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細菌性髄膜炎を契機に診断された先天性皮層洞の一例
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要 旨

症例は10ヶ月の男児．発熱とけいれんを主訴に当院に入院した."ae"7oph//"s/"Hue"zae

zype6(Hib)ワクチンおよび肺炎球菌ワクチンは接種済み．健診で異常を指摘されたことはな

かった．入院時， 多核球優位の髄液細胞数増多を認め，細菌性髄膜炎と診断された． 七フトリ

アキソン，バンコマイシン，デキサメタゾンで治療を開始され，一旦は解熱したが，入院4日

目から再度発熱した．腰仙部中央に痂皮形成を伴う発赤があり，痂皮下に軽微な陥間を認めた

ため腰部MRIを施行した．皮層洞、硬膜内に連続する嚢状構造物を認め，先天性皮膚洞と硬

膜内膿瘍が疑われた．入院8日目の髄液検査では再度細胞数の増多を認めた．標準的な抗菌薬

治療でも解熱せず，外科的介入が必要と判断された． 入院11日目に高次医療機関に転院し，

皮膚洞と嚢胞を摘出された．転院後の髄液培養でStap〃/ococc"s/"gd""e"s/Sが検出された．

病理の結果､先天性皮層洞,類皮襄胞と診断された．術後経過は良好で転院26日目に退院した．

術後の運動発達は良好で， 1歳で独歩を獲得している．

本症例は髄膜炎が先天性皮膚洞発見の契機となった．非感染時の皮層症状が軽微で健診では

確認が困難であったが，入院時の診察で皮膚異常を認めたことで診断に至った．先天性皮膚洞

は早期発見と介入が重要である．皮層所見が軽微でも，殿裂内にない陥凹等のリスクのある症
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|#llを見逃さないことが大切と考えられた. l l ib, ll'li炎ﾙ|《|兇iワクチン接伸済みの症例や通常想定

されない起|大l閑の糸lll崎性髄ll塊炎では、解i4fll学的災常を含めたjIL礎族池の'1能'|'|;を特に考えるべ

きである．

キーワード：先天性皮肘洞，細|剤Hillll塊炎, Srap"/o"""s/""【I"（｡"sJs

救,世｛搬送された． けいれんは''1然に1噸1冊Iしたが，

Wi'i介川I旅のため人|塊した．

【身体所兇】

身及71.2cm(-0.6SD),体祗8.6kg(-0.6SD、

lluill'li度-1.1%)

体洲39．5度 lilll; 100/53mmll9,心ｲ1'|数185

|' II/分, Sp0299%,呼吸激3411 11/分

怠繊11'ilﾘ1. 人泉i i11孵度膨降あり. llili:ili聴診IJl'li

fifiVなし，心雑音なし．服部は､'た川，炊

水卜i'i冷感なし. filll 1l1管充満時IAl l秒未満．

ノflii郁郁にポートワインlﾘ斑あり．唄部{ilillll二なし．

IIMl111ifli' | '典に"li皮形成を1， う発赤があり, MIi皮

|､､に1杯微な陥llllを,淵めた（図l) .

｜ﾉﾘ肢に|ﾘlらかな岬ﾘI抑,制ﾉ〈なし．

【検介所兇】

<I1液ﾉk化学>WBC18100/j,1 (Neut73.5%,

Lymph21.2%),RBC437×104/j,l, Hb10．39/

はじめに

〃aeﾉ刀Oph""SI･"〃"e"zaeW)eb (Hib)ワクチン，

およびIIIi炎球菌ワクチンの定期接梛化により化後

2ヶl1以上の小児の糸lll菌'|'|髄膜炎の頻度は杵しく

減少している’)．一方，近年は髄膜炎樅忠児の

40%以'二が基礎疾患を有するとの糀告もある2) .

