity Syndrome; ATS）の原因遺伝子の1つ
としてグルコーストランスポーターの一種である
GLUT10をコードするSLC2A10遺伝子が同定されてい
る738）．ATSの主症状は動脈の蛇行性病変であるが，大
動脈瘤の合併も報告されている．SLC2A10遺伝子変異症
例では皮膚の過伸展，関節過可動性，特徴的顔貌もしば
しば認められる．
3）その他
　多発性嚢胞腎（PKD1，PKD2遺伝子）や，ヌーナン
（Noonan）症候群（PTPN11，KRAS，SOS1，RAF1遺伝
子他），アラジール（Alagille）症候群（JAG1，NOTCH2

遺伝子），皮膚弛緩症の一部（ELN，FBLN4遺伝子），骨
形成不全症（COL1A1，COL1A2遺伝子他）でも，大動
脈瘤・解離の合併の報告がある．遺伝形式は疾患により
異なるが，常染色体優性遺伝形式をとるものが多い．臨
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注）NMD（nonsense-mediated-decay）:遺伝子の蛋白質をコー

ドするmRNAの配列部分にナンセンス変異やフレームシ

フト変異等，蛋白翻訳の早期停止を起こすような停止コド

ン（PTC;premature termination codon）が生じた時に，こ

うした異常なmRNAを選択的に分解するメカニズム
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床所見および家族歴より診断は可能である．

2 非症候群性大動脈疾患（表37）

①非症候群性家族性胸部大動脈瘤

　マルファン症候群等，既知の症候群性疾患によるもの
を除いた胸部大動脈瘤・解離患者でも約2割は家系内に
複数の患者を認め，遺伝的要因の関与が示唆されてきた．
非症候群性胸部大動脈瘤を部位別にみると，上行大動脈
瘤の家系では，家系内の他の発症者も上行大動脈に病変
を有する確率が高いのに対し，胸部下行大動脈瘤の家系
では，他の発症者では胸部および腹部大動脈瘤を発症す
る確率がほぼ等しく，上行大動脈と胸部下行大動脈では
大動脈瘤の発症機序が異なる可能性が示唆されている．
　家族性胸部大動脈瘤患者の家系解析により，これまで
に6個の原因遺伝子座または原因遺伝子（AAT1～6）
が同定され，すべて常染色体優性遺伝形式をとる．この
うち，AAT1707），AAT2708）については原因遺伝子が未だ
同 定 さ れ て い な い が，AAT3709）（3p22; TGFBR2），
AAT4710）（16p13; MYH11），AAT5（9q22; TGFBR1），
AAT6（10q22; ACTA2）については，原因遺伝子が明ら
かにされている．AAT3およびAAT5の原因遺伝子であ
るTGFBR1およびTGFBR2遺伝子は，前述の通り，ロイ
ス・ディーツ症候群の原因遺伝子であり，この疾患の臨
床スペクトラムの広さを表している．
　ACTA2遺伝子は，血管平滑筋αアクチンをコードする
遺伝子であり，非症候群性家族性胸部大動脈瘤の約15
％は，この遺伝子の変異により発症する713）．我が国の
解析でも，50歳以下で発症した若年性非症候群性家族
性胸部大動脈瘤患者の約20％で同遺伝子の変異が同定
されている739）．本疾患についての当初の報告では，網
状皮斑や虹彩異常（iris flocculi）が特徴として指摘され

たが，これらの所見を伴う症例はむしろ特定の変異を有
する場合に限られることが明らかとなってきた．また，
ACTA2遺伝子変異を有する家系では，冠動脈疾患やモ
ヤモヤ病等の脳血管障害の合併が多いことが指摘されて
いる748）．大動脈解離病変は，A型およびB型の両者が
あり得る．大動脈病変の浸透率は48％とマルファン症
候群に比べると必ずしも高くないが，20歳以下や若年
での解離例の報告も少なくないことに注意する必要があ
る．　
　ACTA2遺伝子に関する遺伝子検査は，末梢白血球から
抽出したゲノムDNAを用いた全エクソンの配列解析に
よる．
　MYH11遺伝子は，平滑筋ミオシン重鎖をコードする
遺伝子であり，胸部大動脈瘤症例でこの遺伝子の変異が
報告されている712）．この遺伝子変異による胸部大動脈
瘤の特徴は，PDAを伴うこととされるが，報告症例は
まだ少なく，疾患の全容はまだ明らかになっていない．

②非症候群性腹部大動脈瘤

　非症候群性腹部大動脈瘤患者の約11～20％は同一家
系内に複数の患者を認め，遺伝的要因の関与が示唆され
ている．家系解析により，幾つかの遺伝子座が同定され
ているが，単一遺伝子病としての原因遺伝子の同定には
至っていない．一方で，多因子遺伝形式を前提とした易
罹患性遺伝子の探索が進められており，候補遺伝子解析
あるいはゲノムワイド関連解析により，複数の遺伝子多
型が，腹部大動脈瘤の発症に関連しているとの報告がな
されている．その多くは，サイトカイン，MMP，活性
酸素の関連遺伝子等，炎症に関わる種々の遺伝子の多型
との関連であり，将来，これらの多型情報を診断あるい
は治療に活用する等，テーラーメード医療に向けた臨床
への応用が期待されている．
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表37　家族性大動脈瘤の遺伝子座/原因遺伝子
原因遺伝子座 座位 原因遺伝子 備考 文献
胸部大動脈瘤

AAT1 11q23-q24 未定 FAA1 707
AAT2 5q13 未定 TAAD1 708
AAT3 3p24-25 TGFBR2 注） TAAD2，LDS 709
AAT4 16p13 MYH11 PDAの合併 710
AAT5 9q22 TGFBR1 LDS
AAT6 10q22 ACTA2

腹部大動脈瘤
AAA1 19q13 未定 717
AAA2 4q31 未定 717
AAA3 9p21 未定 　 719
注）連鎖解析で同定された遺伝子座は3p24-25であったが，TGFBR2は3p22に位置する遺伝子である．
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