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l Embryology 

 
中⼤脳動脈は，12-14mm stage（34-36 days）ごろ⾎管網の状態で発⽣し、40mm stage で通常の形態に成

熟する。7-12mm stage (32 days)で１対の longitudinal neural artery が hindbrain に沿って伸びている。こ
の時点で全ての脳⾎管は⾎管網の状態である。その後、Cranial division(ACA)が hemispheric vesicle から
rostral side に向かって形成されていく。この時将来の MCA となる枝が ACA から分岐し外側に向かって進展
していく(Fig1-A,B)1)。 
 12−14mm stage で ACA はまだ網状であるもののはっきりと認められるようになり、この時期に Acom

や dorsal ophthalmic artery とともに MCA が認められるようになる(Fig.1-C)。 
 16-18mm stage は choroidal stage とも呼ばれ、meninx primitiva が脳室内の突出し脳組織の発達を補助

していくが、それに伴って動脈が発達するのである。前⽅からは ACA、AchoA が下⽅から、PchoA が後⽅か
ら Choroid plexus を栄養するようになり、それらがより明瞭化されていく。この時期に MCA は Lateral 
branch として ACA の近位から線条体を栄養する。 
 40mm stage の時期に、intracerebral artery, recurrent artery of Heubner (RAH)とともに MCA は成熟す

る。 
中⼤脳動脈は、網状の構造が癒合と退縮を繰り返し、⼀本の中⼤脳動脈の stem を形成するのである。 
中⼤脳動脈にはいくつかの形成異常があることが知られており、この成熟過程での anomaly が原因と考え

られる。代表的なものは，duplicated MCA（重複中⼤脳動脈）accessory MCA（副中⼤脳動脈）、twig-like 
MCA などが報告されている。 
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l Accessory MCA 
Accessory MCA は 1962 年に Crompton2)によって報告された anomaly で 0.3-4.0%に認められる。⼀般的に

ACA より起始し、中⼤脳動脈領域を栄養するものとされている。Accessory MCA が RAH の variation であ
るとの意⾒と、胎児期の RAH と Lateral striate artery が tuberculum olfactorium での吻合が遺残したもの
とする意⾒がある 3,4)。RAH と Accessory MCA の両者が存在することもある。 
 
l Duplicated MCA 
Duplicated MCA は、0.2-2.9%に認められる anomaly で Accessory MCA 等の相違は、ICA から起始するこ

とと 1973 年に Teals が提唱し広く受け⼊れられている。2 種類の subtype があり、MCA main trunk と同じ
サイズ（Type A）と main trunk より径が細い（Type B）があり、前者が多い。 
Komiyama ら 5)は、Accessory と Duplicated は MCA が早期に分枝した anomaly で、前者は anterior 

frontal lobe を灌流し後者は anterior temporal lobe を栄養すると述べている。 
 
l Fenestration 
MCA の fenestration は稀であり 0.17-0.43%に認めるとされている。M2 に⾒られることもあるが、ほとんど

が M１であり proximal M1 にもっとも多い 6)。Galliloud ら 7)は temporopolar artery の原始 MCA の融合不全
が原因であることが多く、実際に fenestration の inferior limb は temporopolar artery と⾼頻度に関連してい
る。 
 
l Twig-like MCA (aplastic or twig-like middle cerebral artery) 
Cekirge ら 8)は 2005 年に plexiform network により還流される MCA 閉塞を初めて報告し、unfused MCA と

し、同年に Liu ら 9)は同様の症例を Twig-like MCA と呼称した。その後“unfused MCA,” “aplastic MCA,” 
“twig-like MCA,” “unfused/twig-like MCA,” “Ap/T- MCA など様々な名称が付けられている。ここでは Ap/T-
MCA と略する。 

 Fig.2 
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Pathogenesis 
MCA は上述したように原始の状態では⾎管網の状態である。Ap/T-MCA は胎児期の原始 MRA の癒合、退縮

の過程が障害されたことによって起こると考えられている。Ap/T-MCA の plexiform change は M１だけでな
くの周辺にも存在することがあり、Shin ら 10)は Accessory MCA の形成過程を含めて Schema を作成してい
る（Fig.2）。彼らによれば A１から起始する Plexiform network は Accessory MCA が形成される過程と似て
いると考え、この場合も lenticulostriate artery (LSA)はこの network から起始すると考察している。 
 
Prevalence 
Ap/T-MCA の頻度は、0.11-1.17%と報告されている 11)。渉猟しえた範囲で 48 例の報告があり、平均年齢 50.2
歳、男：⼥＝22:26 であった。両側性は 2 例のみであった。 
 
Angiographic Features 
明確な診断基準はないが、過去の報告から⾎管造影上の特徴をまとめると下記のようになる 11)。 
1) ⽚側 MCA に plexiform network 構造と狭窄閉塞病変が混在 
2) LSA は plexiform network 構造から分岐する 
3) MCA cortical branch は plexiform network を超えて順⾏性に灌流され、その径は正常である 
4) Transdural anastomosis は認めない 
 
Hemorrhagic stroke 
Ap/T-MCA は、出⾎、虚⾎、incidental などで発⾒される。過去の報告からは、半数以上（29/48, 60.4%）が

