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Midbrain Asterixis

               Mikio OSAWA, Itsuro KOBAYASHI, Takashi AIKAWA,
        Hirohiko MURAKAMI, Toshike TAKEMIYA and Shoichi MARUYAMA
       Department of Neurology, Neurological Institute, Tokyo Women's Medical college

   Two cases of asymmetric midbrain asterixis are reported.

   Case 1, a 64-year-old man, presented with sudden onset of diplopia, disturbance of conscious-

ness and left sided hemiparesis. Case 2, a 44-year-old woman, had slowly progressive focal

neurological deficits which included ocular signs.

   The common neurological findings in both cases were disturbance of consciousness, absence

or delay of light and near reflex, vertical gaze paralysis, hemiparesis, cerebellar signs, and

asymmetric asterixis involving all extremities. Asterixis was more prominent on the same side

as that having hemiparesis and cerebellar signs. In both cases alleviation of asterixis was closely

associated with recovery from disturbance of consciousness, and less closely associated with

recovery from ocular signs and hemiparesis. Asterixis was not, however, correlated with recov-

ery from cerebellar signs.

   Computerized tomography (CT) showed no abnormal finding in Case 1. However, in Case 2

a localized area of decreased density was observed which was associated with a mass effect in

the tegmental region of the left midbrain extending to the left internal capsule and to the

antero-lateral part of the left thalamus. Electroencephalography in Case 1 demonstrated slight a

lazy activity on the right hemisphere, but no slowing.

   The ocular signs indicated that in both cases there was a common Iesion in the rostral

midbrain tegmentum, pretectum and posterior commissure.

   In Case 1 the sudden onset indicated that the lesion was a cerebral infarction, while in Case

2 a cerebral tumor was indicated by the slowly progressive clinical course, the improvement of

the clinical symptoms and signs with radiation therapy, and the CT scan.

   A perusal of the literature revealed only 8 cases with midbrain asterixis in all of whom

upgaze paralysis was a common accompanied sign as in our two cases.

   The present observations of our two cases together with the view of the literatures suggest

that midbrain asterixis may result from a dysfunction of the descending brainstem reticular

formation at the midbrain-diencephalic junction to the rostral midbrain tegmentum, and that

where there is unilateral or asymmetric damage of the pyramidal tracts then the asterixis may

be also unilateral or asymmetrical.
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         はじめに

 Asterixisは，随意的な持続性筋収縮の，発作的

な短時間の中断による姿勢保持の障害であり，一

般的には羽ばたき振戦という名称で広く知られ，

各種の代謝性または中毒性脳症の特静的な症候の

一つとされている1）～3）．しかし，その発現機序もし

くは責任病巣は，この基礎疾患が機能的または非

局在性であるためにその詳細は解明されていな

い．

 他方，近年局在性脳病変に伴ったasterixis例

が報告されるに至り，asterixisの本態を解明する

手がかりになるものとして注目されている4）．中

脳病変に伴ったasterixis，すなわちmidbrain

asterixis（MA）例も散見されるが，本邦において

は我々の検索し得た限りではMA例の報告は見

当たらない．

 著者らは非対称性を呈したMAの2症例を経

験したので，ここにその症例を呈示し，その責任

病巣につき，若干の文献的考察を加えて報告する．

         症  例

 症例1：64歳，男性，会社役員．

 主訴：意識障害，複視，左不全片麻痺．

 既往歴：昭和53年糖尿病，不整脈，昭和57年10

月痛風，高血圧．

 家族歴：特記すべきことなし．

 現病歴：昭和58年1月21日入浴後突然上記主訴

が出現し，同日当科に緊急入院．

 入院時一般内科的所見：不整脈のほか異常な
し．

 入院時神経学的所見：意識状態は傾眠で，脳神

経系では，瞳孔不同（右2．5mm，左1．5mm），風

光反射右遅延，左消失，両側の近見反射消失，輻

榛眼振，垂直注視麻痺，左眼内下方偏位，および

舌の左方偏位を認める．感覚系では顔面を含む左

半身の表在感覚鈍麻を，筋粗大力では左上下肢に

軽度の不全片麻痺を，また，深部反射はIE常だが，

左下肢に病的反射を認める．筋トーヌスに硬変は

ないが，左不全片麻痺を考慮しても，左手指の微

細運動が拙劣であり，また，左上下肢に測定およ

び共同運動の障害を認める．不随意運動は安静時，

動作時にはみられな：いが，上下肢伸展位で手（足）
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関節背屈位に保持させた際に，asterixisが数秒ま

