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緒　言

　内頚動脈欠損症は，1787年にcadaver dissectionによ

り最初の報告がなされ16），その後，1954年に初めて脳血

管撮影による報告がなされて以後17），比較的まれな血管

奇形として報告例が散見される．内頚動脈の欠損には，

完全欠損と部分欠損があることが知られている．これま

で，いくつかの部分欠損の報告がなされているが，頚部

内頚動脈のみの部分欠損の報告は少ない1,2,3,5,10-15）．今回，

我々は，頚部内頚動脈のみの欠損を来たし，外頚動脈を

介して遠位部の内頚動脈に移行したと考えられる症例を

経験したので，発生学的考察を加え報告する．

症例呈示

　39歳男性．咽頭部の腫瘍性病変に対する精査治療目的

にて，当院耳鼻咽喉科に入院となった．神経学的異常は

認めず，また，特記する既往症もなかった．手術中の血

管損傷を防ぐために血管解剖を明らかにし，術前塞栓術

の適応を判断する目的で，脳血管撮影を施行した．左総

頚動脈は，第４頚椎レベルで，通常の分岐部位にて

stumpを形成するが，内頚動脈を分枝せず，そのままの

血管径を保ったまま，外頚動脈に移行していた．外頚動

脈は，第３頚椎レベルで上甲状腺動脈，舌動脈，顔面動

脈，後頭動脈を分枝した後，血管径を減じそのまま上行

し，最終枝である顎動脈と浅側頭動脈に分岐した．一方，

後頭動脈を分枝した近傍より，後外側，若干尾側に走行

する血管が認められ，この血管は血管径を保ったまま通

常の内頚動脈に移行した．内頚動脈への移行部にも

stumpの形成が認められた．第３頚椎レベルより遠位部

の内頚動脈には，走行異常を認めなかった（Fig. 1）．

右総頚動脈撮影と椎骨動脈撮影では，特記すべき異常を

認めなかった．MR angiographyでは，両側内頚動脈の
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petrous portionより末梢の走行に異常を認めず，血管径

に明らかな左右差を認めなかった．CT scanで，両側の

carotid canalは描出され，その大きさに明らかな左右差

を認めなかった（Fig. 2）．脳血流を評価するために

SPECTを施行したが，異常を認めなかった．咽頭部の

腫瘍性病変と血管異常は無関係であった．

　以上の検査所見より，血管奇形に対する治療の適応は

ないと判断した．その後，現在に至るまで神経学的異常

は認めていない．

考　察

　発生学上，内頚動脈は，third aortic archとdorsal aorta

を原基として発生するとされるが，頚部で総頚動脈から

分岐する単一の血管ではなく，いくつかの発生学的に異

なるsegmentの連続から成り立っているとする概念

（segmental identity）がLasjauniasにより提唱されてい

る7-9）．各々のsegmentを形態学的に特定することはでき

ないが，種々の内頚動脈系の奇形の発生機序を考察する

際に，これらのsegmentが種々のinsultに対して独立して

異なる反応を行いうると考えると説明が容易であること

から，segmental identityの概念は広く受け入れられてい

る．

　このsegmental identityの概念によると，内頚動脈は，

その発生学的原基により，segment 1（総頚動脈分岐か

らductus caroticusの 分 岐 点 ま で ），segment 2（hyoid 

arteryの分岐点まで），segment 3（mandibular arteryの

分岐点まで），segment 4（maxillary arteryやtrigeminal 

arteryの 分 岐 点 ま で ），segment 5（dorsal ophthalmic 

arteryの分岐点まで），segment 6（ventral ophthalmic 

Fig. 1
A：Left common carotid angiogram, oblique view
B：Left common carotid angiogram, lateral view
C：Schema of the lateral view of the left common carotid artery. Note agenesis of cervical segment (*) and re-routing vessel (**)
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Fig. 2   Axial CT image through the lower portion of the 
petrosal bone: bilateral carotid canals with a normal 
diameter (arrowheads) are shown.
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arteryの分岐点まで），segment 7（後交通動脈の分岐点

