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し
, その 要因を検索した .

【対象 ･ 結果】発達遅滞は n o n -

s y n d r o m i c c r 皿
-

i o s y n o st o si s で は 21 例中 9 例 (43 % ) に, s y n
-

d r o m i c c r a ni o s y n o st o si s で は 5 例中 3 例 ( 60 % )

に認め た . これら両 グ ル ー プにお い て , 染色体異

常の有無, F G F R 遺伝子異常の有無, 手術時年齢,

合併する身体異常, c r a ni o s y n o st o si s の 形態 に つ

い て
, 発達遅滞の有無で差が ない か比較した. 染

色体異常は n o n - sy n d r o m i c c r a ni o s y n o st o si s の 2

例 に認め, 両症例 とも発達遅滞が あ っ た . F G F R

遺伝子異常は , sy n d r o m i c c r a ni o s y n o s t o si s の 4 例

に認め , その 3 例に発達遅滞を認めた . N o n -

s y n -

d r o m i c c r a ni o s y n o st o si s で は, F G F R 遺伝子異常

は認 め なか っ た . 身体合併異常は , n o n -

s y n
-

d r o m i c c r a n i o s y n o st o si s に おい て も発達遅滞群で

は 9 例中 8 例に 認め , 発達遅滞の ない 群 で も 12

例中 5 例に認 め た . 手術時年齢, c r a ni o s y n o s t o sis

の形態は, 発達遅滞の有無で差が なか っ た .

【結語】 頭蓋骨縫合早期癒合症の 原因遺伝子 が

完全 に解明されて は い ない が , 患児の 予後を早期

に予測し, 治療計画を建て るた めに は, 表現型 の

みで なく, 染色体, 遺伝子異常を含め た検討が重

要と考えられ た .

6 1 　 円 蓋 部 に 限 局 し た 肥 厚 性 脳 硬 膜 炎 の 1 例
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肥厚性脳硬膜炎は , 主に頭蓋底部ある い は大脳

鎌テ ン ト接合部 にびまん性に発生 する炎症性肉芽

魔性病変であ る. 今回, 円蓋部に限局 しあた かも

脳腫癌の ような画像所見を呈 した肥厚性脳硬膜炎

の 1 例を経験 したの で 報告する . 症例は 6 5 歳男

性. 重症糖尿病, ア ル コ
ー ル性肝硬変, 慢性腸炎

を患 っ て い る. 主訴は, 上肢に強い 左片麻痔. 辛

成 15 年 7 月頃より, 時々左上肢 の 強直性痘撃が

起 きるように な っ た . 10 月 2 日疫撃発作が頻発す

るた め近医に入院, 頭部 M RI より脳腫癌を疑わ

れ, 10 月 1 4 日当科紹介人院と な っ た . 病変部は

右前頭部で , 単純 C T で は, 周囲の 脳浮腫と共に

低吸収域を呈 して い た . 造影 M RI で は, 硬膜に接

して直径約 1 c 皿 の m a s s l e si o n が あり, 周囲に著

明な脳浮腫を伴 っ て い た. 右外頚動脈造影で は中

硬膜動脈か ら腫療様の濃染像が認 められ, 右内頚

動脈造影で は , 同部位に
一

致 して皮質静脈が狭窄

して い た . 那
-

S P E C T で は
,
h o t s p o t と して描 出

され た . 術前診断と して は髄膜腫あるい は悪性腫

癌の硬膜浸潤などを考え, 1 0 月 27 日手術を施行

した . 病変部周囲の硬膜を切除 した後, 腰痛に巻

き込まれた皮質静脈を温存 して部分切除 した. 病

理診断は , 肥厚療病化した硬膜に形質細胞の浸潤

が 目立 つ 肉芽組織で あ っ た . 以上より, 本病変は

肥厚性脳硬膜炎と診断し, ス テ ロ イ ド投与を行 っ

た. 術後, 左片麻痔は徐々 に軽快 し, 画像上も病

変は消近した . 硬膜に接する m a s s l e si o n の診断

に際して は, 本疾患の存在も念頭に置く必要があ

る と考えられた .
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産後に急激に進行する重篤な意識障害で発症 し

た H EI⊥P 症候群 の 1 例を経験 した . 症例は 2 8 歳

の 女性. 第1 子 は自然分娩で特に問題 なく出産 し

て い る . 今回第 2 子 を妊娠後, 妊娠中毒症 と診断

されて い た . 38 週 2 日で自然分娩にて 出産. 分娩

翌 日より意識障害が 出現, J C S 2 桁となり徐々 に

増悪, 分娩 2 日後に 当院へ 紹介擬送され た . 来院

時J C S I OO , 巣症状は み られなか っ た , 頭部 C T で

両 側視床 ･ 中脳 ･

橋 ･ 両 側小脳 半球 に 広範 な

L D A と著明 な水頭症を認めた . 血液生化学的所

見で は肝酵素値の上昇, 血小板減少, 溶血を認 め,

H E L L P 症候群と診断された . 水頭症 に対 し脳 室

ドレ ナ - ジ術を施行した が意識障害は改善 しなか

っ た . M RI で は
, 病変部は T l で低信号, T 2 で高

信号で あ っ た . A D C 画像で は高信号を呈 し, 拡散

強調画像で は病変の ごく 一 部が高信号を示すの み

で あ っ た . M R A
,
v e n o g r a p b y で 主幹動脈や静脈

洞に狭窄 ･ 閉塞 は認 められなか っ た .
これ らの所
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見か ら H E L L P 症候群 に伴う脳血管性浮腫が 主病

