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炎症性および非炎症性脊髄症の鑑別診断

安藤　哲朗1）* 　

 要旨：炎症性脊髄症と非炎症性脊髄症の鑑別は難しいことがある．年齢と性，発症のスピードと経過，全身症
状，脊髄および脳 MRI，自己抗体，髄液所見などの臨床情報が必要である．特に発症のスピードが鑑別に重要で
ある．炎症性脊髄症は通常急性/亜急性経過をとるのに対して，脊髄梗塞は超急性経過，脊髄髄内腫瘍などは慢性
進行性の経過をとることが多い．脊髄硬膜動静脈瘻は，通常は慢性進行性だが，初期には症状の変動があり，急
性発症にみえる場合がある．炎症性脊髄症の診断には，圧迫性脊髄症を確実に否定することが必要である．かり
に確定診断ができなくても，治療経過の中で適宜再検討が必要である．
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はじめに

脳神経内科医は，視神経脊髄炎関連疾患（neuromyelitis

optica spectrum disorder，以下 NMOSDと略記），多発性硬化
症（multiple sclerosis，以下MSと略記）などの炎症性脊髄症
の診療を行うことが多い．これらの診療を適切に行うために
は非炎症性脊髄症との鑑別診断が必要であるが，その鑑別は
しばしば困難なことがある．
本稿では炎症性脊髄症と非炎症性脊髄症の鑑別診断の手順
と，臨床現場で落とし穴となりやすい点を論述する．

1．急性脊髄症の鑑別診断は難しい

高解像度のMRIや各種自己抗体測定の進歩により，急性脊
髄症の診断は近年大きく進歩してきた．しかし現在において
も急性脊髄症を早期に特異的な診断をするのは簡単ではない．
Debetteらの 2009年の報告1）では，170例の圧迫所見のない
非外傷性の急性・亜急性脊髄症の最終的な診断は，膠原病な
どの全身性疾患 14例，脊髄梗塞 25例，視神経脊髄炎 10例，
傍感染性脊髄炎 21例，MS 46例，その他 5例であり，2年以
上経過をみても原因不明の症例が 49例であった．しかも約
1/3の症例では初期診断と最終診断が異なっていた．
初期に横断性脊髄炎が疑われても，最終診断は非炎症性脊
髄症である場合が少なくない．Murphyらの 2022年の報告2）

では，初期に横断性脊髄炎が疑われた 1,193例の症例の最終
的な診断は，772例（65％）が炎症性脊髄症であり，421例
（35％）が非炎症性脊髄症であった．炎症性脊髄症の中では，

MSが 221例ともっとも多く，次いで特発性脊髄炎が 149例
であった．非炎症性脊髄症の中では，脊髄梗塞が 197例と
もっとも多く，次いで構造的原因の脊髄症（圧迫性脊髄症を
含む）が 108例であった．

2．急性脊髄症の診断に必要な臨床情報

1）年齢，性別
本邦の全国調査結果（第 5回）によると，MSの男女比は

1:2.4 で発症年齢のピークは 30 歳代，NMOSD の男女比は
1:6.2で発症年齢ピークは 40歳代であった3）．
非炎症性脊髄症では，頸椎症性脊髄症は男性が女性の 2倍
以上で，50歳代の発症が多い4）．脊髄梗塞は，若年から高齢
者まで同程度の発症がある2）5）．脊髄硬膜動静脈瘻は，中年以
降の発症が多く，男性に多い6）7）．

2）発症のスピードと経過
発症のスピードは，病変の質の診断にもっとも重要であ

る8）．一般的には，発症から症候完成までの時間が 6時間以
内は超急性（hyperacute），6時間から 48時間は急性（acute），
48 時間から 21 日は亜急性（subacute），21 日以上を慢性
（chronic）とされることが多い2）．Barrerasら9）は，457例の
脊髄症を分析して，脊髄炎と脊髄血管障害やその他の脊髄障
害を鑑別する指標を検討して，もっとも重要なのは発症経過
であると結論づけた．脊髄炎は亜急性経過（48時間～21日）
の経過をとることが多いのに対して，脊髄梗塞は超急性経過
（6時間以内）のことが多く，脊髄動静脈瘻，頸椎症，その他
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の脊髄症では慢性経過（21日以上）をとることが多かった9）．
主な脊髄症の発症経過を Table 1にまとめた．

