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　　Here　we　report　a　case　Qf　spinal　cQrd　sarcoidQsis　associated　with　Heerfordt　syndrome．　A　60・year　old

woman　who　had　suffered　from　Heerfordt　syndrome（low　grade　fever，　uveitis，　facial　palsy　and　enlargement　of

the　parotid．glands）was　ad］mitted　to　our　hospital　because　of　hypalgesia　and　paresthesia　of　the　upper　extrem－

ities　and　disturbance　of　gait，　Magnetic　resonance　imaging　using　gadolillium　diethylene　triamine　penta　acetic

acid　revealed　a　mass　lesion　ill　the　cervical　spinal　cord，　Administration　of　prednisolone　was　effective　in

improving　the　symptoms，　Although　we　did　not　make　a　pathological　diagnosis　of　the　mass，　we　concluded　that

the　symptoms　were　proCluced　by　spinal　cQrd　sarcoidosis　in　this　patient．　Shinshza　Med／4ヱ’5S5－6’Ol，ヱ993
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　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　頸髄にgadolinium　diethylene　triamine　penta　acetic
　　　　　　　　I　はじめに　　　　　　　　　　acid（Gd．DTPA）で強調される腫瘤性病変を認めたこ

　サルコイドーシスは全身臓器を侵す原因不明の系統　　　とにより，脊髄サルコイドーシスと診断し得たきわめ

的疾患であり，その神経系侵襲頻度は1～8％といわ　　てまれな1例を経験し，その概略を若干の文献的考察

れているO。下垂体，第三脳室等であり，脊髄侵襲は　　を加えて報告する。

3，967例中17例（0．43％）と非常にまれである2）。一方，
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　II症　　　例
微熱を伴うブドウ膜炎，耳下腺腫張および顔面神経麻

痺を合併するHeerfordt症候群の罹患頻度も　　症　例：M．U60歳，女，飲食店勤務。

0，7～2．1％と低いa）‘）。われわれはHeerford仁症候群　　主訴：歩行障害。

を呈し，magnetic　resonance　imaging（MRI）検査にて　　家族歴：特記すべきことなし。
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表1　入院時血液生化学検査

Hematology　　　　　　　　　　　　　　　　Biochemistry

WBC　　　　　　　　　5，200／mm3　　　TP　　　　　　　　5．9g／dl

　Neu．　　　　　　　　　　　80，8％　　　　　　alb，　　　　　　　　　　62．4％

　Eos．　　　　　　　　　　　　1．1％　　　　　GOT　　　　　　　　　　　19KU

　BasQ，　　　　　　　　　　　0．8％　　　　GPT　　　　　　　　　　　13KU

　Lympho．　　　　　　　　　9．7％　　　　LDH　　　　　　　　　　199U／1

　Mono．　　　　　　　　　7．6％　　　　ALP　　　　　　　　　l16U／1

RBC　　　　　　　　　341×104／mm3　　　T．Chol　　　　　　　166mg／dl

Hb　　　　　　　　　　　　9．9g／dl　　　　T．Bi1　　　　　　　　0．3mg／dl

Ht　　　　　　　　　　　　　28．5％　　　　BUN　　　　　　　　　26mg／dl

Plt　　　　　　　　　　　　　　16×IO4／mm3　　　　　Creatinine　　　　　　　　O．9mg／dl

SerolQgy　　　　　　　　　　　　　　　　　Uric　Acid　　　　　　6．8mg／dl

CRP　　　　　　　　　　O，33mg／dl　　　　Na　　　　　　　　　146mEq／1

RAtest　　　　　　　　　　　　　（一）　　　　K　　　　　　　　　　　3．4mEq／1

HBsAg　　　　　　　　　　　　（一）　　　　C1　　　　　　　　　104mEq／l

ACE　　　　　　　　　　　17．1U／ml　　　　Ca　　　　　　　　　12，1mg／dl

Lysozyme　　　　　　　20，4μg／ml　　　　Fe　　　　　　　　　　　48μg／dl

既往歴：35歳時，頭部外傷。（頭髪が食器洗浄器に巻　　側上肢（上腕二頭筋，上腕三頭筋，腕擁骨筋）4，下

き込まれたものであり軽症で，神経学的な後遺症はな　　肢（大腿四頭筋，下腿三頭筋）は右側3，左側1であ

かった。）　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　った。また両側下肢では筋肉緊張低下を認めた。深部

