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2016.10.14 psvtに対する修正バルサルバ手技syokiken 
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	1. リウマチ医に知っていただきたい
神経診察と神経合併症
岐阜大学大学院 医学系研究科
脳神経内科学分野
下畑享良
本講演に関するCOIはございません．
  


	2. RAと間違
いやすい
症候
知っていた
だきたい
ある疾患の
診察
概 略
RAの神経
合併症
３つの症候 ５つの症例
動画による解説
  


	3. Ashour R, et  al. Lancet Neurol. 2005;4:423-31.
Q1.指趾の変形の原因は？
左右差がある．発赤，腫脹，疼痛なし
 


	4. Ashour R, et  al. Lancet Neurol. 2005;4:423-31.
同じ原因で足趾にも変形が生じる
左右差がある．
発赤，腫脹なし
 


	5. A. 線条体性手（Striatal hand）
•  パーキンソン病（PD）およびパーキンソン病類縁疾患（進行性核上
性麻痺，大脳皮質基底核症候群等）に認められる特有の肢位．
• PDでは発症10年程度で出現するが，類縁疾患ではより早期から
認められる．
 


	6. 屈曲，拘縮を呈する重症例
PDは一側発症するが，その発症側に認める．
  


	7. 線条体性足趾（Striatal foot/toe）
Babinski 徴候と
鑑別を要する
長母趾伸筋の
ジストニア
Ashour  R, et al. Lancet Neurol. 2005;4:423-31.
 


	8. 線条体性足趾（Striatal foot/toe）
Wijemanne S,  et al. J Neural Transm. 2019;126:253-264.
 


	9. 拘縮と潰瘍形成を認める重症例
Ashour R, et  al. Lancet Neurol. 2005;4:423-31.
Seronegative RAとして，抗リウマチ薬の処方されうる．
 


	10. Jean-Martin Charcot（1825 –  1893） モンマルトル墓地（パリ）
最初の記載は1800年代，Charcotらによる
 


	11. 1. 左右非対称である（パーキンソン症状優位側
に認める）．
2. PIP関節やDIP関節の腫脹や圧痛がない．
3.  朝のこわばりを認めない．
4. X線上で骨や軟骨の変化を認めない．
RAの手指変形といかに鑑別するか？
 


	12. 線状体性手の分類は３つある
進行度 角度
Stage 0～4
形状  ペン保持型，説教者の手
経過 一般に緩徐
（急速進行例もありうる）
 


	13. 分類１．進行度（MP関節の角度）
なし 15°未満
15～45° 45°以上
典型的変化  典型的変化
Baizabal-Carvallo JF, et al.
J Neural Transm (Vienna).
2018;125:1813-1817.
 


	14. Stage 1（ごく軽度）
MP関節のごくわずかな屈曲
Wijemanne S,  et al. J Neural Transm. 2019;126:253-264.
 


	15. Stage 2（軽度）
• MP関節の軽度の屈曲，IP関節の伸展がある．
•  第Ⅰ指のZ変形（MP伸展，IP屈曲）を呈しうる．
Z変形
Wijemanne S, et al. J Neural Transm. 2019;126:253-264.
 


	16. Stage 3（中等度）
Wijemanne S,  et al. J Neural Transm. 2019;126:253-264.
 


	17. Stage 4（重度；亜脱臼と拘縮を伴う）
Wijemanne S,  et al. J Neural Transm. 2019;126:253-264.
RAと診断しない！
左右差
左右差
 


	18. ペン保持型 説教者の手
平山恵造．神経症候学Ⅱ
分類2．形状
  


	19. 58歳インド人女性
分類３：両側，かつ急速に生じうる
他動的に変形した指は曲げられるが，うまく握ることは困難
Lim S-Y, et  al. Neurol Asia.
2010;15:275-277.
発症８年目，伝統医療に
切り替えるため抗パー
キンソン病薬を中止した
ところ，3ヶ月で急速に
線条体性手が出現した．
 


	20. 小括１
① 線条体性手の特徴として左右非対称，腫脹・圧痛・
朝のこわばり，X線上の変化なしが挙げられる．
② PDでは発症後10年以上経過した症例で生じる．
③  抗パーキンソン病薬中止・減量のエピソードがある
場合，急速に出現しうる．
→ 鑑別にPDに関する診察スキルが必要．
 


