NEJM勉強会2000 第13回（2000.4.26実施） 　　　　Aプリント　　　　　　　　　　　　　

                                       　　　　　担当 矢向今日子 

               Case 32-1994: A 61-Year-Old Man with Muscular Weakness

                        筋力低下を来たした61才の男性

【患者】61才　男性

【主訴】筋力低下

【現病歴】生来健康であったが、９か月前から重度の疲労感を感じ、夜はすぐ就寝し、25時間ほとんど眠りつづけた。その後、朝に強く日中に消失する筋力低下が出現した。びんの蓋を開けるのが困難であり、それよりさらに階段を上ったり車から降りることなどに困難を覚え、下肢の筋力低下が目立った。病初期には手と特に下肢に短時間でおさまる痙攣が見られた。感覚は、たまに指の触覚が低下する以外は保たれていた。また、口渇感も意識された。プレドニゾロンを開始したところ、症状は少し改善し15 mg/dayにtaperした。患者は “Neuromuscular Clinic”に転院した。経過中、言語障害、咀嚼障害、嚥下障害、膀胱直腸障害、複視はみられなかった。

【既往歴】とくになし

【生活歴】アルコール： ジンを１日６杯以上　　タバコ：１箱/day×38年。７年前より禁煙。      

          職業 ： 企業の重役              

【家族歴】父 62才時に肺癌で死亡、神経筋疾患の家族歴なし。

【入院時現症】

〈VITAL SIGNS〉 BP 140/ 80 mmHg, PR 68 /min
〈神経学的所見〉[Cranial]異常なし

[筋力]頚部前屈3-4/5、頚部後屈5/5、三角筋4/5、上腕二頭筋5/5、上腕三頭筋5/5、握力4+/5、手を使わずに椅子から立ち上がれる。股関節屈曲3/5、膝関節屈曲5/5、膝関節伸展5/5、片足で跳ぶことは出来ず、踵や爪先で歩くことはほとんどできない。

[DTR]腱反射消失、足底反射は底屈。

[Sensory]振動覚･位置覚：正常、指先・下腿中央より遠位部に痛覚の軽度低下、書画感覚（皮膚の上に書かれた形または数字を理解する感覚）：正常

[協調運動]失調(-)、指-鼻試験：正常、Romberg’s test：陰性

[運動神経伝導検査]伝導速度は正常、振幅の小さい複合筋活動電位が一貫して見られた。(Figure 1) 3Hz（低頻度）の刺激を右尺骨神経に与え、小指外転筋で測定。(Figure 3)右正中神経刺激・尺骨神経刺激時の複合筋電図。それぞれ短母指外転筋･小指外転筋で測定。1分の右小指外転筋随意収縮後の複合筋活動電位の振幅は安静時より300%増大した。

[感覚神経伝導検査]伝導速度は正常、活動電位の振幅は小さい。

[F波]測定不能、もしくは潜時の延長がみられた。

[反復刺激]低頻度刺激で減衰現象、20Hzで増大現象がみられた。

[反射]H反射の潜時は極めて延長した。

[針筋電図]随意運動時、下肢遠位で慢性の脱神経‐再支配の特徴を示した。
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Fig.1　
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Table 1

[image: image3.png]VARIABLE

186
IgA
IgM

ConcantraTion
(mydl)
109
365
”

Normal
Normal
Normal



[image: image4.png]


Fig.4 

Fig.3 上：右正中神経（安静時／30‐60秒の筋収縮直後）下:右尺骨神経

（単位　縦：ｍV、横：msec）

〈胸部X線〉入院7か月前･6か月前･3.5週前：異常なし

〈胸部CT〉入院6か月前･2か月前(Fig.4)：右中葉に径2 mmの結節影。肉芽腫の所見と一致する。

〈脳CT〉入院4か月前：異常なし

〈腹部・骨盤CT〉入院1か月後：異常なし

〈気管支鏡〉異常なし。気管支上皮生検、気管支肺胞洗浄細胞診で、malignancyは認めなかった。

【入院後経過】

　プレドニゾロンが続けられたが、3-4ジアミノピリジンが加えられ、軽度改善がみられた。グアニジン・ピリドスチグミンでも軽度の改善がみられたが、下痢が現れた。

　Neuromuscular Clinic入院4か月後の胸部X線・胸部CTに変化はみられなかった。入院7か月後の胸椎・腰椎MRIでは、L3-4とL4-5間がやや膨らんでいたが、神経への進入は伴っていなかった。頭痛・耳鳴りのために入院2.5か月後に施行した頭部MRIに異常所見は認められなかった。

　入院11か月後に、血清免疫泳動が行われた(Table 1)。

　症状が現れてから22か月目に進行するさ声が出現し、左声帯の麻痺が見つかった。

　２つのdiagnostic proceduresが行われた。
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