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などがあげられ た
.
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3 3 　 大 孔 部 狭 窄 を 伴 っ た 軟 骨 無 形 成 症 の 4 手 術

例

平 野 仁 崇 ・ 伊 藤 康 信 ・ 荘 司 英 彦

菅 原 卓 ・ 東 山 巨 樹 ・ 溝 井 和 夫

秋田大学医学部脳神経外科

【目的】 軟骨無形成症 は 四肢短縮型 の 低身長を

示す先天性の 骨系統疾患で
, 脊椎管狭窄症を高率

に合併する . 最近 , 頭蓋頚椎移行部狭窄を伴う軟

骨無形成症 の 4 例 を経験 した の で 報告する .

〔症例 1〕 2 歳男児. 生下時に軟骨無形成症 と診

節 . M Rl で キ ア リ 1 型奇形 の 所見を認 めた が
, 経

過観 察 して い た . 2 歳時に 歩行障害 を き た し た
.

M R I で 脊髄空洞 の 拡大 を認 め
, 大孔部減圧術 と

C l 椎弓切除を行 い
, 症状は改善 した .

〔症 例 2〕 1 歳男児. 重度 の 肺高血圧症 を合併.

M RI で脳幹 ･ 上位頚髄圧迫 があり, 大孔部減圧術

を行 っ た
. 術後, 肺高血圧 および呼吸機能は改善

した が
,
2 年後 に肺炎を併発 し死亡 した .

〔症例 3〕 1 1 ヵ 月女児 . 生下時 に軟骨無形成症

と診 断 l 成 長 ホ ル モ ン 補充療法 予 定 で あ る が
,

M RI で 大孔部狭窄を認 め
, 大孔部減圧術と C l 椎

弓切除を行 っ た
. 術後, 就寝中の い びきが消失し

た .

〔症例 4〕 4 ヵ 月女児 . 生下時 に軟骨無形成症 と

診断 . M RI で大孔部狭窄 が指摘され た
. 成長 ホ ル

モ ン補充療法予定 で
, 脊椎管狭窄の 進行予防を目

的 に大孔部減圧術と C l 椎弓切除を行 い
, 術後経

過 は良好 であ る.

【考察】 脳幹
･ 上位頚髄圧迫が軽度 で無症状の

年長児で は保存的治療が 選択され る こ と もあ る

が
, 頭蓋 頚椎移行部の 高度狭窄を有する患児や ,

乳児 の 巨大頭蓋 , 頚椎 の 不安定性を伴う症例 で

は
, 急激 な圧迫 増強 に より突 然死をき た し得 る .

症状 が 軽微で も頭蓋頚椎 移行 部 に高度狭 窄 が み

られる患児で は
, 手術を考慮すべ きと思われた

.

3 4 　 人 尾 の 2 手 術 例

宗 本 滋 ・ 染 矢 滋 ・ 南 出 尚 人

中 島 良 夫 ・ 中 右 博 也

石川県立中央病院

【目的】 まれ な奇形 で ある 人尾 の 2 例を報告す

る .

〔症例 1〕 4 ケ 月, 女児. 40 週 275 0 g で出生 . 出

生 時所見 月工門背側上部 2 c m の 部位 に皮膚洞あ

り . そ の 上方 1 c m の 部位に 人尾を認め た
. M R ,

C T で二 分脊椎, 人尾 と脊柱管の連続所見あり .

【手術所 見】 人尾より の 脂肪腫 が脊髄背部 に連

続 して い た
. 脂肪腫 を切断, C U S A で吸引縮小さ

せ
, 係留を解除した . 神経根観察, 周囲との 癒着

の な い こ と を確認 し,
ゴ ア テ ッ ク ス で硬膜 を閉鏡

した
. 皮膚洞 も切除し手術を終え た

.

〔症例 2〕 生後 2 5 日, 女児. 38 週 282 4 g で出生 .

出生時所見 頭蓋 , 顔面 の 変形, 尾仙骨部に骨性

人尾あり. M R
,
C T で二 分脊椎, 異性人尾と診断.

【手術所 見】 人尾 は尾骨に連続 して い た . 尾 骨

上方 で硬膜 が欠損 し硬膜 内に脂肪腫 が み ら れた
.

左右 へ の 褒状物は残 し
, 終糸様 の もの は切除 し

た . 骨怪人尾 は切除し,
ゴ ア テ ッ ク ス で硬膜欠損

部を閉鎮 し手術を終え た .

【結語】 症例1 は c a u d al a p p e n d a g e と呼ばれ る

皮膚異常であり
,

症例 2 は尾骨に連続する異性人

尾 と考 えられた
. 両者と も脂肪腫 , 硬膜 欠損, 育

髄係留に留意 した手術が必要と考 えられた .

3 5 　 減 圧 困 難 な 片 側 顔 面 け い れ ん に 対 す る 術 中

異 常 筋 電 図 モ ニ タ リ ン グ の 有 用 性

福 多 真 史 ・ 川 口 正 ・ 山 下 慎 也

渡 部 正 俊 ・ 村 上 博 淳 ・ 田 中 隆 一

新潟大学脳神経外科

当施 設で 血 管減圧術を施行 され た片側顔 面痘

響 (b e m 血 ci al s p a s m : H F S) 症例 に つ い て
, 術中

異常筋電図 ( a b n o r m al m u s cl e r e s p o n s e : A M R)

の モ ニ タ リ ン グ と して の 有用性を検討した . 対象

は術後 1 年以上経過 し た 60 例 . 最終観察期 間に

お い て H F S の 完治例 が 56 例 ( 93 % ) , 1 年以上

の経過 で再発 した症例が 3 例, 改善な しが 1 例で
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あ っ た . 術中に A M R の消失 が確認 でき た症例が

5 3 例
,

振幅が 減少 した も の の 残存 し た症例 が 6

例,
全 く 変化 が な か っ た 症例 が 1 例で あ っ た .