現病歴：1987年信州大学第1内料にて，高度視力低下　　腱反射は両側上下肢で充進し，左側でより顕著であっ

を伴うブドウ膜炎，胸部X線写真上両側肺門リンパ　　た。病的反射は両側BabinskiおよびChaddock陽性，

節腫張，経気管支肺生検（TBLB）所見で非乾酪性類　　右側でWartenberg，　StranskyおよびGordonが陽性，

上皮肉芽腫を認め，さらに耳下腺腫張，宋梢顔面神経　　左側では非持続性足クロー一ヌスも認めた。膀胱直腸障　　L

麻痺を伴っており，Heerfordt症候群と診断された。　　害はなかった。なお両眼にブドウ膜炎を認めた。

Prednisolone　30mg／dayの投与により，顔面神経麻　　　入院時検査所見（表1）：中等度の正球性正色素性

痺，耳下腺腫張は改善したが，次第に両側上肢の温痛　　貧血と赤沈の軽度促進があり，生化学では血清Ca値

覚鈍麻，しびれ感が出現，さらに歩行障害を訴えるよ　　12．1mg／dl，　Iysozyme20．4μg／mlと高値を示したが，

うになった。1989年3月，頸部脊柱管狭窄症の診断の　　アンギオテンシソ変換酵素（ACE）活性は正常であった。

下に同大学整形外料にて脊柱管拡大術（部分的椎弓切　　入院時胸部X線写真（図1）：両側肺門リンパ節腫張

除）を受けたが，症状の改善はなく，歩行障害は徐々　　を認めたが両側肺野にびまん性に散布する小粒状影な

に増悪し，1990年6月歩行不能となり当料に入院した。　　どの肺野病変は認められなかった。気管支鏡検査所見

入院時現症：身長151cm，体重45kg，体温35．9℃，脈　　　（図2，3）：1987年施行の気管支鏡検査では中枢気

拍54／分，整，血圧160／100mm　Hg。眼瞼結膜に貧血　　管支の粘膜の血管怒張を（図2），さらにTBLBの所

を認めたが，眼球結膜に黄疸を認めない。耳下腺腫張　　見で非乾酪性類上皮肉芽腫を認めた（図3）。

は認めない。心尖部にLevine　3／6度の収縮期駆出　　　MRI検査（図4，5）：1989年頸部脊柱管拡大術前

性雑音を聴取した。呼吸音は正常であった。腹部では　　後に施行されたMRI所見では術前はC6・7の部分に

表面が平滑で，辺縁は鋭，圧痛のない肝を右季肋部で　　disc　herniationと脊柱管の狭窄を認め，髄外性病変に

1．5横指触知したが，脾は触知されなかった。神経学　　よる脊髄の圧迫が最も強く疑われた。術後圧迫所見は

的には左宋梢性顔面神経麻痺と軽度の両側性漸減型感　　改善したが，T1一強調像でC3・Th1の脊髄に縦長の低

音性難聴が認められ，両側上肢および右側乳房以下　　信号病変が認められた（図4）。1990年8月に再度施

（Th2）の触覚，温覚，痛覚の鈍麻と異常感覚を認め　　行したMRIでは，　C6・7の脊髄にGd－DTPAで強調さ

るが，深部知覚に異常はなかった。筋力テストでは両　　れる腫瘤状病変，およびその周囲のC3・Th1の脊髄に
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，　　　　　　　鷺

