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Case 20-1995：A 66-Year-Old Man with a History of Reumatoid Arthritis with Adrenocorticosteroids,

with the Development of Aphasia and Right-Sided Weakness.  Volume 332(26): pp1773-1780, 29 Jun 1995

・・・失語症と右半側の脱力を呈し，ステロイドによりコントロール中の慢性関節リウマチをもつ66歳男性・・・

【主訴】 感覚障害を伴った右片麻痺，失語症，間欠的な傾眠を伴う精神障害

【現病歴】 患者は4年間慢性関節リウマチ（‘questionable‘）を患い，こわばりと腫脹の増した発作時にはhydroxychloroquine,prednisone (40mg/day) によりコントロールされてきた．また，慢性閉塞性肺疾患または慢性関節リウマチによる呼吸困難があり，albuterolの吸入もしていた．その他は問題なく元気であった．

14週間前，右腕に刺すような痛みを自覚し，その1週間後には起床時に軽度の右片麻痺を認めた．麻痺は顔面にまで広がり，下肢よりも上肢に強かった．歩行時にはやや右足をひきずり，物を持つにも普段のようには力が入らなかった．この右片麻痺は改善したが，歩行時には右足をひきずったままだった．８週間前には他院で肺炎の治療を受けた．

7週間前に，数日間脱力を感じ，その後右の上下肢の運動機能を失ったため，他院に入院した．右上下肢の弛緩とpinprick testでの感覚障害を認めたが，振動覚と関節位置覚は保たれていた．右のBabinski反射が陽性で，発語は正常だった．頭部CTで「左頭頂葉の非出血性梗塞巣」を指摘され，aspirinを処方されてリハビリテーションセンターに転院となった．

30日前に，妻が患者の右顔面の脱力に気づいた．発語は不明瞭で2～3週の間に‘yes’,‘no’の返答しかできなくなった．1週間前には発語能力が完全に消失したため患者は再び同じ病院に入院した．右片麻痺（顔面≒上肢＞下肢），右の腱反射亢進，失語，精神障害を認めた．妻が言うには「空をつかんだりベッドから這い降りたりし，失禁」が見られた．Plt 180,000/mm3, ESR 47mm/h, PTは正常であった（table 1）．また，room airにてPaO2 90mmHg, PaCO2 25mmHg, ｐH 7.44, SaO2 97% であった．また，非侵襲的検査により 右の内頚動脈に50％，左の内頚動脈に55-60％の狭窄を認め，心エコーでは拡張機能障害が見られた．体温は38.0℃と上昇し，頻脈を認め，収縮期血圧は170-200mmHgと高値であった．初めMethylpredonisolone (125mg/day) が処方され，すぐにpredonisone (60mg/day) に切り換えられた．患者はこの病院に移された． 

なお，患者は右利きであり，出血や発疹，羞明，高血圧・心疾患の既往，HIV感染のrisk factor，悪性腫瘍，最近の海外旅行歴などはない．

【生活歴】 職業：自営業（退職） 喫煙歴：10本×40年（～56歳） 飲酒歴：ビール2本

【服用薬剤】 predonisone(10mg/day), methylpredonisolone(40mg/day), ranitidine, hydroxychloroquine,

thiamine hydrochloride, calcium supplement

【入院時現症】 体温 38.6℃，HR= 100/分，呼吸数 30/分， 血圧170/100mmHg

上下肢・体幹に多発性の斑状出血(+)， 粘膜は乾燥，咽頭部に黒色の痂皮あり，膝の腫脹（左より右に強い），直腸診：括約筋の緊張低下(+)， 便潜血陽性
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[image: image2.png]Table 2. Blood Chemical Findings.
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【神経所見】 錯乱状態であり，声をかけたり触れると反応するが，発語はなく指示には従わない．物を渡すと左手で受け取り，適切に扱う．視覚と外眼筋運動は保たれているようだが，右側からのvisual threatへの反応は減弱している．常に左側を見ている．瞳孔は左右同大で対光反射正常．右に眼瞼下垂がある．右の角膜反射はやや低下．右の顔面を針でつっつくとやや顔をしかめる．その他の脳神経はintact．右片麻痺が見られ，屈曲強直と著明な筋緊張の亢進を認める．右上下肢に自発運動は認められず，やや腱反射が亢進している．Babinski反射は両側で陽性．

【Labo Data】 (生化学・凝固) 電解質, PT, aPTT, HT, antithrombinⅢ, protein C, protein S, plasminogen, BUN, Cr, UA, Chol, TG, Ca, iP, ALP, Amy, ACE, Vit B12, 葉酸はすべて正常．その他はTable 2参照．

(免疫) IgG, IgA 軽度上昇，IgM正常．CH50 219U/ml, C3 148mg/dl, C4 20mg/dl, 抗核抗体はPositive (1:1024)；homogeneous pattern, RF (-), ANCA (-), 抗ds-DNA抗体(-), HIV抗体(-), cryoprotein (-), 

抗Ro,La,Sm,U1-RNP抗体(-)

【髄液所見】 clear,colorless, 圧 150mmH2O, 赤血球 2/HPF, 白血球 0/HPF, Glucose 82mg/dl, protein 46mg/dl, Culture→Streptococcus sanguis (a few colonies), 鏡検では真菌や他の微生物，腫瘍細胞を認めない．梅毒検査も陰性

【心電図】 HR＝12７/分の洞性頻脈，時折心房性期外収縮を認める．ST，T波異常（下壁の虚血に相当）

【脳波】 焦点がなく，全般的に不規則なデルタ波の出現が見られる．

【画像】 (CXR)異常なし

 （頭部MRI-T2強調；Figure 1）左頭頂葉，両側の前頭葉の白質にT1強調画像で低信号，T2強調画像で高信号な領域を認め，異常領域は脳梁膝をまたぐ．また，T2強調画像で左の視床と内包後脚の境界領域にも異常信号を認める．ガドリニウムによるenhancementやmass effectは認められない．

 （頭部造影CT；Figure 2）両側前頭葉，左頭頂葉に低吸収域が見られ，放線冠や脳梁にまで拡がる．

その後，尿，血液，髄液が培養に出され，methylpredonisolone (80mg/day), cimetidine, thiamine, nystatinが処方された．入院2日目には熱が下がったが，身体所見に変化はなかった．リウマチ科へのコンサルトでは慢性関節リウマチである証拠に乏しいとのことだった．骨髄ではやや細胞数が多く骨髄球系のhyperplasiaが認められ，肉芽や転移性腫瘍は認められなかった．血液培養のうち１つからコアグラーゼ陰性ブドウ球菌が検出され，咽頭培養ではCandida albicansを認めた．再度施行した心電図では異常はなかった．

 ある診断的手技が行われた．
[image: image3.png]the Brain
ter Hyperint




[image: image4.png]Demonstrating Re-
atter of the Left P maM