3）全身症状
発症前に発熱があれば，ウイルスなどの感染に関連したも
のの可能性がある．皮疹の有無は重要である．神経根に沿っ
た水疱を一側に認め，痛みがある場合には帯状疱疹の可能性
が高い10）．帯状疱疹による脊髄障害では，障害髄節の髄節症
候を起こす場合と，障害髄節と離れたレベルに脊髄炎を起こ
す病態とがある．COVID-19に関連した脊髄炎も報告されて
いる11）．
膠原病を示唆する全身症状があるかどうかを注意深く病歴
および診察で検討する必要がある．膠原病の中では，Sjögren

症候群，全身性エリテマトーデス（SLE），抗リン脂質抗体症
候群，結節性多発動脈炎（PN），混合性結合組織病（MCTD），
Behçet病などで脊髄障害が起きることが知られている12）．
肺門部を含む全身のリンパ節腫大があれば，サルコイドー

シスの可能性がある．サルコイドーシスの診断には，いずれ
かの部位から生検をして，非乾酪性肉芽腫を証明する必要が
ある13）．
また，HIV，HTLV，梅毒などの全身感染症がないかどう
か，免疫抑制状態にないかどうか，全身に悪性腫瘍がないか
どうかも重要である．

4）脊髄MRI

脊髄症では緊急手術の適応となる疾患があるので，できる
だけ早期に脊髄MRIを撮影すべきである（Fig. 1）．必要があ
れば Gd-DTPA 造影も行う．MRI が禁忌の場合は，CT

myelographyを考慮する．脊髄MRIは，神経症候から病変レ
ベルを推定して撮影高位を決める．髄内出血を疑う場合は，
gradient echo法の T2*強調像も撮影する（Fig. 2）．
脊髄病変の上下の長さは，病変の原因の重要な鍵となる．

3椎体以上に広がる上下に長い病変は，NMOSDの診断にお
いて重要な所見であるが，それ以外にも同様の所見を呈する
疾患は多い．
病変の横断面上の広がりも重要である．NMOSDでは中心
部灰白質に病変がある傾向があり14），辺縁部の白質を障害し
やすいMSと対象的である（Fig. 1A, B）．

5）脳MRI

脳MRIにて病変を認めれば，脳と脊髄の両方を障害する病
態の可能性が考えられる．特に MSの場合には，脳室周囲，
皮質下・皮質，テント下（小脳，脳幹）のいずれかに病変を
認めれば，脊髄と合わせて空間的多発性を満たすことになる
ため，診断的意義が高い15）．NMOSDでも脳や視神経に異常
所見を認めることがあるが，MSとは特徴が異なっている16）．

Table 1 脊髄疾患の発症経過．

1．超急性発症（発症から症候完成まで 6時間以内）
 脊髄梗塞：発症は通常突然（数分以内）で，数時間以内に症候が完成することが多い．それ以上長い発症のこともあるが，経過を
分析すると突然の悪化を繰り返して階段状に悪化することが多い．発症時に疼痛を伴うことが多いが，高齢者では疼痛を伴わない
こともある．再発は稀で，再発を繰り返す場合は血管内リンパ腫による腫瘍塞栓の可能性を考慮する必要がある．

 脊髄出血：硬膜外出血も髄内出血も激痛とともに突然発症のことが多い．髄内出血ではときに出血が上下に広がるために，数日以
上症候が進行する場合がある．

2．急性発症（発症から症候完成まで 6時間～48時間），亜急性発症（48時間～21日）
 Neuromyelitis optica spectrum disorder（NMOSD）：通常は亜急性から急性発症であるが，稀に超急性発症のことがある．その場
合には脊髄梗塞との鑑別が問題となる．また，稀に慢性進行性の場合もある．

