NEJM勉強会2001　第24回　01/07/18実施　Aプリント　担当：坂本　啓
Case 13-1998:A 23-Year-Old Man with Progressive Weakness and Paresthesias
脱力と異常感覚のある23歳男性
【患者】２３歳の男性

【現病歴】患者は６ヶ月前まで肩甲であったが、階段を駆け上るのが困難になり、両方の足底、足、つま先に刺すような痛みを感じるようになった。２ヵ月後、両下肢に進行性の脱力、下背部に痛み、両手に強ばり、手足の指にはしびれが生じた。来院の３ヶ月前、両側の上肢に振戦が起こるようになった。脱力感は増悪し、両足とふくらはぎは麻痺するようになった。両足、手の指には刺すような痛みがあった。患者の平衡感覚は低下しており、殊に併願時において著明であった。

【既往歴】これまで以下のような既往は無かった。

視覚障害、嚥下障害、連続性言語、呼吸障害、括約筋障害、両上下肢の痙攣、線維束攣縮、鈍い痛み、一過性の神経学的症状、体重減少、食欲不振、皮膚症状、発熱、悪寒、最近の感染、HIV感染のリスク、マダニの咬傷、アレルギー、最近の予防接種、神経毒性の化学物質への暴露、タバコ、非合法薬物、過度の飲酒

【家族歴】患者の父親に軽度の振戦が見られる。

来院時、HR72、BP110/65mmHg。かかと立ち、爪先立ちは出来ず、Romberg徴候陽性。脳神経機能は保たれ、瞳孔に異常は見られなかった。筋萎縮は無く、トーヌスも正常であった。運動機能の程度(おそらく徒手筋力テスト)は、首前屈/後屈(5/5)、足の長母指伸筋4/4、足の短母指伸筋4/4、足の背屈、底屈はいずれも4+/4+、股関節伸展、屈曲はいずれも4+/4+、肘屈曲4+/4、短母指外転筋4/5、骨間筋5/4、小指外転筋5/4。他の筋は正常であった。振動覚は両かかとと両足で低下していた。位置覚は両つま先で低下していた。痛覚は両下肢遠位に行くほど徐々に低下していた。冷覚は正常であった。姿勢振戦が両上肢にみられたが、拮抗運動反復不全や、測定障害は見られなかった。腱反射はアキレス腱で消失しており、ほかは低下していた。神経の過形成は触れなかった。

一月前に行った髄液検査では蛋白が290mg/dlであった。細胞数は正常であった。血清蛋白のうち、IgG、IgM、IgAは正常であった。抗核抗体、抗HIV抗体、抗Borrelia burgdorfrei抗体、A型、B型、C型肝炎抗体、抗myelin-associated glycoprotei(MAG)抗体、スルファチド抗体、GM1抗体、は何れも陰性であった。

来院6週間前に正中神経と尺骨神経で伝道速度を計測した。運動神経で潜伏期の延長は見られたものの、伝道速度は低下していなかった。感覚神経のポテンシャルは見られず、F反応の延長が見られた。筋電図は正常であった。MRI所見に異常は見られなかった。被覆神経の生検を行ったところ、軸索変性とミエリンの再生を思わせる所見があった。

そこで診断的手技を行った。

