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1 6 　 多 発 脳 動 静 脈 奇 形 か ら 診 断 さ れ た R e n d u -

O s l e r － W e b e r 病 の 1 例

西巻啓一・丸屋淳・皆河崇志

秋田 赤十字病院脳神経外科

症例 は 2 8 才 ･ 男性.

【既往歴】 幼児期より鼻出血が頻回, 父 ･ 娘も同

様の傾向あり.

【現病歴】 2003 .
1 2

.
2 夜 , 右同名半盲 ･ 右半側

空間無視 ･ 感覚性失語で発症 . C T 上左側頭 - 顔

項 葉皮質下出血あり. 脳血管写 ･ M RI に て 左大

脳半球に 3 個
,
右大脳半球 に 2 個 , 計 5 個の 皮質

の 小 A ⅥⅥ あり . 頭項葉 A ⅥⅥ が出血源 と判断 し

血腫 除去と 共に 摘出 . 残 る 4 個は他 院に て γ-

k n i fe 施行 . 術後症状は改善, 右下 1/ 4 同名盲を残

した が 5 ケ 月後 に元職復帰した . 多発 A V M の 原

因検索にて
, 家族歴 ･ 全身の t el e a n gi e ct a si a

･ 多

発脳 A ⅥⅥ ･ 鼻出血歴より R e n d u
- O sl e r - W e b e r

病と診 断 した
. t el e a n gi e ct a si a は 口 唇 ･ 手指 に多

発 して い た が, 針頭大の 小さ な皮疹で皮膚科 医の

指摘によりようやく認識で きた . C T
･

エ コ
ー

によ

る肺 ･ 肝等 の 検索で は A V M は発見されな か っ た .

【考察】 同病 は
,

別名 h e r e dit a ry h e m o r rh a gi c

t el e a n gi e ct a si a ( 以下 H H T) , 皮膚 t el e a n gi e ct a si a

多発 ･ 鼻出血反復 ･ 遺伝歴 ･ A V M 等の 内臓血管

奇形を特徴とする常染色体優性遺伝疾患 で
, 従来

は稀か つ 白人に多い もの と されて きた
.

し か し近

午, 本邦でも潜在的頻度は はる か に高く
,

か つ 内

臓 A ⅥⅥ の合併頻度も高 い こ と が判明し て き て お

り, 未だ全貌 が解明されて い な い疾患 と い える .

内臓血管奇形の うち臨床的に最も問題にな る こ と

が多 い の は肺 A V M で ある が
, 肺 A V M による 脳

虚血 ･ 奇異塞栓 ･ 脳膿 癌も稀 で は な い . 脳脊髄

A V M も 5
- 11 % に合併 し

, 多発 A V M 例 も少な

く な い
. 肝 A ⅥⅥ も含 め て 重篤な転帰を来た し得

るが治療可能な疾患群であり, 正確な診断
･ 評価

が求め られる . 皮膚所見 ･ 鼻出血 の既往 ･ 家族歴

だけで疑 い 診断は可能 であり, 脳外科医が扱う奇

異性脳塞栓 ･ 脳膜癌 ･ 中枢神経 A V M の 患者 で は

H H T も念頭に置 き , 鑑別診 断を進 める必要が あ

ると考える .

17　Hyperglyeemic striatal hyperintensity syn-

d r o m e の 4 例

反町隆俊・森田健一・斉藤有庸

総合西荻中央病院脳神経外科

C b o r e a や b alli s u m s の よう な不随意運 動 で 発

症 し C T と M R I/ T I W I で線状体に高吸収域がみ

られ る非ケ ト ン性高血糖が最近注目されて い る .

我々 は経過中に不随意運動がみ られな か っ た始め

て の 症例を経験 した . 従来の 不随意運動 の ある例

と合わせ て報告する .

