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終糸病と神経頭蓋脊柱症候群の定義、
臨床像および画像の特徴
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要約
はじめに:アーノルド・キアリI型症候群、特発性脊髄空洞症、特発性脊柱側弯症、頭蓋底陥入症、
扁平頭蓋底、歯突起後屈、脳幹のよじれといった現在まで原因不明といわれていた病気をまとめ
た、終糸病と神経頭蓋脊柱症候群という二つの新しい概念を提案します。
方法: 新しい病気の症状、症状の経過、神経学的徴候、および373人の患者の画像において目に見え
る変化について説明します。
結果: 症例には、平均年齢33.66歳の72％の女性が含まれています。患者の48％において、最初の症
状の出現から診断までにかかる年数は10年より長く、64％は進行性の臨床像を示しました。最も頻
度の高い症状は、頭痛が84％、腰仙痛が72％、頸痛が72％、平衡感覚の乱れが72％、知覚異常が
70％でした。最も頻度の高い神経学的徴候は、上肢の腱反射異常が86％、下肢の腱反射異常が
82％、足底反射異常が73％、握力の低下が70％、温覚異常が69％、腹壁反射異常が68％、ミンガ
ツィーニ徴候陽性が66％、痛覚異常が65％、口蓋垂と舌の偏位が64％でした。また、最も頻繁に観
察された画像の特徴は、小脳扁桃の下垂が93％、第12胸椎-第1腰椎よりも下にある脊髄円錐が
88％、特発性脊柱側弯症が76％、複数の椎間板症が72％、そして脊髄空洞症が52％でした。
結語: これは研究への新しい道を開く革新的な変化をもたらすとともに、患者が選択できる治療の
選択肢を広げることができると考えます。
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この研究論文は、脊髄係留症候群、アーノルド・
キアリI型症候群と特発性脊髄空洞症、特発性脊柱
側弯症およびその他の関連疾患の病因関係、

最後に、特発性脊柱側弯症の発症における脊髄係
留の役割、といった3つの研究ラインを現在まで
追求してきた研究者の努力を統合し、まとめたも
のです。

脊髄係留解放手術の最初の症例は1857年にJohnson 
[1]、1891年にJones WL[2]によってすでに発表されま
したが、脊髄係留と特定の神経学的および脊椎症状
との関係、つまり脊髄係留の最初の概念は、1909年
にFuchs[3]によって脊髄髄膜瘤の患者の症例で示唆さ
れ、[4]のち1940年にはLichtensteinも述べています。
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1953年、Garceau[5]は「終糸症候群」または「脊
髄牽引症候群」と定義し、同様の症例を3例報告
し、太くて緊張状態にある終糸の切断後に改善し
ました。一方JonesとLoveは1956年に「緊張終糸」
という用語を提案しまºした[6]。
1976年にHoffmann [7]は、低位脊髄円錐と太い終
糸といった放射学的基準に関連する同様の臨床像
を定義するために「潜在性脊髄係留」という用語
を使用しました。
何十年にもわたる曖昧さと困難ののちの継続的
な貢献の結果として、ついに脊髄係留症候群が記
述されましたが、これは脊柱の奇形による脊髄の
異常係留によって引き起こされ、二分脊椎の形で
身体検査を通して明らかになりまし
た。Fuchs、Lichtenstein、Yamada[3、4、8]による
と、臨床像は主に下肢の感覚神経および運動神経
の障害、足の頻繁な変形、皮膚異常および泌尿生
殖器の異常が見られます。潜在性二分脊椎に関連
する症候性の脊髄係留の有病率は、トルコにおけ
る小学生5499人の0.1%でした[9]が、一般的に全種
類の二分脊椎は、世界中1000人の出生あたり0.5～
10人の範囲で発生します[10]。症例の10～20%で指
示される外科的治療は、腰椎椎弓切除術を伴う脊
髄-髄膜-脊椎奇形による脊髄係留の解放手術です。
一方、全く異なる研究分野において、過去数十
年間で多くの著者がアーノルド・キアリI型症候
群、特発性脊髄空洞症、特発性脊柱側弯症の関連
性[11-18]を確認しましたが、より詳細な研究を開
始するための十分な病原性の説明や因果関係の可
能性などの言及はありませんでした。
最後に、私達の見解に最も近い3番目の研究ライ
ンでは、脊柱と脊髄間の成長の非同期性による特
発性脊柱側弯症、アーノルド・キアリI型症候群、
頭蓋底陥入症の病因を説明しようとしており、こ
れは1981年と1986年にRothによって提案されたメ
カニズム[19, 20]で、2001年にPorter[21、22]が提案
したように、これが脊髄係留を引き起こし、胸椎
の前部要素の過度の成長と変形をもたらし、1984
年にDickson[23]によって提案されたメカニズムに
よれば、回転を伴う脊柱側弯症の発生につながり
ます。最近のいくつかのMRI画像の研究、特に
Winnie Chouのチームによって実施された研究で
は、これらの理論を支持する特発性脊柱側弯症患
者の特徴を特定し[24]、2009年のMilhoratらのよう
に、これらの基準を治療に適用した例もあります
[25]。
博士論文「脊髄空洞症の病因学への貢献」[26]で
提示されている議論に基づくと、脊髄と脳の牽引
は、特発性脊髄空洞症、アーノルド・キアリI型症
候群、特発性脊柱側弯症、扁平頭蓋底や頭蓋底陥
入症、