	21. Zhang T, et  al. Rheumatology. 2017;56:906.
• 72歳の女性．
• 3年前から左の手指が
徐々に変形．
• スワンネック変形と，
thumb-in-palm変形．
• 関節痛や腫脹なし．
• 一側性．
Q２.指趾の変形の原因は？
 


	22. • リウマチ因子，抗CCP抗体陰性，
赤沈，CRPは正常．
• X線では左手の関節破壊なし．
•  頭部CTでは右視床に陳旧性視床
梗塞を認めた．
• 片側の関節病変，検査・画像結果
からRAは否定され，右視床梗塞に
伴う視床手と考えられた．
検査所見と診断
 


	23. A. 視床手（thalamic hand）
Deleu  D, et al. Acta Neurol Belg. 2000;100:237-41.
• 18歳女性の手指の変形．
• 頭部MRI検査により，対側視床に梗塞を認めた．
• 周産期梗塞の後遺症として右手のジストニア（視床手）が出現．
→ 視床手の責任病変は視床外側核．
 


	24. 視床手は改善しうる
Franzini A, et  al. J Neurosurg. 2000;93:873-5.
単なる拘縮ではない
 


	25. 経頭蓋的運動野刺激による改善
Franzini A, et  al. J Neurosurg. 2000;93:873-5.
• 経頭蓋的に運動野に電気刺激をしたところ視床手が改善．
• 視床―大脳皮質回路のループ異常が推測される．
 


	26. Q３.環軸椎亜脱臼に気づく診察は？
Brum IV, et  al. Neurology. 2021 Oct 21:10.1212/WNL.0000000000013007.
環軸椎亜脱臼による脊髄圧迫
錐体路徴候？
関節の破壊性病変や
サルコペニアを合併
する場合，腱反射は
分かりにくい．
感覚障害？
上 位 頸 椎 部 特 有 の
パターンは少ない．
 


	27. ① 項部痛，頸部の運動制限
② Lhermitte徴候・・・頸部の前屈にともなう放散痛
③  神経根障害・・・伴わないこともある．
④ ミエロパチーに伴う long tract sign
• 錐体路徴候（腱反射亢進，病的反射，腹壁反射解離）
• 脊髄視床路障害（温痛覚障害）
• 後索障害（深部覚障害）
環軸椎亜脱臼のヒントとなる神経所見
関節の破壊性病変があっても
評価可能な腱反射は？
 


	28. ① 胸筋反射（C5-T1）
Lin-Wei O,  et al. Malays J Med Sci. 2021;28:48-62.
上腕骨への上腕筋付着部を
指で圧迫し，叩く．
肩内旋・内転が起これば
反射亢進．
 


	29. ② 三角筋反射（C5-C6）
三角筋の腱を叩くと，亢進す
る場合，上腕がわずかに外転
する．
Lin-Wei O,  et al. Malays J Med Sci. 2021;28:48-62.
 


	30. 59歳女性RA．6ヵ月前から歩行障害．Lhermitte徴候（＋）
腹皮反射消失
腹筋反射亢進
Brum IV, et  al. Neurology. 2022;98(2):e211-e212
③ 腹壁反射解離
 


	31. 腹壁反射解離の意味
①腹皮反射＝表在腹壁反射＝表在多シナプス反射
反射弓（T6-9, T9-11, T11-L1肋間神経―脊髄―視床―大脳）
②腹筋反射＝深部腹壁反射＝腹筋の伸展反射（腱反射）
反射弓（下部肋間神経―脊髄T6-12）
•  腹壁反射解離を認めるときはかなり確実にT6より上位の錐体路
障害を疑うことができる．
• 腹皮反射は健常者の20％にみられない．また腹筋反射も肥満，
高齢者，経産婦などで出にくく，繰り返すと出にくくなる．よって，
それぞれ単独では解釈が難しい．
 


