2005年度　神経内科卒業試験
Ⅰ.以下の設問に答えなさい.　正解は一つとは限りません.
1) Brown-Séquard syndromeで観察される所見はどれか.

（１）病側の舌の麻痺
（２）障害部以下の深部感覚障害
（３）障害部以下の温痛覚障害
（４）障害部の反対側の運動麻痺
（５）障害部の反対側のHorner徴候
Brown-Sequardは背髄片側の障害。１は何となく背髄レベルの障害では関係ない気がします。3は対側(健側)なら○　運動麻痺は障害側。５はよく分からんけど、対側のHornerってそもそもありえない気が。ということで
答え：２

2) 次の組み合わせで正しいものはどれか.

（1） Myerson徴候―パーキンソン病
（2） Kernig徴候―腰椎椎間板ヘルニア

（3） Gowers徴候―Charcot-Marie-Tooth病

（4） Beevor徴候―頚髄病変

（5） Froment徴候―橈骨神経麻痺

よく知らないのがちらほら。

１：Myerson徴候：眉間を指などで叩くと，1対1にまばたき反射を引き起こし、減弱しない。で、パーキンソンにみられるそうです

２：腰椎椎間板ヘルニアといえば似たテストでラゼーグ徴候の方かと

３：Gowers徴候：デュシャンヌ型筋ジスでみられる登攀性起立のこと。きっと関係ないです
４：Beevor徴候：腹筋の収縮のテスト。腹直筋上部はT6~9、下部はT10~L1支配なので違いそう

５：Froment徴候：母指内転筋麻痺で新聞とかを左右の手の母指と示指で掴んで左右に引っ張ろうとすると障害側の母指が屈曲する。説明わかりにくいかもしれないけど、とにかく尺骨神経の麻痺。

答え：１

3) 前頭側頭型痴呆で見られる症候はどれか.

（1） 人格変化

（2） 幻視

（3） 滞続言語
（4） 構成失行

（5） 着衣失行

構成失行は左側（優位半球）の頭頂葉―後頭葉の障害。着衣失行は右側（劣位半球）頭頂葉―後頭葉の障害。幻視はレビー小体病で見られるとか。
答え：１，３

4) 次の症状のうち右半球損傷を示唆するものはどれか.
（1） Broca失語

（2） 失読失書

（3） 左半側無視

（4） 病態失認(片麻痺の否認)

（5） 純粋失読

１：優位(左)半球前頭葉、ブローカ野＆周辺

２：左頭頂葉角回

３：右頭頂葉

４：脳血管障害の右頭頂葉障害の急性期に多い
５：優位半球後頭葉と脳梁膨大

答え：３，４
5) 65歳男性.午後3時頃,仕事中に意味の通じないことをしゃべり出したとのことで救急外来を受診.血圧は176/92,脈拍は78/分で不整あり.開眼しているが，名前を聞かれても答えられない.意味の分からないことをしゃべるが話が通じない.四肢の麻痺はない.どのような診断の可能性が高いか.

（1） 一過性脳虚血発作

（2） 脳塞栓

（3） 脳出血

（4） アテローム性脳血栓

（5） 高血圧性脳症

高血圧、不整脈、ジャルゴン→Ｗｅｒｎｉｃｋｅ失語の65歳男性。四肢麻痺なし。中大脳動脈皮質枝の閉塞が原因として多い。あと出血や悪性新生物もあるようです。なんだか調べてもどれも可能性はある気が。。。情報少ないし。仕事中だし不整脈あるしってことで２が一番多そうな気はするけれど。
答え：２？

6) 高血圧との関連があるものはどれか.
 (1) Binswanger病
 (2) 基底核ラクナ梗塞
 (3) 上矢状静脈洞血栓症
 (4) 橋出血
 (5) 視床出血
2004年６と類似問題。関連ということなら(2)も。
答え：１，２，４，５
7) 腰椎穿刺について正しいものはどれか.