出⾎で発症しており、クモ膜下出⾎、脳内出⾎、脳室内出⾎およびそれらの合併が報告されている。出⾎の原
因部位としては plexiform network、flow-related aneurysm、LSA が挙げられ、それらの部位もしくは近傍に
動脈瘤を認める症例も多い（21/48, 43.8%）。Plexiform network における⾎管は成熟した脳⾎管ではなく⾎管
壁が脆弱であると思われ、出⾎源になりうることが⽰唆されている。Plexiform network は subarachnoid 
space に存在するため SAH が最も多い。しかし動脈瘤が脳内に突出したりすることで脳内出⾎も起こること
がある。出⾎発症の moyamoya 病と同様に、未成熟な⾎管に⻑期間の⾎⾏⼒学的ストレスが加わることによ
って起こると思われる。 
 
Ischemic Stroke 

Etiology から考えても虚⾎症状を呈する症例は多くないと考えられる。報告されている症例においても虚⾎
で発症した症例は 9/48 例（18.8%）であり、成⼈もやもや病が出⾎、虚⾎をそれぞれ半数程度に認める事と
は異なっている。Ap/T-MCA ⾃体は進⾏しないと考えられるが、そこに動脈硬化性などの変化が加わって⽣じ
るのではないかと予想される。虚⾎発作の後、抗⾎⼩板薬を投与することによって⽐較的短期間に出⾎を起こ
す症例が複数あり、注意が必要であると思われる。 
 
 
 
Difference between Ap/T-MCA and MMD 
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モヤモヤ病との相違は下記のようになる。 
Ap/T―MCA では 
１） 進⾏性でない 
２） 内頚動脈終末部に狭窄を認めない 
３） Basal ganglia にモヤモヤ⾎管を認めない 
４） Periventricular channel は⾒られない 
モヤモヤ病では、medullary artery が拡張することによって、所謂 basal moyamoya が認められるが  Ap/T-
MCA では認められない。Ap-T/MCA は基本的に⽚側性であるが、両側の症例も報告（2/48,4.2%）されてい
る。 
 
l Case Presentation 
症例 1 
36 歳男性。左難聴の精査で MRI を施⾏し左前庭神経鞘腫を指摘され、摘出術を予定した。同時に右中⼤脳動

脈に plexiform network を認め、耐術能評価のため DSA、SPECT を施⾏した。 
放射線学的所⾒ 
右 CAG では右 M１は閉塞し plexiform network を介して MCA 領域末梢が順⾏性に描出される。Plexiform 
network は ACA からも連続していると思われる。LSA は Plexiform network から分岐している。左には異常
は認めない。 
MRI CISS 画像、造影画像で plexiform network はクモ膜下腔に存在する。Basal ganglia に異常⾎管網は認め
ない。 
脳⾎流 SPECT では、右 MCA 領域の循環予備能の低下を認める。 
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Fig.3 Case.1  
A,B; Carotid Angiogram A; right side, B: left   C,D;MRI   C;CISS on MRI, D;T1WI, Gd-enhanced   
E,F;SPECT  E; rest, F; Diamox-loaded 
Right M1 is occluded, and finds antegrade flow to cortical branch through plexiform arterial network. LSA 
branches from the network.  No abnormal finding is found at left side. This arterial network exists at 
sylvian fissure on MRI (C,D). CBF is normal, and CVR decrease slightly at right side. 
 
症例のまとめ 
典型的な Ap/T-MCA と考えられる。Medullary artery の拡張はなく⽚側性で穿通枝も plexiform network から
分岐している。 
 
症例 2 
41 歳⼥性。頭痛の精査で近医を受診。MRI でモヤモヤ病と診断されクロピドグレルを処⽅された。２週間後、

クモ膜下出⾎を発症した。保存的加療で、再出⾎は認めなかった。 
頭部単純 CT では左側優位にクモ膜下出⾎を認めた。右 CAG では M１は閉塞し plexiform network を介して
順⾏性の⾎流を認める。MIP 画像では plexiform net work から LSA が分岐している。また IC 終末部にも狭窄
を認めている。左 M１の狭窄を認め同部位に plexiform network を認める。IC の狭窄は明らかでない。Plexiform 
change は両側ともクモ膜下腔に存在する。 
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Fig.4 Case 2 
A; head plain CT 
B,C; Carotid Angiogram B; right, C: left   
D,E; MIP D; right, E: left     
F; MRI CISS 
CT shows diffuse SAH(A). M1 segments of bilateral MCA are nearly occluded, but cortical arteries are 
perfused antegradely (B,C). At right side, terminal portion of internal carotid artery is stenotic(D). MRI 
reveals plexiform arterial network in the bilateral sylvian fissure(F). Basal moyamoya is not found. 
 
 
症例のまとめ 
もやもや病としても Ap/T-MCA としても⾮典型的な症例である。Plexiform change があり、両側性で右は内
頚動脈終末部の狭窄もあるため、もやもや病の診断は可能である。もやもや病とすれば plexiform network は
いつ形成されたのであろうか。 
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