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Case7-1998 A 74-Yea-Old Man with Dementia, Parkinsonism, and an Insular Lesion(Vol. 338:603-610,No.9)

痴呆・パーキンソニズム症状を呈し島に病変のある74歳男性

【現病歴】74歳男性が緩徐に進行する運動・認知困難と右側の島病変のために入院した。

それまで問題なく生活していたが、入院の52カ月前に耳下腺の多型腺腫の切除術を行なった後、著明な易疲労感・睡眠障害・深刻な不安症が出現した。amytriptylineが処方されたが、内服により嗜眠・混乱状態となったため中止した。入院33ヵ月前、患者の家族は患者が失見当識・記憶障害・レストランでチップの計算ができなくなったと訴えた。5分後の想起試験で３つの品物のうち2つしか思い出せず、また時計をうまく描けず、また注意力障害が見られ、MMSE（Mini-Mental State examination）では３０点満点中２４点であったが、その他神経学的所見には問題なかった。ルーチンの検査所見は全て正常で、頭部MRIでも異常を認めなかった。doxepinが投与されたが、効果はなかった。入院16ヵ月前、患者はその日の出来事を思い出せないと言った。彼は見当識がなく、3つの品物を５分後1つも思い出せず、図形を正しく書き写せなかった。低振幅の姿勢時振戦が存在し、これは指鼻試験の際にも見られた。次第に文字にしておかなければ物事が思い出せなくなった。小切手の計算ができなくなり、また方向感覚が障害されてきた。入院10ヵ月前、体の左側のぎこちなさを感じ、テニスやゴルフができなくなった。妻によると、顔の表情がなくなり、動作が遅くなり、歩行時足をひきずるようになったということであった。最後には右側の手にもぎこちなさが現れ、書字はだらしなく、書いていくうちに次第に小さくなっていった。また洋服のボタンをかけられなくなった。入院5ヵ月前、感情なくじっとものを見つめるようになり、自発運動が減少し、en blocになった。このときMMSEは18点であった。

入院当日、ガドリニウム注入前後のMRI（Fig.1,2）では、右側の島極包・前障・外包・側頭葉の内側に浸潤性の病変が描出された。T1強調画像ではこの病変は低信号であり、ガドリニウムを静注すると島の内部に結節状の小さな点状域がenhanceされた。またT2強調画像では、この浸潤性の病変は高信号で内部に小さな低信号域が見られ、この低信号域は石灰化もしくは出血を意味していると考えられた。また脳室周辺と皮質下白質には高信号域が散在しており、これは微小血管性虚血変化に一致する所見であり、患者は入院となった。なお、患者はここ数ヶ月で少なくとも5kgの体重減少があり、また便秘と性機能低下もあった。
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【既往歴】以前より「不規則な心臓の拍動」があり、何年間かquinidineを飲んでいた。また、転落・頭部外傷・毒物への曝露・髄膜炎・脳炎・無汗症・起立時の脱力・筋力低下・括約筋の機能低下などの既往はない。

【生活歴】職業なし。喫煙歴：10本/日×20年（25年前まで）アルコール：ワイン少量、常用薬剤：aspirinと抗酸化剤

【家族歴】姉もしくは妹にparkinsonismの症状を持つ人がいる

【入院時現症】BT:37℃、PR:118、RR:20、BP:130/70

＜神経学的所見＞Blessed Demetia Scaleにて13点、意識声明だが失見当識（月・季節・年齢・息子の顔などが分からない）。大統領の名前をすぐには思い出せない。言葉のなめらかさ、反復、理解、ものの名前に関しては問題ない。ペンの蓋ができない。3:50を示している時計を書くよう指示すると3:25を書く。

視野に問題なし。EOM：full、saccade movement：正常、顔面は表情なく、左側の動きが減弱しているため笑った顔は左右が若干非対称。Myerson sign(+)、発声小さく、単調な声。頚部のrigidityやジストニアはない。上下肢に線維束攣縮があり、ランダムにミオクローヌスが出現する。また顔に連続的なねじれがある。両手首に若干cogweel rigidityがある。指のtappingや手を握る開くの動作の連続運動は正常。手の回内回外運動の連続に関しては、右手は問題ないものの左手で稚拙である。いすから簡単に立ち上がれるけれども若干足を引きずって歩き、手の振りは小さい。若干en bloc turning。

筋力は全般的に問題ない。振動覚は指先とつま先で低下。書字覚は両側で低下。DTRは全般的に速度が速いが、ATRで若干低下。足底筋反射は陽性（屈曲）、把握反射は若干陽性、手掌頤反射は顕著、口尖らし反射が陽性。

【入院時検査所見】＜血算＞Table.1＜生化＞BUN, Cre, Bil, TP, ALB,グロブリン,電解質, GOT, LDH, ALP, TSHは正常範囲内。＜凝固＞PT,aPTT正常＜尿検査＞異常なし。

＜EEG＞焦点はなく全般的に4－7Hz、50－70μVの徐波が見られる。単スパイクが側頭葉に15－30秒おきに左半球優位に出現。スパイクは個々に独立しており、時々側頭葉以外の領域からも生じる。スパイクは時に2.3発が群になって1.0～1.25秒の不規則な間隔で生じる。スパイクと臨床症状との関連は見られない。光刺激に反応なし。

＜髄液検査＞Table2

＜頭部PET＞Fig.3（fluorodeoxyglucose静注後）右島部の病変の領域に取り込みの増加は見られないが、両側の頭頂葉・前頭葉にわずかな取り込みの低下が認められた
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【入院後経過】患者は「クジャクが窓のところにいる」などといった赤色がかった幻視を経験するようになった。ある診断的手技が施行された。

