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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歳女性・・・

【problem list】

＃１ 神経学的所見

#1-1 顔面

運動…両側で脱力（眼瞼を完全に閉じられない）．

知覚…触圧覚・温痛覚は両側で，特に口囲で強く障害．   

検査…顔面神経の運動神経伝達速度はnormal．針筋電図で顔面神経に慢性的な脱神経-再神経支配（+）．右の顔面の筋に自発電位（++）．

#1-2 上肢

運動…数年のうちに脱力は進行し，右手，左手の順に徐々に悪化．両手には有痛性痙攣（+）．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 (+)．深部腱反射は全ての四肢で(2+)．

知覚…glove型(左右対称)に触圧覚・温痛覚・振動覚低下．

運動神経検査…右：正中神経は刺激により無反応．

橈骨神経の運動神経伝達速度はnormal．

尺骨神経は活動電位が0.5mVと低く，潜時延長(6.9msec)，伝導速度も著明に低下． 

                左：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．

知覚神経検査…左：尺骨神経の活動電位はやや低下．

針筋電図…遠位筋に慢性的な脱神経-再神経支配（+）．遠位筋に自発電位（++）．

#1-3 体幹

体幹の感覚障害が徐々に進行．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．

＃２ Labo Data

#2-1  リウマトイド因子（+）

#2-2  抗核抗体が一過性陽性

#2-3  白血球・血小板減少  

#2-4  血清コレステロール低下

#2-5  抗sulfatide抗体弱陽性

＃３ 身体所見

#3-1  扁桃が著明に腫大

#3-2  dry eye

