
2 00 2 年鹿神経内科解答解説

解答 作 成 者 註 ：基 本 的 に H arriso n′s internal

m e di⊂in e（15th ed ．）を参照 しま したので ．知覚異 常を示

す用語 につ いて は．本文の記載 どお りと し．日本 語訳は

用いません で した ．

欧 米 型 表 記 を し て い ま す の で．′′pa resth esia′′が

「 異常 感 覚 」 す な わ ち． 自発 的 に ど リビ リと電気 が走

るよ う な 感 じ 自覚 的 な感 覚． を 示 す の に対 して．”

d ysesthesia′′は 「錯感 覚」 つ ま り．外 界 か らの刺 激 に

対して．例 えば羽毛 で触 られているだ けなの に痔痛 を覚

える．他 覚的 な異常 ．にそれ ぞれ対応 してい ると考えて

よろ しいか と思 い ます ．神経 学用語集改 訂第二版 におい

ては「dy se sth esia．p aresth esia に対 し異常感覚．錯感

覚の いずれか を対応 きせることは しな い． 日本語 の論文

には dysesthesia．p aresth esia の使用 を差 し控 える．」と

しています．

なお東京大学神経内科においては．”dysesthesia”が

「 異常感覚」′′′paresth esia”が「錯感覚」 と対応 してい

ますが ．記述 問題 において危ない と思 った ら．「異常感覚」

もしくは「錯感覚 」と記載すれば よろ しいか と思い ます．

これらは知覚異常を示す正式の用語ですので．

1 ．以下 の設 問に答 えなさい．正解は 1 つ とは隈 りませ

ん．

解説 ：

（ 1）O Kernigsignは．仰臥位で股関節と膝関節を各々

直角 に屈 曲 した状態 か ら膝関節 を進展 する と．髄

膜 炎が ある場合 に進展 不能にな るもの であ り． こ

れは痛 みに よるものではな く． m en ing eal

irritatio n に由来 する反射性の もので ある．似た

試 験 と して Las主g ue te st （整形外 科で言 うとこ

ろの SLR test：Straig h t le g ra isin g te st）も ある が．

こち らは坐 骨神経 の圧迫な どによ り生 ずるもので

あ り．髄膜刺激 徴候 とはされ ない．

（ 2）0 8rudzinskisin g には＝種類 あ り．ひ とつは仰臥位

で首を屈曲すると膝関節や股関節が不随意屈曲す

るもの（n e⊂k sig n）． もうひ とつ は片 側の下腿を

屈曲すると対側下腿も屈曲するもの

（⊂O ntralateralsig n／re触 x）がある，いずれも

m e nin gitis で認め られる．

（ 3）× Lherm itte sig n は首の屈曲時に脊髄を上から下へ

走 る突然の電撃痛．M u ltiple s⊂1erosis など脱髄

性疾患で認められる．

（ 4）× T inelsign は病変の末梢側を tap すると．むずむ

ず した感 覚（tin g ling ）が生 じるもの ．有名なの は

手根管症候群や甲状腺機能低下症での

m u⊂O P0 1ysa⊂⊂h arid o sis で，正中神経が圧迫され

て生 じるものや．傷害後に再生した末梢神経の先

端が電気的に不安定なために起こるもの．

（5）× T ro usseau sign は潜在的な tetany 状態 （低 ⊂a

血症）で．上腕を圧迫すると出現するもの．「産

科医の手」とも称 される．

正解 ：（1）（2）

M en in geal sig n としては以上 2 つの他に一羞明．眼病．

項部硬直の計 5 つがあ ります．

解説 ：

（ 1）O Fishersyndromeはp01yneuroradi⊂山itisの一系

で あ り （つ ま リ G u川a in －8 a rrさsy n d ro m e と 同 系

列の疾患）．腱反射消失．失調．眼筋麻痔を伴う．

（ 2）× A Izheim er d isease は最も頻度の高い脳変性疾患

で．高次機能障害が特徴的．

（ 3）× A nterior ⊂e reb rala rtery は内頚動 脈 か ら分 岐後 ．

脳梁溝に沿って走行 しており．後頭葉を除く大脳

の内側面を潜流する．眼球運動に関わる勤眼神経

核．滑車神経核．外転神経核は後大脳動脈 PI

Seg m entおよび脳底動脈の傍正中枝で潜流され

上方注視中枢のある上丘は P l から分岐 した四丘

体動脈で潜流されるなどいずれも p osterio r

⊂ir⊂u暮atio n で毛われる．

（ 4）O Diabeti⊂neurOPathyは長期DMの約半数に合併

し．遠位部対称性 p oly neu rop athy の形が最も

多い．症状は末梢の振動覚低下が最も p op uIa r

だが．hype resthe sia ．p aresth esia などの感覚

異 常を伴 うことも ある ．その他に腱反射波弱 ．深

部覚低下などが認め られる．Po lyneu rop athy

以外には p oly ra
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一般には半年から一年で自然に回復する．