（1） Jacobi線がL2レベルとなる.
（2） 穿刺部位としては,L1/2間で行う

（3） キサントクロミーの有無はtraumatic tapであるかどうかの鑑別に役立つ

（4） 頭蓋内圧亢進の可能性がある場合は禁忌である

（5） 穿刺後頭痛が見られることがある

Jacobi線(腸骨稜の最上端を結んだ線)はL4棘突起に相当し、その上のL3/4間で行う。キサントクロミーはまあ役に立つと思う。うっ血乳頭など脳圧亢進時は脳ヘルニアの可能性があり禁忌。穿刺後脳圧低下による頭痛を呈することが。
答え：３，４，５
8) 緩徐眼球運動がよく観察される疾患はどれか.

（1） 脊髄小脳失調症2型

（2） 線条体黒質変性症

（3） パーキンソン病

（4） 脊髄小脳失調症6型

（5） 歯状核赤核・淡蒼球ルイ体萎縮症

マニアックな問題。緩徐眼球運動は橋の障害らしい。SCA2に特徴的とのこと。SCA6・DRPLAでは外眼筋運動障害はないか稀。パーキンソン病、パーキンソニズム(線状体黒質変性症)での寡動は緩徐眼球運動には関係ないのかなぁ。PSPでは垂直方向の眼球運動障害が特徴的だけれど。
とりあえず
答え：１

9) 脊髄小脳変性症について正しい記述はどれか.
（1） わが国では,孤発性の脊髄小脳変性症が遺伝性のものよりも多い
（2） わが国の常染色体優性遺伝性脊髄小脳変性症の中では、Machado-Joseph病(SCA3とも呼ばれる)の頻度が高い
（3） 遺伝性脊髄小脳変性症では,CAGリピートの異常伸長による疾患が多く,この場合,伸長CAGリピート数と発症年齢の間に負の相関が観察される
（4） オリーブ橋小脳萎縮症では経過とともに,パーキンソニズム,自律神経症状を呈することが多い
（5） 表現促進現象は,変異遺伝子を母親から受け継ぐときに観察されやすい
2004年９と類似。SCA3は多いようです。
答え：1、２、3、4

10) 筋萎縮性側索硬化症で正しいものはどれか.

（1） 症状に左右差を認めることは少ない

（2） 錐体路徴候の一つである線維束性収縮(fasciculation)が高率に認められる

（3） 血清CKは軽度上昇することがある

（4） 治療として,riluzole(リルテック®)が用いられる
（5） Onuf核は障害されにくく，本疾患で褥瘡ができにくいことに関連するとされている

片側性もあるみたいだし・・少なくはないのかなぁ。頻度はみつかりませんでした。
線維束性収縮(fasciculation)は下位ニューロン障害。もちろんALSに見られるのだけれど。血清CKは軽度上昇することがあるようです。グルタミン酸拮抗物質のリルテックが使われます。てか他にありません。Onuf核は障害されにくく、眼球運動・膀胱直腸障害が起こらない、というのと褥瘡が出来にくい、という特徴がありますが、その間に関係はなさそうな。
答え：３，４

11)　頻出問題。個々の疾患の詳細は過去問や教科書参照。

 (1)○

 (2)×

 (3)○

 (4)×

 (5)×

12)

 (1)×　本態性振戦は振戦のみが症状。

 (2)○　SNDでは錐体外路徴候が主体。

 (3)○　Lewy小体型痴呆 ⊃ 汎発性レヴィー小体病(DLBD)だが、⊃が＝のように使われているときもある。DLBDはパーキソニズムで始まり、経過中に痴呆を呈してくる。この時点で積極的に疑う疾患ではないが、可能性が無いとはいえないので○か。
 (4)○　振戦、筋力低下を認める。周期性四肢麻痺は男性に多い。

 (5)○　錐体外路徴候。

13) 