先天付皮唐祁1は神経管IE1 | 1に形成される州llい小

ｲLで喰層届､|え上皮に覆われる． 脊髄内との連続,|’|；

があると髄膜炎に樅患するリスクもある．他i;'ll､1:

に皮膚所見で発見されることも多いが，皮層所兇

が軽微であると発兇が|木|雛となる．

今|' 'l我々は鼎lllg'|'t髄膜炎を契機として診断され

た先天』|’|波高l'1,顛皮愛胞を経験したので， 文献

的砦察を川lえ， 報告する．

症例報告

【症例】 10fr11, 男児．

【主訴】 発熱， けいれん．

【出生歴・既往歴】

38jm6 1 1, 31889.正常経縢分娩でI'l}ﾉkし， ハ11

産期異常なし．健診での異端は脂摘されていない．

便秘症あり．痙筆の肌性なし． ｜|甥部に"li皮形成を

伴う発赤を繰り返していたが, I｢I然粍‘快していた．

【砂防接繩雁】

Hibワクチン3 11'1, 131Hi llllj炎球l兇i*,'i合ﾉII1ワク

チン3I! i1, 4神混合ワクチン311 11, BJIu肝炎ワク

チン311 1l, ロタウイルスワクチン211 'l, BCGワ

クチンを接繩済．

【現ﾙ跡雁】

入院前Hの昼から38度台の発熱とIIIMI1 1:を1淵め，

近医を受診した．急'|'t','i腸炎と診断され,"I1M'l

の処方を受けた． 入院､11 1 1の未|ﾘlに15分|Alの眼

球上極を伴う左ｲi対称』|ゾ|畠の全身けいれんをI認め，
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｜､|くう皮I付発赤あり （矢印)．
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図2 ，'1院人院時髄液のグラム染色：多敬の好II!球と少数のグラム|場 図3 11甥部造影MRI :硬膜内に連続する皮

性球菌（矢印）を認める． 眉洞と嚢状構造物を認める（矢印)．

IX120mg/kg/day

VCM80mg/kg/day
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図1 臨床経過

(CTRX:セフトリアキソン, VCM:バンコマイシン, I)EX:デキサメタゾン）
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め，細I紫i性髄膜炎と診断した． セフトリアキソン

120mg/kg/day,バンコマイシン60mg/kg/day,

デキサメタゾン0.6mg/kg/dayの治療を開始し

た． 人院隅l lから解熱し,髄液細胞数も低下した．

抗I策i薬はｲ1効とf'l断されたが，入院4日目から再

度発熱した． 入院5 1 1月に腰仙部の皮膚異常の精

査のため批像された腰部MRIでは, L5付近に皮

膚洞，砿膜内に連続する嚢状構造物を認め（図

3)， 当初は先犬性皮膚洞と硬膜内膿瘍が疑われ

た． 人院時の血液，髄液培養では起因菌は検出さ

れなかった． 人院81 1月の髄液検査では再度細胞

dl, Ht29.2%,Plt33.0×104/j,l,AST611U/1,

ALT301U/1, LDH281 1U/l, BUN7.1mg/dl,

CreO.19mg/dl, Nal35mEq/1, K3.7mEq/l,

Cl lO2mEq/1, CRP5.77mg/dl, Glull7mg/dl

〈検尿〉蛋白士， 白血球一． 41i硝雌一く髄液〉

強混濁総細胞数4440/mm3,単核球904/mm3,

多核球3536/mm3,蛋白48mg/dl, WI47mg/d1

グラム染色:グラム陽性球|卿を少数認める(図2） ．

〈頭部CT･MRI>異常なし．

【入院後経過】 （図4）

髄液検査のグラム染色でグラム陽』|ゾ'2球崎を認
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癖痕様病変(cigaretteburnappearance)がある7).