M on on euro pathy では．第三脳神経である動眼

神経の障害が最も多 く．眼球運動辞書や眼瞼下垂

をきたす．A uton om i⊂n eu rO Pathy は自律神経障

害を起 こし得る．

（ 5）O Hyperthyroidismに伴う神経症状は姿勢時振戦．

腱反射冗進．近位部優位の筋力低下 （しか し⊂K

上昇は認められず．生検でも筋萎縮のみ．）．不眠．

注意力低下がある．筋力低下では呼吸筋や延髄支

配筋．時には食道も障害される．周期性四肢麻痔

は四肢近位筋の一過性脱力を呈するが，時に外眼

筋．延髄支配筋．呼吸筋にも麻痔症状を呈する．

正解 ：（1）（4）（5）

解説 ：

（ 1）× 脳圧元進時には脳幹陣書によって血圧上昇 と徐脈

をき たす．

（ 2）○ 静脈圧迫によって潜流陣書からうっ血乳頸をきた

す．

（ 3）O A b d u⊂en S nerVe は頭蓋内走行が最も長いため．

容易に圧迫きれて麻痔を起 こす．

（ 4）○ 第四脳室底にある嘔吐中枢（⊂hem i⊂a ltrig g er

zo ne：m ）が刺激されて VO m it．

（ 5）× 急激な脳圧上昇によって痙筆をきたすが．振我と

は別物．

正解 ：（2）（3）（4）

4－6 H z の安静時振戦（丸薬丸め）は本症特異的．

（ 3）× 痙縮は上位運動 n euro n 障害による錐体路徴候で

あ り，錐体外路徴候の固縮 とは異なる．

（ 4）× 項部硬直（nu ⊂halrig id ity）は髄膜刺激症状であ り．

首の前後屈はかな り制限きれるが．左右方向への

回旋運動は自由度が高い．Rig id 吋 では全ての方

向への運動が制限される．

正解 ：（1）（2）（5）

解説 ：錐体路徴候＝上位ニューロンが陣書

（ 1）○ 脊髄空洞症はその半数以上が ⊂h iari奇形に伴 うも

ので．ハンガー型 （脊髄の中心部から陣書されて

い くた め．⊂3．⊂4 成 分 が主 に 陣書 され る こと

によって生 じる首か ら両肩 にかけての分布 がハ ン

ガーの形に似ている．）の感覚陣書および腱反射

滅弱性の w eakness を示すが．空洞の拡大に伴 っ

て癌性麻痔や膀胱直腸陣書を呈するようになる．

（ 2）× P01iom ye他 s は脊髄前角や脳幹運動神経核などの

下位運動 ne uro n が選択的に障害きれる疾患であ

り．腱反射 波弱 や 向s⊂i⊂ulatio n を伴 う w eakn ess

を呈する．

（ 3）○ ⊂eⅣi⊂a lsp on dy暮osis（⊂S）では．圧迫部位では下

位運動 neu ro n 症状を示 し．圧迫部位より下方に

おいては上位運動 neu ro n 症状を呈する．

（ 4）O A m yo trop h i⊂laterals⊂暮ero sis（A LS）は m oto r

neu ron d isease（M N D ）の中で最も多い疾患であ

り．上位．下位両道勒 neu ro n が選択的に変性，

脱落する

5 ） × spina 暮m u s⊂ular atro phy（SM A ）は家族集積性の

ある若年発症の選択的下位運動 n euro n 陣書で

あり． 3 つの亜型に分けられる．新生児型の

W e rd n ig －H o 斤m a n d isea se（S M A l）は 爪o p p y

infint を呈する代蓑疾患であ り．他に唖性小児型



（ 3）左半身温痛覚低下

（ 4）右小脳性運動失調

（ 5）右軟口蓋麻痔

解説 ：Rig ht Pl⊂A（P OSteriorink rior ⊂ereb ellarartery）は

v e托eb ralartery が 頸 蓋 内 に入 つて 最初 に 出す 分枝 で あ

り，延 髄外側 を濯 流 す る．P l⊂A が閉 塞 す る とい わゆ る

W a llenbe rg synd ro m e（＝延髄外側症候群 ）を生 じる．

症状は．病側顔面 と健側四肢体幹の温痛覚低下 （＝解

離性温痛覚障害）．病側へ転倒する小脳性失調．病側性

球麻痔 （咽頭や口蓋な ど⊂N IX．X 支配筋の障書）．病側

性（8ernard－）H o rn er sy nd rom e （視床下部から脊髄へ下

降する線維の陣書によって．眼瞼下垂．縮瞳．発汗低下

をきたす．）などを示す．延髄 レベルでの錐体路は交叉

のため に内側を走 行 してい るので．障暮 さ れない．

正解 ：（1）（3）（4）（5）

解説 ：M yoton ia （筋強直）／M yoton y （筋強直症）とは．

筋が最大収縮 した後 ．す ぐには弛緩 でき ない ことを言 う．

（ 1）O Myotoni⊂dystrophyは成人型のmu5⊂山ar

dystro phy で最も多く．常染色体優性遺伝・ 側

頭筋．噴筋．表情筋などの萎縮による”hat⊂het一

ね⊂ed ap p eara nくe”（斧横顔貌）が特徴的であり．

筋原性疾患にも関わらず近位筋 はよく保たれる．

通常は 5 歳 までに m yoto nia を生 じる．

（ 2）× H y p o k a le m i⊂P e rio d i⊂P a ra ly sis（H O K P P）は 四肢

近位筋の発作性脱力を示 し．稀 に眼筋．延髄

支配筋．呼 吸筋 陣書を きたす ことも ある．多 く

の症例で V D⊂⊂（voltage－g ated ⊂a l⊂iu m ⊂han nel）

の異常が報告されているが詳細 は不明．逆に

hyperka lem i⊂P eriodi⊂P aralysis（H Y PP）は N a

⊂han nelの異常が原因でm yo to n ia を呈する．

（ 3）× M y a sth e n ia g ra v is（M G ）は a⊂e th y l⊂h 0 1in e

re⊂eP tO r（A ⊂h R）に対 する自己抗 体 を生 じて．

ne urom us仙 Iarjun⊂tion（N M J）における伝達が

b lo⊂k されるために生 じる疾患であり．筋力低下

と易疲労性を呈 し．一般的には外眼筋麻痔が先駆

症状 にな る．

（ 4 ）O Thomsen′sdiseaseとはmyotonia⊂Ongenitaの

別名であり．小児期に発症 し．成長に伴って症状

が緩和する遺伝性疾患 （優性遺伝のものと劣性遺

伝のもの 2 種が存在）である．本症は ⊂h loride

⊂ha nn etの異 常があ り．筋肥 大 と寒 冷時 に悪化 す

る筋緊張 を呈する．

（ 5）× Po ly m yositis は炎症性筋疾患の一型であ り．近位

部優位の筋力低下をきたす．眼筋や表情筋は保た

れる．

正解 ：（1）（4）

解説 ：筋原性筋萎縮 （筋肉が主病変）では近位筋が主に

陣幸されるが．神経原性筋萎縮 （支配 している神経が主

病変）では遠位筋が主に障害される．というのが大原則．

（ 1）× 問題 5）の選択肢（5）を参照．新生児期発症の

SM A lで下位運動 neuro n 選択的な陣書．

（ 2）× D u⊂h en ne m us⊂u lard ystro phy（D M D ）は X 連鎖

劣性遺伝 で．出生男児 10 万中 30 人．近位筋障

青． 出生時か ら既に発症 しているが．顕 性化する

のは 4 歳前後で．起立時には大腿 に手をつかな

い と立てな くなる（G o w e rs′m a n e u v e r）．

（ 3）○ 問題 7）の選択肢（1）を参照．筋原性疾患にも関わ

らず遠位筋優位に障害をきたす．

（ 4）O FukuyamaヤPe⊂Ongenitatmus⊂ular

d ystrop hy（F⊂叫D）は本邦特異的に多い疾患であ

り．国 内では D M D に次い で 2 番 目に多い M D で

ある．常染色体劣性遺伝を し．生下時から筋緊張

低下．脱力をきたすため．歩行獲得には至らず′

早期から関節拘縮が生 じる．小多脳回

（PO lym i⊂rO gyria）を呈 し．高度な知能陣辛が認め

られる．上肢では肩甲帯や上腕など近位筋優位に

陣書されるが．下肢では俳骨周辺の遠位筋が便位

であ る．

（ 5）O Miyoshimyopathy（MM）は15～20歳の若年成

人 に発症 し遠位筋康位の筋萎縮をきたす．とりわ

け下腿三頭筋の萎縮は特徴的であり．足の底屈障

害をきたす．血清 ⊂K は 10 ～ 150 倍 と著明な上

昇が認められる．

正解 ：（3．4．5）
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解説 ：⊂reutz柑 dt－Ja⊂O b d isease（U D）は p rio n d isea se