態 と考えられ, 緊急血費交換療法を施行したと こ

ろ著明に意識状態が回復, その 約 3 6 時間後に は

ほぼ清明とな っ た . その後経過は良好で画像上病

変はほ ぼ消失, 入院か ら2 週間後に神経所見 なく

自宅退院された .

ⅢE L L P 症候群は 妊娠後期か ら産裾期に溶血
･

肝酵素値上昇 ･ 血小板減少を来す症候群で あり ,

しば しば予後不良であ る . 本症例は重篤な意識障

害と著明な脳浮腫を呈 した が , M Rl により早期に

脳梗塞や深部静脈血栓症と鑑別され, 血奨交換療

法で治癒が得られた .
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これまで
,
H e rp e s z o s t e r に引き続き脳梗塞 を

起 こ した症例は報告が散見される . 今回我々 は後

下 小 脳 動 脈領 域の 脳 梗 塞 で 発症 し , そ の 後

H e rp e s z o st e r に よ る皮疹が 明らか とな っ た 1 例

を経験 したの で報告する. 症例は 57 歳女性. 高血

圧で 内服治療中. 境界型糖尿病を指摘された こ と

があるが食事療法の みで あり入院時検査 で は正常

範囲内. 突然の 激し い後頭部痛で発症 , 曝吐 あり .

初診時, 神経学的異常所見なし . 椎骨動脈解離を

疑 っ たが , 頭部 C T 上出血な し, 脳脊髄液も水様

透明で あ っ た . 同日夕方に なり左顔面の痔れが出

現 , 噴下困難, 嘆声, 軽度体幹失調 も認め た ため

脳 M RI を施行 した と ころ, 左後下小脳動脈領域

脳梗塞の所見で あり, 脳血管撮影上, 同血管分岐

直後に狭窄を認め た が , 明らか な動脈解離の所見

は認 めなか っ た . 血栓溶解剤による治療を継続 し

て い た と こ ろ, 第 5 病日に同側三叉神経第1 横領

域に b e r p e s z o st e r に よる皮疹が 出現 , ア シ ク ロ

ビ ル で治療 して症状改善 した . 本症例で は明らか

に H e rp e s z o st e r が先行 したわけで は ない が , 同

側の後下小脳動脈に狭窄を認めて おり, その 関連

性が示唆された .
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症例は 3 8 歳男性, 平成 15 年 9 月中頃より左眼

の 奥と こ めかみ に 間欠的に強 い 痛み が出現. 1 0/ 6

当科外来受初診, F L AI R に て異常なく N S A I D で

様子 を見て い た . 1 0/ 7 夜時間外外来に て 群発頭

痛と してイ ミグ ラ ン皮下注射を行 っ た とこ ろ頭痛

は劇的に消失 した . 精査 の た め翌 日入院と し た .

入院時外眼崩麻痔や視力障害認めず, 左限奥痛と

左 こ めか み痛が強く , 流涙, 鼻汁を伴 い , 群発頭

痛を呈 して い た . 発熱や頚部硬直はず, 血液検査

の炎症反応は陰性で , 髄液所見にて 単球優位の増

初 (36/ 3) を認め た .
入院後, 1 0/ 10 より左三叉

神経の 2 枝と 3 枝の感覚低下が 出現 し, 1 0/ 1 2 噴

か ら咽頭 左側 の 感覚麻疹 ( 左 舌咽 神経障害) ,

1 0/ 13 より左顔面神経麻痔の 出現 など, 下位脳神

経症状の 出現 な らび に 増悪を認 め た . 入院時の

M R で は
, 左 海 綿静脈洞外側 の 肥 厚が 見 られ ,

T I W I に て等信号, T 2 W I にて等信号, ガ ドリ ニ ウ

ム にてや や不均
一

に エ ン ハ ンス される病変を認め

た . 1 0/ 16 の M R で は病変は小脳 テ ン トや中頭蓋

窟硬膜, 後頭蓋窟硬膜に広が っ て いて , 肥厚性硬

膜炎を疑い 1 0/ 1 6 か らス テ ロ イ ドの 内服治療を

開始 したと ころ , 頭痛は消失 し, 1 0/ 2 5 に は顔面

神経麻樟, 咽頭の感覚障害の 順で改善 し, 遅れて

出現 した症状か ら順番に回復が見られた .
1 0/ 2 3

の M R 上 で も エ ン ハ ン ス はや や軽快 が見られ た

が, 精査目的で 金沢大学神経内科 に転院 し精査 を

行 っ た .


