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症　例

髄液中IgG上昇を認めたFisher症候群の2症例
―角膜下顎反射と責任病巣―
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　　　WATANABE，　A，，　YOSHIDA，　S．，　EZUKA，1。　and　OTSUKA，　A．　Tncreased　Cere∂ros伽al／luid

lgG　in　two‘α3召3　げ　Fゼ3海θ〆εsyndro〃le－Co2・”召o〃iandibularグef7ex　and　the　site　げ　lesion－．　Shinshu

Med．　J．，29：355－360，1981

　　　Two　cases　of　Fisher，s　syndrome　characterized　by　total　external　ophtha1皿oplegia，　arefiexia

aロdataxia　are　presented　alld　the　previos　literature　is　reviewed．　The　following　points　are

noteworthy　in　our　cases，

　　　1）　Comeomalldibular　reflex　was　seen　in　one　case　and　it　decreased　in　the　course　of　clinical

improvement．

　　2）　Deep　te且doロre且exes　were　transiently　hyperactive　in　the　initial　stage　of　the　disease．

　　3）　Atransient　lateral　gaze　nystagmus　appeared　as　the　ocular　movement　begall　to　improve．

　　4）　The　IgG　content　of　the　cerebrospinal　fluid（CSF）increased　and　it　was　accompanied　by

albumillocytologic　dissociation．工n　one．　case，　it　decreased　as　the　clinical　condition　improved．

　　Judging　frorn　the　clinical　findings，　we　suggest　the　involvement　of　the　brain　stem　together

with　the　corticobulbar　tracts　to　the　trigeminal　nuclei，　and　we　consider　this　syndrome　to　be　a

reversible　disorder　with　increased　CSF　IgG，　　（Received　for　publicatioロ；November　1，1980）

Key　words；全外眼筋麻痺（total　external　ophthalmoplegia）

　　　　　　　　　深音区反身寸マ肖失　（arefiexia）

　　　　　　　　　失調症（ataxia）

　　　　　　　　　Fisher症候群（Fisher’s　syndrome）

　　　　　　　　　角膜下顎反射（corneomandibular　re且ex）
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　　　　　　　　　　Ilまじめt。　　　　外転飼能となり始めたが・そ噸，一過性の1・・eral

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　gaze　nystagmusが出現した。差明は消失し始め，
　　「k　xeは，髄液中lgGの上昇を認め，　T。t・1・x…－　2㈱・は，深音阪射は正常化し，3騨旬には，髄

nal°phthalm°pl・gi・・Arefi・xi・・At・xi・の3　漸見は，細胞数1／3，蛋白4・m9／dl，髄液中lgG

微を伴うFishe「症鰭と思わ摘2症例を緻した　2m9／d1と疏とな。た．囎翻もほぼ正常とな

ので諾干の蝋的擦を力暁結する・また，・　り，角膜下顎反蹴欄し，失調も認められず浪好

佛こおいて，臨床症状の改獣平行して，髄液中lgG　雄過をとり，備柵の複視のみ蛾し，4月13日

　の正常化と角膜下顎反射の減弱という興味深い変化が　　退院した。

　認められた。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　症例2：50才，女性。
　　　　　　　　　H　症　　　例
　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　家族歴：父一胃癌にて死亡。姉一胃癌にて死亡。

　　症例1：55才，女性。　　　　　　　　　　　　　　　既往歴：昭和32年，子宮筋腫にて手術。

　　騒歴：舗噸なし・　　　　　　現病歴・昭和55年・月2・日，突然，めまいと嘔気を

　　既歴：昭和5眸摺剥一プ切鮪。　　　［撹し，2・日には，耳鳴り顧齢よび感wec症状も
　　現擁：昭欄年・・月中顯か嚇冒様症状醐現　加わり，22日，鋤脱力感と四肢のシビ・感を麟。

