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解 文 内 容 の 要 旨

 緒言

 1962年Kinsbourneが全身筋ミオクローヌスと眼球

opsoclonusを主徴とする乳幼児疾患を初めて報告し

たが，多数例についての詳細な臨床的研究はまだない．

そこで著者は本症の臨床，特に臨床経過を明らかにし，

早期診断及び治療法の確立に資すべく，本研究を行

なった．

 対象及び方法

 昭和49年からの12年間に，当科に入院したopso－

clonus polymyoclonia症候群14例（1剖検例を含む）

につき，発症因子，急性期症状の分析，最短3ヵ月，

最長10年6ヵ月，平均6年10カ，月間の経過観察を行な

い，主要症状の推移，治療，転帰を検討した．

 結果

 1．発症因子

 発症時年齢は0歳11ヵ月から2歳7ヵ月に亘り，平

均1歳8ヵ月であった．アレルギー素因を5例（30％）

に，初発時先行感染症状を7例（50％）に，経過中症

状増悪時先行感染を6例（42％）に，神経芽細胞腫の

合併を4例（29％）に認めた．

 2．症状及び経過

 多発性ミオクローヌス，体幹失調，opsoclonusある

いは舳tter－like oscillationとよぼれる異常眼球運動

が全例にみられたほか，運動時振戦，言語障害，易刺

激性，腱反射充進，筋緊張低下，自律神経症状などが，

前記の煩に高率に合併した．知的退行は経過遷延と平

行して顕著となった．

 3．診断

 典型的な症状・経過によるが，強制開閉眼による

opsoclonus誘発，急激な体位変換によるミオクローヌ

ス誘発を行ない，それらをelectro・oculography，表面

筋電図で記録する方法が特に有効であった．

 4．治療

 1例を除きACTHおよび副腎皮質ホルモンが著効

を奏した．十分な効果を得るには，十分な投与量と期

間が肝要であり，投与が慎重過ぎるとしぼしぼ再発を

来した．免疫抑制剤，propranolol，5HTP， TRH，ベ

ンゾジアゼピンは何れも効果が部分的であった．

 5．転帰

 ホルモン治療開始後各症状は相前後して改善，治療

中止後も改善傾向は持続したが，最終観察時，完治は

1例のみであり，死亡例を除く11例中10例に何らかの

神経症状が残存した（不器用9例，軽度体幹失調4例，

知能障害6例など）．他の3例は発症後各々3，12，29

ヵ月後に死亡，前2例は突然死で死因不明，残り1例

は神経芽細胞腫増悪による死亡であった．

 考案および結論

 症状・経過は神経芽細胞腫合併の有無，先行疾患の

有無および種類に無関係に比較的stereotypicであ

り，自然寛解増悪を反復しながら徐々に進行増悪する

が，副腎皮質ホルモンが著効を呈するという特徴から，

本症候群は，神経芽細胞腫，ウイルス感染その他不明

の多種要因が関与して生ずる小脳・歯状核を中心とし

た幼若脳の免疫学的疾患であろうと結論した．また本
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症における早期診断と，ステロイドホルモンによる早 期治療の重要性を強調した．

論 文 審 査 の 要 旨

 本研究は，医学史上20年余の歴史しかない新しく，かつ極めて稀な小児の疾患，すなわちオプソク

ローヌスを伴う乳幼児ミオクローヌス脳症の自験例14例について，臨床症状・経過を詳細に分析し，

各種治療法を比較評価し，細胞免疫異常，カテコルアミン代謝異常の存在を証明し，本症候群の臨床

ならびに病態生理の解明に貢献した，学術上価値ある研究である．
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