まで）の７つのsegmentに分けられ，segment１をcervical 

segment，segment２をascending intrapetrous segment，

segment３をhorizontal intrapetrous segment，segment４

をascending foramen lacerum segment，segment５をhorizontal 

intracavernous segment，segment６をclinoid segment，

segment７をterminal segmentとした（Fig. 3）．

　内頚動脈に部分欠損を生じた場合，その欠損は，

segment単位で生じ，遠位のsegmentとの境界を規定する

胎生期の血管が側副血行路として働くことが多いとされ

ている7-9）(Fig. 3）．

　Cervical segment（segment 1）の欠損を来たした場合，

ascending pharyngeal arteryのinferior tympanic branch

がinferior tympanic canalを通ってtympanic cavityへと走

行し，内頚動脈の分枝であるcarotico-tympanic artery

（hyoid arteryの近位部の遺残）と吻合することにより，

horizontal intrapetrous segment（segment 3）より遠位

部の内頚動脈へと移行する，いわゆるintratympanic course 

of internal carotid arteryという側副血行路を示すとさ

れ る（Fig. 3）． こ の よ う な 走 行 を 示 す 内 頚 動 脈 は

aberrant internal carotid arteryとも呼ばれ，正常内頚

動脈が通過するcarotid canalが欠損あるいは低形成を示

し，代わりにinferior tympanic canalが拡大することが

特徴とされ，診断にはCT scanが有用とされる1,3,5,10,15,18）．

　今回の症例は，総頚動脈が，第4頚椎レベルでstump

を形成するが，内頚動脈と外頚動脈に分岐せずに，その

まま外頚動脈に移行していることから，third aortic 

archに由来する内頚動脈のcervical segment（segment 1）

が欠損していると考えられる．しかし，外頚動脈が，後

頭動脈分枝部近傍より，後外側，若干尾側に走行し，第

３頚椎レベルでそのまま内頚動脈へと移行し，その遠位

部の内頚動脈の走行は正常であった（Fig. 1）．MR 

angiographyでpetrous portionより末梢の両側内頚動脈

に走行異常や血管径の差異を認めないことや，CT scan

でcarotid canalに 左 右 差 が な い こ と か ら（Fig. 2），

ascending intrapetrous segment（segment 2）より末梢
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Fig. 3   Diagram of the correspondence between the embryonic (A) and definitive (B) structure of the internal carotid 
artery by segmental identity.

           The different segments of the internal carotid artery are numbered from 1 to 7. 
           Ⅰ , Ⅱ , Ⅲ , Ⅳ : 1st, 2nd, 3rd and 4th aortic arches, DA: dorsal aorta, DO: dorsal ophthalmic artery, O: 

definitive ophthalmic artery, PM: primitive maxillary artery, VA: ventral aorta, 
          *indicates agenesis of cervical segment and **shows a re-routing vessel in the present case.
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の内頚動脈の走行は正常であると考えられた．以上の所