歯突起後屈や脳幹のよじれといった特発性と考え
られる他の疾患の病因に関与する主要なメカニズ
ムとして提案されています[27、28]
この研究論文の目的は、神経頭蓋脊柱症候群の概
念を導入し、アーノルド・キアリI型症候群、特発
性脊髄空洞症、特発性脊柱側弯症、扁平頭蓋底、
頭蓋底陥入症、歯突起後屈や脳幹のよじれとして
知られる疾患の形で、神経系、頭蓋、脊柱に影響
を与える一連の画像および臨床像を定義すること
です。終糸病は神経頭蓋脊柱症候群の中で最も頻
繁な先天性の形態です。

方法
2009年4月14日から2015年12月16日までの間に、バ
ルセロナキアリ奇形＆脊髄空洞症＆脊柱側弯症研
究所(以下、「当研究所」)にて、アーノルド・キア
リI型症候群、特発性脊髄空洞症、特発性脊柱側弯
症、扁平頭蓋底、頭蓋底陥入症、歯突起後屈、脳
幹のよじれ、低位脊髄円錐および関連疾患の一つ
または複数の診断を受けた患者1285名のうち、大
後頭孔減圧術、脳室腹腔シャント術、脊柱側弯症
装具、椎間板切除術、狭窄症による椎弓切除術と
いった外科治療を受けた患者や、中枢神経系およ
び末梢神経系の脱髄性、炎症性、腫瘍性または外
傷性疾患の症例といった症状または画像の提示を
妨げる可能性のある重要な神経学的または脳神経
外科的病歴例を除外した後、この研究のために完
全なデータを提示するために選択された373名の例
で臨床像および画像の特徴を提示します。

患者は通常、終糸病および神経頭蓋脊柱症候群
の診断・治療・経過観察のための「終糸システム® 
(https://filumsystem.com/enfermedad-del-filum、 
https://filumsystem.com/enfermedades-implicadas/、 
https://institutchiaribcn.com)  にて提示)」と呼ばれ
る私達独自の治療計画に関心があるため、母国で
上記一つまたは複数の病気の診断を受けた後、私
達にコンタクトを取ります。それは、私達が唯一
終糸システム®適用認可を受けた機関であること
と、また、ACIE(スペインイノベーション認定機
関)による研究開発(R&D)認証1583.001.16-160920-
CER-RD.001、ENAC(スペイン国家認定機関)による
研究開発(R&D)認証33/C-PR074、IQNet(国際相互
承認)、およびアエノール(AENOR)品質マネージメ
ントシステムISO 9001:2015規格による終糸病の研
究、診断、治療への認証ES-0081/2015、さらに
ISO9001:2008品質マネジメントの国際規格による
品質マネージメントシステム認証を取得した私立
の専門医療機関でもあるからです。
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1. 後頭頸椎移行部奇形で最も頻繁に見られるの
は、Chamberlain線を5mm以上超える歯突起
を伴う頭蓋底陥入症、Boogaard角が135度以
上またはWelcher基底角が140度以上の扁平頭
蓋底、Thiébaut-Wackenheim-Vrousos頭蓋底線
の延長線2mm以上後ろにある歯突起後屈、そ
して扁平頭蓋底の重要な症例に見られる脳幹
のよじれです(図1)。

小脳扁桃下垂は、小脳扁桃の一方または両方が
McRae線で示される大後頭孔面よりも下がってい
る場合を指します。また、一般的に行われる小脳
扁桃の下垂をミリメートル単位で測定する方法で
はなく、私達は大後頭孔や環椎後弓、軸椎棘突起
など、小脳扁桃の先端が到達した後頭-椎骨構造に
関連して報告します(図2)。さらに、私達が定義す
る小脳扁桃の嵌入とは、小脳扁桃がMcRae線と接
触または親密な関係にある状態で、他の著者が
「キアリ奇形0型」と呼んでいるものと同等の小
脳扁桃下垂の初期形態と見なします。

2. 私達が定義する脊髄内嚢胞とは、あらゆるサ
イズ、形状、場所に発生する特発性脊髄空洞
症のことで、異常な造影剤の増強がないこ
と、腫瘍性、血管奇形、炎症性の脊髄空洞症
を除外し、患者の既往歴と画像上から見られ
る外傷性の脊髄空洞症も除外します。その上
で脊髄空洞症の空洞については、縦方向の拡
張が椎骨1個または複数の椎骨レベルかに
よって分類しました(図3)。また、私達は次の
2種類に対して脊髄空洞症の初期段階と考え
ています。a) T2強調矢状断像では脊髄内に1
本または2本の高信号の平行線の形で、T2強
調軸位断像では(限局性高信号として)目に見
える脊髄浮腫と一般的に関連づけられる脊髄
虚血-浮腫の場合(図4) [29]。b)糸状の脊髄空洞
症の直径には達しないが、明らかな中心管の
拡張が見られる場合(図5)。

3. 脊柱偏位または特発性脊柱側弯症は、冠状断
像において脊柱側弯症の弯曲のあらゆる脊柱
の不整合のことで、立位の脊椎X線で確認で
きます。私達は、コブ角が10度未満の場合は
軽度、コブ角が10度～40度は中等度、コブ
角が40度を超える場合は重度と3種類に分け
ました(図6)。あらゆる脊椎領域の矢状面での