 多発性硬化症（multiple sclerosis，以下 MS と略記）：通常は急性/亜急性発症である．その後再発緩解性の経過をとるが，ときに慢
性進行性の経過をとることがある（一次進行型MS）．

 感染性/感染後脊髄炎：通常は急性/亜急性経過をとる．
 膠原病に伴う脊髄炎：systemic lupus erythematosus（SLE），Sjogren症候群，mixed connective tissue disease（MCTD）などの膠原
病では急性/亜急性の脊髄炎を合併することがある．

 転移性硬膜外腫瘍：局所の疼痛，神経根痛が前駆し，脊髄症が発症すると急性/亜急性の経過で脊髄横断性障害となることが多い．
 脊髄サルコイドーシス：亜急性から慢性進行性の経過をとることが多い．
 傍腫瘍性ミエロパチー：亜急性から慢性進行性の経過をとることが多い．
3．慢性進行性（発症から症候完成まで 21日以上）
 感染性/感染後脊髄炎：HTLV-I associated myelopathy（HAM），HIV vacuolar myelitis，脊髄癆では慢性進行性経過をとることが多い．
 脊髄髄内腫瘍：通常は慢性進行性の経過だが，稀に腫瘍内出血により急性悪化することがある．
 頸椎症性脊髄症：全体には慢性進行性だが，頸椎の動きによる動的障害にて急性悪化することがある．その場合には頸椎の良い姿
勢を保持していると症状が軽減することが多い．

 脊髄硬膜動静脈瘻：通常は慢性進行性である．運動や飲酒などにより症状が変動するため，急性経過にみえることがある．
 代謝性脊髄症：ビタミン B12欠乏による亜急性脊髄連合変性症，銅欠乏症などは通常慢性進行性である．
 遺伝性痙性対麻痺：きわめて緩徐に進行する．
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6）抗体検索
NMOSDの可能性がある場合には，aquaporin-4抗体（AQP4

抗体）を測定する．AQP4抗体の測定法には，cell-based assay

（CBA）法と enzyme-linked immuno sorbent assay（ELISA）法
があり，保険適応になっているのは ELISA法である．ELISA

法は CBA 法と比較して感度が低いことが問題とされてい

Fig. 1 各疾患の脊髄MRI．
上段は矢状断，下段は病変の強いレベルの横断像．すべて T2強調画像．A．NMOSD症例急性期．延髄から頸髄全長，上部胸髄にわたっ
て上下に長い病変で，脊髄は腫大して髄内に T2高信号を認める．横断像では中心部全体が高信号で，一部に特に高信号が強い部位
（bright spotty lesion）がある．B．MS症例急性期．上下に短い高信号で，横断像では脊髄の周辺白質に小さな高信号を認める．C．脊
髄硬膜動静脈瘻の症例．脊髄下端部から連続した髄内高信号が上下に長く広がっている（本症例では T5まで）．脊髄後方のくも膜下腔
に異常血管を示唆する Flow voidを認める．横断像では，脊髄中心部全体が高信号である．D．大動脈解離による脊髄梗塞症例（前脊髄
動脈症候群）の亜急性期．1.5椎体にわたる，脊髄内前方の高信号を認める．

Fig. 2 海綿状血管腫を基礎に持つ脊髄内出血症例の亜急性期MRI．
A．T1強調画像，B～D．T2強調画像，E．T2*強調画像．本症例は過去に急性脊髄症が起こっていったん改善し，再び同じ高位の急性
脊髄症が起こり多発性硬化症を疑われて紹介されてきた．T1強調画像では髄内に一部高信号を認める．T2強調画像では，高信号の部分
と低信号の部位を認める．T2*強調画像では，髄内に上下 3椎体程度に広がる低信号を認める．
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る17）．実地臨床では，まず ELISA法で測定して，臨床像から
NMOSDが疑われるにもかかわらず陰性であった場合には，
CBA法で再検すべきである．CBA法でも陰性であった場合
には，次には MOG抗体を測定する18）．必要があれば各種自
己免疫疾患の抗体測定も行う．