	32. 頸部を他動的に前屈させると項部から背部正中に沿って
上から下に電撃痛が走り，ときに下肢まで放散する
④ Lhermitte 徴候
https://www.youtube.com/watch?v=_c7YE-4sKOQ
緩徐な他動的
前屈により，
頸髄後索の
神経線維の
伸展が生じる
  


	33. さまざまな Lhermitte 徴候
Lhermitte  徴候（LS）
前屈
脱髄疾患
圧迫性病変
ビタミンB12欠乏症
reverse LS
後屈
黄色靭帯骨化症
delayed LS
遅発性
頸部外傷後
inverse LS
頸部前屈で背中から
「上方」に電撃痛放散
笑気ガスによるミエロパチー
 


	34. 小括２
① RAと鑑別すべき手の変形として，視床手がある．
② 環軸椎亜脱臼に対して，胸筋反射，三角筋反射，
腹壁反射解離，  Lhermitte徴候の診察は有用で
ある．
 


	35. RAと間違
いやすい
症候
知っていた
だきたい
ある疾患の
診察
概 略
RAの神経
合併症
パーキンソン病
大脳皮質基底核症候群
  


	36. ６９０万人
１４２０万人
Dorsey ER et  al. JAMA Neurol. 2018;75:9-10.
なぜならPDは今後さらに増加する！
パーキンソン病パンデミック
 


	37. 有名なGowers によるスケッチ（1893）
体幹は前屈するが，頭部は
体軸に対し伸展している
４大運動症状（非進行期）
1. 振戦
2.  筋強剛（固縮）
3. 運動緩慢
4. 姿勢保持障害
 


	38. １．安静時振戦
規則的なふるえ．4-6 Hz
  


	39. Pill-rolling tremor（丸薬まるめ様振戦）
  


	40. 誘発法
渡辺宏久．Parkinson病．羊土社
坐位で手を膝の上においた
姿勢でしばらく観察する
暗算負荷，緊張
Re-emergent Tremor
上肢を伸展挙上保持，
１０－２０秒観察．
当初なくても，タイムラグを
もって振戦が顕在化する
  


	41. Re-emergent tremor（再現性振戦）
BMJ Case  Reports 2016; doi:10.1136/bcr-2016-216436
Manual of Neurological signs
 


	42. 歯車様
鉛管様・・・体幹，下肢に多い
２．筋強剛（固縮）
  


	43. ３．運動緩慢（無動・寡動）
動作時に速度及び振幅
が両方とも低下すること
歩行における運動緩慢
→ 小歩症，すくみ足
  


	44. 運動緩慢の診察方法
指タップの繰り返し
前腕の回内回外運動
➔ １０回程度繰り返して
振幅，速度，リズムの乱れなどを確認
渡辺宏久．Parkinson病．羊土社
  


	45. 歩行時の診察ポイント
1. 手の振戦
2. 歩幅（小歩症）
3.  手の振り（左右差）
4. すくみ足
5. 突進現象
6. 逆説的歩行
 


	46. Nonnekes J, et  al. Lancet Neurol. 2015;14:768-78.
 


	47. この人もパーキンソン病？
  


	48. この人もパーキンソン病？
早撃ちガンマン歩行，KGB
  


	49. ４．姿勢保持障害
PDが両側性になると出現する
３歩以上足が出てしまう，
もしくは足を出すことができず
倒れてしまう場合，陽性
  


	50. Iankova V, et  al. Parkinsonism Relat Disord. 2020;78:200-3.
 


	51. Iankova V, et  al. Parkinsonism Relat Disord. 2020;78:200-3.
 


	52. 姿勢保持障害が日常で問題になるのは？
洗濯物を干す
高いものをとる
ドアノブを引く
タンスを開ける・・・
➔ 生活指導が大切
  


	53. 進行期にみられる姿勢異常
体幹のジストニアにより，整形外科疾患と鑑別を
要する下記の所見を呈する．
a) Camptocormia
b) 首下がり
c)  Pisa 症候群
 


	54. a) Camptocormia
ギリシア語
Kamptos =  bend（曲がる）
Kormia = trunk（体幹）
骨あるいは脊柱筋には
異常はみられないことが前提
 