患者が当研究所に来所し患者登録されると、ま
ず患者の既往歴と家族歴を記録、解剖学的順序に
従って神経頭蓋脊柱症候群と考えられる症状につ
いて綿密な質問が行われ、徹底的かつ詳細な神経
学的検査が続きます。神経学的検査は神経頭蓋脊
柱症候群に焦点が当てられ、主に表1に示す手順
で構成されます。多くの患者は当研究所での診察
前に、少なくともT1強調画像とT2強調画像の軸
位断像と矢状断像を含む脊椎全体のMRI検査画像
と正面像と側面像の立位での全脊柱X線検査画像
を送ります。これらは全て以下に定義される病気
を探るために徹底的に分析されます。

表1: 神経学的検査。 1現在Jamarの握力計も採用していま
す。2統計分析には含まれていません。

手順  調査結果

1. 瞳孔の検査

2. 眼球運動検査
3. 口蓋垂と舌の検査
4. Collinsの握力計による

握力測定1

5. 深部腱反射、 腹壁反射、
足底反射

6. 少なくとも40の身体領域の
温覚検査

7. 少なくとも40の身体領域の
痛覚検査

8. ラセーグ徴候

9. ミンガッツィーニ徴候
10. 逆ラセーグ徴候22

11. バレー徴候2

12. 背中と下肢の圧痛点2  

13. 仙骨部の検査と触診2

14. 背中、肩、肩甲骨の検査2

15. ロンベルグ徴候

16. 爪先歩行および踵歩行検査2

17. 大腿四頭筋徴候2

縮瞳、散瞳、瞳孔不同、対光反射の
低下

斜視、眼振
偏位、非対称
対応する年齢および性別グルー
プの10パーセンタイル未満の片
手または両手の減少  
消失、減少、亢進、病的反射

感覚脱失、感覚鈍麻、           
感覚過敏、異常感覚、 
誘発性錯感覚
感覚脱失、感覚鈍麻、              
感覚過敏、異常感覚、              
誘発性錯感覚
疼痛が誘発された場合は陽性、 
疼痛の位置と角度を明示
不全麻痺
腹臥位での脚の屈曲により疼痛 
が誘発された場合は陽性
不全麻痺
親指の圧力で痛みが誘発された 
場合は陽性
変形、仙骨部皮膚陥凹、          
過敏症
肩の非対称、翼状肩甲骨、脇腹 
のしわ、胸部、側弯姿勢 

不安定、後方突進、             
側方突進
不全麻痺、不安定、運動失調
片方の膝を地面についた状態か 
ら立ち上がるのが困難または不 
可能な場合は陽性
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F図1: 後頭頸椎移行部奇形の評価に使用されるパラメータ。1.Welcher基底角、2.Thiébaut-Wackenheim-Vrousos頭蓋底線、3.Boogaard
角、4.McRae線、5.Chamberlain線。

図2: 小脳扁桃下垂の分類と各程度の例。A.McRae線(A0)、B.環椎上端、C.環椎下端。A-B間を3分割し、上位をグレード1、中位をグ
レード2、下位をグレード3とします。環椎上端から環椎下端間をグレード4とし、環椎下端より下をグレード5とします。小脳扁桃
がちょうどA線に到達する場合に「小脳扁桃の嵌入」とします。矢印は小脳扁桃下垂に関連して頻繁に起こる別のパラメータである
「上小脳スペースの拡大」を示しています。
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「生理的」弯曲の増加や減少は脊髄の異常
牽引の証拠であるため、矢状面弯曲異常は
冠状面弯曲異常と同等に重要であると考え
ます。

4. 低位脊髄円錐は、脊髄円錐の先端の位置が第
12胸椎-第1腰椎の椎間板よりも下にある場合
を指します。先端が到達する椎骨に従って
分類され、各椎体は3分割されます(図7)。

また、私達は他の興味深いMRI画像の特徴、例
えば、上小脳スペースの拡大(図2)、緊張状態の脊
髄(図5および図8の矢状断像)、側方化した脊髄(図8
の冠状断像または軸位断像)、目に見える内終糸お
よび/または外終糸、そして最後に回転性側弯を頻
繁に観察しましたが、これらの変化はこの患者グ
ループの統計分析の対象ではありませんでした。
JPEG形式のデジタル画像は、プレビューバー
ジョン8.1(アップル、アメリカ、カリフォルニア
州クパチーノ)で表示され、大部分であるDICOM
形式のデジタル画像は、OsiriXバージョン
5.8.2(Pixmeo SARL、スイス、ベルネ)で表示されま
した。

データ分析のために、診察を通して集められた
患者それぞれの一般データ、症状、徴候、および
画像は、デジタルデータベース(FileMaker Pro 
Advanced 11.0v2、ファイルメーカー、アメリカ、
カリフォルニア州サンタクララ)に含まれる一覧
表に記録され、そこから、Microsoft Excel 2011 for 
Macバージョン14.1.0(マイクロソフト、アメリ
カ、ワシントン州レドモンド)に移行され、次に
SPPSデータベース(バージョン21、IBM、アメリ
カ、ニューヨーク州アーモンク)に移されまし
た。
私達は一般データ(性別、年齢、タイプ、臨床経
過の時間)の最初の記述的分析を行い、変数を症
状、徴候、画像の特徴の3つの主要なカテゴリー
に分けました。この研究の客観的変数は地形的基
準を考慮し、上記の3つのカテゴリー間の関連を
探して分析されました。また、順序データにピア
ソンのカイ二乗検定とケンドールの順位相関係数
を使用し、層化データにマンテル・ヘンツェルカ
イ二乗検定を使用し、有意水準をp値<0.05としま
した。最後に、地形的基準に従って症状と兆候を
グループ化することによって連続変数を作成し(表
2)、様々な種類の画像の特徴とこれらの変数は、
最初に平均の比

