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Neuro-BehQet　症候群の1例

琉球大学医学部附属病院第2内科

大浦　孝　　河上好秀

金沢大学医羊部附属病院第2内科

Behcet病(Behcet症候群)は粘膜・皮膚・日艮部

領域をはじめ,炎症性病変は消化管粘膜,関節,

血管系,中枢神経系などに広く全身的に出没し,

その臨床症状の多彩性と病像の再燃性を特徴とす

る仕治性の疾患である。

本症における神経系症状の合併例は最初　P.Kna

PP (1941)'1-　により報告され,剖検例については

C.Berlin (1944)"-の例を第1例とするが,棉

経系症状を主徴とする型にNeuro-Behcet sypd-

romeの呼称を提示したV.Cavara & D'Ermo

1954) (3)i二ちなんで,爾来Neuro-Behcet症候群

(N牀　-Behcet病)と呼ばれている。近年Behcet

病の急増にともない　Neuro-Behcet型も増加し

かつ予後不良のものが多く, Behcet病致死例の主

因をなしている点が注目される。

トf回われわれは, rj腫アフタを初発症状とした

後,約15年間の経過中多彩か中枢神経症状を発現

し,ついに失明に到った本症の典型的な1例を経

験したので報告する。

症　　　例

症例:K.A., 39才,男。

主訴:視力障害,言語障害,歩行障害

家族歴:父に口内アフタを時に認め,注射部位

の化膿傾向がある。またリウマチ様関節炎に躍患

する。母は56才の時,脳卒中で死亡した。

既往歴:特記すべきことをし

現病歴:昭和33年(24才)頃より体動時に,右

大腿部の筋肉痛を認め,同時に目脂粘膜に有痛性

のアフタの出没をくりかえすようになり,注射部

位の化膿傾向を認めた。昭和34年(25才)頃より

視力の低下を自覚し,初めのうち視力は2-3日

本多幸博　　竹田亮祐

でもとに戻るようであったが,次第にもとに戻ら

なくなり,徐々に低下していくようになった′　U

内アフタは減少したが,陰のうに潰癌を認め出没

をくりかえすようになった。昭和42,3年(33,4

才)頃に,右視力は0となり,半年後に左視力も

0となった。この頃より歩行障害を人より指摘さ

れ(ピョンコピョンコ歩く)同時に便秘傾向,陰

秦,記銘力の低下(新しい事が憶えられない)を

認めるようになった。昭和45年(36才)頃より言

語障害が出現し,次第に増悪した。 1-2年前よ

り尿意頻回となり,かつそのうちには腹部をマッ

サージし射すれば排尿できないことも度々あった。

また便意も感じなくなってきたようで7-10日に

1度の排便であった。

入院時現症:体格中等で栄養良好。血圧84/66

mmHg,脈拍70/分,整。意識清明。眼険結膜貧血

なく眼球結膜に黄症はない。右眼球萎縮し陥没す

る,左瞳孔縮小し反射なし。左右視力なし。左眼

球の運動異常はないが眼糎を認める。皮膚,口腔

粘膜に発疹やアフタを認めない。頚部異常なし。

肺野,心界,心音異常なし。腹部平坦で軟,肝碑

腎触如しか1。下肢に浮腫なく,陰のうに潰癌を

認めない。精神神経学的所見としては,四肢の勝

反射著明に克進し,病的反射が出現する。癌性下肢

不全麻疹のため起立不能。 adiadockokinesis,棉

音障害を認め,言語は緩徐で断続性,爆発性であ

る。精神的にはいくぶん多幸的であるが見当識障

害や知能低下は認めない。また知覚障害や髄膜刺

激症状は認めない。

入院時検査成績:貧血なく,罪,糞便に異常な

い。赤沈の元進を認めるが, CRP, RAは陰性で

あった。STSも陰性であった。肝機能検査で異常

所見なく,ガンマグロブリンの上昇はなかった。



76 大　浦　　　孝　他

0 r q ー Q P h t h Q a a 爪 ∧ ^

I

V is u c】 d is tu r b .

V

b lin d n e S S

S c ro ta ¥ u lc e r fi m A 爪 /¥ f¥ f¥

G a i t d iS †u r b.

D y s u r ia
.、′.

,n q b ilit y t o f ix

S p e e c h d is t u rb.