	55. 歩行時又は長時間の立位時に悪化するが，
臥位では完全に消失する胸腰椎の極度の前屈
Eldad Melamed： J  Neurol (2006)
立位や歩行時における胸腰椎の前屈が45°以上で，
臥位になると消失する
Mov Disord 26; 2567-2571, 2011
（慶応大学）
Camptocormia の定義
 


	56. 補助で容易に直立
立位 52° 歩行で悪化
肩関節と大腿骨
頭とを結んだ線
と
垂線がなす角度
歩行・補助による変化
  


	57. 機序
頸部屈筋群のジストニア
頸部伸筋群の筋力低下（MG，筋炎など）
b) 首下がり（Drop head  syndrome）
Doherty KM, et al. Lancet Neurol. 2011;10:538-49.
 


	58. c) Pisa 症候群
体幹が軽度後方回旋を伴い，側屈を示す異常姿勢
やはり整形外科疾患（側弯）と誤診されうる
  


	59. c) Pisa 症候群
Doherty  KM, et al. Lancet Neurol. 2011;10:538-49.
 


	60. PDの睡眠時にみられる異常所見
a) レム睡眠行動異常症
b) レストレスレッグス症候群
  


	61. a) レム睡眠行動異常症（RBD）
PD患者の15-50%に
みられる
悪夢・恐ろしい夢
寝言・荒々しい体動
（夢の内容と一致）
せん妄と誤診される
  



	63. St. Louis et  al. Sleep Med 2014;15,1332-8
RBDに伴う頭部外傷
• 自身の手や頭部のケガが多い．
• ベッドパートナーもケガをする．
 


	64. 夢の内容
誰かに攻撃される 164/212（77％）
誰かと議論する 136/212（64％）
誰かに追い詰められる  121/212（57％）
崖から落ちる 100/212（47％）
動物によって攻撃される 84/212（40％）
Iranzo A et al. Lancet Neurol 2016; 15:405-419
 


	65. RBDとせん妄の鑑別点
• 起こして速やかに消失するか？
– 速やかであればRBD．
•  エピソードの内容は夢と一致するか？
– 一致していればRBD
• 視覚入力は保たれているか？
– 保たれず幻視（壁のシミが人に見える）があれば
せん妄
• クロナゼパム眠前は内服は有効か？
– 有効ならRBD(治療的診断)
 


	66. IRLSSG 2014
⑤ 他の疾患，習慣的行為で説明できない
b)  レストレスレッグス症候群（RLS）
① 不快な感覚のため，
脚を動かしたくなる
② 夕方以降悪い
③ じっとしていると悪い
④ 脚を動かすと良い
 



	68. 多彩な症状の表現がみられる
久米明人ら．臨床神経2010; 50, 385-392
  


	69. B. 大脳皮質基底核症候群
Corticobasal syndrome（CBS）
•  一側発症（左右差）
• パーキンソン症状
• 認知機能障害
• 大脳皮質徴候
皮質性感覚障害，失語，ミオクローヌスなど
 


	70. ミオクローヌスは不規則なふるえ
Iankova V, et  al. Parkinsonism Relat Disord. 2020;78:200-3.
 


	71. 線条体性手が発症早期から出現しうる
• 筋トーヌスが高度に亢進（ガチガチ）
• 患側上下肢の腱反射すべて亢進
Marsili  L, et al. Parkinsonism Relat Disord. 2019 Sep;66:25-33.
左右差のある
ジストニア
筋強剛
頸椎症性脊髄症と異なるパターン
 


	72. 小括３
① PDの神経症候として，４つの運動症状（振戦，
筋強剛，運動緩慢，姿勢保持障害）がある．
② 進行期には体幹のジストニアを呈し，整形外科
疾患との鑑別を要する．
③  PDではせん妄とRBDの鑑別を要する．
④ 患側上下肢の腱反射すべて亢進した場合，
脳神経内科疾患を疑う．
 


	73. RAと間違
いやすい
症候
知っていた
だきたい
ある疾患の
診察
概 略
RAの神経
合併症
５つの症例
  


	74. • 49歳男性．
• 2年前からRAに罹患．
•  環軸椎亜脱臼（＋）
• 「締め付けられる」「帽子を
かぶったような」連日起こる
片側性，非拍動性頭痛．
• 重度（VAS 7/10）
• 特徴的な分布
症例１．RAに合併した頭痛①
 