の代表疾患であり．急速 に進行する痴呆 と m yo ⊂lo nu s

を示 し．発症から 1 年 以内 に死 亡す る．病因論 的に

S poradi⊂（S⊂JD）．fam ilial（f⊂JDいatrogeni⊂（i⊂JD）．new

v ariant（nv⊂JD ）の 4 つ に分類 きれ る． 欧州 におい て

t ee nag er から若年成人 に発症 して いる nv⊂JD は 8SE

（ b ovine spo ngib rm e n⊂e Pha lo pathy）感染牛への轟 音

の結果 と考えられる．変異型 U D では幻視などの精神

症状や失嗣が前景に立ち，痴呆は晩期に出現する．

（ 1）0 1996 年 のイ ギ リス で 16 ～ 39 歳 の n v⊂JD が 10

例報告きれた．

（ 2）× M yo ⊂lon us を認め る例が 多い ものの．PSD

（P e rio d i⊂Sy n ⊂h ro n o u s d is⊂h a rg e）を 欠 く．

（ 4）× 経過は 1 年程 度 と他 の U D su b吋Pe よ りも長い．

（ 5）× P u暮vinarsig n の特 異鹿 はか な り高い．

正解 ：（1，3．5）

解税 ：M ultip le s⊂lero sis（M S）は代表的な中枢神経脱 髄

疾患 であ り． 自己免疫 疾患で ある と考え られて いる．病

勢の進展形式から4 つの病型に分けられる．

（ 1）× 感染な どで激 しい炎症 を起 こさない と．髄液 中の

糖は減少 しない．なお．髄液中の糖は血糖値の

1／2 か ら 2／3 くらい が正 常で あ り．二 時間前 の血

糖値を よ く反映 する とされ る．

（ 2）× 髄腔内で Ig G 合成が行われるものの．総軍自沈鹿

は増加 しない（＜ 100 m g／d L）． も し増加 した場 合

は．む しろ感染や腫痔を考える．

（ 3）○ 単核球価位に 5 ～ 20 ⊂e＝〟 〃 L の軽度細胞増多

削（4）○

が認 め られ る．75 ⊂etls／〃 L を超 えるようであれ

ば．感染など他の疾患を考える．

髄腔内での IgG 合成が行われる結果として．1g G

ヨNeuro暮ogi⊂alMedi⊂ine

ind ex ＝・【髄 液 中の Ig G ÷ a lb um in】÷【血 清 中の

IgG ÷ albu m in】が上 昇す る．

（ 5）0 2つ以上の b and が 7 5％以上の症例で認められる．

正解 ：（3．4′5）

解説 ：Prob lem list．

＃1．中年 主婦が最近 に な って テニス を始め た ⇒ 中年

の人は一般的に運動不足．価れない運動を始めると．筋

肉や関節といった運動器の酷使 につながりやすい．

＃2．右手拇指から第二指．中指の しびれ ⇒ 患部は ⊂6

支配域遠位部 に対応する．末梢神経 Ieve tの場合だと，

一般的には正中神経支配域に対応 しているが．variatio n

として模骨神経支配や筋皮神経支配の場合もある．「し

びれ」の是非は割愛．

＃3．手関節 で手首を押す と しびれが指先 に放散 ⇒

T in e I′s s唱n P O Sitiv e ．

（ 1）× 胸郭出口症候群（TO S）は．頚部肋骨．前斜角筋肥

大（S⊂alen us a n触 us syn drom e）．鎖骨と第一肋

骨の近接．小胸筋停止部などの異常に伴って．

鎖骨下動静脈や腕神経叢が圧迫きれることで生

じる．症状は肩や腕の療病．w eakne ss

．paresth esia．Rayna ud′s ph eno m en o n．披 行 な

どを示 し．王症時には虚血性頓痘を起こすことも．

（ 2）× ⊂u bitaltu n nelは．尺側手根屈筋が肘頚および内

側上顆から起始する部分の間に張っている筋膿に

よ って構成 される隙 間の こ とで． この間 を尺骨神

経が通過する．尺骨神経は宇内筋を支配するため．

これが麻痔すると鷲手（⊂law hand ）をきたす．

（ 3）○ 手根菅症候群（⊂T S）は甲状腺機能低下症．糖尿

病．rheu m ato id arth ritis（RA ）とい った全身疾患

に伴う場合もあるが．その大半は手首の酷使や腱

鞘炎など結合織の肥厚による．上記症例は経過．

症状とも本症の典型例そのものであるが．王症化

すると短拇指内転筋 （栂指球）の萎縮が認められ

る．他の王事な理学所見として Phalen’s sign も

お忘れな く．

（ 4）× 模骨神経は前腕伸側筋群を支配 しているため．こ



の麻痔は下垂手をきたす．

（ 5）× 脛骨神経 と後脛骨動脈は腰骨内果のす ぐ後ろを走