　したが，発熱はなく・12月初め頃・夜トイレに立とう　　24日，複視と歩行困難も出現し，当院内科を初診し入

　としたところ足が振るえ，戸につかまりながら用を足　　院となった。

したという一過性のエビ・一ドがあ・たという・昭和　入院時所見頭痛，めま・・，翻を訴えていたが，

55年1月16日，起購複視・翻に気づき，鋼の　燃はなく，醗学l／l勺には，銀儲痺，右上下肢に

疲燃が翻で汐加なると起立騨碓となり，・7日，強い失調症課部反射撒を認めた．病版射はなカ、

家人より騰の正輌定を指摘され，エ8日，当院限科　・た・頸部強直はなく，鎌服は，初圧・6・mm水

を受診し，19日，当科に入院となった。　　　　　　　　柱，細胞数8／3，蛋白40mg／d1で，　VAG，　CT＿scan

　入院時所見：神経学的検査では，全外眼筋麻痺，右　　は正常であった。検尿にて，膀胱炎の所見を認めたが，

側大の瞳孔不同あり，対光反射は，右（±），左（一）。　検血，電解質，肝機能検査では，特に異常を認めなか

角膜下顎反射（＋）。Barre上・下肢徴候は，右（＋）。　　つた。

指鰍験は，醐やや拙劣・カ・かと鰍験は，榊や　入搬の経過・2月初鰍り，側方棚能とな。た

拙劣。歩行は不安定で・知覚障害は，痛覚には異常な　　が，同時に，一過性のlateral　gaZe　nyStagmUSが

く，上肢に比べ下肢で触覚やや低下。振動覚は，左手　　出現した。失調性歩行と深部反射の低下は，まだ残っ

で低下，深部反射は低下していた・病的反射はなく，　　ていた。2月3日より，プレド・・　v　30mgより内服を

足底酬も認めら紘か・た・髄液は水1鞭明で，細　開始・6日の髄液踏結果は，細胞数2／3，蛋白5。mg

騰1／3，蛋白5・mg／dlであ・た・検血・電顯，肝　／dl・そのうちlgG　lま5mg／d1とやや離を示した。

機撒欝の所見は正常であ・た・　　　　その後，獄は徐椛轍し，・肝舳よ翻蛸
　入院後の経過：24日より，プレドニン30mgより内　　失し・眼球運動はすべて可能で，歩行も可能となり，

服を開始。25日には，完全外眼筋麻痺，体幹の運動失　　深部反射は・一時的に充進を示した後に正常イヒしたe

調著明となり，深部反射は消失した。対光反射は迅速　　26日の髄液所見は，細1包数3／3，蛋白40mg／dlであっ

となり，Barr6上・下肢徴候は陰性となった。髄　　た。軽い複視と四肢先端のparesthesiaのみを残し

液の細胞数は2／3，蛋白70nユ9／d1で，そのうちIgG　　て，3月23日退院した。

は6mg／d1と高値を示した。脳波は，　slow一αの傾

向が認められた．29日より縣反肺ミ瑚し始め，2　　　　　皿考　察
月5日には，むしろ尤進（十卜）～㈱となり，7噸　Fi・h…）は，・956年，〃G・i11・i・一，B。rre症候群の

より・下方視からの両側の囎罰の出現カミ論られ，vari・・t　f・・mとしての，急1蜥発性多発幽綴

12日には，鎌蛋白1°°mg／dlと鵬値を乱たが，　（・n　u・u…1・vari・・t・f　acut。　idi。P。thi、　p。ly．

髄脚lgGは4m・／dl峨少し，血清1・Gは8・…　u・iti・）のae殊型3症例tlを結し，以下の様腰

m・／d1と疏下限であ・た・歩行瞭定し・1購の　約している．（1）剛ll｛蜘賄麟，（、）重篤な小EinYI！i、lk
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調症，（3）深部反射の消失，の3微候に加えて，（4）髄液　　をみたことなどがある。

の蛋白細胞解離，（5）予後良好で，完全な回復のみられ　　　角膜下顎反射については，1902年，v。n　S61der42）

ること等である。その後，類似疾患を含めていくつかの　　により初めて報告され，彼は，純粋のintratrige・

症例報告2）－5）7）一10）12）－14）17）－2°）23）凹25）があり，Guil－　　minal　refiexであると述べたが，1903年，　Kaplan4S）

1ain－Barre症候群との関連7）9）11）26）－29）31）32）や，責　　は，反射（re且ex）ではなく，眼輪筋と外翼状筋との

任病巣の聞題4）11）12）16）33）“37）39）などの点で注回され　　間の連合運動であるとした。そして，1948年，War・

るようになり・1975年・SchummとGeyse131）は，　　tenberg44）は，この運動が，三叉神経の核上性の障

彼らの症例も含めて，52症例につき総括し，1978年，　　害において出現することから，診断的にも価値のある

F6tzsch5）は，それまでに，60例以上の報告がある　　ものだと述べ，発生の途中分化した限輪筋と外翼状筋

のではないかと述べている。また，本邦では・1978　　とが，核上性の障害により再結合した解放現象として

年，向井ら14）は，自験7例を報告し，その中で，それ　　の連合運動であると結論した。また，1962年，An．

までに本邦においては，45例の報告があったと述べて　　sink45）は，中脳（mesencephalon）を含めそれより

いる。　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　吻側の錐体路の侵される多くの神経疾患においてみら

