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けての激痛であった．
現病歴：妊娠・分娩に著変なし．1 歳 8 か月で

伝い歩きは可能だが独歩不能のため初診し，失調
型脳性麻痺と診断された．5 歳 6 か月で独歩可能
になったが転倒が多く，屋外では車椅子を使用し
ていた．19 歳で頸部痛と両手のしびれが出現し
た．頸部に不随意運動を認め，左側屈と伸展が優
位であった．単純 X 線後屈像で第 3 頸椎後方す
べりを認め（図 1），アテトーシス型脳性麻痺によ
る頸髄症と診断された．チザニジン塩酸塩投与で
症状軽減し，経過観察された．しかしながら，20
歳で転倒が増え，箸が使いづらくなり，21 歳で
両手の脱力，左足のしびれが出現し，伝い歩きと
なった．31 歳で四つ這い移動になり，32 歳で頸
部から左手にかけての激痛が出現し入院した．
入院時現症：頸椎は左側屈位をとり，伸展・右

側屈・左回旋の制限が顕著であった．両側膝蓋腱
反射と左上腕三頭筋反射の亢進を認めた．上肢筋
力は右が 2〜3，左が 3〜4 に低下していた．知覚

序　文

ジストニアは筋緊張の亢進と低下との併存した
状態であり，現在では「一様な筋収縮を呈する症
候群であり，しばしば捻転性・反復性の運動，ま
たは異常な姿勢をきたす（a syndrome of sus-
tained muscle contractions，frequently causing 
twisting and repetitive movements，or abnor-
mal postures）」と定義されている5）．従来は有効
な治療法がなかったが，近年では薬物療法，ボツ
リヌス毒素治療，定位脳手術，バクロフェン髄注
療法などが一定の効果を納めている．しかしなが
ら，治療困難な例も多く，薬物療法についての明
確な治療指針はまだ定まっていない．クロナゼパ
ムが著効したジストニア型脳性麻痺の 1 例を報告
する．

症例報告

患者は 32 歳の女性．主訴は頸部から左手にか
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要　旨　クロナゼパムが著効したジストニア型脳性麻痺の 1 例を報告する．患者は 32 歳の女性．
1 歳 8 か月で伝い歩きは可能だが独歩不能のため初診し，失調型脳性麻痺と診断された．5 歳 6 か
月で独歩可能になったが転倒が多く，屋外では車椅子を使用していた．19 歳で頸部痛と両手しびれ
が出現し，アテトーシス型脳性麻痺による頸髄症と診断され，21 歳で両手の脱力が出現し伝い歩き
になった．31 歳で四つ這い移動になり，32 歳で頸部から左手の激痛のため入院した．頸椎・頸髄
を精査したが異常なく，頸部と右膝に 1 日に 3 回ほど 1-2 時間持続する捻転性の不随意運動がみら
れたため，ジストニア型脳性麻痺と診断した．クロナゼパム 0.5 mg を開始したところ，4 日後に立
位可能，3 週間後に家庭内歩行可能に回復し，退院し自宅に戻った．ジストニアに対する薬物治療
の有効率は 1/4 程度であるが，侵襲的な治療の前にまず行うべきと考えられた．
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鈍麻は認められなかった．単純 X 線前後像では
上位頸椎が左に強く側屈し，側面像では軽度の後
弯変形を認めた（図 2）．脊椎脊髄病専門医を紹介
し，ジアゼパム静脈注射下に MRI 検査を受けた
が，異常を認めなかった（図 3）．
入院後経過：右膝に 1 日に 3 回ほど 1〜2 時間

持続する捻転性の不随意運動がみられた．そのと
き，右膝は強く屈曲外旋し，脛骨は大腿骨に対し
後外側に亜脱臼していた（図 4）．右足には凹足を
認め，母趾・足趾は強く屈曲していた（図 4）．右
手関節・母指・手指にも屈曲変形を認めた（図 4）．
坐位や四つ這いは可能だが右上下肢での支持が困