行 して お り （大伏 在静脈 は脛 骨内果のす ぐ前を上

行），足首の捻挫や関節炎．腱鞘炎などで

容易に圧迫きれる．結果として．足首の痔痛や足

底 の Pare Sthesia を生 じる．

正解 ：（3）

解説 ：M y asthe n ia g rav is（M G ）は n eu ro m u s⊂u la r

j un ⊂tio n（N M J）に密 集 してい る n i⊂Otini⊂a⊂ethy l⊂ho line

r e⊂ePtO r（A ⊂h R）に対 す る 自 己 抗 体 を 生 じて．伝 達 が

b lo ⊂k きれ るため に生 じる疾 患 であ り．筋力低 下 と易疲

労性を呈 し．「 般的には外眼筋麻痔が先駆症状になる．

（1）O N M J での A⊂h 浪虔が高ま り．症状が改善す

る．な お．A ⊂h esterase inh ib itor は N M J のみ

な らず m us⊂arini⊂A ⊂hR にも作用す るため．喝吐．

流温 悪心といった二次性副交感神経緊張状態に

陥るため．atro p in を頓服で処方することも必要．

（2）× 筋力低下にも関わらず，腱反射は保たれる．

（3）O G 山⊂○⊂Orti⊂Oid 投与の際には．初期から高客土投

与を行うと 1／3 の症例で初期増悪が低められるた

め′低容l の 15－2 5m g／day から開始 し，症状の

改 善 が認 め られ る ま で． あ る いは 50m g ／d ay に

達 す る まで， 2 ～ 3 日経 過 す る ご とに 5m g／day

の割合で増暮する．

（4）× M yasth e n i＝ risis は感 染・ ス トレス・ 薬物 （ア ミ

ノ配糖体・ヂアゼパムなど）で誘発されうる。

M G で b lto w されていた人が「息が苦 しい」と言っ

て救急外来に来た時 に．何も考えずに A⊂hE i

n hibito rを増土 す る と却 って増悪する事が ある．

（5）× 反復刺激拭験では振幅が減衰する w an ing が認め

られ る．

正解 ：（1．3）

解説 ：Prob lem list

＃1．60 代高齢者 が 2 年 前 くらいか ら発症 ⇒ 変 性疾患

もしくは （低 悪性度 の）腫瘍

＃2．立ち くらみ ．失神 ．尿失 禁 に始ま り．最近 では 歩行

も不安定 ⇒ 純粋な自律神経障書に始まって．最近で

は下肢 と体幹の筋力低 下も しくは失桐が出現 した．

＃3．著明な起立性低血圧と四肢の軽度筋固縮 ⇒ 自律

神経障害 と m ild hyp erto n us．

＃4．M R一にて脳幹 と小脳の軽度萎縮 ⇒ 責任病巣の可

能性が蓑付けられる．

本症例はその経過か ら多系続萎縮症（M SA：m uttiple

S yStem atrO Phy）である ことはほぼ間違 いない・ M SA に

はSD S（Shy－D rag er Sy nd ro m e）．O P⊂A（0 暮ivo Po nto⊂ere b

e llarA trop hy），SN D（Striato N igra lD egeneratio n）の 3 病

型があるが ．自律 神経陣書 が前景 に立 っている ことか ら

S D S の可能性が棲めて高いと考えられる．

（ 1）×M a⊂had o－Jo seph D isease（M JD ）は脊髄小脳変性

症（SPino⊂ereb ell那d eg eneration：S⊂D ）の一亜型

である．本症は常染色体康性遺伝する S N D （線

条体黒葉変性症）であり．30 ないし40 歳台

に発症する．小脳歯状核陣幸に加えて S N D も呈

す るが． parkinso nism は あ ま り判然 とせ ず′ む

しろ n euro pathy．sp astiく吋 ．腱 反射元 進．足 底進

展反射陽性（8ab in ski．⊂h addo⊂k et⊂．）．小脳症状．

外眼筋麻痔，などが前景に立つ．

（ 2）× Parkinso n′s d isease（P D ）は中脳黒実の緻密帯に

ある d o pam inerg i⊂ne urO n の変性脱 落に よって

生 じる．症状は無勤，固縮（ ”lead－Pipe

P heno m eno n′′）．姿勢反射陣書．5H z 前後の安

静時振戦（ 〟p ilトro＝ng trem or′′）な どが代 表的．

（3）O SD S は自律神経陣書が前景に立つ M SA で初発症

状は起立性低血圧であることが多い．
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発症 し．やがて錐体外路症状や膀胱直腸陣書をき