〔症例 1〕 4 3 歳男性, 糖尿病 の 既往は不明. 左上

下肢軽度片麻痔で 発症 し経過中に不随意運動 はな

か っ た
. C T で は右被殻 に H D A を, M RI/ T I W I で

ⅢI A を認 めた . B S 53 3 m g / dl ,
H b A I c 1 5 .4 % で

,

n o n
- k et otid h y p e r gly c e m i a の 診 断 が つ い た . 同

日 入 院 し ダ オ ニ ー ル で 治療開始 した
. 5 日後 の

C T で H D A は縮小
,
1 週 間 で 麻疹 は軽減 し退院,

2 ヶ 月 後 C T で H D A は 消失 , 半 年後 の M R I で

H I A は縮小 した.

〔症例 2〕 4 6 歳女性, 糖尿病を放置 し て い た. 左

上下肢 の b alli s u m u s で発症 し C T で被穀を中心と

した H D A
,
M RI/ m で H I A があ っ た. B S 5 3 3 m g /

dl
,
H b A I c 1 5 .4 %

,
で n o n - k e t oti c h y p e rgl y c e m i a

の 諺断. 入院しイ ン ス リ ン とリ ボ トリ
ー ル投与し

た
. 脳腫蕩などを疑 い照射施設 の ある病院に転院

した. 後日, 本例 が hy p e r gly c e m i c st ri at al h y p e r
-

in t e n sity s y n d r o m e である こ とが判明した.

〔症例 3〕 8 0 歳女性, 糖尿病を放置 し て い た. 醍

い 左片麻痔
,
痴呆

,
歩行障害, 尿失禁で発症, 経過

中不随 意運動 はな か っ た . C T で右被穀 の H D A ,

M R l 仰 Ⅵ でも H I A があ っ た. B S 6 1 4 m g/ dl , H b A I c

1 4 .6 % で n o n - k et o ti c h y p e rgly c e m i a の 診断 . 外

来で ア マ リ
ー ル を投与した . 1 月後 の C T で Ii A D

は消 失 し, 症状 は改善 した . 3 ケ 月 後 の M RI で

H IA は縮小した .

〔症例 4〕 8 7 歳女性, 糖尿病を放置 して い た
. 全

身け い れん後の 昏睡 四肢麻疹が 出現 し初診 . C T

で は左被穀 の H D A
, M RI/ m で H I A があ っ た .

B S 7 1 0 m g/ dl ,
H b A I c 1 3 .3 % で n o n

- k et o ti c h y p e r -

gly c e m i c c o m a の 診断 . 入院 し全身管理と血糖 コ

ン ト ロ ー )i , した . 1 月後 の C T で 且A D は消失し,
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症状は改善したが痴呆 が残 っ た
. 3 ケ 月後の M RJ

で ⅢIA は縮小 した .

【考察】 不随意運動 の な い 症例報告 は今 まで に

な い た め
, 我々 は H y p e r gly c e m i c st ri at al hy p e ri n -

t e n sity sy n d r o m e と仮に呼 んだ . 本症候群は臨床

所見と画像所見より脳腫癌や脳出血と の鑑別が必

要であり, 脳外科医にも疾患 の知識が重要と思わ

れた .

18　幻覚と四肢麻痺を呈した1例

小田温・狩野瑞穂・小出章

村上総合病院脳神経外科

症例 は 5 9 歳, 男性 . 特記すべ き既往症は な い .

平成 1 6 年 3 月 5 日 に ｢青 い狐 が見 える+ などの

封寛が出現 . 翌 日 か ら四肢 の 脱力を生じ
, 翌 々 日

には寝返りを打 つ こ と も困難と な っ たため 3 月 9

日に 当科を受診 した . 来院時には見当識は保 たれ

ており脳神経には異常を認めなか っ たが, 四肢 の

筋萎縮が顕著で上肢に は近位筋優位の 麻捧があり

手指には粗大な振戦を認め た . 下肢は自動運動が

不能で他動的に動かすと脹艦 に痔痛を訴えた . ま

た両側 C 4 レ ベ ル 以下 に痛 ･ 触覚低下を認め た .