図 1．19 歳時の単純 X 線像
後屈像で第 3 頸椎後方すべりを認め，アテトーシス
による頸髄症と診断された．

図 2．32 歳，入院時の単純 X 線像
上位頸椎の強い左側屈と軽度の後弯変形を認めた．

図 3．MRI 像
ジアゼパム静脈注射下に MRI 検査を受けたが，異
常を認めなかった．

図 4．頸椎と右膝の不随意運動
頸椎と右膝に 1 日に 3 回ほど 1〜2 時間持続する捻転
性の不随意運動がみられた．
右足に凹足と母趾・足趾の屈曲，右手関節・母指・
手指の屈曲変形も認められた．
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難であった．つかまり立ちでは，右足の足底接地
が不可能であった（図 5）．

ジストニア型脳性麻痺を疑い神経内科を紹介し
たところ，頸部ジストニアと診断されクロナゼパ
ム 0.5 mg を開始された．投与後 3 日で右膝が伸
ばせるようになり，4 日で異常姿勢はほぼ消失し，
椅子から立ち上がれるようになった（図 6，7）．3
週で床から立ち上がれるようになり，家庭内歩行
可能に回復し，退院し自宅に戻った（図 8）．

考　察

ジストニアは罹患部位により局所性，分節性，
全身性に分類され，原因の有無により一次性と二
次性に分類される7）．ジストニアは不規則な反復
性，捻転性の不随意運動である．アテトーシスは
緩徐で波打つような動き，ジストニアは捻転性の
動きと表現される．両者の鑑別点を表 1 に示し
た8）．

現在ではジストニア治療の第一選択はボツリヌ
ス毒素治療とされている．特に局所性ジストニア
に対して有効である6）．ジストニアに対する薬物
療法は有効率が低いが，実際には最も多用されて
いる．本例でも薬物療法をまず行った．バクロ

図 5．つかまり立ち
右足は足底接地が不可能であった．

図 6．クロナゼパム 0.5 mg 開始後 4 日
異常姿勢はほぼ消失した．

図 7．クロナゼパム 0.5 mg 開始後 4 日
椅子から立ち上がれるようになった．
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フェン髄注療法は重度の痙縮が適応症だが，全身
性ジストニアに対しても用いられる．他の治療が
無効の全身性ジストニアには，定位脳手術が選択
される．補助療法として鍼治療，心理療法，理学
療法が行われている8）．

ジストニアに対する薬物療法について十分なエ
ビデンスのある報告は少なく，2011 年のヨーロッ
パ神経学会のジストニア治療ガイドラインにおい

ても薬物治療の治療指針は明記されていない1）．
Balash らのメタ解析によると，一次性ジストニ
アにおいて有効性が証明されているのは，若年の
分節性・全身性ジストニアに対する高用量の塩酸
トリヘキシフェニジルのみである2）．Fahn らは
1983 年に，成人発症のジストニア患者の 38％に
塩酸トリヘキシフェニジルが有効であったと報告
している．Greene らは 1988 年に，358 人のジス
トニア患者において，クロナゼパムは 11％，バ
クロフェンは 21％に有効であったと報告してい
る3）4）．本邦では，宮崎らが 2012 年に，塩酸トリ
ヘキシフェニジルは 89 人中 33 人（37％），クロナ
ゼパムは 53 人中 13 人（25％），バクロフェンは
21 人中 4 人（19％），ゾルピデムは 55 人中 16 人

（29％）に有効性を認めたと報告している．薬物療
法は他の治療法と比較して有効率は劣るが，ボツ
リヌス毒素治療や定位脳手術が無効で薬物療法が
有効であった症例が報告されている9）．本例でも
クロナゼパムが著効したことから，薬物療法は侵
襲的な治療を行う前に先ず行うべき治療法である
と考えられた．

結　語

クロナゼパムが著効したジストニア型脳性麻痺
の 1 例を報告した．ジストニア型脳性麻痺に対し
ては，侵襲的な治療の前に薬物療法をまず行うべ
きと考えられた．
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図 8．クロナゼパム 0.5 mg 開始後 3 週
家庭内独歩可能に回復した．

表 1．ジストニアとアテトーシスの鑑別
ジストニア アテトーシス

運動量 亢進 亢進
規則性 不規則 不規則
筋緊張 亢進⇆低下 正常
動きの 
速さ

速い動きとゆっくり
した動き

緩徐

持続性 反復性 持続性
捻転性 捻転性 波打つような動き
範囲 局所性，分節性，全

身性
四肢遠位部
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喉頭
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