本症例の陥凹は軽微で非感染時の発見は困難であ

ったが．肛門縁より約5cm頭側にあり，画像精

査の適応であった．皮層所見が軽微でも，前述の

特徴を見逃さないことが大切と考えられた．

先天性皮層洞の診断にはMRIが有用である．

診断が年長であるほど神経症状の改善が乏しいと

報告されるが5)，画像での診断は幼少期では困難

なこともある．乳児の潜在性二分脊椎の検索に

MRIが優れているとの報告もあるが8),硬膜内の

tractの正確な走行は半数の症例で術前に同定困

難であったという報告もある9)． よって，乳児期

早期のMRIで確定診断に至らない場合は，注意

深い経過観察と1曲i像の再検の検討が必要である．

本症例の先天性皮層洞は腰仙部にあり，硬膜内

へ連続し，類皮襄胞を合併した．先天性皮層洞は

2500人に1人の頻度と報告されている．発生部位

としては正中の鼻根部から仙骨部まで報告がある

が，頸部が1％，胸部が10％，腰部が40%,腰

仙部が35％と腰部～腰仙部の頻度が高い．皮層

洞の断端は6-7％が脊椎管外10-20%が硬膜外，

60%が硬膜内へ連続し10),皮層洞の約半数は

mass (脂肪腫類皮襄胞や類表皮襄胞）を合併す

る．本症例はこれらの点で典型的な所見を示した．

本症例は皮層洞から経皮的に類皮襄胞が感染し

髄膜炎を発症したと考えた． また，転院後の髄液

培養でS/ugr/""e"sigが検出され，起炎菌と判断

した．且/u9曲"e"sisはコアグラーゼ陰性ブドウ

球菌の一種であるが， その中では重症な感染症を

引き起こす．感染性心内膜炎， カテーテル感染，

関節炎・骨髄炎の起因菌としての報告が多いが，

髄膜炎の発症はシャント感染'1）と術後'2）など

基礎疾患のある症例の報告があり，今回の起因菌

になり得ると考えた.過去の皮層洞感染症例では，

Stap"/ococc"sa"re"sが硬膜内襄胞13)や髄液培

養で検出された報告がある'4)．乳幼児後期の細

菌性髄膜炎の起因菌は肺炎球菌とHibの頻度が高

いが， これらは予防接種による予防効果が期待で

きる．本症例も肺炎球菌とHibの予防接種を受け

ていた. Hib,肺炎球菌ワクチン接種済みの症例

や通常想定されない起因菌の細菌性髄膜炎では，

数の増多を認めた．適切な抗菌薬治療でも解熱せ

ず，皮層洞，襄胞構造物の摘出が必要と¥'l断され，

入院11日目に転院した．転院後の髄液培養では

Srap〃/ひcocc"s/"g伽"e"sisが検出された． 入院

19日目（転院9日目）に手術を施行された．硬膜

を貫通する皮層洞，襄胞を摘出された．襄胞内か

らは毛髪を認め，病理で類皮襄胞と診断された．

術後の経過は良好で，バンコマイシンを術後2週

間継続された．入院36日目 （転院26日日）に退

院した． （図4）

退院後の精神運動発達は良好であり， 1歳で有

意語，独歩を獲得している．

考 察

先天性皮層洞は潜在性神経管閉鎖不全症の一種

である．胎生3－5週頃の神経管形成時に皮層外胚

葉の分離閉鎖が障害され，神経管内に皮層が残存

して生じる．診断の契機は皮層異常が50％と最も

多いが， 11～37．5％が感染と報告されている3)-5)．

約30%が神経学的異常（運動麻揮，感覚障害，

膀胱直腸障害など）を契機として診断される3)．

一方で皮層異常を契機に初診した患者の半分以上

に何らかの神経学的所見を認めるとする報告もあ

る5)． 1歳以降に診断された児と比較して， 1歳

未満で診断された児の方が神経学的予後は良いと

報告されており5)，早期発見が予後を改善する可

能性がある． また皮層洞は髄内へ連続し，髄膜炎

を合併し得る．早期発見と介入が重要である．

本症例では,非感染時の皮層症状が軽微なため，

皮層洞を発見できなかった．皮層洞と区別すべき

ものとして，単純な殿裂内の陥凹(dimple)があ

る． これは出生児全体の2－4％に認められる頻

度の多い皮層所見である6)．軽微な陥凹が多く．

ほとんどで合併症を認めない.Weprinらは殿裂

内の陥凹単独でその他の皮層所見を伴わない場合

は，脊髄合併症の可能性は非常に低く, IMii像精査

の適応はないとしている5)．一方で画像精査を要

する症例の特徴として皮下腫瘤や脂肪腫有毛性

の色素斑，深さ5mm以上，肛門縁から25mm

以上の非典型的なくぼみ，血管腫毛細血管拡張，
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解剖学的異常を含めた基礎疾患の可能性を特に考

えるべきである．

当院入院時の髄液グラム染色でグラム陽性球菌

が検出されたが，培養では有意菌が検出されなか

った． また当院入院時の血液や転院後摘出した嚢

胞の培養でも有意な菌は検出されなかった.一方，

転院後の髄液培養ではS/ugt/""e"sたが検出され

た． この理由を明確にするのは難しいが，類皮嚢

胞局所の感染が主であり髄液中の培養での菌検出

が困難であったのかもしれない．本例で検出され

た菌の感受性試験ではバンコマイシンに感受性が

あり，血中濃度も適正範囲内で投与され， 当初の

抗菌薬への反応は認めた．襄胞局所への移行が

不十分なため，最終的に外科的介入が必要と判断

した．
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