　現在までの報告例から，SchummとGeyse131）の　　れ，しばしば，症状の改善とともに消失してくると述

総括をもとにして，さらに本症候群の特徴について追　　べている。1963年，Smith46）は，この運動は，三叉

加すると，前駆症状を呈する頻度が高く，その中でも　　神経のc◎rticobulbar　tractsの核上性の中断の有力

呼吸器感染症状が最も多く，次いで消化羅症状となっ　　な症候であると述べている。このように，症例1にお

ている。また，若年・壮年者層にやや多く，約2対1　　いて，初診時，角膜下顎反射が存在し，症状の改善と

の割合で，男性に多くみられる。脳神経障害は，皿，　　ともに減弱してきたことは，可逆性の変化が，三叉神

W，V工脳神経障害による眼症状に加えて，　W，　IX，　X，　経核より吻側のcorticobulbar　tractsに生じていた

XI脳神経障害も高率にみられる9）11）15）。脳波を検討し　　ことを疑わせ，　Fisher症候群の責任病巣を考える上

た報告は少ないが，後頭部におけるα一waveの振幅　　で興味深い。

減高，両側側頭部のδ一wav・，全騨わたる徐波化な　撫中lgGにつし、ては，　Speci。1　R，fere。，e

どが挙げられている1）22）25）40）。また，意識障害12）や・　　Laboratory（以下SRLと略）に測定を依頼した。

錐体路症状を呈した症例41）も報告されている。　　　　　症例1では，発症より13日目，28日目，63日目に，そ

　責任病巣に関しては，electrooculographyi6）17）　　れそれ，6mg／d1，4皿g／d1，2mg／Cl1，であった。

36），electronystagmography41）・electromyogra一　　症例2では，発症より18日国のみ測定し，5mg／d1で

phy19）22）27），筋生検7），脳波40）・瞳孔試薬に対する反　　あった。髄液中IgGの正常値について，1973年，高

応12）28）33）37）や，その他の神経生理学的な手段36）38）に　　瀬47）は，1．60±0，71（0．5－3．0）mg／d1（electroi一

より検討されているが，定説はないようである。　　mmunodifusion法）という値を出し，1978年，　Ne－

Fisher1）は，最初の論文の中で，　Guillain－Barr6症　　renberg48）は，4．6±1，9（0．8－8，4）mg／d1（radioi一

候群の亜型としながらも，特別の末梢神経障害の現れ　　mmunoassay法）としている。我々は，健常成人に

とは考えにくく，小脳病変の存在を強調している。　　　対して腰椎穿刺を行う機会が得られなかったため，頭

　我々の症例は，本症候群の3徴候を始め，良好な臨　　部外傷および脳出血慢性期・物療訓練中の入院患考6

床経過などの点から，Fisher症候群と診断された。　　名を対照としたところ，3．1±0．7（1．3－4，9：P＝O．05）

そして，さらに興味深い点を挙げると，（1）脳幹障害時　　（1aser　immunoassay法一SRL測定）という値が得

に出現しやすい角膜下顎反射が，症例1で認められ，　　られた。測定者および測定法により，若干正常値に変

症状の改善とともに，その反射の強さが減弱してきた　　化はあるが，症例1では，明らかに，症状の改善とと

こと，（2）2例とも，深部反射消失の状態から出現し始　　もに髄液中IgGが正常値へと減少しており，病初期

める時期に，むしろ深部反射の充進を示したこと，（3）　　においては，さらに高値であったのではないかとも考

2例とも，眼球運動改善時に，一過性のlateral　gaze　　えられる。

nystagmusが出現したこと，（4）2例とも・髄液蛋白　　　Fisher症候群において，髄液中IgGの上昇の報

増加時，髄液中工gGの上昇が認められ，症例1にお　　告はないが，　Guillain－Barre症候群においては，髄

いては，症状の改善とともに髄液中IgG値の正常化　　液中IgGの上昇が報告されており47），本症候群にお
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いてもその上昇が認められたことは，病因を考える上　　説axiaの3徴を伴うFisher症候群と思われる2症

で興味深い。各種疾患において，髄液中IgG上昇47）　　例を経験し，若：Fの文献的考察を加え，報告した。

48）が報告されているが，KetzとHoldener35）や　　　さらに，我々の症例につき興味深い点，（1）角膜下顎

SchumrnとGeyse131）は・Fisher症候群において，　　反射の存在と症状改善にともなう減弱，（2）深部反射出

免疫反応の可能性を示唆している。　　　　　　　　　　現時期の一過性の深部反射の充進，③眼球運動改善時

　以上，症例1における角膜下顎反射の症状改善にと　　の一過性の1ateral　gaze　nystagmus，（4）髄液蛋白

もなう減弱と，上昇していた髄液中IgGの症状改善　　増加時の髄液中IgGの上昇と症状改善にともなう正

にともなう正常化，および，両症例にみられた一過性　　常化などを挙げ・本症候群における責任病巣と，髄液

のIateral　gaze　nystagmusと深部反射の充進など　　中IgG上昇をともなうことのある可逆性病変の可能

から，我々は，Fisher症候群について，三叉神経核　　性を推測した。

より吻側のcorticobulbar　tractsを含めた脳幹部に

貴任病巣を求め，IgG上昇をともなうことのある可　　　本症例報告の要旨は，第12回信州脳神経外科集談会

逆性の障害であろうと推測する。　　　　　　　　　　　（昭和55年3月22日）において発衷した。

IV　ま　と　め

Total　extemal　ophthalmoplegia，　are且exia，
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