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Case 32-2008 — A 18-Year-Old Man with Blurred Vision, Dysarthria, and Ataxia
(New England Journal of Medicine 2012 Oct 11;367(15):1450-60)
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青年における急性の構音・運動障害と意識レベル低下
・感染性：脳膿瘍、脳幹脳炎、その他脳炎（狂犬病、マイコプラズマ肺炎、リステリア、ダニ媒介性疾患(ライム病、ロッキー山紅斑熱)、感染性髄膜炎など）
・自己免疫疾患：急性散在性脳脊髄炎(ADEM)、ギランバレー症候群、SLE

・代謝疾患： MELAS症候群、ダニ麻痺症、低酸素脳症、糖尿病ケトアシドーシス、　肝不全、腎不全
・血管疾患：脳出血、脳梗塞、片頭痛、中枢神経限局性血管炎、可逆性脳血管攣縮症候群
・外傷性：テント下出血、びまん性脳浮腫

・その他：テント下腫瘍、各種発作、薬物中毒
鑑別診断のうち緊急対応を要するものは脳梗塞、脳出血、圧迫性頭蓋内病変、びまん性脳浮腫など。動脈瘤破裂や脳動静脈奇形による脳出血は激しい頭痛を伴い、またCTで大脳内やくも膜下に出血所見を認めるが、このような所見は認めていないため否定的。外傷性による障害は病歴と身体所見から除外された。

テント下腫瘍の患者は運動失調、視力障害、頭痛、嘔吐をきたし得るが、今回のような急速な経過をきたすためには、腫瘍が非常に増大し水頭症や脳幹圧迫をきたすか、腫瘍から出血が起きるような場合でなければならない。どちらも画像所見からは否定的。

脳膿瘍も水頭症や脳ヘルニアをきたし得る。発熱や白血球増加を認めないだけでは除外には不十分で、CTで占拠性病変の有無を確認しなければならない。
■若年成人における脳虚血発作
若年層では慢性疾患的な病変(アテローム性動脈硬化や脂肪硝子変性)から脳卒中に進行することは稀で、脳動脈解離などの動脈疾患の頻度が高い。しかし、高血圧・糖尿病・喫煙・高脂血症などの血管リスク因子が若年層においても脳卒中の頻度を増加させる報告もある。一般的に、頭部前側の頭痛やHornel症候群からは頸動脈解離を、繰り返す一過性の神経症状からは脳血管塞栓を、皮膚と目の異常所見からはFavry病や感染性心内膜炎などを背景疾患として考えることができる。また原因精査のために、頭部CT・MRI・血管造影、頸動脈エコー、経頭蓋ドップラー、心エコー、ホルター心電図、尿・凝固・血清・CSF、血培、その他微生物学的検査、遺伝学的検査の施行を考慮する。今回の症例では既往歴や診察所見、検査所見からは診断を絞ることが困難だったが、早い経過と脳底動脈中部閉塞所見から、塞栓性の原因の存在が示唆された。また、若年成人の脳卒中の原因の最も多いものは卵円孔開存症である。
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■治療方針・臨床経過

経過の速度、病歴、身体所見、外来受診時に撮影されたCT上の所見の少なさとMRI所見から、脳血栓や脳塞栓が最も疑わしいと考えられ、改めて頭部単純CTが施行された。
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図Cでは脳底動脈の高信号が認められる。この所見の感度は61~71%、特異度は71~98%、正診率は66~94%である。確定診断のため頭頸部造影CTが施行され、脳底動脈中部の閉塞所見が認められた（図D)。
脳底動脈梗塞は脳卒中症例の6～10%を占める。患者数が決して多くないため、血管内治療と血栓溶解薬を比較したエビデンスは乏しい。また臨床的にも血栓の大きさや位置、側副血行路の存在などの要素によって、アウトカムは多岐にわたると考えられている。

完全閉塞例でも側副血行路（後交通動脈など）の存在により症状が重篤とならないこともある一方、四肢麻痺や閉じ込め症候群（今回の症例）、昏睡状態に陥り再灌流のタイミングを逸した場合と予後は非常に悪い（回復率は約2%）。そのためこの患者は経血管的再灌流を行われることとなった。

■術中・術後経過

造影にて近位椎骨動脈乖離を除外したのち、脳血管造影にて前下小脳動脈分岐部の直上での閉塞と、微小な前下―上小脳動脈側副路の存在を確認した。更にマイクロカテーテルを右後大脳動脈まで進め、Merciリトリーバーを用いて血栓を回収した。右後大脳動脈の閉塞がなお認められたためPenumbra systemを用いて閉塞を解除し、血管造影にて完全な再開通を確認した。

術後患者はICUに入室し、精査の結果卵円孔開存症が判明した。術後9日で神経所見正常で退院し、1年後卵円孔閉鎖術を施行された。
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■振り返り
閉じ込め症候群に陥っており、処置の速度が予後を左右する症例であった。

・患者をヘリ搬送とした初診病院の判断

・患者の到着までに神経内科・脳卒中チームの手配と、緊急CTの準備を完了したこと

の2点が患者の予後に大きく貢献したと考えられる。

■最終診断

卵円孔開存症による右→左シャントに起因した奇異性脳底動脈塞栓症
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