7）髄液所見
髄液検査で細胞数増多を認める場合は，脊髄炎の可能性が
高い．NMOSDでは MSと比較して髄液細胞数増加が顕著の
ことが多い．髄液の oligoclonal bandはMSで陽性となりやす
いが，必ずしも特異的ではない19）．
疑われる場合には髄液にて，帯状疱疹や単純疱疹ウイルス
の PCR検査をする．
髄液も血清も，ステロイド治療前に，後で遡って各種測定
ができるように，十分量の保存をしておく必要がある．
非炎症性脊髄症では，髄液蛋白の上昇があることは少なく
ないが，細胞数の増加はほとんど起こらない．

3．脊髄炎の鑑別診断の落とし穴

1）圧迫性脊髄症の鑑別診断
急性脊髄症では，緊急手術の適応となる転移性硬膜外腫瘍，
硬膜外膿瘍，硬膜外出血などを鑑別するため，緊急で脊髄
MRIを施行する必要がある．転移性硬膜外腫瘍は，局所の疼

痛，神経根痛が前駆し，脊髄症が発症すると急性/亜急性の経
過で脊髄横断性障害となり20），神経症候だけからは脊髄炎と
の鑑別が困難である．
頸椎症性脊髄症が動的障害により急性に悪化した場合には
急性脊髄炎との鑑別が問題となることがある21）．ただし中高
年ではMRIの頸椎症による脊髄圧迫があっても無症状のこと
が少なくない22）ので，神経症候の高位が画像所見に合致する
かどうかを検討せねばならない．MRIにおいて髄内に浮腫を
認めて（頸椎症性髄内浮腫），脊髄炎との鑑別が問題となるこ
とがある．T2強調画像で高信号を呈し，圧迫の強いレベル近
傍にガドリニウム造影効果を認めることもある23）．頸椎症性
髄内浮腫は，脊髄サルコイドーシスとの鑑別が問題となるこ
とが多い．脊髄サルコイドーシスは頸髄部に多く，脊髄が腫
大するために相対的脊柱管狭窄となり，その場合MRI画像が
頸椎症性脊髄症と類似するからである（Fig. 3）．しかし詳細
に見ると両者のMRI画像には相違点がある．頸椎症性髄内浮
腫では脊髄腫大と T2高信号の上下の広がりは 4椎体以下のこ
とが多く，造影所見は圧迫の近傍に限局している．それに対
して脊髄サルコイドーシスでは，5椎体以上の長さにわたっ
て T2高信号が広がることが多く，造影効果は複数カ所に散在
性にみられ，全周性に脊髄が造影されることがある．さらに
神経症候については頸椎症性髄内浮腫では上肢の髄節症候が
前景に立つ傾向があるのに対して，脊髄サルコイドーシスで
は，体幹下肢の索路症候が前景に立ちやすい24）．

Fig. 3 脊髄サルコイドーシスのMRI画像．
A，Bは同一症例．C，Dは同一症例．いずれも組織学的に確定診断された脊髄サルコイドーシス症例．Aと Cは T2強調画像で，Bと
Dは Gd-DTPA造影画像．いずれも上段は矢状断，下段は病変の強い高位の横断画像．A，Bの症例は頸髄全体が腫大して髄内高信号を
認める．脊髄の表面から中に入るように造影されている．脊柱管が広いので，頸椎症性脊髄症と間違われることはない．C，Dの症例
は，頸椎症性変化があるので，頸髄が圧迫されており，頸椎症性髄内浮腫との鑑別が問題となる．
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注意すべき圧迫性脊髄症として，黄色靭帯骨化症がある．
黄色靭帯骨化症は Th11/12椎間などの下部胸椎レベルに好発
する25）ので，胸椎MRIで画像の端となるため見逃されやすい．