(1)×　α-galactosidase Bともいい、Kanzaki病の欠損酵素。専門医レベル。

 (2)×　異染性白質ジストロフィーの欠損酵素。

 (3)×　Gaucher病の欠損酵素。

 (4)○

 (5)×　Tay-Sachs病の欠損酵素。

14)　2003年度(14)と同一問題。

(1)○

 (2)×

 (3)○

 (4)×

 (5)○

15)

(1)×　坐骨神経根を圧迫する疾患で陽性となる。

 (2)○　周期性四肢麻痺との鑑別点。

 (3)○　ステップに記述あり。

 (4)○　同上。

 (5)×　糖→です。

16)

(1)○　トリプタン製剤使用後24時間以内はエルゴタミン製剤の併用は禁忌。5-HT受容体作動薬との薬理的相加作用により、相互に血管収縮作用が増強され、血圧上昇、血管痙攣を起こす。

 (2)○　15分以内で群発頭痛の80％に有効であるといわれている。

 (3)○　片側性が多いが、両側性もあることはある。

 (4)×　男性に多い。

 (5)○　血小板からのセロトニン異常放出→脳動脈の収縮→脳実質の血流低下（前兆）。

17)

 (1)○　アル中→アルコール代謝のためビタミンB1消費、欠乏状態に→Korsakoff症候群。

 (2)○　アルコールは発作発症の閾値を下げる。

 (3)○　週末に大量の酒を飲んで、腕を椅子の背もたれにかけたまま、あるいは恋人の頭を腕枕したまま熟睡してしまったときなどに起こる。別名「土曜の夜の麻痺」。

 (4)○　Marchiafava-Bignami症候群

　　　[概念]1903年ローマ大教授マルキアファーバとその弟子ビニャミによって、「アルコール中毒患者で観察された脳梁の変性について」として報告されたのが最初である。MRIによる生存例の最初の報告例はわが国からなされた。

　　　[症状]意識障害や痙攣を伴って急性に発症し、錐体路、錐体外路症状がみられるが、いずれも特異的とはいえない。

　　　[病理]脳梁の中心部を軸性に広がる壊死性病変で、脳梁の上下の部分は侵されず、半卵円中心の白質とも明らかな境界をもつ。

 (5)○　アルコール多飲、老人＋軽微な頭部外傷→慢性硬膜下血腫。

18)　2004年度(18)と同一問題。全て○。

19)　亜急性の経過、単核球↑、糖↓より、結核性か真菌性の髄膜炎ですが、それ以上絞ることはできませんでした。わかる方がいたら教えて下さい。

(1)○　標準神経病学に真菌性髄膜炎軽症例の第一選択として用いられるとの記述あり。

 (2)×　抗ウィルス薬。

 (3)×　βラクタム系抗菌薬。

 (4)○　抗結核薬。

 (5)×　抗菌薬。MRSAや偽膜性大腸炎に。

20)

(1)○　てんかん患者では、第Ⅰ期（覚醒→睡眠の移行期）に脳波異常やてんかん発作が最も現れやすい。

 (2)○

 (3)×　肝性脳症は両側性の同期性δ波が特徴的所見。

 (4)×？　複雑部分発作では側頭葉を中心にspike & wave。ただ前頭葉下面後部でもまれに出るらしい。

 (5)×　α波は後頭部優位。

Ⅱ. 次の症例に関して、以下の質問に答えてください

症例：50才男性．

主訴：歩行時のふらつき

既往歴：特記すべきものなし．

家族歴：類症なし

現病歴：



46歳の頃から歩行時のふらつきを自覚．



48歳頃からろれつが回らないことに気づく

49歳頃から動作が遅くなってきた．家人に夜間いびきがうるさくなったといわれるようになった．

一般内科学的所見

仰臥位で血圧 130/70, 脈拍 76/分(整),立位2分で血圧100/66,脈拍76/分(整)．貧血、黄疸なし

神経学的所見

意識清明、高次機能に異常なし.

脳神経：眼球運動では注視方向性の眼振を認める.