A M R が消失 し た 53 例中 50 例 (9 4 % ) で , 振幅

が減 少 した 6 例中 5 例 (83 % ) で
, それ ぞれ術

後 に ⅢF S が完治 した . 1 例 は術中 A M R が変化 し

な か っ た に もか か わら ず, 術後 に ⅢF S は消失 し

た . 以上 の 所 見より, 術中 A M R 所見 と予後 の 関

係 に お い て は s e n siti vi ty が (5 5/ 59 , 93 % ) , f al s e

n e g ati v e が ( 1/ 5 6 ,
1

.8 % ) であ っ た
. 個々 の症

例 に お い て は
, 顔面神経末梢部で の 圧迫例 や複数

の 責任血管が 関与する例で 術中 A M R の 所見が 確

実な減圧の 指標と な っ た
.
H F S に対す る血管減圧

術中の A M R モ ニ タ リ ン グ は治療成績を向上 させ

る上 で有用であ ると思 われた .

36 若年性顔面痘撃に対する手術治療

畑 山 徹 ･

伊藤 勝博
*

･ 鈴木 垂晴
*

青森市民病院

同 脳神経外科 *

【目的】 片側顔面疫撃 の 若年発症 は稀 で ある が
,

頭 蓋 骨 奇形 に 伴 っ て 発 症 し , M i c r o v a s c u l a r

d e c o m p r e s si o n ( M V D) にて 治癒 し た 1 6 歳女性

の症例 を経験 した ため , その時異的な所見 と治療

方法に つ い て検討した .

〔症例〕 生下時より Klip p e 卜 F eil 症候群 お よび

片肺無形成 な ど の 合併奇形が指摘されて い た が ,

知能や発育には 問題 なく , 普通高校に進学 して い

た . 1 4 歳頃より右顔面痘挙が出現 し
, 次第 に増悪

した た め , 発症よ り約2 年後 に当科を受診 した .

痘撃症状は典型的であ っ た が
, 画像所見で は頭蓋

骨 の 非対称 な 変形 と 右後頭蓋 窟の 狭小 化 を認 め

た
. 手術は右外側後頭下問頭 にて行 い

, 硬膜切開

後 に小脳表面の 著し い 膨隆を認め
,

l at e r al c e r e
-

b ell o - m e d ull a r y ci st e r n の 開放 に難渋 した . 後頭

蓋背に は異常 な骨疎も認め , 小脳橋角部槽の 構造

物 が通常より以上に近接化して い た . 顔面神経の

r o o t e x it z o n e は前下小脳動脈の 分枝によ っ て 圧

迫されて い た ため ,
こ の動脈 を錐体骨側硬膜 に固

定 して 顔面神経を減圧 した . 術後 に痘撃は消失

し
,
新た な神経学的症状の 出現も認 め なか っ た .

【結論】 動脈硬化性変化の ない 若年者 に , 顔面

症撃など の 脳神経圧迫症 候群 が 発症 する こ と は

稀で ある が
, 狭頭症 やク モ膜肥厚など の 関与によ

っ て
, 成人例と同様の 機序で の 痘撃症状 が起 こ り

う る . その 際の M Ⅵ) は, 狭小化 した空 間で の操

作 となる が
, 適切 な減圧操作が 行われれば, 成人

と 同程度 の 高 い 治療効果 が得 られ る も の と 思わ

れ た .

37 顔面癌撃手術 に おけ る手技の 工夫

今寺に就的な広範囲くも膜切開法に つ い て

斎藤伸二 邸 ･ 嘉山 孝正
･

毛利 渉

片倉 康蕃

山形大学医学部脳神経外科

顔面神経の r o o t e x it z o n e ( R E Z) を展開する

際 の 過度 の r e t r a c ti o n 避 ける た め に 行 っ て い る

我 々 の 広範囲く も膜 切 開法 の 方法 に つ い て 紹介

する .

体位は腹臥位と し
,

S 状静脈洞 に沿 っ た縦長の

骨窓 を設け
,

より尾側 か ら ア プ ロ
ー

チ した . く も

膜 切 開を大槽か ら 錐体静脈周囲まで 鏡 的
･

広範

囲に行 っ た後,
c e r e b ell o - m e d ull a Iγj u n cti o n を開

放 し, 舌 咽 ･ 迷走神経の R E Z まで 完全 に開放 し
,

小 脳片菓と聴神経背面 の く も膜を尾側か ら剥離

した . 脳箆は手前頭側向きに引い た
. また

, 血管

移動 を容易 に行う ため , 圧迫血管の剥離も可及的

広範囲に行 っ た . 穿連枝を温存す べ く,
これら の

操作は税的に行い
, 神経の 減圧 は ス ポ ン ジ片を血

管と脳幹の間に挿入 した .

6 年間 に 2 5 例 の 顔面 疫撃例 に 本法を行 っ た
.

全例 , 無理 なく R E Z が展開され, 確実な減圧が 可

能で あ っ た . 特に
, 椎骨動脈を移動 させ る必要の

ある例, 圧迫血管 が p o n t o m e d u 11 a ry s ul c u s に食

い 込ん で い る例および再手術で 癒着 の 強 い 例な

どに有用であ っ た .

本法は必ずしも全症例 に必要で は な い が
,

ど の

症例で も安全確実 に神経減圧 術を行う た め に は

良い 方法と考え られる .