図3: 脊髄空洞症の空洞の拡張の分類。グレード1は椎骨1個未満、グレード2は椎骨1個から5個、グレード3は椎骨6個から10個、グ
レード4は11個以上。

図4: 矢状断像(左の矢印)の胸髄部に見える脊髄虚血-浮腫。これは軸位断像(右の矢印)では脊髄中心部の浮腫の画像に対応します。
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較と独立したサンプルのスチューデントのt検定、
次に散布図の作成とピアソンの相関係数を通して
一緒に分析されました。

結果
その1-記述的分析
一般データ
選出された患者373人のうち、270人(72%)は3歳か
ら76歳までの女性でした(中央値33、平均33.66、
標準偏差15.87)。最初の症状が現れてから診断が
確定するまでに要した時間は、177例(48%)で10年
より多く、70例(19％)で5年から10年、76例(20%)
で2年から5年で、それより短くなることは稀です
(図9)。

神経学的臨床像
分析された患者の10％以上で発見された症状と、
特定の神経学的検査を通して発見された徴候を表
3および表4に示します。
I研究を通して大変頻繁に観察された他の症状も
あったことをここで言及する価値があると考えま
す。これらの症状は最初のリストでは予測されて
いなかったため、今回の分析では評価されておら
ず、全体の数を示すことしかできません。137例
(37％)の羞明、126例(34％)の音敏感、57例(15％)の
複数の身体部分の不随意運動または線維束性筋収
縮、そして40例(11％)の様々な領域で電気が流れ
ているような感覚が観察されました。

図5: 中心管の拡張(矢印)。矢状断像(左)では脊髄の緊張状態もはっきりと確認できます。

図6: 特発性脊柱側弯症の分類。1.軽度、2.中等度、3.重度。
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それとは反対に、当初は研究対象に含まれてい
たものの、本分析に使用するにはあまりにも稀で
あったために十分ではないとして除外されること
になった症状があり、それは23例の意識消失
(6%)、20例の発声障害(5%)、20例の過眠症
(5%)、24例の腹痛(6%)、28例の感覚異常(8%)、複
数の身体部分の29例の振戦(8%)と22例の萎縮(6%)
です。また、私達の患者のうち14人(4%)のみが睡
眠時無呼吸を報告したことは注目すべき点です。
臨床経過の種類に関しては、ほとんどの症例で
進行性(239人、64%)、次に慢性(117人、31%)であ
り、他の種類ははるかに稀であることがわかりま
した(図10)。

画像の特徴
小脳扁桃下垂(アーノルド・キアリI型症候群)は273
例(73%)に見られ、他の73例(20%)は小脳扁桃の嵌
入と見なされました。私達は、非常にバランスの
取れた比率であらゆる程度の下垂を確認すること
とができました。最も頻度の高い変形は、

環椎後弓のすぐ前に到達する小脳扁桃下垂です(75
例、20%)(図11)。
脊髄内嚢胞(特発性脊髄空洞症)は194例(52%)で見
られ、139例(37%)は脊髄虚血-浮腫、別の8例(2%)
では中心管の拡張のみでした。最も多く確認され
た場所は、99例(26%)の頸胸髄部であり、他の部分
に拡張を伴うかどうかに関わらず頸髄空洞症が
135例(36%)存在したことは注目すべき点です。脊
髄空洞症の拡張に関しては、頻繁に椎骨11個以上
の長さを超えていました(66例、18%)(図12)。
脊柱偏位(特発性脊柱側弯症)は284例(76%)で観察
され、多くの例(170例、46%)で軽度(コブ角10度未
満)でした(図13)。
椎骨レベルに対する脊髄円錐の先端の位置は非
常にさまざまで、最も多かったのは第1腰椎と第2
腰椎の椎間板の位置で、87例(23%)に見られました
(図14)。
本研究では、後頭頸椎移行部奇形として歯突起
後屈が18例(5%)、頭蓋底陥入症が15例(4%)、扁平
頭蓋底が10例(3%)、脳幹のよじれが6例(2%)見つ
かりました。
最後に、合計267例(72%)が複数の椎間板症とし
て分類されました。

その2-二変量解析
以下の統計的に有意な関連(P値<0.05)が見つかりまし
た。

A. 頭蓋または一般症状に関連した徴候

口蓋垂および/または舌の偏位: 頭痛を伴う
(p=0.011)、吐き気および/または嘔吐を伴う
(p=0.014)。
自発眼振: 平衡障害を伴う(p=0.020 ケンドー
ル)、耳鳴りを伴う(p=0.000)、認知機能障害を伴
う(p=0.011 ケンドール)。
ロンベルグ徴候陽性: 平衡障害を伴う(p=0.002)。
握力低下: 認知機能障害を伴う(p=0.021 ケンドー
ル)。
温覚障害: 気分変動を伴う(p=0.000)。