        構音障害あり(scanning speech)

運動系


筋萎縮、筋力低下なし.筋トーヌスではinduced rigidityを両手首に認める.


Finger tappingは少し遅い.


歩行はwide-basedで、tandem gaitはふらつきが強く倒れてしまう.


指鼻試験、踵膝試験ではdysmetria,decompositionを認める.


四肢の腱反射は亢進、両側Babinski徴候陽性.

感覚系


異常なし.

質問１　本例の障害部位について根拠を示しながら説明してください.

質問２　本例の診断として可能性の高いものは何か？鑑別すべき疾患は何か？根拠を述べながら説明してください.

質問３　本例の診断を確定するためにどのような検査計画を立てるのがよいかについて説明してください.また、治療法についてもどのような可能性があるかについて述べてください.

質問1

　4年来の歩行時のふらつきを主訴とする50歳男性。異常所見は以下の通り。

現病歴として、46歳の頃から歩行時のふらつき(①)

48歳頃からろれつが回らない(②)

49歳頃から動作が遅くなる．いびきがうるさくなる(③)

一般内科学的所見として、起立時の血圧低下(④)

神経学的所見として、注視方向性の眼振. (⑤)

        　　　　　構音障害あり(scanning speech) (⑥)

                    両手首のinduced rigidity(⑦)

　　　　　　　　　　Finger tappingが若干稚拙(⑧)

　　　　　　　　　歩行はwide-basedで、tandem gait不能(⑨)

指鼻試験、踵膝試験でのdysmetria,decomposition(⑩)


　　　　　　四肢の腱反射の亢進、両側Babinski徴候陽性(⑪)

　　　　　　　　　感覚系異常なし(⑫)

慢性の歩行時のふらつきの原因として、小脳虫部障害、脊髄後索の障害、前庭系の障害が考えられるが、この症例では、神経学的所見として、感覚系に異常がないことから、脊髄後索の障害の可能性は低い。またふらつきは片側性でないこと、他に小脳虫部の障害を示唆する所見として、注視方向性の眼振、構音障害(scanning speech)、歩行がwide-basedで、tandem gait不能という所見を認めることから、小脳虫部障害が最も疑われる。

またろれつが回らない、いびきがうるさいという症状は、構音障害の一症状と考えられる。脳神経系の障害(Ⅸ,Ⅹ,ⅩⅡ)も考えられるが、神経学的所見として、他に脳神経系の異常を示唆する所見がないことから、否定的である。

また、Finger tappingが若干稚拙というは変換障害、指鼻試験、踵膝試験でのdysmetria,decompositionからは四肢失調が示唆され、小脳半球障害が疑われる。

また起立時の血圧低下からは、自律神経系の障害が疑われる。

また、両手首のinduced rigidity、現病歴における動作の緩慢からは基底核病変が疑われる。

また四肢の腱反射の亢進、両側Babinski徴候陽性からは錘体路障害が疑われる。

質問2

孤発性であり、小脳虫部、半球障害を主症状として、自律神経障害、基底各病変、錘体路障害を伴うこと、既往歴が特にないことから、OPCA(オリーブ･橋･小脳萎縮症)が最も可能性が高い。

また鑑別すべき疾患として、OPCA以外の多系統萎縮症であるShy-Drager症候群、線条体黒質変性症、これら以外の脊髄小脳変性症として、Friedreich運動失調症(AR)、CCA(原発性小脳萎縮症)、アプラタキシン欠損症(AR)など、また代謝内分泌障害として、慢性アルコール中毒、抗てんかん薬中毒、傍悪性腫瘍症候群、甲状腺機能低下症、Vitamin B, E欠損症などがある。他に脳血管障害として、ラクナ梗塞、また頸椎症などが挙げられる。