図2　気管支鏡所見（1987年）

　　中枢気管支の粘膜の血管怒張（矢印）

　を認める。

低信号を呈する病変が認められた（図5）。

蝿図，測生徐脈、、認めらt、、t。．　　　　　　　III考　察

脊髄CT所見：強調される病変はなかった。　　　　　　　Heerfordt症候群はまれな疾患で1909年Heerfordt

臨床経過：発症より1990年までの臨床経過を図6に示　　の報告以来，世界で140例，本邦で20例5〕－7）が報告され

す。1990年7月よりprednisoloneの増量60㎎／day　　ている。耳下腺腫張・ブドウ膜炎・顔面神経麻痺・微

によって，両側手指のしびれ感が軽減し，座位保持が　　熱の4徴がそろう完全型はサルコイドーシス中1％以

可能となるなど自覚症状は改善し，血清1ysozymeお　　下で5），耳下腺腫張・ブドウ膜炎の併発頻度が高い8）。

よびCa値も正常化した。しかし，　MRI，胸部X線写　　Heerfordt症候群での皮膚病変の合併頻度は17～43％

真に変化はみられなかった。　　　　　　　　　　　　　　と高く8｝，不整脈・肝脾腫を呈した例9）や下肢に紅斑を

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　呈した例8）も報告されている。しかし脊髄神経病変を

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　伴うHeerfordt症候群は非常にまれで，われわれが検
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図4　脊柱管拡大術後のMRI所見
　　（1990年）

　　C3－Th1の脊髄に縦長の低信号

　病変（矢印）を認める。

図5　Gd－DTPA　MRI（1990年）

　　C6・7の脊髄にGd－DTPAで強

　調される腫瘤状病変（矢印），周囲

　のC3－Th1レベルに低信号を呈す
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図6　臨床経過

表2　MRIによって診断した脊髄サルコイドーシスの症例一覧

Authors Age Sx 脊髄生検 Level MRI丘ndings Gd・DTPA ステロイド 手　　術

Greco他igl 40 F 施行せず C3．4 T1脊髄横径拡大 TI（＋） 有　　効 施行せず

脊髄後面の信号強度の低

下

Cooper他16〕 22 M 施行せず 腰髄 T2脊髄横径拡大 記載なし 有　　効 施行せず

信号強度上昇

Kelly他17｝ 52 F 非乾酪性 延髄下部よ T2脊髄横径拡大 記載なし 有　　効 施　　行
肉芽腫 り胸髄上部 びまん性の信号強度上昇

T1脊髄横径拡大

Nesbit他13｝ 67 M 非乾酪性 C2・Th2 T1班状の信号強度低下 多発性 有　　効 施　　行
肉芽腫 脊髄横径拡大 結節状（＋）

35 M 非乾酪性 C2．7 T1脊髄横往拡大 T1線状（＋） 無　　効 施　　行
肉芽腫 T2延髄下部までおよぶ脊

髄の信号強度上昇

33 M 施行せず 上部胸髄 Tl脊髄の紡錘状の拡大 T1脊髄 無　　効 施　　行

前面（＋）

Sauter他2°｝ 41 M 非乾酪性 C5・7 T2脊髄横径拡大 T1（＋） 有　　効 施　　行
肉芽腫

自験例 60 F 施行せず C3・Th1 脊髄横径拡大 中心部 有　　効 施行せず

Tl信号強度低下 のみ（＋）

T2信号強度上昇

索した限りではVaghadia1°）の報告した金身麻酔後に　　の報告がみられる1）－5）8）1°）11）一2°｝。　Nagaiら1）は，1942年

Heerfordt症候群を発症した腰髄に非乾酪性肉芽腫病　　から1982年までに報告された60例の脊髄サルコイドー

変を認めた1例のみである。　　　　　　　　　　　　シスについてまとめている。23例は病理解剖，18例は

　サルコイドーシスの神経系への侵襲については多く　　脊髄生検，19例は臨床所見によって診断し，脊髄病変
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の好発部位は下部頸髄と中部頸髄としている。また　　おり，その内，症状が改善したのは6例で，4例は

