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研究要旨 

脊髄空洞症は脊髄内部に脳脊髄液が貯留した空洞を形成することで感覚障害や疼痛を呈する疾

患で、キアリ奇形、脊髄損傷、脊髄感染症、腫瘍などと関連して生じることが多い。本邦での有

病率は人口 10 万人あたり 1.94 人程度であろうと推定されている。症例報告や疫学調査の結果に

加えて、キアリ奇形などの後頭蓋窩や脊椎の奇形を合併する症例も多いことから、脊髄空洞症の

発症には何らかの遺伝素因が関与する可能性が推定される。しかしながら、実際には家族性脊髄

空洞症はまれである。このことは、病態には遺伝要因のみならず環境要因の関与もあることを推

定させる。最近の脊髄空洞症動物モデルを用いた研究では、空洞形成時期に空洞周囲にアクアポ

リン４(AQP4)の発現が亢進していることが報告されている。また、抗 AQP4 抗体により発症する

視神経脊髄炎症例では、脊髄病変に空洞形成を伴う症例の報告も散見される。そこでわれわれ

は、脊髄空洞症病態へのこれらの自己抗体の関与について検討することを目的に、患者血漿検体

を用いてそれらの陽性率を検討した。その結果、抗 AQP4 抗体は全例で陰性であったが、抗 MOG

抗体はキアリ奇形 1型を伴う 1例において陽性であった。1例のみからの検出であり偶発的検出

の可能性もあるが、抗 MOG 抗体の特異度は抗 AQP4 抗体陰性視神経脊髄炎症例において高いこと

も報告されていることより、空洞形成に関与する可能性も示唆される。今後症例数のさらなる蓄

積を含め検討が必要である。 

 

A.研究目的 

 脊髄空洞症は脊髄内部に脳脊髄液が貯留し

た空洞を形成することで感覚障害や疼痛を呈

する疾患で、キアリ奇形、脊髄損傷、脊髄感

染症、腫瘍などと関連して生じることが多い。 

主に神経所見と脊髄MRIにて診断がなされる。

本邦では2008年8月から2009年7月の1年間に

おける全国疫学調査が実施され、その有病率

は人口10万人あたり1.94人程度であろうと推

定されている。脊髄空洞症の発症素因は解明

されていないが、家族歴症例が報告されてい
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ること、キアリ奇形などの後頭蓋窩や脊椎の

奇形を合併する症例も多いことから、脊髄空

洞症の発症には何らかの遺伝素因が関与する

ものと考えられている。そこでわれわれは本

研究班において家族性脊髄空洞症の疫学調査

を実施し、本邦において家族例は極めてまれ

であることを昨年度報告した。このことは、

病態には遺伝要因のみならず環境要因の関与

もあることを推定させるものであった。最近

の脊髄空洞症動物モデルを用いた研究では、

空洞形成時期に空洞周囲にアクアポリン４

(AQP4)の発現が亢進していることが報告され

ている(Hemley SJ et al. J Neurotrauma 2013; 

30: 1457-67)。抗AQP4抗体により発症する視

神経脊髄炎症例では、脊髄病変に空洞形成を

伴う症例の報告も散見される。また最近、視

神経脊髄炎類似の臨床像を惹起し得る自己抗

体として抗ミエリンオリゴデンドロサイト糖

蛋白(MOG)抗体も注目されている。そこでわれ

われは、脊髄空洞症病態へのこれらの自己抗

体の関与について検討することを目的に、患

者血漿検体を用いてそれらの陽性率を検討し

た。 

 

B.研究方法 

 本研究に文書にて同意を得た脊髄空洞症患

者 24 例（キアリ奇形 1 型を伴う症例 19 例、

キアリ奇形 2 型を伴う症例 1 例、頚椎融合症

を伴う症例 1 例、特発性 3 例）の血漿を用い

て解析した。平均採血時年齢は 34.4±

16.7(S.D.)歳で、平均発症年齢は 25.2±

14.2(S.D.)歳。測定は東北大学神経内科で

cell-based assay 法にて実施された。 

(倫理面への配慮) 

本研究は北海道大学医学研究科倫理委員会にて承

認された研究である。対象者には研究の趣旨を文

書で説明し,文書にて同意を得た。 
 

C.研究結果 

 抗 AQP4 抗体は全例で陰性であったが、抗

MOG抗体はキアリ奇形1型を伴う1例において

陽性であった。この陽性例は 13 歳時に頸髄後

索障害による運動失調で発症し、確定診断後

に大後頭孔減圧術が施行され神経症状は改善

し、MRI においても空洞の縮小が確認された症

例であった(図)。一連の経過で後索障害と錐

体路障害が認められたが、ジャケット型解離

性感覚障害などの感覚障害は認められなかっ

た点が非典型的であった。手術後 15 年経過し

た現在まで再発を認めていない。 

 

図. 該当症例の頸髄 MRI。 

  術後において空洞は著明に改善している。 

 

D. 考察 
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 1 例のみからの検出であり偶発的検出の可

能性もあるが、抗 MOG 抗体の特異度は抗 AQP4

抗体陰性視神経脊髄炎症例において高いこと

も報告されていることより(Waters P et al. 

Neurol Neuroimmunol Neuroinflamm 2015; 2: 

e89)、空洞形成に関与する可能性も示唆され

る。今後症例数のさらなる蓄積を含め検討が

必要である。 
 

E.結論 

１．脊髄空洞症患者血漿を用いた抗 AQP4 抗体

および抗 MOG 抗体の測定結果を報告した。 

２．キアリ奇形１型に伴う脊髄空洞症の１例

において、抗 MOG 抗体が陽性であった。 

３．該当症例は解離性感覚障害を認めない点

が非典型的であったが、それ以外のリン両所

見および経過は脊髄空洞症として典型的経過

を辿るものであった。 
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