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A 54-years-old woman was admitted because of progressive neurologic disorders characterized 

primarily by dementia and myoc1onus. N巴urologicalexamination revealed dementia， frontal sign， 

pyramidal and extrapyramidal signs (rigidity， myoc1onus).EEG examination showed periodic synchronous 

discharge (pSD). SEP was examined， but no giant SEP was obtained. Therefore it is suspected that PSD 

and giant SEP is not the same origin in pathophysiological mechanism. The result of ABR suggested 

brainstem dysfunction. C response was obtained with the latent period of 51 msec. Surface EMG showed 

myoc1onic discharge， synchronized with PSD in simultaneously recorded EEG. It is suspected that 

myoc1onus of C}D is induced from cortical long loop reflex. All these abnormal findings， myoclonus， PSD 

and C response， disappeared at intravenous injection of c10nazepam (O.5mg). Clonazepam is thought to be 

effective for myoclonus even in C}D. 

はじめに

C}Dは非常に稀な疾患で、あり，従来は剖検に

よってのみ診断可能であったが，最近では臨床症

候，脳波，脳 CT検査などにより，生前診断の可

能な症例も見られるようになった1) 病理学的に

は大脳皮質，基底核，小脳，脊髄などの神経細胞

のびまん性非特異性変性や astrocytic gliosis， 

status spongiosusなどを呈する予後不良の疾患
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である.

今回我々は臨床事項の解析により C}Dと診断

し得た症例を経験した.本症例について各種神経

生理学的検討を行なった.またc10nazepam静注

により，臨床的，神経生理学的に治療効果の検討

を行ない二，三の知見を得たので，若干の文献的

検討を行ない，合せて報告する.



症 例

患者:K.w. 54歳，女性，主婦.

主訴:書字困難，歩行障害，記憶力障害.

家族歴 :父，脳卒中.母，食道癌.

既往歴:特記すべきことなし.

現病歴

昭和58年10月初旬，字は読めるが，書けなくな

り，記憶力障害 (現金のしまってある所を思い出

せない，など)も出現した.また，歩行時に右上

肢が肩の高さまで不闘意に上がるなどの症状も出

現した.徐々に歩行も不安定となり，同年10月19

日，某病院に入院した.この時，鴨下障害も認め

られた.同年11月初旬には歩行不能，痴呆症状が

著明となったため，同年11月18日，精査のため入

院した.
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入院時現症

血圧150/110，脈拍78，甲状腺腫なし，心肺は正

常，腹部 ・四肢にも異常を認めない.

神経学的所見

意識は清明.高度の痴呆を呈し，簡単な質問に

も答えられなかった.前頭葉症状として両側 for-

ced grasping陽性，両側 tonicplanter response 

陽性，両側 palmomentalreftexの陽性を認めた.

錐体路および錐体外路症状として四肢の rigospa-

sticityと右足で Mendel-Bechterew， Rossolimo 

などの病的反射を認めた.

深部反射はむしろ減弱傾向を示した.不随意運

動としては右上肢にミオク ロー ヌスを認めた.球

麻簿症状として鴨下障害，構音障害を認めた.髄

膜刺激症状はなかった.小脳症状，知覚障害につ

写真 l 入院時の CT_脳萎縮やその他の異常所見は認められない.
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図 l 入院時の脳波.典型的な PSDを示す.
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図 2 ABR左耳刺激では正常波形.右耳刺激では各波の分離が不良である.