B. 脊髄の症状に関連した徴候。

図7: 脊髄円錐の位置の分類に使用される椎骨に対する基
準。1. 第12胸椎(T12)-第1腰椎(L1)椎間板まで、2. L1椎体の3分割
の上部、3. L1椎体の3分割の中部、4. L1椎体の3分割の下部、5. 
L1-第2腰椎(L2)椎間板、6. L2椎体の3分割の上部、7. L2椎体の3分
割の中央、8. L2椎体の3分割の下部、9. L2椎体よりも下。
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温覚障害 :  頸痛を伴う ( p = 0 . 0 0 4 )、上肢痛
を伴う ( p = 0 . 0 0 0 )、上肢の痺れを伴う
( p = 0 . 0 0 0 )、上肢の脱力感を伴う
( p = 0 . 0 0 0 )、下肢痛を伴う ( p = 0 . 0 4 5  ケン
ドール )、温度感覚異常を伴う
( p = 0 . 0 0 0 )。

痛覚障害: 頸痛を伴う(p=0.044 ケンドール)、上
肢痛を伴う(p=0.000)、上肢の痺れを伴う
(p=0.000)、上肢の脱力感を伴う(p=0.001)、下
肢痛を伴う(p=0.011)。

図8: 緊張状態の脊髄(AとCは頸髄、Bは胸髄)および側方化した脊髄(DはCの緑二重線で示された部分)の特徴を表したMRI画
像。

表2: 新連続変数尺度の作成-特定の患者の各変数の値は、地形的基準に従って収集された様々なカテゴリー変数の個々の
値の合計。

新連続変数 要素 範囲

一般症状 認知機能障害+ 気分変動 + 不眠 + 全身倦怠感 4–11

頭部症状 頭痛 + 吐き気/嘔吐 + 平衡障害 + 嚥下障害 + 視覚の変化 +耳鳴り + 複視 7–15

頸部症状 頸部痛 + 上肢痛 + 上肢の痺れ + 上肢の脱力感 4–8

脊髄症状 11–21

頭部徴候 2–4

脊髄徴候

背部痛 + 腰仙部痛+ 下肢痛 + 胸部痛 + 下肢の痺れ + 下肢の脱力感 + 錯感覚 + 温度感覚異常 + 痙攣 + 
括約筋の変化+ 歩行障害

眼振 + 口蓋垂および/または舌の偏位
温覚異常 + 痛覚異常 + 上肢深部腱反射 + 下肢深部腱反射 + 腹壁反射 + 足底反射 + ラセーグ徴候 + ミ
ンガツィーニ徴候 + ロンベルグ徴候 + 握力

10–25
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上肢深部腱反射の異常: 上肢の脱力感を伴う 
(p=0.042)、括約筋の変化(p=0.024 ケンドー
ル)。
握力低下: 上肢の脱力感を伴う(p=0.000)。
下肢深部腱反射の異常: 下肢の脱力感を伴う
(p=0.002)、歩行障害を伴う(p=0.046 ケン
ドール)。
ミンガツィーニ徴候陽性: 下肢の脱力感を伴
う (p=0.001)。

C. 臨床変数(症状と徴候)と画像の特徴との関係

– 脳扁桃下垂に関連した臨床変数: 頭痛
(p=0.018)、口蓋垂および/または舌の偏位
(p=0.013)、握力低下(p=0.042)。

– 脊髄内嚢胞に関連した臨床変数: 吐き気/嘔吐
(p=0.000)、視覚の変化(p=0.001)、耳鳴り
(p=0.007)、認知機能障害(p=0.001)、不眠
(p=0.021)、全身倦怠感(p=0.000)、上肢の痺れ
(p=0.014)、温度感覚異常(p=0.019)、 上肢の脱力
感(p=0.006)、口蓋垂および/または舌の偏位
(p=0.027)、温覚異常(p=0.001)、腹壁反射異常
(p=0.002)。頸部要素のみの脊髄空洞症だけを考
慮すると、不眠を除いて、これら全ての

変数は依然として関連しており、さらに下記
との重要な関連も見られます。上肢痛
(p=0.003)、下肢の痺れ(p=0.045)、痛覚異常 
(p=0.000)、足底反射異常(p=0.010)。

– 脊柱偏位(特発性脊柱側弯症)に関連した臨床変数:
背部痛(p=0.034)、自発眼振(p=0.038 ケンドー
ル)、温覚異常(p=0.013)、腹壁反射異常
(p=0.044 ケンドール)、足底反射異常
(p=0.001)。

D. 複数の画像の特徴との関係

– 小脳扁桃下垂: 後頭頸椎移行部奇形を伴う
(p=0.015 ケンドール)、頸部要素のみの脊髄空
洞症を伴う(p=0.003), 脊髄円錐の位置を伴う
(p=0.008)、脊柱偏位を伴う(p=0.014 ケンドー
ル)。

– 脊髄円錐の位置: 脊柱偏位を伴う(p=0.045ケン
ドール)。

さらに、層化解析のマンテル・ヘンツェル検定
によると、小脳扁桃下垂と低位脊髄円錐間の正の
関係は、中等度または重度の脊柱側弯症がある場
合にのみ存在することがわかりました。また、小
脳扁桃下垂と全部位を含む脊髄内嚢胞間の場合、
関係はないように見えますが、より詳細に分析す
ると実は関係があることは興味深いですが、小脳
扁桃下垂と頸部のみの脊髄