質問3

 OPCAにおいては頭部ＣＴ、ＭＲＩにおいて小脳と橋の両方が萎縮を来たし、T2強調画像での十字サインが特徴的である。またこれにおいて、脳血管障害の除外を行う。頸椎症の除外診断として頸部のＭＲＩも行う。また傍腫瘍症候群の除外診断として、全身のＣＴ検査も必要である。また基底各病変の確認としてPETにおける18F-DOPAの取り込みの低下を確認する。

また各種代謝内分泌障害の除外として、Vitamin B, Eや甲状腺ホルモン、各種薬物などの血中濃度を測定する。

実際に錘体路障害があるかを確認するために、磁気刺激を行う。

これらの検査においてもなお劣性/伴性脊髄小脳変性症の可能性がある場合は各疾患における遺伝子検査を行う。

Ⅲ．　次の症例に関して，以下の質問に答えてください。

症例：　35歳男性

主訴：　食べ物が飲み込みにくい．

既往歴：　特記すべきものなし．

家族歴：　家系内に類症なし．

現病歴：

　4-5日前から左後頚部に強い痛みを感じていた．

　午後2時頃，体が動揺するようなめまい感が出現．3時頃になると右手足のしびれ感が出現

　したため救急外来を受診した．

一般内科学的所見

　血圧140/70，脈拍72/分（整），その他内科学的所見には異常なし．

神経学的所見

　意識清明，高次脳機能に異常なし．

　脳神経系：　眼裂は左が少し狭小化，瞳孔は正円，右3㎜，左2㎜．

　　　　　　　眼球運動に制限はないが，中止時に回旋性の眼振を認める．

　　　　　　　顔面の左半分で温痛覚の低下．

　　　　　　　顔面の筋力低下なし．

　　　　　　　軟口蓋は左で麻痺，カーテン徴候陽性，嗄声を認める．

　運動系：　　筋力低下はなし．

　　　　　　　左上下肢にdysmetriaを認める．

　　　　　　　腱反射の異常はなし．病的反射は認めない．

　感覚系：　　右上下肢の温痛覚の低下を認める．位置覚，振動覚は正常．

質問1　　本例の障害部位について根拠を示しながら説明してください．

質問2　　本例の診断として可能性の高いものは何か？　鑑別すべき疾患は何か？　

　　　　　根拠を述べながら説明してください．

質問3　　本例の診断を確定させるためにどのような検査計画を立てるのがよいか説明をして
　　　　　ください．

問題Ⅲ　（解答例）

1．

左の眼裂狭小と瞳孔径縮小，すなわちHorner徴候を認めることより，左の頚部交感神経の障害が示唆される。浮動性のめまい感，注視時眼振，左上下肢の測定異常より小脳失調が示唆され，眼振が回旋性であることより左の延髄小脳脚の障害が疑われる。顔面の左半分で温痛覚の低下を認めることより，左の三叉神経の障害が示唆される。嚥下障害，左軟口蓋麻痺，カーテン徴候，嗄声より，左の舌咽・迷走神経の障害が示唆される。右上下肢の温痛覚低下より，右の外側脊髄視床路の障害が示唆される。

以上の症候が同時に出現する病態として，左延髄外側の障害が考えられる。

2．

最も可能性の高い診断としてWallenberg症候群が考えられる。

鑑別診断としては，中枢性めまいを呈する疾患として，前下小脳動脈梗塞，小脳出血，椎骨脳底動脈循環不全，Barre-Lieou症候群などが考えられるが，急性に発症し対側頚部以下の解離性感覚障害を伴う疾患はWallenberg症候群のみである。本症の発症機序として，後下小脳動脈梗塞もしくは椎骨動脈の解離およびそれに伴う閉塞が考えられる。数日前からの首の痛みから上記の解離が強く疑われる。外傷性および特発性のものがあるが，本症例では外傷の既往の記載なく，左後頚部痛にて発症しており，特発性と考えられる。

3．

頭部MRIを施行し，T2強調像にて左延髄外側に低信号域を確認する。また，脳血管撮影にて動脈解離の所見，もしくはMR angiographyにて壁在血栓が確認されれば診断的価値がある。