. l r l l - I l
19 5 8 I9 6 0 196 2 19 64 19 66 9 6 8 19 7 0 19 7 2 19 7 4

Fig. I C一inical course

髄液検査では初庄110,終庄50mmH20で水様透明,

クユッケンステット現象は陰性であった。細胞数

41/3,蛋白量48mg/dlとともに増加していた。

胃十二指腸透視で異常所見なく,胸部レ裸像およ

び心電図でも異常なかった。脳波ではアルファ波

が優勢でいわゆる境界領域の所見であった。筋電

図では特記すべき所見はなかった。

入院後経過:症状はすでに晩期の固定的状態に

あると考えられ,口内アフタや陰のう潰癌は出現

しなかったが,新たに右顔面神経不全麻痔が出現し

増悪軽快した。また時に嘱下障害を認めることも

あった。周期的に突然40℃前後の発熱を認めたが

ただちに平熱化した。排尿障害は持続し,尿路感

染症を併発した。.検査成績では入院時と同様に赤

沈の元進があり, 2回目の髄液検査でも軽度の細

胞数増加と蛋白量の増加を認めた。

治療に関しては,本症への副腎皮質ステロイド

ホルモン剤や免疫抑制剤の適応が検討されたが,

病状が急性増悪期とは考えられないため使用せず

ATP製剤およびビタミンB複合剤を授与し,物理

学的療法を試みた。



Neuro -Behcjet症候群の1例

Table 1. Laboratory data
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U rin a ry sis : L E te st ー) B U N 1 8 m 酔/d1

P ro tein ト) L E c e ll ト) U ric a cia 5.3 〝

G lu c os e ト) S . T .S . → G rea t . 1.0 〝

U ro b ilino g e n ±) B loo d c h em istr y : R e n al f u n ctio n :

S e d im en t n .p . T o p . 7.7 g / d l P . S .P. in 15 m in . 2Z 5 :

S too ls ‥ A lb . 6 2 9 * to ta l 5 3.5 カ

O cc u lt b lo o d ト) G l . oh 4.3 % S p in a l flu id :

P e riph e rl b lo od : 戊 10.0 鬼
ー7 m 1

n o- → 50 m m H 20

K .B . C . 4 20 ×104 ? ll.4 W a te ry c lea r

H G B 7 5 鬼 γ 11.4 Q ue c k e n ste d t

P la telet 20 ×104 . I. I . C e ll co u n t 4 1/ 3

W . B .C . 780 0 Z T T 3.2 P ro te in 48 m g/ dl

B a n d T T T 0.8 S u g a r 6 6 "

S e g . 3 3 % A lー 2 1 C l 1 35 m E g / l

E o sin o . C h .E . 6 1 P a n d y (+ )

M o n o . G O T 15 N o n n eーA pe lt ト)

L y m p h . 53 舞 G P T l l U p p er G - I s e rie s : n . p .

B le ed tim e 4 m in . L D H 28 5 ⅩーP (ch est ) : n . p .

P ro th ro m b in tim e lO m in . C P K ll E C G n . p .

T h ro m b o te st > 10 0 5fc C h ole s tro l 18 2m 幽 l E E G ‥ 玖w a ve d o m in a n t

F ib r in o g e n 30 0 m g/"dl S e ru m elect ro ly te s : E M G ‥ n .p .

E . S .R .in l h o u r 43m m N a 14 3 m E g / l

S e rolo g ic a l te st ‥ 4.0 〝

A S L O < ×100 C a 4.9 〝

C R P 卜) C l 10 3 〝

K A 3.6m g / d l
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考　　　案

Behcet病調査研究班によるBehcet病の臨床診

断の手引き(4)によると,主症状の口月餅占膜の再発

性アフタ,皮膚症状,服症状,外陰部潰癌の4症

状の出現したものを完全型としている。本症例も

口脇アフタを初発症状として,上記4主症状が出

現したため完全型といえる。さらに副症状として

の特異的な精神神経症状を加えれば,本症例を

Neuro-Behcet症候群と診断することは容易であ

る。いうまでもなく,Behcet病は本態不明の全身

的な炎症性疾患であり,上記症状のほかに血管,

関節,消化管,葦丸,副皐丸,肺,心外膜,耳下

腺,管,尿管などに多彩な症状を呈するもので,

なかでもNeuro-Behcet症候群はもっとも予後不

良の病型として注目されている。また疾病地理学

的に,日本および地中海沿岸諸Egが多発国である

ことはよく知られた事実である。しかし台湾,沖

縄本島には非常に少ないto51(6)