た して くる ．本症 はその名の通 り．小脳 と梼 の萎

縮が著明である（梼の萎縮は頭側半分が弱 く．尾

側半分 で著明な非対称性萎縮が O P⊂A を強 く疑

わせる M RI所見）．

（ 5）× P S P（P rO g re SSiv e su p ra n u⊂le a r p a lsy）は S te e lぐ

Ri⊂ha rd so n－O Iszew skisynd rom e とも称きれ 中

脳．橋．大脳基底核群．小脳歯状核の ne uro n 脱落．

神経原線維変化 g lio sisを特徴 とする孤発性疾

患 で あ る． Parkinso nism を呈 す る が L－D O PA に

は反応 しな い．

正解 ：（3）

解説 ：

（ 1）O Fab け d isease は X 染色体長腕上にある

ロ．一g alad osid ase gene の異常によ って ．血 管 内

皮細胞の Iyso som e 内に gto botria osyl⊂era m id e

が蓄耕する劣性遺伝疾患である．症状は，臍

から膝の間に分布する ang iokerato m a．発汗減

少．角膜や水晶体の混濁．甘心脳の小血管病変

（G ly⊂01ip id th ro m bo sis）が特徴的である．

（ 2）× M eta⊂hro m ati⊂leu kod ystrop hy は a 叫 Sulねtase

A の欠損によって g atad osyl⊂eram id e su拍 te が

Iysosom e 内に蓄耕する劣性遺伝疾患であり．中

枢神経の自業や末梢有髄神経が主に件書され．失

調．歩行陣専．精神退行．neu rop athy など呈する．

（ 3）× G a u ⊂h e r d ise a se は a⊂id β －glu⊂O Sid a se の活性

低下によって glu⊂OSy暮⊂eram id e が m aくrO P hage

の Iyso so m e 内に蓄積する（ ”G au ⊂h e rくell”）疾

患であ り．残存＃素活性の程度によって臨床症状

が異なるため．3 つの亜型に分類されている．

叫Pe 2 は最も激烈で 2 歳までに死亡する．～pe

3 は中枢神経系と内鹿をT し．痴呆．m yo ⊂lon i⊂

点赫．側方注視陣寺などを呈する．吋P e l は非

神経辞書性疾患であ り′吋Pe 3 よりも軽症型の

内腺病変（肝脾漉 と続発性汎血球減少）をきたす．

（ 4）× A m y loid osis による神経症状は．ne urop athy．起

a m y lo id o sis を除 いて ⊂ra n ia ln e rv e s はよ く保 た

れる．

（ 5）O H o m o⊂yStin uria（Hyp erho m o ⊂ySteinem ia）は欠損

酵 素 によ って 7 つの亜型 があ るが ．その うち最も

多いのは 叩 Stath ion in e β －Sy nthase（⊂8S）の欠損

によ って ho m o⊂ySteine か ら 甲 Stathio nine への

変 換が 障害 される ことに よる ．⊂BS 欠損の臨床症

状は内側下方への水晶体偏移．精神遅滞

．m arねno id 体型．骨粗転症．血栓塞栓症など．

正解 ：（1、 5 ）

解説 ：G u 川ain－8arr‘synd ro m e（G 8 S）は一般 に上気道 感

染や ⊂am pylob a⊂ter胸 uniの感染後．ト3 週間で下肢に

始まる上行性の W eakness をきたす n eru opathy で．自

律神経陣幸によって血圧が不安定になり．起立性低血圧

や不整脈 を示すこともあり．3 0％ の例では呼吸管理が

必要 となる． 髄液所 見は蛋白増加（10 0－1．∝拍 m g ／d L）と

細胞数正常の蛋白細胞禿離．

（ 1）○ ⊂am pylob ad erj句uniの先行感染は主要だが．

w eakn ess 出現時でもなお発熱などの感染微候が

認められる場合．G 8S は疑わ しい．交叉抗原の

候補は G M l gan glioside．

（ 2 ）× N e u ro p a t h y（＝ 暮o w e r m o t o r n e u ro n d y sf u n d io n ）

なので SP aSti⊂i吋 は示きない．下肢から上行する

弛緩性麻痔である。

（ 3）× 腱反射は低下する．

（ 4）× 感覚陣書は軽度で、四肢末端の g love＆sto⊂king

吋P e・

（ 5）○ 急激に w ea kness が悪化 しうるため．ventilator

の準備は必須．

正解 ：（1．5）



解説 ：P ro b lem list．

＃1．一 人暮 ら しの男性 で長期 の飲酒 ⇒ 栄養 が偏 りが

ち．特に vitam in 81 欠乏注意．

＃2．数年前に胃全摘術施行 ⇒ ⊂astle 内因子の産生不

能で v ita m in 8 12 の吸 収不全 ． も し くは． Fe の酸 化障

書で鉄吸収不全をきた しやすい状態．

＃3．数 ヶ月 前 か ら両下肢の しびれ と歩 きづ らさ ⇒ 亜

急性の経過で感覚障書と失調．

＃4．両下肢軽度筋力低下．膝董腱反射元進 ⇒ 軽度の

上位運動 ne uron 障害．

＃5．触 覚． 振 動 覚低 下．歩 行 時 動 揺，R om berg sign

P OSitive ⇒ 脊髄後索障害．

鵬．頚椎 M R lで異常なし ⇒ 雄健範囲内において頚椎

症．脱髄．腫痔．出血は否定的．

脊髄後索陣辛が前景に立っていることから．選択肢（4）

以外は全 て鑑別診 断た りうる．M R lは頚椎 しか雄健 して

いな いの で ．下位胸 髄（T h7 くらい ）以 下に M S．tum o r．

A V F 病変が存在する可能性は否定できない （特に AV F

は中位胸髄以下の背側に多い）が．痔痛に関する記載が