図9: 選出された患者373人の最初の症状発症から当研究所受診までにかかった時間。
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空洞症間の正の関係は、小脳扁桃下垂と胸髄およ
び/または腰髄の脊髄空洞症間の負の関連によって
無効になります。

地形的基準に従って症状と徴候をグループ化し
て形成された新連続変数に適用された平均の比較
と独立したサンプルのt検定（表2）は、下記の正
の関係を明らかにしました。

 全ての脊髄空洞症(脊髄内嚢胞)と、頸部要素のみ
の脊髄空洞症を考慮した場合でも、脊髄内嚢胞の
ない患者より一般症状と頭部症状が少ないこと
は、言及する価値があります(これらは負の関
連)。

同じ新連続変数に適用されたピアソン相関係数
に関しては、症状と徴候のグループ内で良好な相
関関係が観察されました。最も強いものは、一般
症状‒頭部症状 (r=0.531, p=0.000)、脊髄症状‒脊髄
徴候 (r=0.523, p=0.000)、脊髄症状‒頸部症状 
(r=0.513, p=0.000)、頭部症状‒脊髄症状 (r=0.420, 
p=0.000)、一般症状‒脊髄症状(r=0.414, p=0.000)で
す。また、弱くなるものの(r 0.106と0.149の間)、
頭部症状‒小脳扁桃下垂、頭部徴候‒小脳扁桃下
垂、脊髄徴候と脊髄内嚢胞と脊髄徴候‒脊髄内嚢
胞間には、統計的に有意な正の相関(p < 0.05)があ
ります。同様に、一般症状‒脊柱偏位、一般症状‒
脊髄内嚢胞、頭部症状‒脊髄内嚢胞、脊髄症状‒小
脳扁桃下垂、頭部徴候‒脊髄内嚢胞間には、統計
的に有意な弱い負の相関(p<0.05, r 0.120と0.197

の間)が認められます。全体として、小脳扁桃下垂
が頭部症状と頭部徴候と正の相関がある一方で、
もう一つの主要な画像異常である脊髄内嚢胞が頸
部症状と脊髄徴候と正の相関があることは注目す
べき点です。

考察
歴史的に、言及された病気は1910年にFuchs[3]と
1940年にLichtenstein[4]が脊髄係留症候群とし
て、1976年にHoffman[7]が潜在性脊髄係留とし
て、そして1953年にGarceau[5]が脊髄牽引症候群
および終糸症候群として、一般的に1つまたは2つ
の論文で定義されてきました。それらのいずれに
おいても、特発性脊髄空洞症、アーノルド・キア
リI型症候群、特発性脊柱側弯症、頭蓋底陥入症、
扁平頭蓋底、歯突起後屈、脳幹のよじれと、画像
上では一見正常に見える終糸によって引き起こさ
れた中枢神経系と脊椎間の不調和な成長の衝突と
の相関関係は示されていません。

表3: 選出された患者373人における症状の頻度。1不安
定、めまい、回転性めまいなど。2かすみ目、眼閃、閃
輝暗点など。3手の冷えおよび/または足の冷え、冷た
さ/熱さに敏感/鈍感など。4失禁/尿閉・滞留便、切迫
感、頻回など。A分析の過程で「認知機能障害」として
グループ化されました。B分析の過程で「気分の変化」
としてグループ化されました。

症状 頻度 ％
312 84

182 49

268 72

141 38

212 57

58 16

171 46

92 25

162 43

143 38

100 27

45 12

196 53

181 49

183 49

167 45

208 56

81 22

268 72

243 65

270 72

110 30

76 20

1. 頭痛
2. 吐き気/嘔吐
3. 平衡障害1

4. 嚥下障害
5. 視覚の変化2

6. 複視
7. 耳鳴り
8. 言語障害A

9. 記憶障害A

10. 注意障害A

11. 悲しみB

12. 不安B

13. 神経過敏B

14. 不眠
15. 全身倦怠感
16. 上肢痛
17. 下肢痛
18. 胸部痛
19. 頸部痛
20. 背部痛
21. 腰仙部痛
22. 上肢の痺れ
23. 下肢の痺れ
24. 錯感覚 262 70

25. 温度感覚異常3 146 39

44 12

182 49

175 47

192 52

26. 痙攣
27. 上肢の脱力感
28. 下肢の脱力感
29. 括約筋の変化4

30. 歩行障害 170 46
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の頭蓋と脊柱にも影響を及ぼし、それがアーノルド 
・キアリI型症候群、特発性脊髄空洞症、特発性脊柱
側弯症、扁平頭蓋底、頭蓋底陥入症、歯突起後屈、脳
幹のよじれを引き起こす共通の原因になっています。
私達は、患者においてこれらの病気の1つまたは複数
の存在を確認できる場合に「神経頭蓋脊柱症候群」と
呼び、外傷性、腫瘍性、感染性、明らかな先天奇形、
またはその他の原因を特定できない場合には、「終糸
病」と呼びます。

1981年と1986年にRoth[19, 20]は、神経脊柱奇形の
ない脊柱側弯症とアーノルド・キアリI形症候群を説
明するために、脊柱と脊髄間の不調和な成長を提案し
ました。

表4: 選出された患者373人の徴候の頻度。
徴候 頻度 ％
1. 204 55

2. 237 64

3. 257 69

4. 242 65

5. 322 86

6. 309 83

7. 254 68

8. 274 73

9. 165 44

10. 245 66

11. 188 50

12.

