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A 18-years-old man with action myodonus was reported. He had sudden cardiac arrest on Octob巴r

24， 1983 followed by postanoxic coma. As he gradually recovered， intention or action myodonus， first 

mentioned by Lance and Adams in 1963， appeared. He also showed poor understanding of language， 

constructional apraxia， dressing apraxia， idiational apraxia， idiomotor apraxia， memory disturbance， 

dysarthria， paratonic rigidity， minimal muscular weakness， slight hyperactivity of bilateral patella tendon 

reflex and right Babinski's sign. Cerebellar signs were not remarkable. 

Chest roentgenogram revealed enlargement of right atrium and right ventride. ECG showed complete 

right bundle branch block and giant negative T waves in allleads. Echo-cardiogram showed no abnormal 

findings. 

EEG showed predominance of fast waves with no laterality nor any spikes. HVA， 5-HT and 5-HlAA 

in CSF were all in normal range. Surface-EMG reveal巴dmyodonic discharges， which were particularly 

prominent in musdes tonically contracted as with the arms outstretched. CT scan showed di妊use

cerebro-cerebellar atrophy after a month from the onset. 

Clonazepam O.5mg， injected intravenously， had therapeutic e妊ect.Result appeared so soon that it 
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suggests clonazepam has another mechanism to decrease myoclonus than the hypothesis of clonazepam 
reducing serotonin turn over. 

はじめに

Lance-Adams症候群とは，脳虚血後の吾睡状

態から回復した症例で，意図的動作などをおこな

う際に， ミオクローヌスCintention or action 

myoclonus)を呈する症候群であり， 1963年に

LanceとAdamsにより初めて報告された1)

今回我々は突然、の心停止後に蘇生し得た症例に

おいて， intention or action myoclonusを認め，

また高次脳機能障害をも呈した無酸素血症後脳症

の1例を経験した. ミオグロ ヌスについては表

面筋電図的に検討し，またクロナセ守パム静注によ

る治療的検討も合わせておこなったので報告す

る.

症例

患者:M.S. 18歳，男性，高校生.

家族歴・既往歴:特記すべきことなし.

現病歴

昭和58年 8月頃より動惇と脈の欠滞を自覚して

いた.同年10月24日， キャッチボーノレをしている

時，突然意識を失って倒れた.心マッサージを受

けながら約20分後に太田綜合病院救命センターに

入院した.入院時，心肺停止の状態であったが，

アドレナリン注やDCショックなどにより洞調律

に復した.次第に意識レベルの改善が見られ，第

24病日には傾眠状態で、熱海総合病院内科に転院し

た.その後，意識レベルは更に改善し， ["おはよう」

などの発語も見られるようになった.発症より第

51病日，神経学的精査のため，神経内科に紹介さ

れた.

現症

一般所見は正常.神経学的所見では意識は清明

で，言語は了解不十分で，換語困難が見られ，流

暢性で内容は乏しいが，復唱はよく保たれていた.

高次脳機能検査では，構成失行，着衣失行，観念

失行，観念運動失行などの広範な高次脳機能障害

が認められたが，相貌失認は認められなかった.

記憶力，記銘力の低下も認められた.脳神経系で

は特記すべき異常は認められなかった.運動系で

は舌にミオクローヌス様の不随意運動を認め，構

音障害が見られた.またparatonicrigidityを認

め，その他，左右土下肢に意図的動作を行なう時

に出現する intentionor action myoclonusが見

られた.四肢筋力はごく軽度低下が認められた.

深部反射では，両側膝蓋臆反射の軽度允進と，右

Babinski反射陽性を認めた.知覚系は正常で，小

脳症状は明らかでなかった.

一般検査所見

GOT ; 49RFU， LDH ; 610U，γ-GTP; 34.0IU， 

ZTT; 16.4Uの軽度増加と， CRP (十〉を認める

以外，異常なし.

循環器系検査

胸部X線では右房右室の拡大を認め，いわゆる

スポーツ心と思われた.CTR=44%.心電図では

発症時にはIRBBB，giant negative Tを全誘導に

認めたが T波は次第に正常化し 2カ月後では

IRBBB以外の異常所見は認められなくなった.