無い こ と と胃全 塙の 既往が あ る こ とか ら．S⊂D が 最も

考え られる ．

（ 1）× M u ltip te s⊂lerosis（M S）は時間的， 空間的 に多発 す

る中枢神経の脱髄性疾患であるため．あらゆる症

状を起 こし得るが．好発部位は脳脊髄液に接する

脳室周囲と脊髄である．

（ 2）O Su baくute くO m b ined d egen eration（S⊂D ）は

vitam in 812 欠乏による脊髄後索および末梢有髄

繚維の障害であり．典型的には胃切除後数年で内

因子欠乏のため．肝や腎に貯蔵きれた V 8 12 が

枯渇 し．下肢に始まる上行性の dysesthesia と深

部覚陣幸を示す．M R lでは下位頚髄～上位胸髄の

後索にT 2 強調画像での hig h lesion を認め．そ

れが上下方向に伸長するとともに．前側索方向へ

も拡大 して錐 体蕗 障害を生 じて くる．

（3）× S pina ltu m or は．硬膜外．硬膜内髄外．髄内の 3

種類に分類され 最も多いのは転移性硬膜外腫瘍

である．硬膜内髄外腫瘍では．髄膜鹿 と神経線維

鹿がその大半を占めてお り．いずれも良性で成長

が遅 く．胸髄や大後頸孔の後方に生 じる事が多い．

（ 4）×脊髄の頭尾軸に沿 って縦走する血管は．前方 2／3

を栄養する前脊髄動脈が 1 本と後方 1／3 を栄養

する後脊髄動脈が 2 本あり．前脊髄動脈の梗塞

は前側索の虚血をもたらすため．錐体路障害や温

痛覚減弱をきたす．

（ 5 ）× S p in a l a rt e r io v e n o u s fis t u la／m a lfo rm a t io n（SP in a l

A V F／A V M ）は．その大半が中位胸髄以下の脊髄

後方に発生 し．典型例では中年男性が間軟性敢行

と上下位運動 ne uro n の混合性障害をきたす

正解 ：（2）

解説 ：脳 塞 栓 症 予 防 の Strategy は athe rom ato us

t h ro m b o tiく＆ la⊂u n a r と ⊂ard io g e n i⊂で 異 な り． 前 者

では動脈血栓の飛散 が原因 となるので抗血小板療法

（asp irin or ti⊂lo p id in e） を用 いるの に対 して．後者 で は

血流鬱滞に伴う凝固能元進が原因となるため．抗血栓療

法（w a血 rin）を用いる．

（ 1）× A ⊂E 阻書薬の P erind o p ril と利尿薬を併 用 した と

ころ．脳卒 中 （くも膜 下出血以外の あ らゆる脳 出

血と脳梗塞）の再発予防効果が得られた、という

報告があ る。

（ 2）×⊂a l⊂ium ⊂Om Petito rは SA H 後の脳血管筆縮を防

止す る目的で拭 み られている．

（ 3）O W a血 rin は凝固系冗進による血流鬱滞性血栓の形

成を防止する．N V A F （非弁膜症性心房細勤）に

よる脳梗 塞予 防に は asp irin よ り有 効である．

（ 4）× Low －m 0le⊂u ta rW eig ht de池ran は急性大l 出血の

際に代 替血 凍 と して用い られる．

（5 ）× T i⊂lop idine（Pana ld ine O R）はアテローム血栓性

脳梗塞やラクナ梗塞の予防を目的とした第二選

択の抗血小板剤 （第一選択はa sp irin）であるが．

抗原交叉性に基づ くと推定される血栓性血小板減

少性紫斑病（T rP）や無顆粒球症などにより死亡す

る例もあ った ことか ら．投 与開始後 2 ケ月間 は 2

週間に一度採血を行って 〝u する必要がある．

正解 ：（ 3 ）
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○解説 ：M igraine は血管性頭痛のうち最も多い疾患であ

り．有病率は男性で 6％．女性で 15％ と極めて頻度が

高い．症状は反復性の拍動性片側性頭痛で発作一回あた

琵芸芸芸警雷雲芸；忘 冒冒i 慧 誤 諾 芸 言

彗抑鬱．estrog en などが知 られている．病因は明 らかで

トJ
年はないが・ SerOtOn in re⊂eP tO r 18 の関与が推定・

（3）0 10％ の症例で視野の中心から⊂字型の閃輝性時

点が拡大 し．30 分程度で消失する．

（4）○ 悪心嘔吐．光線過敏．音声過軌 めまい．耳鳴．複視．

構音陣幸などをきたす．

（5）× 多 くの例では側頭部や眼球の奥の痛み として聡織

きれる．8iくke rsta仔 s m ig raine では．3 0 分ほど

の脳幹症状の後に．急激な後頭部痛をきたす．

正解 ：（2．3．4）

（ 1）0 4－8 歳の男児が視力や知能の低下で発症する．

（ 2）× H etero zyg o u5 fem ale は稀だ が． うち半数 は発症

（ 3）× A LD P g en e m utation は現在までに 400 種類以上

が同定されているが．臨床像との相関関係は認め

られない．同一家族内でも瞳床病型が異なった り′

一卵性双生児ですら病型が異なる場合もあって．

遺伝子異常のみならず環境因子の関与は間違いな

いと推定される．

（4）O A d reno m ye lon euro pathy では青年期の進行性癌

性対麻痔が発症する．

（ 5）○実験的に拭み られている．

正解 ：（1、4、5）

解説 ：M ito⊂h on rion 異常の症状は．感音性難聴．易疲

労性，n eu rO Pathy′m yelo pathy．m yo⊂暮on us．失 嗣．療

赫発作，痴呆．血管性頭痛などの神経所見に加えて．心

伝導陣書，心筋症．糖尿．偽性副 甲状腺機能低下症．低
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どに加えて，脳の広範な障害の可能性も．