Nesbitら13）は組織学的所見の得られた48例について　　MRI所見の改善も認めている。脊髄サルコイドーシ

の検討で，脊髄内のサルコイドーシス病変の分布は，　　スの診断上，脊髄生検は侵襲が大きいため非侵襲的な

髄内性17例（35％），髄外性17例（35％），両者の合併　　MRIが有用と考えられる。本症例ではMRI上Gd・

11例（23％），硬膜外1例（2％），非特異的部位2例　　1）TPAによって強調されたC6－7の腫瘤状病変および

（4％）と報告した。本例の脊髄病変は下部頸髄の髄　　周囲反応性病変が認められ，両側上肢の表在知覚の異

内性病変で，これは比較的好発部位であった。　　　　　常，起立歩行不能および右側Th2以下の表在知覚の

　脊髄サルコイドーシスの画像診断上，脊髄造影では　　異常はこれらの病変に由来するものと考えられた。

脊髄の横径の拡大，クモ膜下腔の閉塞，部分的遮断，　　　C6－7レベルの脊髄では両側性に前側索・中間質外側

狭窄などが特徴的とされている。1985年以降は　　角，またTh1レベルまでは左側r優位」に前側索へ

computed　tomography（CT）が診断に用いられるよう　　の病変の侵襲による症状である可能性が示唆された。

になり，クモ膜下腔の腫瘤性病変’6）21）や脊髄の全周性　　病変が脊髄内部にあるため脊髄生検や外科的処置は施

の紡錘状の拡大も見出されている。MRI検査は脊髄　　行しなかったが，1）いくつかの臓器の生検を含むサ

の白質に生じた病変の描出が可能なため’4）15）CTでは　　ルコイドーシス病変の存在，2）prednisoloneにより

描出困難な脊髄の肉芽腫性病変の検出が可能となった。　神経学的所見の改善を認めたこと，3）MRIの所見が

本例においてもCTでは描出不能であった腫瘤状病変　　サルコイドーシスに合致すると考えられたことより本

がMRIのGd．DTPAにて明瞭に描出され，その周囲　　症例を脊髄サルコイドーシスと診断した。脊髄サルコ

の変化は線維化と推定され，MRI法による診断はき　　イドーシスを含む中枢神経系サルコイドーシスの予後

わめて有用であった。　　　　　　　　　　　　　　　　は不良である。ステロイド療法を中止すると再発する

　MRIによって診断し得た脊髄サルコイドーシスの　　ことが多く，覚解に入った後もステロイドの少量長期

報告は著者らの検索した限りでは7例ある12）13）16）17）2°）。　　投与が必要と言われている。本例はprednisolone　30

報告された臨床的特徴を本症例も含めて表2に示す。　　mg／dayで治療を開始したが，効果が少なく60mg／

脊髄生検は4例で施行されており，その全例で非乾酪　　dayに増墾したところ効果が認められた。投与開始か

性肉芽腫が認められている。MRI所見では，脊髄横　　　ら1ヵ月後漸減し現在15mg／dayを継続投与中である

径の拡大や部分的な信号強度の上昇が認められている。　が，神経症状の悪化は認められていない。　　　　　　　s

Gd・DTPA・V・よる強鋤果は・記載のあ・た5例全例　　　　結　譜
で認められているが，本例のように中心部が腫瘤状に

強調され周囲が低信号を呈した例は本例が最初である。　　Heerfordt症候群を呈し，　MRIが診断上有用であ

Nesbitら13｝は肉芽腫性病変はproton　density・T2・　　った脊髄サルコイドーシスの1例について若干の文献

強調像とGd－DTPAによる造影で非常によく描出で　　的考察を加えて報告した。

きると述べている。全例でステPイド療法が行われて
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