自発眼振
口蓋垂および舌の偏位
温覚障害
痛覚障害
上肢深部腱反射異常
下肢深部腱反射異常
腹壁反射異常
足底反射異常1

ラセーグ徴候陽性
ミンガツィーニ徴候陽性
ロンベルグ徴候陽性
握力低下 259 70

1バビンスキー反射は片側または両側は109人(29%)に見られました。

これまでこれらの疾患は、その病理学的メカニ
ズムに関連して考えられることはありませんでし
たが、1992年の博士論文「脊髄空洞症の病因学へ
の貢献」[26]で、特発性脊髄空洞症患者の脊髄円
錐の位置が低いという統計的証拠から、ヒトの神
経系全体に影響を与える尾部の軸力の存在が提起
されました。

私達の1996年の論文[27, 28]では、一見正常、つまり
画像上では明らかにならない異常終糸が、脊髄と中枢
神経系全体の牽引を引き起こし、脊髄と中枢神経系は
もちろん、その周囲

図10: 選出された患者373人の臨床経過の種類。急性(acute)=過去6ヶ月以内に症状が現れる。退行性(regressive)=時間の経過ととも
に症状が軽減または消失する。周期性(cyclic)=一定の周期で症状が現れる。慢性(chronic)=長期間に渡って症状がほぼ一定にある。
進行性(progressive)=時間の経過とともに症状の程度および/または頻度が増加する。
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私達は、この不調和な成長、そして一見正常に見
える終糸によって引き起こされた力学的衝突が、
特発性脊髄空洞症、特発性脊柱側弯症、頭蓋底陥
入症、歯突起後屈、扁平頭蓋底、脳幹のよじれと
いった特発性疾患の原因であると考えています。
尾部の牽引は子宮内のヒト胚の第9週から全ての
人間に存在すると想定され、あらゆる特発性の脊
柱偏位は、この尾部の牽引の結果である可能性が
あります。

TestutとLatarjet Péré[30]は1900年に、「この点(脊
柱の側方弯曲を指す)について調べたところ、100
人の成人において側方弯曲は93回確認され、まっ
すぐな脊柱が確認できたのは7回だけでした。し
たがって、脊柱の側方弯曲があるのは正常である
と考えることができます」と述べているのが興味
深い点です。これは、93%の潜在的な有病率の冠
状断像での脊柱偏位が常に認識されているわけで
はないことを示すとともに、尾部の軸力の存在の

図11: 選出された患者373人の大後頭孔、環椎後弓、軸椎後弓に関連する小脳扁桃下垂の位置。
0:小脳扁桃下垂なし、1:小脳扁桃の嵌入、2:大後頭孔と環椎上端間の3分割上部、3:大後頭孔と環椎上端間の3分割中部、4:大後頭
孔と環椎上端間の3分割下部、5:環椎上端と環椎下端の間、6:環椎下端よりも下。

図12: 選出された患者373人における脊髄空洞症前病変の頻度と空洞の縦方向の様々な拡張の程度。0:正常な脊髄、1:脊髄虚血-浮
腫、2:中心管の拡張、3:椎骨1個未満の長さの脊髄空洞症、4:椎骨1個以上5個以下の長さの脊髄空洞症、5:椎骨6個以上10個以下の長
さの脊髄空洞症、6:椎骨11個以上の長さの脊髄空洞症。
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可能性、つまり終糸病が存在することを示唆して
います。脊柱偏位は終糸病に見られる複数の徴候
の中の一つであるため、大多数の人間で(通常は気
づかれない)終糸病の画像上の特徴および症状や徴
候があると言っても過言ではなく、それらの症状
や徴候を通して中枢神経系と脊柱間の力学的衝突
の普遍的な存在を確認することができます。
   患者が当研究所を選択するかどうかは、当研究
所とは関係のない医療専門家による特定の病気の

事前診断、ならびに患者がこれらの診断名および
提案された外科治療に対しての同化、および治療
法の提案がないことによることを私達は理解して
います。いくつかの要因(症状の程度、個人の気質
や性格、地域の文化的習慣、インターネットの使
いやすさ、社会的地位など) が、選択バイアスを
引き起こす可能性がありますが、現在の治療の明
らかな限界への理解と同時に、セカンドオピニオ
ンのこの検索でさえ、

図13: 選出された患者373人におけるコブ法に従って測定された重症度によって分類された脊柱偏位(特発性脊柱側弯症)の存在。
1:側弯症なし、2:軽度(コブ角10度未満)、3:中等度(コブ角10度-40度)、4:重度(コブ角が40度を超える)。

図14: 選出された患者373人における、頭部から尾部までの対応する椎骨レベル(第12胸椎、第1腰椎、第2腰椎)に応じた脊髄円錐
先端の高さ。1:第12胸椎と第1腰椎間、2:第1腰椎3分割上部、3:第1腰椎3分割中部、4:第1腰椎3分割下部、5:第1腰椎と第2腰椎の椎
間板、6:第2腰椎3分割上部、7:第2腰椎3分割中部、8:第2腰椎3分割下部、9:第2腰椎より下。
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この病気を患った患者を定義すると仮定すること
ができます。したがって、この臨床的および画像
的特徴を説明しようとする研究者を落胆させては
なりません。これらの病気で苦しんでいる全ての
母集団の患者サンプルの代表性は、これが新しい
病気に対する最初の記述に過ぎないことを考える
と、より客観的な条件下でこの世界人口がよりよ
く特徴付けられるべき今後の研究を考慮すると、
心配する必要はありません。