ホルタ一心電図では心拍数60-110で，不整脈や

silent attackは認められなかった.心音図，心尖

拍動図，頚動脈波は正常であった.色素希釈試験

による心拍出量は5.5l/分と正常であった.心エ

コー図では心筋症に相当する所見やその他の異常

は認められなかった

神経学的検査

脳波は速波を主体とし，てんかん性異常波は認

められなかった.髄液検査では，蛋白20mg/dl，糖

54mg/dl，細胞数2/3，N : L= 1 : 1と正常.Nonne-

Apelt (:t)， Pandy (+)， HVA 19.5ng/ml (正常

値19-55)，5HIAA 14. 3ng/ml (正常値8-32)， 

5HT 1. Ong/ml (正常値13以下〉であった.表面

筋電図〔図1)では，患者の指尖を検者の指尖に

近づけさせると，詰抗筋同志に同期性の非律動性

ミオクローヌス放電が認められた.またクロナゼ

パム0.5mgを静注すると， 2分後には明らかにミ

オクローヌス放電の減少が認められ，症候的にも

ミオクローヌスはほとんど消失した.この効果は

約1時間持続した.発症直後の頭部CTスキャン

では異常は認められなかった.発症1カ月後には

脳萎縮が中等度に見られた(写真 1，2). 
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図 左〕クロナゼパム静注前においては，左右上肢の各措抗筋間に同期性の非律

動性ミオクローヌス放電を認める.

(右〕クロナゼパムO.5mg静注後では，著明な ミオクロータス放電の減少を認めた

(2分後).

写真1 発症直後の CTスキャンでは異常を認めない.

写真2 発症後1カ月では脳室の拡大，脳溝の関大を

認める.
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考察

1963年， LanceとAdams1)は，術中や術後の心

停止または気道閉塞による脳の酸素欠乏後にミオ

クローヌスをきたした 4症例を“syndrome of 

intention or action myoclonus"として報告した.

そのミオクローヌスの特徴は，随意運動の動作な

どや姿勢の努力によって出現し，増悪することが

特徴で，現在ではLance-Adams症候群と呼ばれ

ている.本症候群の他の神経学的特徴は，知能低

下が比較的少ないこと，軽度から中等度の小脳性

失調を示すことなどである.

ミオクローヌスとは，単一筋または複数の筋群

の不規則な電撃的な収縮であり，単一に，または

短時間に繰り返して起こり，一方，振戦とは規則

的な律動性で一般に相反性の不随意運動のことで

ある. ミオグローヌスは，単一の病態生理学的概

念ではなく，様々な疾患によって発現する.した

がってその責任病巣も多彩である.

本症候群における intentionor action myo-

clonusは，覗覚的，聴覚的刺激や意図的動作でも

よく誘発されるが，歩行によって最もよく誘発さ

れるミオクローヌスである.Lanceらは，その責

任病巣として視床側腹核から発する視床皮質路線

維の同期性持続性興奮が原因としている.Coletti 

ら内土，わずかな随意運動によっても激しい全身

のミオクローヌスが誘発されるために床上臥床を

余儀なくされている症例を報告している.

本症例では視覚的，聴覚的刺激などでミオグ

ローヌスが誘発されることはなく，意図的動作に

より，上肢に最もよくミオクローヌスが認められ

た

Lance-Adams症候群における脳の酸素欠乏の

病理学的変化についてはまだ不明の点が多い.ま

た不随意運動の出現の程度は様々であり，症例毎

にミオクローヌスの様式が多少異なっている.ま

た薬物に対するミオクローヌスの反応にも差違が

認められる.Goldbergらへ吉田らベ佐久川ら5)

は，クロナゼパムの経口投与が有効であったと報

告している.Goldbergら3)はクロナゼパム毎日

1.0mg-1.5mg経口投与により開始し， 4mgまで

漸増した時点で効果が得られ始めたと報告した.
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その作用機序としてクロナゼパムが他のベンゾジ

アゼピン系薬物と同様にセロトニンのシナプスか

らの放出を抑制し，脳でのセロトニンのターン

オーバーを減少させるためで、ある可能性を推察し

ている.佐久川ら5)はパルプロ酸との比較をおこ

なっているが，クロナゼパムの方が有効であった

と報告している.本症例でもクロナゼパムO.5mg

の静注前後による臨床症状と表面筋電図での比較

をおこない， ミオクローヌスの抑制にクロナセやパ

ムが有効で、あることを確認した.

また Leanら6)，Lhermitteら7)， van W oertら8)

は，セロトニンの前駆物質である5HTPがLance-

Adams症候群におけるミオクローヌスに有効で

あったと報告している.Leanら6)はL-5HTP

1，800mg/日と， peripheral aromatic L-amino 

acid decarboxylase inhibitorである MK-486，

150mg/日とを併用することにより著効を得た.里

吉ら9)もL-5HTP300mg/日と MK-486，50mg/日

とで著明な改善を認め，脳脊髄液中の5HIAAの

みならず， HVAも低値を示していることから，セ

ロトニンの生合成の減少， ドパミンの生合成の減

少と代謝の相互措抗的作用が本症におけるミオク

ローヌスの発症に関連深いと考えている.