Behcet病における中枢神経症状の合併頻度は,

8.7-26.6%と報告者(7㌦こよりかなりのへだたり

があるが決して少ないものではない。とくに20才

～30才台の男子例に合併する頻度は圧倒的に高く,

清水ら(8)によれば男子患者は女子に比して失明率

も高く,生命の予後も不良であるという。また中

枢神経症状の併発は完全型に多く,かつ神経症状

が初発することはきわめて少か、としている。発

病から神経症状の発現までは平均6-7年といわ

れているが(9)本症例では約10年の経過後歩行障

害をどの精神神経症状が出現したO

清水:1伽は26例のNeuro-Behcet症候群を提示し

その詳細な臨床像を報告している。すなわち,棉

経系症状は運動系,知覚ともに出現するが,前者

が圧倒的に著しく,かつ中枢神経系症状の出現は

末梢性症状よりも多彩かつ重大であるとしている。

発熱をともなう激しい頭痛,噴気,項強直,Kernig

徴候などの髄膜刺激症状。振せん, nystagmus,

失調,構語障害などの小脳症状。癌性麻痔,Babi-

nski徽候,言語障害　clonusなどの錐体路症状。

錐体外路症状。噴下障害,言語障害,強迫笑,強

迫時泣などの脳幹型,球麻捧症状の出現は予後の

重篤性を示すものとしている。脳神経症状は第Ⅱ

脳神経以下各種の症状が出現する。約50%の患者

に感情鈍麻,不安,記憶障害,記銘力低下,性格

変化などの精神症状が出現するが,精神症状とし

てもっとも多い型は痴呆型であるとされている(ll)

本症例でも視力障害,顔面神経麻痔,膿反射元進

病的反射出現,癌性麻痔などの錐体路症状,眼振

構音障害,歩行障害などの小脳症状,噴下障害,

構音障害などの仮性球麻痔症状,勝脱直腸障害そ

して記銘力低下,多幸症と多彩な精神神経症状が

みられた。また髄液検査では細月包および蛋白の増

加がより高率にみられるとされるが,本症例でも

細胞および蛋白の増加を認めた。

Neuro-Behcet症候群の多彩な神経系症状の出

現は,中枢神経系に広範に散在する小病巣の分布

と符合する。すなわち生田ら(1aは6例のNeuro-

Behcet症候群について詳しい神経病理学的検索を

行っている。病巣分布は大脳皮質の他は主として

白質に好発し,かつ内包,海馬回,淡蒼球,線状

体,視索,大脳脚,檎,延髄,小脳,脊髄に広く

分布する。とくに中脳から橋,延髄にかけて著し

い。個々の小病巣の組織病理学的所見としては,

軟化壊死,血管周囲性細胞浸潤とgliosisが著しく

また脱髄がみられると述べている。おそらく本症

例の病変も,精神症状,錐体路症状,仮性球麻痔

小脳症状などより大脳から脳幹におよび広範な領

域に分布するものと推定される。

本症の予後に関しては,まちまちで2-21年と

いわれるが,本症例は発症後15年を経ており,よ

り緩慢を経過をとっているといえる。最後に病因

に関しては　viral origin, allergic originある

いはslow virus infectionによる感染アレルギ

ーなどが想定されているようだがいずれもまだ確

証に乏しい。

ま　と　め

われわれは約15年間の比較的緩慢な経過をとっ

た典型的をNeuro-Behcet症候群の1例を経過し

たので報告した。患者は39才の男子で,皮膚粘膜

症状を初発症状として発病し, 1年後に視力障害

を自覚しその後失明した。その他顔面神経麻痔,

錐体路症状,小脳症状,仮性球麻痔症状,勝朕直

腸障害,そして記銘力低下,多幸症と多彩な中枢

神経症状を呈し,その病変が大脳から脳幹に達す
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る広筋な領域におよぶものと推定された。一般検

査成績では赤沈の元進以外特別を所見なく,髄液

検査では細胞数と蛋白量の軽度増加を認めた。

(本論文の要旨は第17回日本神経学会東海北陸地

方会で発表した。)
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A Case of Neuro-Behcet's Syndrome

Takashi OURA, Yoshihide KAWAKAMI
Second Department of Internal Medicine, Faculty of Medicine, University of Ryukyus

Yukihiro HONDA, Ryoyu TAKEDA
Second Department of Internal Medicine, Faculty of Medicine, University of Kanazawa

We reported a typical case of Neuro-Behcet Syndrome whose clinical course was rela-

tively slow extending over about 15 years.

The patient, a 39-year-old male, showed the initial symptom of a mucocutaneous lesion.

He complained of visual disturbances after one year and then became blind.

This case presented a great variety of symptomes and signs of the central nervous

system such as facial paralysis, pyramidal tract-involvement, cerebellar signs, pseudobulbar

palsy, euphoria and the inability to learn.

These symptoms and signs suggested lesions extending widely from the cerebrum to

the brain stem.

Laboratory data were not particular except ESR acceleration, but the cell count and

the protein volume showed a slight increase in the cerebrospinal fuild.