たは数十秒の潜時をもって四肢に認められる．そ

の出現頻度，振れの大きさは共に左側優位である，

膀胱直腸障害は認めない．

 入院時一般検査成績：検尿で蛋白（甘），糖（什）

を示し，末梢血で白血球数11，000／mm3，赤血球数

596×104／mm3， Ht 52，7％と増加し，血液生化学

ではGOT 20U， GPT 41U， BUN 41mg／d1，ク

レアチニン2．4mg／dl，早朝空腹時血糖135mg／d1，

と軽度高値を示し，24時間クレアチニンクリアラ

ンスCcr 51mg／分と低値を示した．しかし，蛋白

分画，電解質，血液ガスは正常．胸部レ線は上行

大動脈瘤像のほか異常なく，心電図は心房細動を

罪した．

 入院時神経学的検査成績：頭部CT（第1，4，

20知日）に異常所見を認めず，脳波では徐波，発

作波は認められな：いが，右半球でα波の出現がや

や不良，四肢の表面筋電図と加速度計（第2指お

よび第1趾爪表面に装着）の同時記録（図1）で

は，上（下）肢伸展かつ手（足）関節背屈位を保

持させた肢位で，持続性筋放電の突発的な短い中

断と，この中断に少し遅れて続く，加速度計に示

された基線の二～三相性の振れが認められた．こ

の中断の持続時間は左側でより長く（右約40～90

msec，左約40～！40msec），また，加速度の基線の

振れ幅も左側でより大きかった．この出現様式は

非律動的，かつ左右，上下肢間で非同期性であり，

その出現頻度は左側で優位であった．

 入院後経過：asterixisは意識障害，各種眼症

状，左不全片麻痺と平行して徐々に軽減し，2月

下旬には意識障害とともに消失した．ただし，こ

の間，小脳症状，感覚障害に著変はなかった．

 症例2：44歳，・女性，家婦．

 主訴：眠気，左眼険下垂，歩行障害．

 既往歴：特記すべきことなし．

 家族歴：胃癌，脳卒中，心筋症．

 現病歴：昭和57年7月頃から次第に嘔気，ロ区吐，

眠気，歩行障害が出現し，同年8月15日転院に入

院した．髄液圧の上昇と頭部CT所見から閉塞性

水頭症と診断され，同月19日脳室腹腔短絡術を受

けた．術後口区気，口区吐は消失し，眠気が軽減した
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MIDBRAIN ASTERIXIS
CASE l《．T．64y． M．（N83－0128）