緊急で施行 した頭部
,
頚髄 M RI で は責任病巣は

認め られな か っ た . 血液検査 にて炎症所見, 肝機

能異常,
C K 高値, 低 K 血症を認 め, 追加検査 に

て 血 ･ 尿中ミオグ ロ ビ ン高値を呈 した こ と か ら ミ

オ パ チ - が存在す る こ とが判明 し, 本人も大量 の

ア ル コ ー ルを摂取 して い た こ とを自供した ため原

因が ア ル コ ー ル によるミオパ チ -

,
ニ ュ

ー

ロ パ チ

-

, 封覚症と診断で き た
. 血清 K を補充したと こ

ろ症状は劇的に改善 し 3 週間後に独歩退院した .

19　頭痛診療の見直し―副鼻腔炎による頭痛に

つつ い て の 予 備 的 検 討 ―

黒木瑞雄

医療法人社団く ろき ク リ ニ ッ ク脳神経外科

【は じめ に】
一

般 に
,
日常診療における頭痛 の 半

数以上は緊張型頭痛と言われて い るが
,

そ の 診断

基準にはあ い ま い さ があり,
ゴミ箱診断的にな っ

て しまう こ とも多 い こ とが指摘 されて い る . 今回,

副鼻腔炎による頭痛 (副鼻腔炎性頭痛) に つ い て

検討を行 い
,

そ の頻度の 多さ に つ い て言及すると

と もに
, 新たな診断基準を提唱 した の で報告する.

【対象および方法】2003 年の 1 年間に頭痛で 当

院を受診 した患者 の うち, C T および M RI で副鼻

腔炎所見が見 られ, 他の 一 次性, 二次性頭痛が 明

ら か に否定 される症例 ( 女性 3 0 1 名, 男性 1 4 3 名

で計 4 4 4 名, 平均年齢 57 .1 歳) を副鼻腔炎頭痛と

考え, 治療による頭痛 の 経過を観察した
.

【結果】 ①副鼻腔炎性頭痛は女性に多く, 後頭部

を中心 にズキズキ した痛み が多く見られた . ②病

悩期間は平均 8 日前後であ っ た が
, 数年に及ぶ例

も見られた . ③何ら か の 副鼻腔炎 の 症状を自覚し

て い る もの は 2 6 % と少な か っ た . ④ C r
,

M R I 上

の 副鼻腔 炎所見 は
,

et h m oid si n u s を中心と し た

軽 微 な も の が 多 か っ た . ⑤ 4 4 4 名 中 4 2 3 例

(9 5 .2 % ) で 副鼻腔炎の 治療 ( ク ラ リ ス ロ マ イ シ

ン とカ ル ポス タ チ ン の 投与) が奏功, 特 に 2/ 3 の

症例は 5 日以内に頭痛が消失 した. ⑥当院にお け

る頭痛患者 の 約 6 割 は副鼻腔炎性頭痛 と考 えられ

た .

【結語】 以上 の 結果から, 副鼻腔炎による頭痛を

副鼻腔炎性頭痛と命名し
, その 新た な診断基準を

提唱する . すなわち 1 . 頭痛があり, 問診や 画像

診 断 か ら他 の 一 次性 ,
二次性頭痛が否定 で き る .

2 . C T あ る い は M RI で 明 ら か な 副鼻腔炎 所見

( 特 に eth m oid si n u s を中心 に) を認 める . 3 . 副

鼻腔炎 の 治療で頭痛 は早期 に改善される .

2 0　外傷後・術後てんかんの治療

増田浩・亀山茂樹・本間順平

藤本 礼尚

独立行政法人国立病院機構西新潟中央病院

て ん かん ･ 機能脳神経外科

【目的 ･ 対象】 て ん かん の 薬物療法上 の 問題点

を明ら か にするため に, 頭部外傷, 脳手術, 脳卒中,

感染症 などによる器質的損傷の 既往 があり, 脳波

所 見,
M RI 所見な どか ら

,
その 損傷が原 因と考 え

て 矛盾がな い
,

て ん か ん で他院で の 治療で発作が