	75. 片側性で固定
（両側もあり）
後頭部からはじまり
前頭部に及ぶ
中等度から重度の
非拍動性頭痛
姿勢，頸部運動/指圧に
よる頭痛誘発
頭痛の特徴
  


	76. • 1983年，Sjaastadが提唱した頸部疾患を原因と
する頭痛.
• 特徴的な分布
•  手術を要する頸椎疾患患者の
86-88％に合併する．
A. 頸原性頭痛（cervicogenic headache）
Sjaastad O. Cephalalgia. 1983;3:249-25
Schrot RJ et al. J Neurosurg Spine 2014;21:217-222.
Shimohata K et al. Headache. 2017;57:1109-1117.
 


	77. Bogduk N, et  al. Lancet Neurol 2009;8:959-68
頸原性頭痛の機序
上位頸神経（C1,2,3)は
三叉神経と三叉神経
脊髄路核尾側亜核にて
収束する
 


	78. Bogduk N, et  al. Lancet Neurol 2009;8:959-68
頸原性頭痛の機序
頸神経刺激 ← 病変
三叉神経領域
 


	79. 頸原性頭痛 片頭痛 緊張型頭痛
女性優位  ＋～－ ＋＋＋ ＋＋
痛みの強さ ＋＋ ＋＋＋ ＋
痛みの特徴 非拍動性 拍動性 鈍痛
一側性
＋＋＋
固定
＋＋＋
変化しうる －
後頭から前頭部へ放散 ＋＋＋ －（＋） －
同側肩上腕へ放散 ＋＋ － －
嘔気，嘔吐，光，音過敏 ＋ ＋＋＋ －（＋）
姿勢，頸部運動/指圧に
よる頭痛誘発
＋＋＋ － －
頻度 chronic/episodic episodic chronic
持続時間 1h to weeks 4-72時間 Days to weeks
Vincent MB. Curr Pain headache Rep 2010;14:238-43を改変
 


	80. １．物理療法
２．薬物療法
３．神経ブロック(後頭神経，椎間関節，頸部神経根）
４．手術
• 治療抵抗症例が多く，集学的アプローチが必要.
• 近年，少数例ながら  RCTで大後頭神経ブロックと
プレガバリンの有効性が報告された．
Ashkenazi A, et al. Headache. 2010 ;50(6):943-52.
Naja ZM, et al. Pain Pract. 2006 ;6(2):89-95.
Boudreau GP, et al. Can J Neurol Sci. 2014 ;41(5):603-10.
頸原性頭痛の治療
 


	81. 症例２．RAに合併した頭痛②
• 49歳男性．2年前からRAに罹患．
• 発熱と頭痛にて発症．
•  右下肢の単麻痺，感覚異常，錐体路徴候
を認めた．
• 脳脊髄液単核球増加，蛋白上昇．
• 感染症検索異常なし．
• 造影MRIでくも膜・軟膜炎パターン．
A. 造影FLAIR，B. DWI
Yamaguchi et al．Intern Med 2015;54:1569-70
 


	82. 髄膜炎の造影 ２パターン
硬膜炎パターン くも膜・軟膜炎パターン
河内ら．日内会誌2010;99:1821-9
  


	83. • 1979年，MarkensonらがRAに関連した慢性髄膜炎とし
て初めて提唱．
• 罹病期間の長いRA患者に発症することが多いが，
関節症状を伴わない症例も報告されている．
•  頭部造影MRIにおける異常所見（くも膜・軟膜炎もしく
は硬膜炎）が特徴的．
• 罹患率は低いものの無治療では非常に予後不良．
エビデンス不十分ながらステロイドが有効．
A. リウマチ性髄膜炎
Markenson JA, et al. Ann Intern Med. 1979;90:786-9
安部ら．Brain Nerve. 2021;73:537-43.
 