L．Biceps

 Tricep5

Ext．

一琳・一鰍榊田脚Flox．

Acc．
含 曾 奮

R．Bicep5

Triceps
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FIex．

Acc，

軸球脚酬魎榊伸眉目・噸・幽鳩凧紬γ階層櫓嚇w鰍瞭幽幽坤・

一2mV
                奮
               asterixi5

図1 症例1のasterixis．表面筋電図と加速度計による記録，

が，，歩行障害は持続し，更に，左眼険下垂，垂直

性注視麻痺，右バビンスキー徴候などが出現した

ため，同年9月5日当院外科に転院．頭部CT上

水頭症は軽快していたが，左中脳被蓋部に局在性

の低吸収域が，その周辺にmass effectを伴って

認められ，さらに，脳血管撮影と脳室撮影所見か

ら，中脳水道の完全閉塞を伴う中脳腫瘍と診断さ

れた．なおこの際脳波は正常であった．同月14日

から放射線療法が開始され，同月26日精査のため

当科に転科．

 入院時一般内科的所見：頭・腹部の手術痕のほ

か異常なし．

 入院時神経学的所見：意識状態は眠気を呈し，

脳神経系では，瞳孔不同（右3．0㎜，左4．Omm），

両側対光および近見反射消失，垂直注視麻痺，左

側優位な両眼険下垂，左眼内転制限を認める．感

覚系に異常はないが，筋粗大力では右上下肢に軽

度の不全片麻痺，右下肢に深部反射充進，四肢で

右側優位に病的反射を認める．筋トーヌスでは右

上肢に軽度筋固縮を認める．右不全片麻痺を考慮

しても，右手指の微細運動が拙劣であり，また，

測定および共同運動の障害を認める．歩行では右

不全片麻痺に失調性の要素が加わった障害を認め

る．不随意運動は，安静時，動作時にはみられな

いが，上下肢伸展位で手（足）関節背屈位に保持

させた際に，asterixisが数秒または数十秒の潜時

をもって四肢に認められる．その出現頻度，振れ

の大きさは共に右側優位であり，その出現様式は

非律動的であり，四肢間で非同期を示す．時に尿

失禁を認めるが，起立性低血圧はない，

 入院時一般検査成績：検尿，末梢血，血液生化

学，胸部レ線，心電図はともに異常なし．

 入院時神経学的検査成績：頭部CT（写真1）で

は低吸収域が左中脳背側部で，四丘体槽の狭小化

を伴って認められ，一部左内包後脚・視床前外側

部に及んでいた．この低吸収域の周囲はリング状

に軽度コントラスト増強された．ただし，水頭症

写真1 症例2の頭部CT．低吸収域が左中脳被蓋部

 で認められ，かつ，四丘体槽の狭小化を伴う．

一815一
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の所見は認めなかった．

 入院後経過：当科に転科後も引き続き放射線療

法を施行し，asterixisは眠気，各種の眼症状およ

び右不全片麻痺と平行して漸次軽快し，昭和58年

10月3日には意識の清明化と共に消失した．この

間小脳症状，筋固縮に著変はみられなかった．

         考  察

 両症例は，共通した神経症状として，四肢の非

対称性asterixisとともに，意識障害，対光および

近見反射の遅延または消失，垂直注視麻痺，およ

びasterixisの優位側の上下肢に不全片麻痺と小

脳症状を呈した．Asterixisは代謝性または中毒

性脳症の特徴的症候の1つとされているが1）～3），

両症例では，脳症を惹起し得る程の代謝障害や，

中毒性因子を認めなかった．従って，両症例の

asterixisは代謝性もしくは中毒性脳症に伴った

症候ではないと考えられる．他方，両症例のaster・

ixisと併存した神経症状の中の眼症状から，両症

例に共通した局在性脳病変が後交連，視蓋前域お

よび中脳被蓋吻側，すなわち間脳一中脳移行部か

ら中脳吻側に存在すると推測された．症例1は，

頭部CTに異常所見がみられなかったが，発症が

急激であったことから脳梗塞と推定され，後大脳

動脈から分岐する中脳枝がその閉塞血管と推測さ

れた．症例2は，頭部CT上段中脳被蓋部を中心

として，一部左内包・視床に及ぶ低吸収域が，そ

の周囲にmass effectを伴って認められたこと，

さらに，臨床経過が漸次進行性でありかつ，放射

線療法が有効性を示したことから脳腫瘍が推定さ

れた．なお症例2の病歴上認められた水頭症は，

この脳腫瘍による中脳水道の閉塞に基づくものと

考えられるが，当科入院時の頭部CTでは軽快し

ていた．従って，症例2の神経症状は水頭症によ

るものではなく，脳腫瘍およびその周囲への

mass effectに基づくものと推測された．以上か

ら，両症例のasterixisは，併存したほかの神経症

状と同様に中脳の局在性病変，すなわち脳梗塞あ

るいは脳腫瘍により惹起されたものと考えられ

た．

 文献上MA例は，我々の検索し得た限りでは，

現在までに我々の2症例を除き8例報告されてい

る5）～9）（Degosら7）の局在性脳病変に伴ったaster・

ixis例の中からは，臨床症状が中脳病変を強く示

唆した4例のみを加えた）．表1は著者らの2症例

を含めたMAの報告例10例のまとめである．次に

MAと併存した神経症状について検討すること

により，MAの責任病巣について考察を加える．

 眼症状の中では上方注視麻痺がMA例全例に