見より，本症例は，cervical segmentの近位部のみの欠

損を示し，aberrant internal carotid arteryと呼ばれる

側副血行路とは異なった側副血行路により遠位部の内頚

動脈に移行していると考えられた．

　今回の症例と同様の側副血行路を示す症例は，non-

bifurcating cervical carotid arteryとも呼ばれ，我々の

調べた範囲では，本症例を含め８例の報告が認められ

た2,11-14）．男性５例，女性３例で，いずれもこの血管奇

形に起因する症状はなく，他の疾患の精査により発見さ

れている．右側が２例，左側が６例で，総頚動脈は，こ

の症例のごとくstumpを認める場合はあるものの13），内

頚動脈と外頚動脈に分岐せず，外頚動脈の枝を分枝した

後，上位頚椎レベルで，屈曲蛇行し，その延長として本

来の内頚動脈に移行し，頚動脈管より頭蓋内に入り，通

常の内頚動脈として正常の走行を示している．

　この血管奇形は発生学的に，内頚動脈の部分欠損と考

えられる以外に，外頚動脈の部分欠損と考えることも可

能である2）．しかし，外頚動脈にsegmental identityの概

念を適応することは困難で，また，外頚動脈の分枝を分

岐する近位部の走行が外頚動脈の本来の走行に近いこ

と，外頚動脈の分枝の分岐後の走行，分枝順序や支配領

域に異常が認められないこと，本症例のごとくstumpを

形成する場合があることなどから，内頚動脈のcervical 

segmentの近位部の部分欠損（Fig. 3*）と考えたほうが

妥当であると考えられる．

　外頚動脈から内頚動脈へと移行する側副血行路となっ

ている血管（Fig. 1, 3**）については，発生学的に十分

な説明がなされていない．本症例を含めnon-bifurcating 

cervical carotid arteryと呼ばれる症例では，側副血管は，

いずれも後頭動脈の近傍から分岐し，屈曲蛇行した後，

上位頚椎レベルで正常な内頚動脈に移行し，それより末

梢の走行に異常を認めない．外頚動脈が，first aortic 

archおよびsecond aortic archから形成されることから，

それらの遺残とする報告もある11,13）．しかし，first 

aortic archの遺残であればascending foramen lacerum 

segment（segment 4）より末梢から，second aortic arch

の 遺 残 で あ る な ら ばhorizontal intrapetrous segment

（segment 3）より末梢から正常内頚動脈に移行すると思

われ，本症例のごとく上位頚椎レベルから分岐すると考

えるのは困難である（Fig. 3）．

　Lasjauniasのsegmental identityには記載されていない

が，cervical segmentより分枝する可能性がある胎生期の

血管としてproatlantal arteryがあげられる．Proatlantal 

arteryの起始部は発生学的にflexibleであり，内頚動脈

と外頚動脈のどちらからも分枝する可能性があり，内頚

動脈から分岐する場合には，segmental identityの概念に

基づくsegmentの分岐点となりうると考えられる（Fig. 

3）．したがって，今回の症例は，cervical segmentの起

始部である内頚動脈の分岐部からproatlantal arteryの分

岐部までの欠損を来たし（Fig. 3*），proatlantal artery

が側副血行路（Fig. 3**）として働いていると考えるこ

とができる．後頭動脈の一部は発生学的にはproatlantal 

arteryの遺残から発生するとされ6），今回の側副血行路

となっている血管が（Fig. 1, 3**），後頭動脈分岐部のご

く近傍から分岐していることは，proatlantal arteryが側

副血行路として働いている可能性を示唆していると考え

られる．

　すなわち，内頚動脈のcervical segmental agenesisの

場合，欠損部位がproatlantal arteryの近位部までであれ

ば，今回の症例のようにnon-bifurcating cervical carotid 

arteryとなり，欠損部位がproatlantal arteryよりも遠位

部にまでおよぶか，あるいはproatlantal arteryが内頚動

脈から分枝しない場合には，aberrant internal carotid 

arteryとなるのではないかと推察される．

　今回の症例では，内頚動脈の欠損部の両端にstumpの

形成を認めた．欠損部の近位部にstumpを認めた症例は

あるが13），両側にstumpを認める症例は本症例のみであ

った．これは，一旦，内頚動脈が形成された後に，なん

らかの原因でこのsegmentの退縮を来たしたが，退縮が

不完全であったために，両端にstumpが残存したと考え

られる．全く形成されない場合を欠損と定義すると，今

回の症例のように，一旦ある程度まで形成が進むが，退

縮し，結果的には（胎生期または少なくとも出生時点で

は），形成されていない場合は，欠損とは呼べないかも

しれない．しかし，大動脈弓（鰓弓動脈）の発生を考え

ると，cervical segmentの原基であるthird aortic archや

dorsal aortaの原基すら形成されない場合は，生存でき

ないと考えられる．したがって，stumpが認められない

症例も，本症例と同様，一旦形成されたthird aortic 

archの近位部が退縮したと考えられ，本症例との違いは，

その退縮が完全であったか，不完全であったかの違いと

解釈できる．したがって，内頚動脈のcervical segmental 

agenesisは，一旦形成された内頚動脈が退縮したと考え

られるが，欠損として扱ってよいと思われる．
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結　論

　内頚動脈のcervical segmentの近位部の部分欠損を認

め，外頚動脈を介して遠位部の正常内頚動脈に移行した

と考えられる症例を経験した．外頚動脈から内頚動脈へ

と移行する側副血行路となっている血管はproatlantal 

arteryが関与していると推察された．
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要　旨

【目的】稀な血管奇形として，内頚動脈が欠損することが知られているが，内頚動脈分岐直後のcervical portionのみの欠損

の報告は少ない．内頚動脈のcervical portionのみの欠損を認め，外頚動脈が各分枝を分岐後，内頚動脈に頭蓋外で移行す

る症例を経験したので発生学的考察を加え報告する．【症例】39歳男性．咽頭部の腫瘍性病変に対する精査治療目的にて入

院となった．神経学的異常は認めず，特記すべき既往症もなかった．脳血管撮影にて，左総頚動脈が，第４頚椎レベルで

内頚動脈の分岐を示唆するstumpを形成するが内頚動脈は分枝せず，そのままの血管径を保ったまま外頚動脈に移行してい

た．外頚動脈は正常の分枝を示し，後頭動脈の分岐近傍より後外側，尾側方向に走行し，第３頚椎レベルで，そのまま内

頚動脈に移行していた．遠位部の内頚動脈に異常を認めなかった．【結論】内頚動脈のcervical segmentの近位部の部分欠

損を来たし，外頚動脈を介して遠位部の正常内頚動脈に移行した症例と考えられた．