	84. 拡散強調画像と造影FLAIRが重要
岩尾ら．日内会誌
2020;109:282-287
硬膜炎＋くも膜・軟膜炎パターン
RA患者に認められたMRI異常
  


	85. 髄膜生検で細菌，結核菌，真菌感染は否定
軟膜の乾酪性壊死
形質細胞，リンパ球の浸潤
著明な壊死と肉芽組織
  


	86. 症例３．RAに合併した頭痛③
• 54歳女性．
• 33歳からRAに罹患．
•  起床し，体を起こした後
から頭痛が出現．徐々に
増悪し救急外来受診．
横になると改善する．
• 頭 痛 の た め 歩 行 困 難
以外，神経所見正常．
頭部MRI：脳実質は正常．
造影FLAIRでびまん性硬膜肥厚．
 


	87. 硬膜炎の造影パターン
硬膜炎パターン くも膜・軟膜炎パターン
河内ら．日内会誌2010;99:1821-9
  


	88. A. 環軸椎亜脱臼に伴う脳脊髄液漏出症
T2脂肪抑制画像
C2-4 髄液漏出
MRミエログラフィー  環軸椎亜脱臼 山﨑ら．臨床神経
2021;61:172-176
 


	89. 症例４．RAに合併した左手脱力
• 52歳女性．4年前からRAに罹患（MTX，エタネルセプト）．
• 左手の筋力低下が出現し，徐々に増悪，下垂手となった．
内田ら．臨床神経2018;58:485-491
FDG-PET
  


	90. 脳生検 びまん性大細胞型B細胞リンパ腫
内田ら．臨床神経2018;58:485-491
大型異型リンパ球 血管周囲性
CD20陽性
EBウイルスISH陰性
  


	91. • 1991年，Ellmanらが報告．機序不明．
• 近年，本邦からの報告が相次いでいる．
•  年単位の長いMTX投与歴を有する中年～高齢の
RA患者に好発する．
• びまん性大細胞型B細胞リンパ腫を呈しやすい．
• MTXの中止だけで自然寛解が得られる症例も存在
する一方，死に至る症例もある．
A. MTX関連リンパ増殖性疾患
Ellman MH, et al. J Rheumatol. 1991;18:1741-3
内田ら．臨床神経. 2018;58:486-91.
 


	92. 症例５．RAに合併した感覚障害
• 72歳女性．図の感覚障害にて受診．発熱，体重減少あり．
土橋ら．日本臨床2021;79:1419-1423
多発性単神経炎パターン
急性壊死性
動脈炎
  


	93. ScottとBaconのリウマトイド血管炎診断基準（1984年）
• RAと診断されており，さらに以下の項目の一つ以上あればリウマ
トイド血管炎とする。
1. 多発単神経炎，または末梢神経障害
2.  末梢性壊疽
3. 発熱や体重減少などの全身症状を呈し，急性壊死性動脈炎の
組織診断がある
4. 深い皮膚潰瘍や，胸膜炎，心膜炎，強膜炎などの活動性関節外
病変を有し，典型的な指趾梗塞や組織診断による血管炎が
存在する
A. リウマトイド血管炎に伴う多発性単神経炎
Scott DGI, Bacon PA.. Am J Med 1984;76:377-84.
 


	94. その他（RAに合併する末梢神経障害）
病型 特徴
虚血性
ニューロパチー
• リウマトイド血管炎に伴う多発性単神経炎
•  罹病期間が長く，疾患活動性が高いRA患者に生じる
• 発熱，体重減少を伴う
• 皮膚症状，神経症状，眼症状など
圧迫性
ニューロパチー
• 手根管症候群（正中神経）
• 足根管症候群（後脛骨神経）
• 滑膜炎，腱鞘炎，関節亜脱臼などによる圧迫
• RAは手根管症候群のリスクを約２倍に増加させる
 


	95. 小括３
① RAの頭痛として頸原性頭痛，リウマチ性髄膜炎，
環軸椎亜脱臼に伴う脳脊髄液漏出症がある．
② 長いMTX投与歴を有し，局所神経症状を認める
場合，MTX関連リンパ増殖性疾患を鑑別する．
③  RAに伴う末梢神経障害として，虚血性と圧迫性
ニューロパチーがある．
ご清聴，ありがとうごいました！
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