認められた．後交連，視蓋前向と共に中脳被蓋背

側部10），すな：わち内側縦束吻側間質核11）12）がその

責任病巣と考えられている．従って，これらと近

接した部位にMAの責任病巣が存在すると推測

される．これらの中で内側縦束吻側間質核は吻側

の中脳網様体内に位置している11）12＞．中脳網様体

の中の下行性線維が筋トーヌスと姿勢の保持をつ

かさどるといわれている2）3）ことから，中脳網様体

がMAの責任病巣として最も注目される． Bril

ら8）も，眼症状を伴ったMAの1例を報告し，眼症

状の責任病巣が中脳網様体内にあると推測される

ことから，MAの発現機序として，下行性の中脳

網様体による姿勢の保持が一過性に消失する発

作，すなわち“segmental drop attack”を推定して

いる．

 中脳網様体が障害される際には，下行性と共に

上行性網様賦活系も障害され，臨床上意識障害が

惹起されることが予期される．もし下行性の中脳

網様体がMAの責任病巣であるとすれぽ， aster－

ixisと意識障害とが相関すると推測される．事実，

坐位での健常者において，生理的な意識低下であ

る細魚の際に，頚筋のasterixisとしてコックリ

が知られている13）．MA例において意識レベルに

ついて検討すると，清明は2例のみであり，眠気

から昏迷までの意識障害が，著者らの2症例を含

め残り8例で認められた（表1）．また，著者らの

2症例では，臨床経過上も意識障害がasterixis

と共に軽快し，同じ時期に消失している．従って，

MA例の少数例では中脳網様体の中で上行性網

様賦活系の障害は明らかではないが，大半の症例

では下行性脳幹網様体と同時に上行性網様賦活系

が障害されていると考えられる．

 一般的には中脳網様体から上位の上行性網様賦

活系の障害では，脳波上徐波化が認められるとさ
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れている14）．しかし，中脳障害例の中にも脳波が正

常のものもかなりあると報告されており，そのよ

うな症例では上行性網様賦活系の障害が軽微であ

ると考えられている15）．MA例4例で脳波が施行

され，細波化はその半数にのみ認められた．従っ

て，MA例の中には，中脳網様体の中で上行性と

下行性との障害の程度が解離し，下行性脳幹網様

体が主に障害されasterixisを呈する症例もある

と推測される．

 MA例の盛んどの症例ではasterixisの出現が

非対称性もしくは一側性である．すなわち，MA

例10紅中，著者らの2症例を含め4例が非対称性，

5例が一側性であり，Brilら8）の1例のみが対称

性である（表1）．このasterixisの非対称性また

は一側性の出現は中脳病変の局在した部位に基づ

くものと推測される．Asterixisと一致して，非対

称性または一側性に出現した四肢の神経症状を検

討することは，asterixisの責任病巣を解明する一

助となると期待される．著者らの2症例での検討

では，小脳症状と不全片麻痺が両症例に共通して

asterixisの優位側の上下肢に認められた．

 小脳症状は，非対称性もしくは一側性のMA例

9例中，著者らの2症例を含め4例にのみ認めら

れた（表1）．著者らの2症例では，小脳症状の臨

床経過とasterixisのそれとは相関しなかった．

従って，小脳およびそれとの連絡線維はasterixis

の責任病巣とは考えにくい．

 不全片麻痺は，著者らの2症例を含め5例で認

められ，Plum＆Posner5）の1例では下肢の病的

反射が陽性である（表1）．また，著者らの2症例

では不全片麻痺が臨床経過上もasterixisの軽快

に伴って軽快傾向を示した．しかし，Degosら7）の

3例は不全片麻痺を伴っておらず，著者らの症例

1では，asterixisの劣位側の上下肢には錐体路徴

候が認められなかった．また，Tarsyら6）の一側性

のMA例では， asterixisは不全片麻痺の消失後

もしばらく持続している．他方，対称性のasterix－

isを呈したBrilら8）の1例では，運動麻痺を含め

た錐体路徴候は認められていない．以上から，錐

体路自体がasterixisの責任病巣とは考えにく

い．しかし，一側性のasterixisが， pure motor

hemiparesis例において，その不全片麻痺側の上

下肢に認められたとの報告16）17）を考慮すると，

MA例の中には，中脳網様体自体の障害される部

位に基づき，非対称性もしくは一側性にasterixis

を呈した症例のほか，錐体路障害が，中脳網様体

によるasterixisの発現画面を低下せしめること

により，非対称性または一側性のasterixisが惹

起された症例もあると推察される．

 asterixisは，臨床的には固定した肢位での持続

的な筋収縮においてのみ観察されうるものであ

り，上方注視麻痺を伴うParinaud症候群や中脳

水道周辺症候群の症例で見逃されていた可能性が

示唆される．今後，asterixisは，上方注視麻痺と

共に，間脳一中脳移行部から中脳吻側の被蓋に位

置する局在性脳病変の特徴的症候として注目され

る．
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