2）脊髄血管障害と脊髄炎の鑑別診断
急性の脊髄症を起こす脊髄出血は，硬膜下/硬膜外出血によ
る圧迫と髄内出血の場合がある26）．硬膜外出血は疼痛を伴っ
て突然発症のことが多い．頸椎の硬膜外出血は，しばしば片
麻痺（顔面を含まない）を起こして脳卒中との鑑別が問題に
なる27）．髄内出血では，疼痛を伴って突然発症する場合が，
海綿状血管腫を基礎に持つ脊髄内出血では急性・亜急性ある
いは慢性発症の場合がある28）．発症時の疼痛，Horner徴候，
麻痺と対側の温痛覚鈍麻の有無が診断上重要である．髄内出
血は出血の部位から血腫が上下に長く伸びることがあり29），
亜急性経過で症状の上界が上行することがある．MRIでは出
血は時期により信号態度が異なるので，T2*強調画像の撮影を
追加して低信号病変の有無を調べた方が診断しやすい．脊髄
出血は，出血傾向や抗血栓剤使用中の他に基礎に脊髄腫瘍や
脊髄血管奇形が存在する可能性も考慮する必要がある．海綿
状血管奇形による脊髄内出血は，出血の再発により再発緩解
性の経過をとり，MSと誤診される場合がある（Fig. 2）30）．
脊髄梗塞は，突然発症の対麻痺または四肢麻痺を呈し，初
期から排尿障害があることが多い．発症時に疼痛を伴うこと
が多いが，高齢者では疼痛がないこともある．2，3日にわ
たって進行することもあるが，よく病歴を聴取すると，突然
発症の後に階段状に悪化していることが多い．解離性感覚障
害（温度痛覚が障害され，触覚と深部感覚は保たれる）を伴
う前脊髄動脈症候群の場合が多い31）が，深部感覚障害を呈す
る後脊髄動脈症候群の場合もある32）．いずれも両側性の場合
と片側性の場合がある．髄液検査で細胞数増加がないことが
診断の参考になる．脊髄梗塞を疑う場合には，大動脈（頸髄
の場合には椎骨動脈）の解離の有無を確認する必要がある．
脊髄MRIでは，髄内高信号（上下に長い場合と，短い場合が
ある）を認める場合と，異常を認めない場合がある．横断面
上の T2高信号の形態としては，脊髄前角障害を示す owl/snake

eyes，前方に偏した anteromedial spot，灰白質全体，脊髄横
断面全体などのパターンがある（Fig. 1D）33）．拡散強調画像に
より鑑別が可能とする報告もある34）が，困難とする報告もあ
る33）．経過を追って脊髄MRIを再検して，椎体梗塞の所見を
認めれば，脊髄梗塞と確定診断できる35）．脊髄梗塞は短期間
に症候が完成して，その後回復するか後遺症を残すが，初発
後も段階的に悪化する場合には，血管内リンパ腫の可能性を
考慮する必要がある36）．Zalewskiら33）は脊髄梗塞の診断基準
案を提唱しており，診断の参考となる．
脊髄梗塞と脊髄炎の鑑別診断でもっとも重要なのは発症が
突然（超急性）か急性かである．脊髄梗塞の多くは，発症か
ら 6時間あるいは 12時間以内に症候が完成するのに対して，
脊髄炎では症候完成までにそれ以上の時間がかかることがほ
とんどである．