373例の結果に基づく
疫学
影響は女性(72%)が優勢であり、診断される最も頻
繁な年齢は33歳(平均33.66歳、標準偏差15.87歳)

で、発症から診断までにかかる年数は、患者の
48%において10年以上かかっています。

症状
終糸病の主な症状は、頻度の高い順に、頭痛
84%、腰仙部痛72%、頸部痛72%、平衡障害72%、
錯感覚70%、背部痛65%、視覚の変化57%、下肢痛
56%、神経過敏53%、括約筋の変化52%、全身倦怠
感49%、上肢の脱力感49%、吐き気および/または
嘔吐49%です。

徴候
終糸病の主な徴候は、頻度の高い順に、上肢深部
腱反射異常86%、下肢深部腱反射異常82%、足底
反射異常73%、握力低下70%、温覚障害69%、温
覚障害68%、温覚障害66%、 痛覚障害65%、口蓋
垂および/または舌の偏位64%、自発眼振55%、ロ
ンベルグ徴候陽性50%、ラセーグ徴候(下肢)陽性
44%です。実行された統計分析を通して、脊髄円
錐の位置と小脳扁桃下垂(p=0.008)、そして脊髄円
錐の位置と脊柱偏位 (p=0.045)の相関関係の存在が
確認できたことは重要です。また、小脳扁桃下垂
と頸部要素のみの脊髄空洞症(p=0.003)の相関も確
認できると同時に、小脳扁桃下垂と“低位”脊髄空
洞症(頸部要素以外、つまり胸髄または胸腰髄の脊
髄空洞症)(p=0.001)の興味深い逆の関係も観察でき
ました。さらに、小脳扁桃下垂と脊柱偏位
(p=0.014)の相関を確認しました。全ての症状と徴
候の中で、(片側または両側の)ラセーグ徴候陽性
(p=0.048)と(片側または両側の)握

力低下(p=0.019 ケンドール)のみ、脊髄円錐の位置
と相関があり、足底反射異常は頸部要素のみの脊
髄空洞症 (p=0.005)と脊柱偏位(p=0.000)と相関があ
ります。

画像
画像上では、頻度が高い順に、小脳扁桃の位置変
化93%(小脳扁桃下垂73%、小脳扁桃の嵌入20%)、
第12胸椎-第1腰椎よりも低い低位脊髄円錐88%、
脊柱偏位76%、複数の椎間板症72%、脊髄内の空洞
52%が観察できます。

結語
この研究で観察されたものは、博士論文で結論づ
けられたものと互換性があります。終糸を介して
神経系全体にもたらされる尾部の牽引は、脳とそ
の下部である小脳扁桃を大後頭孔から移動させ、
小脳扁桃下垂が起こります。脊柱は脊髄の外傷を
最小限に抑えようと、脊柱側弯症、後弯症、過前
弯、回転を伴う側弯、生理的弯曲の消失といった
脊柱の異常な弯曲を引き起こします。脊髄内の中
心組織は虚血と壊死を起こし、間質液または血清
で空洞が形成され、それが脊髄空洞症となりま
す。骨成熟の開始時に頭蓋と脳幹に作用すること
により、扁平頭蓋底、頭蓋底陥入症、歯突起後
屈、脳幹のねじれが現れます。脊髄空洞症の経過
は、空洞の瘻孔、空洞内液と脳脊髄液の混合、そ
して弁機能がある場合は脊髄の再膨張、または空
洞の崩壊、脊髄萎縮へと向かいます。
博士論文とその結果として発表された学術論文

[26、27、28、31、32]の結論として、病因が先天
性の場合は終糸病、脊髄と脊柱間の力学的衝突が
後天性の場合は神経頭蓋脊柱症候群とし、新しい
疾病分類学的および病因学的概念の記述へと進み
ました。個人および一般集団における終糸病の影
響を評価するために、尾部の牽引の起源をよりよ
く理解することは将来の研究において重要であ
り、それは中枢神経系、頭蓋、脊柱、またその他
の組織における脊髄と脊柱間の非同期成長の大き
さ、影響、異常を理解するのに役立つと考えま
す。この知識は、これらの病気の新しい外科的お
よび遺伝子治療を可能にするでしょう。生物学の
分野では、哺乳類に属するその他の動物における
終糸病の存在、また哺乳類以外の脊椎動物におけ
る終糸病の有無を決定することは重要かもしれま
せん。
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  このパラダイムシフトの最も重要で実践的な結
論は、これらの異常をできるだけ早く修正または
予防するために私達が提案する終糸切断手術とい
う外科的治療です。これは、本論文に含まれるほ
とんどの患者に適用されたように、尾骨挿入のす
ぐ上の終糸を解放することを目的とし、高リスク
で複雑な外科治療の代替治療として行われている
低侵襲治療です[31、32]。しかしながら、本研究
論文の診断および疾病分類の目的に含まれていな
いため、これらの治療の革新は今後の論文の主題
となることでしょう。
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