いては理解が得られないために判定不可能であっ

た

検査成績

尿蛋白が陽性で，血算ではリンパ球の減少を認

めた.CPK，アンモニアは正常であった.髄液検査 L 
で、は髄液圧は125mmH20と正常，蛋白は50mg/dl

と軽度の増加を認めた.糖は60mg/dlと正常で

あった.脳CT検査では脳萎縮は明らかではな

く，その他の異常も認めなかった(写真1).脳波

では側頭葉，頭頂葉，後頭葉の誘導で左右に同期

性に高電位の鋭波が周期性に出現し， periodic 

synchronous discharge (以下 PSD)と考えられた

(図1).聴性脳幹反応(以下 ABR)では左耳刺激

においては正常波形が得られたが，右耳刺激にお

いては各波の分離が不良であった(図2入体性感

覚誘発電位 (以下 SEP)では左正中神経刺激一右

頭頂葉誘導において P2が不明瞭であったが，ほ

ぼ正常所見と思われた(図3).脳波と表面筋電図

の同時記録では措抗筋聞に同期性の群化放電を認

め， ミオクローヌス放電と考えられ，また， この

ミオクローヌス放電は PSDと1 1の対応関係

を示していた (図4左).そしてグロナゼパム0.5

mg静注により，脳波では PSDが消失し，徐被と

一部 α波が出現し，また表面筋電図ではミオク

ローヌス放電が完全に消失し，臨床的にも四肢の

ミオク口ーヌスの消失を認めた (図 4右).c. 
responseでは左正中神経刺激によりM波， H波よ

り遅れて潜時51msec~.こ C-response が見られた

SEP 
S.59/2I24 

R 

山
「
[

図3 SEP.Lにて P2が不明瞭であるが，ほぼ正常所

見.

(図5左).これもクロナセ'パム0.5mg静注後では

認められなくなった (図5右).

考察

本症例は中年発症，亙急性の進行で，神経症状

としては錐体路・錐体外路症状， ミオクローヌス，

痴呆を呈し，脳波では PSDを認めることから

C]Dと診断した.厚生省特定疾患「スローウイル

ス感染と難病発生機序に関する研究」班による

C]Dの診断基準 (1976年，班長石田名香雄〉では，

中年発症で亜急性に進行し，錐体路，錐体外路，

下位ニューロン障害による症状，すなわち痴呆，

構音障害，四肢麻痔，四肢硬直，振戦，アテトー

ゼ， ミオクローヌスなどの不随意運動，筋萎縮等

の臨床症状と PSDを示す脳波所見をあげてい

る.本症例ではそれらの条件を満たすと思われる.
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図4 脳波と表面筋電図の同時記録.左はFロナゼパム静注前で.PSDとミオクロー

ヌス放電との 1: 1の対応を認める.右は静注後で PSDとミオクローヌス放電の

消失を認める.
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右は静注後で. C responseは認められない.
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なお，その他の参考事項として，週，月単位で急

速に痴呆が進展し，多くは 1年以内に無動性無言

の状態になること， さらに脳 CTスキャンで急速

な脳萎縮が認められることなどがあげられてい

る.本症例においても，今後この点についての経

過観察が重要と考えられる.また本症例で、も C]D

における PSDに類似した脳波所見を示す疾患が

鑑別診断上，問題となった.それらには Alz-

heimer病，肝性脳症，無酸素脳症， dialysis 

dementia， lipidosisなどがあげられるが，臨床症

候，検査所見などから否定された.

C]Dでは神経生理学的検査の進歩により新し

い知見が集積されつつある.例えば SEPにおい

て巨大な反応波 (giantSEP)が得られることがあ

ると報告されている 2) このような所見はミオク

戸一ヌスてんかんにおいても認められることは既

に広く知られていた3幻)-5へ上土橋ら

SEPもPSDと同じ発生機序をもつものと推察し

ている.しかし本症例では PSDは明らかに認め

られたが， SEP においてはそのような巨大な反応

波は得られず，ほぼ正常の波形であった.したがっ

て両者は必ずしも同ーの現象とは言えず， SEP に

おいて巨大な反応波が得られるには更に別の病態

生理学的機序が関わっているか，あるいは CJDの

病期に関連のある可能性が考えられる.木症例に

おいて今後 SEPで巨大な反応波が得られるよう

になるか否か，経過を観察していきたい.

