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Case 16-1996: A 36-year-old woman with bilateral facial and hand weakness and impaired truncal sensation.   Volume 334(21): pp1389-1394, May 23, 1996.
・・・両側の顔面・上肢の脱力と体幹の感覚障害をきたした36歳男性・・・

【主訴】 進行性の両側顔面の脱力・上肢の脱力・麻痺と体幹の感覚障害

【現病歴】 患者は5年前から両肩のしびれと，両眼瞼を完全に閉じられないことを自覚していた．続く数年のうちにしびれ，脱力は進行し，右手，左手の順に徐々に悪化した．また，体幹の感覚障害も徐々に自覚され，両手には有痛性痙攣が生じた．ある時には右肩を火傷したが，自分で水疱を見るまで気づかなかった．

  入院の6ヶ月前，免疫グロブリンが投与されたが効果はなかった．ある医師は同時期に，数年来のdry eyeがあることからSjogren syndromeを疑った．リウマトイド因子は陽性（94U/mm3; normal 0-35）で，抗核抗体は一過性に陽性であった．ACE値は正常で，ANCAやcryoglobrin，抗RNP・Sm・SS-A・SS-B抗体はすべて陰性だった．

  入院数ヶ月前，抗HBc・HBｓ抗体（IgG抗体）陽性で血清IgG・IgM値もやや上昇を認めたが，これは免疫グロブリン投与のためと考えられた．

  患者は当院に入院した．

【既往歴】 Raynaud現象，rash，関節痛，口腔内乾燥，腹痛，体重減少，食欲不振，複視，嚥下障害，膀胱直

腸障害，下肢の症状，頚部屈曲による脊椎の電撃痛などはすべて生じたことはない．

【生活歴】 書記の仕事をしていたが，病気のため辞めた．

【入院時現症】 <Physical>HR= 72/分，血圧140/70mmHg，扁桃が著明に腫大(色は正常)．その他特に異常なし．  

<Neurological> 立位の姿勢，歩行は正常．Romberg徴候(-)．眼・外眼筋も正常．顔面の筋肉の脱力(+)．顔面の触圧覚・痛覚も両側で，特に口囲で強く障害．舌・口蓋は正常．頚部の屈曲・伸展はintact．いくつかの手の筋肉は両側で萎縮し，重度の脱力を認める．指と手首の屈筋は軽度の脱力(+)．右の第4・5指はclawing (+)．上下肢の近位筋の筋力は正常．筋緊張は四肢で正常．深部腱反射は全ての四肢で(2+)．Babinski徴候(-)．glove型(左右対称)に触圧覚・痛覚・振動覚の低下．体幹上部・後頚部・後頭部では温痛覚が重度に障害され，触圧覚は比較的保たれていた．

【検査所見】 

<Labo Data> 抗HAV・HCV・Borrelia burgdorferi・sulfatide IgM・GM１ ganglioside抗体は陰性．赤血球

porphobilinogen deaminase活性は正常．抗sulfatide IgG抗体は弱陽性．その他の検査所見はTable 1．

<胸部X線写真・頭頚部および脊椎MRI> normal

<運動神経伝導速度> 両側の腓骨神経，脛骨神経，顔面神経の運動神経伝達速度はnormalであった． 

F responseとH reflexは両下肢でnormal．
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右上肢…正中神経は刺激により無反応だった．橈骨神経の運動神経伝達速度はnormalであった．尺骨神経は前腕部分で活動電位が0.5mVと低く，潜時延長(6.9msec)，伝導速度も著明に低下（13m/sec）．ただし，小指外転筋には重度の変性が起きていたため，評価は慎重にすべきである．

左上肢…正中神経は活動電位の低電位（0.9mV），潜時延長（5.9msec），伝導速度は正常．橈骨神経の運動神経伝達速度はnormal．尺骨神経の伝導速度とF responseはnormal．

<感覚神経伝導速度> 腓腹神経の伝導は正常．

右上肢…尺骨神経，橈骨神経の感覚線維の伝導速度は得られ  

なかった．正中神経の活動電位はnormal．

  左上肢…正中神経，橈骨神経の感覚線維の伝導速度は得られ

なかった．尺骨神経の活動電位はやや低下．

<針筋電図> 顔面神経と上肢の遠位筋に慢性的な脱神経-再神経支配が認められた．右の顔面と上肢遠位の筋に自発電位が盛んに生じていた．下肢には異常所見を認めなかった．

これらの所見は原発性軸索性の多発神経炎と解釈される．

ある診断的手技が行われた． 






