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Case 10-2002 — A 52-Year-Old Woman with Recurrent Unsteadiness, Slurred Speech, and Fatigue　(Volume 346:1009-1015 Number13)

―再発する不安定性と不明瞭な発語、疲労を来した52歳女性―

【現病歴】

初回入院

右利きの52歳女性が、運動失調と疲労を主訴として神経科に入院した。

患者は生来健康であったが、4ヶ月前、緑色の鼻汁を伴う「副鼻腔炎」に罹患した。副鼻腔の放射線学的所見には特記すべきことはないと報告された。ほぼ同じ頃、彼女がエアロビクスを行っていたとき、「傾いている」ような突然の感覚に襲われた。複視は伴わなかった。その後間もなく歩いているとき、左へと偏っていくように感じた。それに伴い、頭頂部の周辺に帯状の痛みを感じた。

これらの症状は継続し、そして1週間後、水平な位置から頭を上げようとすると突然悪心が起こるようになった。2日後この症状は解消したが、続いて重い疲労感と脱力感が起こった。明らかな眩暈やlightheadednessはなかったが、歩いているときに左へ偏っていくような平衡異常が続いた。これらの症状は横臥位から立位や座位に体を起こすとすぐに起こり、横たわっているときや寝返りをうったときなどには現れなかった。耳鳴、難聴、悪心、嚥下困難などは伴わず、また暗所で増悪することもなかった。彼女は手の巧緻性の障害に徐々に気づくようになり、そのために、ゆっくりとしかタイプを打ったり、服のボタンを留めたりできなくなった。疲れているときには、発語がやや不明瞭となった。続く数週間の間、彼女は一日に16～18時間眠るようになり、食事や読書、事務職の仕事への興味を失った。

入院の40日前、患者が失調性歩行を来し、眼振が現れ、右腕の素早いalternating movementができないことに医師が気付いた。入院の前の月、彼女は食事や仕事への興味を回復し、夜には8時間だけ眠るようになった。しかし彼女は起きている間、まだ休息が不十分だと感じていた。２，３日間、左中指の指先に変動する感覚障害があったが、それはすぐ完全に解消された。患者は当院に紹介され、神経科に入院した。

[General]バイタルサイン正常。生来の痤瘡以外に皮疹はない。へバーデン結節を認める。心肺は正常。

[神経学的検査]ごくわずかな痙性の構語障害を認める。嗅覚、および眼底、視野は正常。眼球運動では右側優位のsaccadeが見られる。顔面の感覚と咀嚼は正常。表情も左右対称である。嘔吐反射と舌の運動は正常。両上下肢の筋緊張は正常で、クローヌスはない。MMTは右手首の伸展が4/5であることを除けば、全ての筋群で5/5。深部腱反射は++で左右対称。Babinski反射は左で陽性。Finger-to-Noseテストでごく軽度の企図振戦が認められる。手指の運動は左右対称で、律動異常を伴う。Heel-to-Shinテストは正常。振動覚は、つま先で左右対称に10％低下している。Pinprickテストと固有感覚は保たれている。Tandem gaitで歩くことはできず、歩行の際には左へ偏る傾向がある。

[Labo]CBC、血沈は正常。T.P 8.2g/dl, Alb 4.1g/dl, AST 42.1U/l。K 5.5mmol/l, それ以外の電解質は正常。Glu, BUN, Cre, Bil, Ca, ALP, thyrotropinは正常。抗核抗体は2回検査して共に陰性。V.B12, V.E, ACE,は正常。抗Hu抗体、抗Yo抗体、EBウイルスの血清学的試験は陰性。

[頭部MRI]ガドリニウム造影によって異常を認めなかった。

[腰椎穿刺]脳脊髄液は無色透明。RBC 2/mm3, WBC 4/mm3(Lym 82%, Mono 16%, nonhematic 2%), Glu 60mg/dl, T.P 23mg/dl, Alb 15.6mg/dl, IgG 2.7mg/dl(oligoclonalなバンドは認めない。)

その後の検査

2ヵ月後、再び来院し、症状は着実に改善しており「ほとんど正常」だと報告した。タイピングや筆記、睡眠は普通に戻ったと言った。来院の1ヶ月前にエストロゲン補充療法を再開し、他の服薬はしていない。

意識はalertでorientationは正常。軽度のsaccadeが残存している。MMTは左手首の伸展、左臀部・膝の屈曲で5-/5。ごくわずかにrebound phenomenonが陽性。Finger-to-Noseテストでは両側にごく軽度の運動失調を認める。深部腱反射は++++、両側にHoffmann反射陽性。歩行はやや幅が広いが、前回の検査よりははるかに安定しており、tandem gaitも可能。治療は指示されず、患者は6ヶ月間follow-upに訪れなかった。

二回目入院

当院での二回目の検査から2年5ヶ月後、患者の退職後に、読語の困難や不安定性、疲労感などの症状が再発してきた。

入院の17日前、神経学的検査を施行した。意識はalertでorientationは正常。記憶と知能は正常、word-findingはやや困難。右眼の軽度の内斜視以外、脳神経機能は正常。感覚は正常。MMTは5/5、筋緊張も正常。左側で、素早いalternating movementとFinger-to-Noseテストはやや異常。Heel-to-Shinテストは両側で正常。歩行は幅広く、やや不安定。Rombergテストは陽性。Tandem gaitは不能。深部腱反射は++で左右対称、異常反射はない。

[頭部MRI]造影で増強されるφ約1.5x1.2x1.0cmのmassが右の小脳半球に認められ、第四脳室の偏移を伴い、massは右のテントに浸潤している。第２のmassはφ８mm、左側脳室の前角に近接している。第３のmassは最大径11mmであり、右の放線冠に位置している。（Figure 1）
[CT]右の卵巣に小さなdensityが認められる。その他に腹部、骨盤CT上、特記すべきことはない。

[CXR]異常なし。
　ある診断的手技が施行された。

【生活歴】喫煙、アルコール(-)。数匹の猫を飼っているが、引っ掻かれたことは一度もない。2年前にアリゾナを訪れた。非合法な薬物を使用したことはない。

【既往歴】口腔内潰瘍（若年より）。子宮内膜症に対し腹腔鏡下手術を施行(10年前)。指に限局した関節炎。前年に閉経し、初回入院時の検査の6週前にエストロゲン補充療法を終了した。

【妊娠分娩歴】２G2P（31年前と28年前）、いずれも正常。

【家族歴】父親は80歳時にリンパ腫で死亡。母親は80歳時に肝機能障害と乳癌で死亡。3人の弟妹は健康。精神疾患あるいは神経疾患の家族歴はない。
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Figure 1. Coronal T1-Weighted MRI Scan Obtained after the Administration of Contrast Material, Showing a 1.5-cm Enhancing Mass in the Right Cerebellar Hemisphere.