そもそも．なぜ IV H 管理が必要 になったのか．その原

疾患 が不明な の で． 一概 に論ず る ことは でき ません が．

国試の ように key w o rd のみで考え るな ら IV H 管理で意

識障害＝ V 81 欠乏 ＝ W erni⊂ke′s en⊂eP ha lo pathy で終

わりで しょう．特 に g lu⊂O Se 投与は禁忌 肢 とい うことで

構わないで しょう．

正解 ：（4）

解説 ：Prob le m list．

＃1．3 日前か ら 40 ℃の 発熱．項部硬 直 ⇒ 項部硬直 を

伴う急激な熟発なので髄膜炎 s／0．

＃2．家族の青葉が理解できない．多弁傾向 ⇒ 感光性

失語（W erni⊂ke′s a ph asia）

＃3．髄液糖は正常で．単核球価位の P leo ⊂叩O Sis ⇒ 無

菌性髄膜炎

＃4 ．G r a m ．ln d ia i n k ′ Z ie h l－N e e ls e n a l l n u 暮l ⇒ 8 a ⊂te r ia ′

f u n g l．a⊂id一ね st b a⊂h i＝ r／0 ．

急激発症で熟発 と側賛美を中心とした巣症状を認めるこ

とか ら典型的な H SV（he rpes sim p le x v iru s）e n⊂e Phalitis・

確定診断は髄液 P⊂R を行 って H SV D N A を証 明する こと

だが．そのような時間的余裕は無いので．疑ったら即座

にaq ⊂lo vir 静注を行 う．

正解 ：（1）

SP（H SP）は責任遺伝子の座位によって 9 つの病

型 があ り．遺伝形式 は 4 つが A D ．3 つが A R ．2

つ が X L である．まだ全貌 は明 らかにな っていな

い が．現在 までの ところ trip le t re p e a t吋Pe は同

定 され ていない．

（ 2）○ 問題 13）の選択肢（1）参照．M JD is the 01der

na m eofS⊂A 3，in w h i⊂h ⊂A G rep eatexpan ds in

O Pen reading fram e（O R F）of M JD l ge ne on

14 q 3 2－2 4 ．3．

（ 3）O H D は hu ntintin を ⊂Od e する 4 番染色体短腕上の

汀15 遺伝子の ⊂A G re peat ex pan sio n によって尾

状核 の変性をきた し．⊂h orea と痴 呆が見 られる．

（ 4）O D R P LA（D e nta to R u b ro P a＝d o Lu y sia n A tro p h y）は

日本 に集積 し．本邦 で発見 された疾患 であ り．

脊髄小脳変性症の一つである．12 p 12 ．3－13．1 に

ある D RPU l 蛋白（atro p h in）を ⊂Od e している遺

伝子のO RFで⊂A G rep eat exp ansio n が認められ．

失調．痴呆．療赫発作．⊂ho reo ath etosis．

m yo⊂暮o nu s．dyston ia を示す．

（ 5）× Fa m ilia lA Iz h e im e r′s d ise a se は A P P（a m y lo id

Pre⊂urSO rP rOtein）′aP OE．presen ilin l．2 の異常

によ って起 こる 4 つの病 型が あるが ，triplet

rep eatexpa nsion はない．

正解 ：（2．3．4）

解税 ：

（ 1）O P henyto in（A lev iatin）は大発作（g ran d m a l）に用

いられ．浮遊感．複視．失調．協調運動陣書およ

び歯肉増生，リンパ腫．骨軟化症．多毛．皮膚紅

斑 などをきたす．

（ 2）O Trim ethadio ne（M ino －aleviatin）は欠伸発作に用い

られ，眩l ．失調，頭痛．不眠に加えて筋無力症．
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浮遊感．複視．回転性眩t ならびに消化管