3）脊髄硬膜動静脈瘻と脊髄炎の鑑別診断
脊髄動静脈瘻（多くは脊髄硬膜動静脈瘻），脊柱管内で動脈
と静脈の間に瘻孔があり，静脈圧の上昇によって脊髄表面の
静脈が蛇行拡張し，静脈うっ血による脊髄浮腫を起こし脊髄
障害が緩徐に進行する疾患である．脊髄血管奇形の中でもっ
とも頻度が高く37），中高年の男性に起こりやすい．下部胸髄
から腰仙髄レベルに多く，亜急性から慢性進行性の脊髄症を
起こす．病初期には脊髄の静脈うっ血を増悪させる因子によ
り一時的に症候が悪化することが特徴である6）7）．歩行，運
動，バルサルバ手技，歌唱，飲酒などによって症候が悪化し
て，休息により軽快する．歩行で悪化して休息で改善する場
合には，「脊髄性間欠性跛行」と表現される．この症状変動
は，急性脊髄炎との鑑別が問題となる．さらにMRIで脊髄に
上下に長い髄内高信号（多くは胸髄から円錐部までにわたる，
ときに頸髄部のこともある）を認めるため，脊髄炎と誤診さ
れることが多い6）．症候の変動の病歴と，MRI画像のくも膜
下腔の flow voidsあるいは異常血管の造影所見が診断に重要
である（Fig. 1C）．しかし 10～20％程度の症例では，くも膜
下腔の異常血管が描出されない38）．疑う場合には，3D CT

angiographyか造影 MR angiographyを施行し，最終的には脊
髄血管造影が必要である．

4．初期治療の開始と継続的な原因診断

脊髄症の診療初期には抗体検査の結果も判明しておらず，
確定診断に至っていないことが多い．圧迫性脊髄症が否定さ
れたのちに，原因診断と併行して症状の進行を止めるための
治療を開始しなくてはならないことがある．多くの場合は副
腎皮質ステロイドホルモンのパルス療法が試みられる．傍感
染性脊髄炎（ウイルス性）でも，パルス療法は禁忌ではない．
帯状疱疹や単純疱疹の脊髄炎が疑われる場合には，抗ウイル
ス薬を併用する．ステロイドパルス療法開始前に，ステロイ
ドが禁忌となるような全身感染症がないかどうかをよく調べ
る必要がある．NMOSDやMSではパルス療法で効果が乏し
い場合には，血漿交換療法を考慮する39）．
パルス療法の効果や経過を観察して，診断を再検討する．

脊髄炎と誤診されることのある脊髄硬膜動静脈瘻では，ステ
ロイド治療により症候が悪化する場合があるので40），ステロ
イド治療により症候がさらに悪化する場合には，脊髄硬膜動
静脈瘻の可能性を再考すべきである．
確定診断に至るまでは，治療と並行して原因検索を続ける．

また，たとえ確定診断と考えても，治療効果や経過をみて疑
問点があれば診断を再検討する必要がある．
※著者に本論文に関連し，開示すべき COI状態にある企業，組織，
団体はいずれも有りません．
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Abstract

The differential diagnosis of inflammatory and non-inflammatory myelopathy

Tetsuo Ando, M.D., Ph.D.1）

1) Department of Neurology, Kameda Medical Center

The differential diagnosis of inflammatory and non-inflammatory myelopathy can be challenging. Clinical information
such as age, gender, speed of onset and progression, systemic symptoms, spinal cord and brain MRI, autoantibodies, and
cerebrospinal fluid findings are necessary. The speed of onset is particularly important for differentiation. Inflammatory
myelopathy typically follows an acute/subacute course, while spinal cord infarction presents with a hyperacute course,
and intramedullary tumors often have a chronic progressive course. Spinal dural arteriovenous fistula usually shows a
chronic progressive course, but it can present with fluctuating symptoms in the early stages and may appear as an acute
onset. It is essential to definitively exclude compressive myelopathy for the diagnosis of inflammatory myelopathy. Even
if a definitive diagnosis cannot be made, regular reevaluation during treatment is necessary.

(Rinsho Shinkeigaku (Clin Neurol) 2023;63:806-812)
Key words: multiple sclerosis (MS), neuromyelitis optica (NMO), inflammatory myelopathy, spinal cord infarction,

spinal dural arteriovenous fistula

63：812 臨床神経学  63巻 12号（2023：12）


