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A.研究目的 

脳表ヘモジデリン沈着症（ Superficial 

siderosis: SS ）は種々の原因で中枢神経系の軟膜

下層にヘモジデリンが沈着し、小脳、脳幹部、脊

髄、大脳の神経細胞の変性をきたす。小脳失調、

感音性難聴、錐体路徴候の三徴、あるいは認知機

能障害を含む四徵を主とする原因不明の進行性

疾患である。約 3 分の 1 が腫瘍や外傷などの明ら

かな基礎疾患を有さないが、検索により脊髄硬膜

の欠損などを同定できることがある。現在エビデ

ンスのある治療方法はないが、硬膜欠損部位や瘻

孔が確認された場合には、可能な限り閉鎖術によ

る止血を行うが、術後も進行する例が多く、瘻孔

閉鎖術の有効性は確立されていない。最近では、

鉄キレート剤[1, 2] 投与の臨床試験が米国で進め

られている(第 3 相)が、既報においては、MRI 画

像上の沈着した鉄の変化や臨床症状の変化の評

価が困難な状況にある。本疾患に対し、2012 年

より我々が取り組んでいる治療介入研究の有効

性と評価方法に関して検証した。 

 

B.研究方法 

2012年 12月より 2015年 10月までに本研究に

エントリーした SS 症例に対し、MRI-CISS 画像

にて瘻孔同定症例（下図参照）では瘻孔閉鎖術と、

一部の症例に術後に髄液移行性のある鉄キレー

ト剤(Deferiprone)を投与し、瘻孔が確認不能例で

は止血剤投与により止血を確認した後に鉄キレ

ート剤を投与した。有効性の評価は SARA（Scale 

for the Assessment and Rating of Ataxia）、
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 硬膜瘻孔閉鎖術、および鉄キレート剤内服の有

効性の評価については、SARA、ICARS、携帯型

歩行解析装置による歩行解析、MRI T2*が有効で

あり、MRI の画像所見から、器質的にも SS は可

逆性の領域があることが示唆された。 

 硬膜瘻孔後に症状が悪化した症例を含め、

Deferiprone 内服症例では症状が改善、あるいは

横ばいで推移しており、Deferiprone 内服により

症状の進行を抑制、あるいは改善する可能性が示

唆される。残念なことに、Deferiprone は我が国

では販売されておらず、各患者は個人輸入で薬剤

を購入しなければならないため、年間の負担額が

100 万円近くとなり、長期継続が困難である。 

 髄液中のタウ蛋白は減少したが、酸化ストレス

マーカーについては異常高値が持続し、大部分の

鉄は除去できておらず、酸化ストレスが持続して

いる可能性が示唆された。 

 

E.結論 

胸椎 Th1～3 部位の硬膜には SS と関連する硬

膜の脆弱性が存在する可能性がある。硬膜に瘻孔

を有する SS は外科手術による止血と鉄キレート

剤投与が有効であることが示唆された。 
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