刺激症状．肝毒性．再生不良性貧血．白血球減少．

hypo natrem ia を引 き起 こす・

正解 ：（1．2，3′4）

神
経
内
科

O
N
年

解説 ：D erm ato m yo sitis（D M ）は PM や 暮8 M と と も

に炎症 性筋疾患 に分類 され いずれも近位筋優位の

w eakness を示 し． 遠位 筋，殊 に眼筋 は極 めて 末期

まで 保 た れ る． 随 伴 す る 皮 疹 と して heliotrop e rash′

G ottron rash，V ne（k sig n，Shaw Isign は主要．P M ，18 M

と悪性鹿痔の合併は有意ではないが．D M ではかな り高

率になる．Jo－1（histidy トtR N A ）抗体の陽性率は D M 全体

の10 ％ 以下 とあ ま り高 くな いが．陽性者 の 80％ に開業

性肺炎が合併する．

D M と R A ．SL E．句るgre n との 合併 はまずあ り得ないが ．

強皮症ない し混合性結合織病（M ⊂T D ）を合併することは

ある．D M の筋生検棟木では．血管周囲や筋周膜での著

明な炎症所見が得られるが．これら炎症所見を欠 く場合

でも．筋束周辺の筋萎縮は D M に特徴的であり診断的価

値が高い．針筋t 図（nEM G ）は典型的な筋原性 p a廿e rn

を示 す．すなわ ち安静 時t 位 で は 后br‖atio n′reP etitive

d is⊂harg e．po sitive sha rp w ave が認め られ 活動 時電

位では sh o托du ration，low －am P litutd e po lyph asi⊂un its

が見 られ る．筋力改善 と ⊂K 低 下 は同時 に並行 して起 こ

るが．筋力低下と⊂K 上昇は必ずしも対応 しない．

（5 ）× Long d uration′h ig h a m p litu de p otentia暮は神経

原性疾患で reneⅣatio n 完成時の所見．

正解 ：（1、 3 ）

開眼 してお り． 自発請 は ．流ち ょうであ るが意 味の とれ

ないよ うな青葉を話 す． 口頸命令 には従 うことができな

い．痛 覚刺 激な どには左手 で払 いのけ よ うとする．

眼位は正中．眼球運動制限な し．眼振な し．

右顔面．右上下肢に軽度筋力低下認める （M M T 4 程度）．

腱反射異 常な し．8a bin ski徴 候な し．⊂ha d do ⊂k 徴候 な

し．感覚系については．詳細な検査はできないがはっき

りした異常ない．髄膜刺激症状な し．血管雑音聴取せず

A ．責任病巣については．流暢ながらも意味不明の青葉

を発す る こ と， 口頭 従 命不 能 で あ る こ とか ら （左 ）側

頸葉 W erni⊂ke 領域の陣善が疑われる．その他に．右顔

面と右上 下肢 とい う非 交代性 筋力低下 が見 られ ることか

ら．錐体交叉以下の部分については inta d であると考

えられ．眼球前庭系の異常や錐体蕗徴候 も認められない

ことか ら′中脳以下 は陣書 されてい ない と考 える．

また．痛覚刺激 な どには払いの けよ うとす る ことか ら．

感覚系の異常は仮 にあ った としても軽 度の もの に とどま

る．以上の事項 とW e rn i⊂ke 領域辞書を併せて考えると．

左の中心前回陣寺によって右の非交代性筋力低下が生

じ 左の側頭葉障害によって感覚性失汚が生 じたものと

推定され る．病 因 と しては．急 に意 味不 明の ことを言 う

ようにな ったとい う発症 形式 よ り．脳血 管陣 書以外 の可

能性は否定的．

8 ．脳血管陣書 として． 出血 と梗塞があ り．前者は皮葉

下出血 と くも膜 下 出血（SA H ）の 2 つ が あ り．後 者 に は

アテローム血栓性梗塞．心原性梗塞．ラクナ梗塞の 3

つがそれぞれある．発症時の時間経過か らアテローム血

栓性梗塞は否定的であ り．髄膜刺激症状が聡められない

ことか ら．SA H は除外 され る．

ま た W ern i⊂ke′s a p h a sia を 認 め る こ とか ら ラ ク ナ

梗塞も除外きれる．高血圧があることか ら，皮羊下 出

血の可能性を完全に否定することは難 しいが．脈拍 70

台の心拍不整があって，心雑音を聴取 しないことから．

N V A F （no nvalvularatria川 br‖ation：非弁膜症性心房細



は「左中大脳動脈領域の心原性脳塞栓症」が妥当．

⊂．急性期の h ep arin による抗凝固療法開始に先立 って，

脳出血の除外は必須なので．⊂T は捷優 しておきたい．

また．塞栓源を含めた背景心疾患の検索に加えて′別幾能

評価 を行 うため心 エ コー （できれば軽食 道 で） を行 う．

さらに．設備 と時間的余裕があれば．海床的に診断を確

定するため拡散強調画像を含めた M Rlを撮像する．

D ．脳 血 管 障 害 で あ り．脳 浮 腫 対 策 は 必 須 な の で

g ly⊂er01（G ly⊂e OlO R）静注を行い．肝機能障害が中等虚

以下であれば ed aravo ne（Rad i⊂ut O R）も併せて静注す

る．⊂T （お よび M Rり にて 出血 臭 が無 けれ ば 急 性期 抗

凝固療法として hep arin の持続静注を行 うが．出血が認

められれば hep arin 投与は一週間経過後から開始する．

もし現時点が発症か ら 6 時間以内で．⊂T にて低吸収

域が認められなければ．t－PA の局所勤注を試みてもよ

い．発症後 2 週 間以上経過 した時点でおおよそ急性期

を脱するので ．数 日間は heparin を併用 しなが ら徐々に

w a げa rin に切 り替 えてい く．

Parkinso n′s d isease（P D）は中脳黒辛か ら線条体へ投

射す る d op am ine rg i⊂neu rOn の脱落 に よ って無 勤 ．固

縮．姿勢反射陣書．安静時振戦などをきたす変性疾患で

ある．低 下 した d o p a m in e を補 うの が最 も軍引こ適 った

治療であるので．d op am in e 前駆体で 8 88 通過性のよ

いL－DO PA を投与する．

しD O PA は PD の予後を改善きせる最も有効な薬剤で

あるが．長 期 使 用 によ る dyskin esia．効 果 の 日内 変動

（ m otor flud uation）．服薬後数時間で急に薬効が消失す

るw ea rin g－0札 といった間麓点があるので．病初期から

L －DO PA は使用せず．他の薬剤での ⊂O ntr0 1が困難 になっ

た段階で初めて導入すべきである．

現 在 の ガ イ ドラ イ ン で は，D R を 直 接 刺 激 す

るd o p a m in e a g o n ist（b ro m o ⊂rip tin e ）も し く は

d o papm ine 代 謝 を 阻 幸 す る M A O －8（M on oA m in e

O xyd ase－8）in h ib ito r（Seleg iline）を第一選択薬 とし．症

状悪化 に伴 って しD O PA を併用．増土 してい く方法 が推

奨されてい る． しか し d opam in e a g o n ist は L－D O PA よ

りも精神症状が出現 しやすいので．注意を要する．

振戦が強い例や d op am ine 補充療法が不十分な場合に

は，相対的に完進 している ⊂holine 作用を抑制するため

に．8 88 を通過できる中枢性の anti⊂ho lin erg i⊂ag entS

（ trihexyp he nid yl：A佃 ne O R）を用いるが，隅角が狭い

症例では禁忌である．

歩行障害や無勤が強い例では．d op am ine 放出促進作

用の ある a m antad ine（Sym m etre tO R ）を用 いるが．そ

の作用 はあ ま り強 くはない．

病勢の悪化に伴って しD O PA の使用を開始した場合．中

枢へ到達する D O PA の割合を増 やす とともに副作用の

低減をはかる目的で′末梢性 D O PA 脱炭酸酵素阻害剤

とL－D O PA の 合 剤（M ad o par O R．N eod o pasto n O R）

を用 いる．

PD では以上のような薬物療法が第一選択 になるが．

それでも ⊂O ntr0 1不良の場合は外科的治療 として定位脳

手術が行われる．古典的には．視床破囁術や淡蒼球内節

破壊術などが行われるが．組織破壌が少ないことから視

床下核刺激術が主流になりつつある．

○

神
経
内
科
定

年

トJ

⊂ I
⊂ 〉

トJ

N e u r o lo g K a l M e d i⊂i n e ●
●




