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Case 6-2003: A Nine-Year-Old Girl with Progressive Weakness and Areflexia　（Volume 348(8): 735-743）
───進行性の脱力感と無反射を呈する9歳の女子───

【Problem List】

#1 歩行障害

#1-1 3ヶ月前より始まり、進行性であった。

#1-2 入院時には、歩行に補助が要り、歩幅の大きなsteppage gaitであった。

#2 筋力低下

#2-1 2ヶ月前に四肢の近位・遠位両方に筋力低下がみられ、しゃがんだ状態から立ち上がることができなった。

#2-2 入院時MMT：proximal arm (4/5), forearm and intrinsic hand muscles (4+/5), proximal leg (3/5), distal leg (2/5)

#2-3 3週後MMT：proximal arm (3/5), forearm and intrinsic hand muscles (3-/5), hip flexion (3+/5), ankle dorsiflexion (2/5), toe movement(1/5)

#3 DTR消失

#3-1 2ヶ月前の診察では完全に消失していた。

#3-2 入院時：right triceps (trace)、その他のDTRは消失。

#3-3 3週間後：変化無し。

#4 振動覚低下

#4-1 2ヶ月前：足の振動覚低下。

#4-2 入院時：toes; diminished greatly, knees; absent, fingers; moderately abnormal

#4-3 3週間後：変化無し。

#5 固有知覚異常

#5-1 入院時：toes; abnormal, fingers; slightly abnormal

#5-2 3週間後：足の固有知覚が消失

#6 温度覚は正常。

#7 CSF

#7-1 2ヶ月前：T.P.;48mg/dl（<33mg/dl）、WBC;3 cells/mm3
#7-2 入院時：T.P.;58mg/dl, Glu; 73mg/dl, RBC;7 cells/mm3, WBC;3 cells/mm3(lymph;96%, neutro;4%)

#8 lobo data

#8-1 LDH; 619(U/l), AST; 70(U/l), ALT; 16(U/l), CK; 43(U/l), ESR; 47(mm/h)

#8-2 ANA;(+;(×80 homogeneous pattern))

#8-3 タンパク泳動；正常パターン、γ-globulinの軽度上昇。

#8-4 尿中砒素；104(μg/l) (<80)

#9 PR 101/min.

#10 MRI

#10-1 abnormal nodular enhancement along the surface of the conus

#10-2 clumping and enhancement of the nerve roots distally

#11 NCS (NURVE-CONDUCTION STUDY)

#11-1 sural responses; absent (bilaterally)

#11-2 right ulnar sensory response; normal

#11-3 right median sensory response; low with conduction velocity preserved

#11-4 mortor responses; absent with slow conduction velocities and conduction block in the median forearm

#11-5 F waves; absent throughout

#12 NEEDLE ELECTROMYOGRAPHY

#12-1 substantial active denervation in the leg

#13 no recruitment of motor neurons in the gastrocnemius muscle

#14 旅行歴；4ヶ月前にエジプト旅行

#15 既往歴

#15-1 HAV、EBV既感染

#15-2 3ヵ月半前に風邪を引いた。

#16 両親はいとこ結婚。

#16-1 他の3人の兄弟は健康。

#17 分娩発達は正常。ワクチンもすべて受けている。

#18 ビタミン欠乏症に対する治療で改善せず。

#19 5日間immunoglobulin i.v.(0.4g/kg/day)を3コース受けたが、改善せず。

#20 ある診断的手技がなされ、治療を追加したところ症状に改善がみられた。
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