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Case 38-2009: A 16-Year-Old Boy with Paroxysmal Headache and Visual Changes
(N Engl J Med 2009;361:2367-78)

●片頭痛

本症例は初め、片頭痛が疑われてスマトリプタンを処方された。

その後、片頭痛にしては非典型的な症状（意識障害・脱力・感覚鈍麻）が出現したが、これらの

うちのいくつかは脳底型片頭痛（脳幹・小脳・頭頂後頭領域に関連した症状が認められる）を示

唆するのではないかと考えられ、難治性片頭痛として経過観察されていた。

経過中、視神経乳頭浮腫が認められこれは頭蓋内圧亢進を反映しているものと考えらえた。2 度

目の腰椎穿刺で頭蓋内圧亢進が確認された。

●特発性頭蓋内圧亢進症

過体重の女性に好発する。アセタゾラミドに反応して頭痛の軽快が見られることが多い。本症例

ではアセタゾラミドも用いられたが、改善は認められなかった。患者背景も非典型的である。

●血管障害

脳静脈血栓症は急性の頭痛と視神経乳頭浮腫をきたすことがあるが、脳 MRI・MRV で異常が認

められない点はこの疾患を否定する。

●髄膜炎

全身状態や CSF 検査所見、Gd 造影脳 MRI で髄膜の増強が認められない点から否定される。

●中枢神経腫瘍

第 3 脳室脈絡叢嚢胞、松果体腫瘍、頭蓋咽

頭腫、上衣腫などの脳室内/周囲腫瘍は間欠

的な頭蓋内圧亢進をきたすことがあるが、

脳腫瘍は脳 MRI の所見から否定される。

脊髄上衣腫や神経線維腫などの脊髄腫瘍は

頭蓋内圧亢進をきたすことがあるが、初発

症状となることは稀で、頭痛に先行して脊

髄症状が出現することが一般的である。

本症例では、脊髄症状の出現により脊椎

MRI が撮影され、S2-3 を主座とする嚢胞

性の病変が確認された。また、仙骨後面の

癒合不全が認められ、これはクモ膜嚢胞に

関連する所見として知られている。

嚢胞の開窓術が施行され、術中に採取した

嚢胞壁の病理検査でクモ膜嚢胞が確定診断

された。

※クモ膜嚢胞と鑑別を要する疾患

上衣嚢胞

皮様嚢腫

類皮嚢腫

腸原性嚢胞