本症例では ABRにて右耳刺激時に各波の分離

が不良であった.一側刺激時においてのみ異常所

見が得られる場合は前庭神経核以前の末梢性障害

の可能性も考えられるが，本症例の場合， ABRは

無反応ではなく，分離不能を主体とした所見であ

るため，脳幹部の障害が示唆された.CJDでは通

常，脳幹部は病変から逃れるが6) 本症例では

ABRの結果から脳幹障害が示唆されたことは，

今後，症例を重ね，剖検所見と合わせて検討する

必要があるが， ABRがCJDにおいて脳幹障害の

検索に有効な手段であることを示していると思わ

れる.

Hallettら7)はミオクローヌスを延髄網様体が

関与する reticularreflex myoclonusと，大脳皮

質が関与する corticallong loop reflex に分類し

て対比している.この分類では CJDにおけるミオ

クローヌスは reticularreflexとされている.しか

し本症例では，脳波と表面筋電図の同時記録に

よってミオクローヌスが PSDと同期して出現し

ていることが確認されている.そして PSDにつ

いて Traubら8)は神経突起，主に樹状突起が互い

に癒合して細胞同志が異常な結合を生じて強大な

興奮が同期して起こるものと仮定しており，主た

る病巣は大脳皮質に存在すると考えている.した

がって C]Dのミオクローヌスは cortical long 

loop reflexである可能性も否定できないと思わ

れる.

CJDのミオクローヌスに対する薬理学的知見

についてはジアゼパムの内服・静注，クロナゼパ

ムの内服，アマンタジンの内服などが有効であっ

たとの報告がある9) 我々は本症例においてクロ

ナゼ、パム0_5mgの静注により速やかに PSDとミ

オクローヌス放電の消失，および C-responseの消

失を認めた.したがって，クロナゼパムは C]Dの

ミオグローヌスに著明な効果を発揮し得る薬剤と

考えられる.C]Dのミオクローヌスに対するクロ

ナゼ、パムの作用機序は不明であるが， ドパミンや

セロトニンなどの神経伝達物質の代謝に深く関係

していると思われる.

次に C]Dの脳 CT所見についてであるが，経時

的に CT観察を行なったものに川井ら1ベ柏村

ら11)の報告がある.川井ら1町工無動性無言となる

急性期には脳萎縮を認めず，その時期から数カ月

遅れて CT所見上，初めて粗大な脳萎縮を認めた

としている.柏村ら11)は，それに比してやや早く 2

カ月後から脳萎縮を確認している.本症例では 4

カ月後の脳 CT所見でも脳萎縮やその他の異常所

見を認めなかったが，発症 8カ月後には中等度の

脳萎縮を認めるようになった.

最後に治療について触れると， Tateishp2)は，

thiamphenicol， rifampicin， amantadine， isopri-

nosine， cytosine arabinosideを，患者脳組織を注

入して実験的に発症させたマウスに投与した結

果，いずれも無効であったと報告している.我々

は人免疫グロプリン2.5gj日を毎月 3日間連続投
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与しているが，臨床的には現在のところ効果は明

らかではない.しかし今後も長期的な治療効果の

判定が必要である.

まとめ

患者は， 54歳，女性，失書，不随意運動などで

発症.さらに痴呆症状が出現し，精査のため入院.

入院後，神経症状は進行し，全身のミオグローヌ

スは著明となった.神経学的所見としては，高度

の痴呆，前頭葉症状，錐体路・錐体外路症状，球

麻痔症状を認めた.各種神経生理学的検討を行

なったが，脳波では同期性放電 (periodic

synchronous discharge: PSD)を認め， Creutz-

feldt-Jakob病と診断した. ABR においては脳幹

障害を示唆する所見を認め， CJD における脳幹障

害の検索に ABRは有用であると考えられた.

SEPでは，巨大な反応波は認められず， giant SEP 

とPSDとは発生機序の点で同ーのものではない

と思われた.

C]Dのミオクローヌスの発生機序については，

脳波と表面筋電図の同時記録により， PSDとミオ

クローヌス放電が 1 1に対応していることなど

から， corticallong loop refiexである可能性が示

唆された.またクロナゼパムの静注により速かに

PSDとミオクローヌスの消失が認められた.
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