NEJM勉強会2002　第24回　02/7/24実施　Aプリント
担当：前田恵理子
Case 26-1997: A 64-Year-Old Man with Progressive Dementia, Seizures, and Unstable Gait
・・・・・・・・進行性痴呆・痙攣と不安定歩行を呈した64歳男性（Vol 337-8）・・・・・・・・
　64歳の男性が、進行性痴呆・痙攣・不安定歩行のために Memory Disorders Clinic に入院した。
【当院紹介までの経緯】

　入院の9年前、患者は答えをもらった同じ問いに関して同じ質問を繰り返すようになった。その5年後、痙攣の大発作が起こり、フェニトイン治療が開始された。入院の1年前には、重度のうつ状態に対して電気ショック療法が施行された。患者の歩行は不安定になり、一日に3-4回後向きに転倒するようになった。動くのも遅くなり、歩くときは右足を引きずるようになった。彼は、家の中に誰かが侵入してくると恐怖を訴えるようになった。食事や着衣がだらしなくなり、ときに失禁したりよだれをたらしたりするようになってきた。


入院半年前の脳MRI；白質にT2強調画像とproton-density-weighed imagesで高信号を示す、




　　沢山の病変がみられ、左側頭葉にも20mm×15mmの同様の病変が見られる。


5年前施行の頭部CT；上のMRIと同じ分布で低吸収域が見られるが、脳室や脳溝は上ほど



　　目立たない。
脳脊髄液の所見は正常。視覚誘発電位・聴覚誘発電位では、反応時間が延長していた。神経精神学的な検査を行ってみると、知覚、視覚・空間認識、随意運動、注意力、言語性および非言語性の記憶力、課題の遂行能力は低下していた。言語や習慣的に行っている動作に関しては、正常。
　患者は、当院に紹介されてきた。
【生活歴・既往歴・家族歴】

　もともと左利きだったが、右利きに矯正した。航海士として世界中を旅してきた。入院の2年前まで、一日3-4杯の飲酒歴。高血圧が長く、ニフェジピンを服用している。神経精神疾患の家族歴はない。

【初回受診時現症】

＜General＞　心拍数60/分、血圧160/100、体重68kg。頚動脈触知良好で、雑音はない。眼底所見に異常なし。

＜痴呆・精神症状＞The Blessed dementia scoreは、左が10で右が6（with subjective scores obtained from the caretaker on the left and objective scores from the patient on the right）。ADLの達成度は67％。日付をたずねられると、今日はお休みだったという。ものを覚えても5分後に思い出すことはできず、月の名前を後向きに言うことはできない。ものの名前を正しく言うことはできるが、文章を声に出して読むのは困難で、難しい単語は間違った読み方をする。絵を書き写すことはできるが、失行症がある。小さい声で、ゆっくり、止まりそうになりながらしゃべる。表情は無感動で、瞬きはとても少ない。
＜神経診察＞眼球運動は正常で、追視もできる。サッケードは非常に遅いか短く、どちらを見るにも速く顔弓を動かす。上方視は正常の75％。両側にbradykinesiaは見られるが、rigidityはない。振戦は、安静時にも運動時にも見られない。歩幅は正常で、右の腕振り低下は（＋＋）、左で（＋）、身体の向きを変えるときのen-block movement（＋）、歩行は安定しているが少し後ろに身体がそる。片足とびはどちらの脚でも不安定だが、tandem walkには問題がない。測定障害・回内徴候はみられない。筋力は保たれている。振動覚は両側で低下、足趾に若干の痛覚低下が見られる。固有覚・double simultaneous stimulationは保たれている。Frontal-release signsや体幹の硬直は見られない。DTRは全身で亢進、Babinski陽性。
＜血液検査＞Routineの検査は、セルロプラスミン・VitB12・葉酸・超長鎖脂肪酸を含めて正常。抗Borrelia burgdorferi 抗体は陰性。

＜18FFDG-PET＞脳全体にまだら状の取り込みむらがあるが、アルツハイマーやピック病を示唆するような、lober hypometabolic distributionは見られない。
【その後の経過】

　入院までの数年間に、患者の歩行はより不安定になり、転ぶ頻度も増し、記憶力低下も進行した。着がえは一人でできたが、入浴には介助が必要だった。ときおり、奇怪な行動を見せるようになった。
　初診の4ヵ月後、患者は転倒頻度が増し、歩いていると右によるようになり、食べるとものを詰まらせるようになった。声も小さかった。体幹硬直（＋）が出現し、右に軽度の回内徴候が見られた。HIV試験の結果は陰性。両側にBabinski反射が見られた。このときのMRIでは、前回の病変には変化がなかったが、赤核・黒質が見えにくくなり、橋被蓋の菲薄化と第4脳室の拡大が見られた。Carbidopa-Levodopaによる治療が開始され、歩行器をしようするようになって、歩行状態は改善した。患者は介護型施設での生活を始めた。
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　初診の10ヵ月後、患者は当院に戻ってきた。歩行はさらに悪化しており、よく転ぶようになっていた。たまに妄想も出現するようになっていた。眼球運動はもはや正常ではなく、彼に話しかけている目の前の人に、目を向けられなくなっていた。血圧が下がっていたので、ニフェジピンは中止された。

【このときの現症】

＜General＞座位・・・心拍数80/分、血圧90/70mmHg　　立位・・・心拍数85/分、血圧110/80mmHg

＜Eyes＞瞳孔径4mm、光を当てると2mmに収縮。対立視野測定法では、視野欠損はない。眼底所見は正常。サッケードは、水平方向・垂直方向ともに非常に遅い。激しい人形の目現象がみられるが、輻輳は正常に保たれている。両目での追視は、水平方向に遅い。右や左を注視させると、両目に水平方向の眼振が出現する。
＜神経診察＞四肢のトーヌスに（+）増加が見られ、両側に（+）bradykinesiaも見られる。ゆっくりと、小刻みな歩幅で歩く。歩行時のarm swing低下は（+++）、en-bloc turning（+++）。
　その後の32ヶ月で、誤嚥性肺炎のために6回入院した。
　66歳時に行われたBa嚥下試験では、重度の口腔咽頭の運動失調による嚥下困難が見られ、どろどろの液体や柔かい食べ物でも、あごを上げてのみこんでも誤嚥するようになった。

　67歳時の入院中には、いつもの神経科医を認識できなくなった。自発的にしゃべることはなく、質問にはひとつの単語でしか答えなくなった。自分の名前、母親の名前、病院の名前は正しく言えたが、日付を答えることはできなかった。水平方向の眼球運動は遅く、saccadic breakdownが見られた。追視をさせると、上下方向には10％程度眼球運動が見られた。人形の目現症では、フルな眼球運動が見られた。体幹・四肢のトーヌスは（++）と亢進、bradykinesiaも（+++）と悪化していたが、相変わらず振戦やfrontal-release signは見られなかった。
　患者は68歳で死亡した。