Rollinsonら1的はパノレプロ酸800mg/日にて著効

を認めた.パルプロ酸はglutamicacid decarbox-

ylaseとγ引 ninobutyricacidαketoglutarate 

を抑制すると考えられているが，セロトニン代謝

にも関係している可能性があると述べている.

Colettiら2)はlevodopa，GABAなどの投与に

より著効の得られた症例を報告した.GABAは脊

髄レベルで、直接的な抑制作用を発揮し， levodopa 

は脊髄と大脳皮質下とを連絡する多シナプス経路

を介して間接的に脊髄の活動性に影響を与えるこ

とによって， ミオクローヌスを抑制すると述べて

いる.一方，フェノパルビタール，ニトラゼ、パム，

ジアゼパム，クロナゼ、パムはミオグローヌスに無

効であったとしている.

以上のようにLance-Adams症候群と診断さ

れ，類似の actionor intention myoclonusを示す

場合でも，症例により同一薬物への反応が異なる

ことは， このミオクローヌスもまた単一の病巣に

ra 
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よるものではないことを示唆していると思われ

る.

今回我々はクロナゼ、パム静注により著効を得た

が，クロナゼパムはノルアドレナリン，セロトニ

ン，アミンなどの脳内でのターンオーパーを抑制

する作用があるとされている.intention or action 

myoclonusはinhibitorysynapsに対する高次中

枢からのコントロールが失われるために脳幹網様

体の機能異常をひき起こす結果，生じるとの仮

説ll)がある.クロナセ寺パムは inhibitorysynapsの

神経伝導物質であるセロトニンのターンオーバー

を抑制することによって脳幹網様体機能を改善す

ると考えられている.Goldbergらはクロナゼパム

の内服療法により 4mgまで漸増したところで効

果が得られたと報告しているが，今回我々はクロ

ナゼパムO.5mg静注により数分後，効果の発現を

見ている.この抑制機序には上記セロトニンター

ンオーバーの抑制が最も考えられた.しかしミオ

クローヌス出現に髄液で5HIAA，HVAなどの異

常が認められている症例が多く，一方，本症例で

は5HIAA，HVAは正常であり，したがって必ず

しもクロナゼパム静注により，ターンオーバーの

抑制に作用したか否かは議論で、きず，今後の症例

の検討が必要と思われる.

次に anoxicencephalopathyでは昏睡のまま

死亡する例や，まったく正常の中枢神経機能を回

復するものまで様々な予後が見られる.本症例で

は，軽度の麻癖， Babinski徴候陽性，また痴呆，

失語症と，種々の失行症などの多彩な高次脳機能

障害が認められた. Lance. Adams症候群におい

ては知能はほとんど正常であることが多いとされ

ているが，本症例では， この点，従来の病像とは

異なっていると考えられる.また CTにて，発症

1カ月後に脳萎縮が認められた.本症例における

神経学的症候と CTとの結びつきは，対応する所

見が得られなかったが，全汎に大脳皮質・皮質下

の障害が考えられた.心停止などの短時間で 1回

のみの虚血後の変化についての報告は少ないが，

妹尾ら12)の報告などにも見られるように，短時間

のanoxiaでも脳萎縮の原因になり得ると思われ

る.
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なお心停止の原因については，初め特発性心筋

症などが疑われた.その理由として当初 giant

negatiye Tを認めたことがあげられるが，その後

T波は正常化し，また心に関する精査を各種おこ

なったが，特記すべき異常を認めず，現在のとこ

ろ心停止の原因は不明で，なお経過観察中である.

まとめ

18歳，男性，突然の心停止のため入院.昏睡状

態から次第に意識レベルの改善が見らわした.四肢

にintentionor action myoclonusが認められた.

また構成失行，着衣失行，観念失行，観念運動失

行，記憶力の低下，言語の了解不十分なども認め

られた.髄液の HVA， 5HIAA， 5HTはすべて正

常であった.CTでは発症 1カ月後に脳萎縮を認

めた.表面筋電図では， ミオクローヌス放電を認

め，クロナゼパムO.5mg静注により，速やかにミ

オクローヌス放電の減少を認めた.

本症例は高次脳機能障害の認められる点や，小

脳症状の明らかでない点において，従来の Lance-

Adams症候群とは臨床像が異なるように思われ

る.

またクロナゼパムの静注がミオクローヌス抑制

に効果性を有したことは，その作用機序について

興味ある点と思われる.
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