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はじめに

反射性ミオクローヌスは，外界からの種々の刺激に対して，
反射性に起こるミオクローヌスを指す．一方，Bickerstaff脳
幹脳炎（Bickerstaff brainstem encephalitis; BBE）は脳幹を病
変の首座とし，眼球運動障害，運動失調，意識障害を三主徴
とする．本症例は，脳幹起源と考えられる反射性ミオクロー
ヌスが，BBEの回復期に短期間に出現消退した稀な症状を呈
したため報告する．

症　　例

患者：33歳，女性
主訴：四肢のびりびり感，筋力低下，意識障害
既往歴：特記事項なし．
家族歴：特記事項なし．
現病歴：2015年 5月上旬上気道症状が出現．9日後より両

肩，両手のびりびり感が出現し，翌日には歩行困難が出現し
た．更に翌日全身のびりびり感，構音障害，嚥下障害，意識
障害が出現し，前医にてギランバレー症候群として大量ガン
マグロブリン静注療法（IVIg）が開始された．発症 4日目に
は意識障害が増悪し当院に転院した．

入院時現症：体温 37.3°C，血圧 161/102 mmHg，脈拍 75 

回 /分・整で，胸腹部に異常はなかった．神経学的には，意識
は JCS 1～10と傾眠傾向であり，脳神経は，瞳孔は両側 8 mm

と散大，対光反射は直接・間接ともに両側で消失し，眼球運動
は左右差なく水平方向で－4，垂直方向で－3の障害を認め，両
側軟口蓋拳上不良，構音障害，嚥下障害を認めた．腱反射は
四肢で消失し，病的反射は陰性であった．徒手筋力検査は胸鎖
乳突筋 4，僧帽筋 4，両上肢近位筋 4，遠位筋 3と低下し，両下
肢は正常であった．触覚は四肢で 2/10，体幹部で 8/10と低下
し，温痛覚，位置覚に異常なく，振動覚は四肢遠位で軽度に
低下していた．鼻指鼻試験，回内回外試験は両側やや拙劣で，
踵膝試験は両側測定障害を認め，起立歩行不能であった．自律
神経は，高血圧，便秘を認め，髄膜刺激症状は認めなかった．
検査所見：血算，生化，凝固に異常なく，各種膠原病関連
自己抗体は陰性で，抗ガングリオシド抗体は IgG型抗 GQ1b

抗体が陽性であり，抗グリシン受容体抗体は未測定であった．
マイコプラズマ特異的 IgM抗体陽性，受身凝集反応（PA）法
320倍よりマイコプラズマ感染と診断した．髄液は，細胞数
29/μl（単核球 28/μl，多形核球 1/μl），蛋白 28 mg/dl，糖 64 mg/dl

で，脳波では，8～9 Hzの基礎波に両側後頭葉の θ波が少量
混入し，神経伝導検査および頭部単純・造影MRIに異常はな
かった．
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入院後経過：マイコプラズマ感染後の両側外眼筋麻痺，運
動失調，意識障害，IgG型抗 GQ1b抗体陽性から，Kogaらの
提唱した診断基準に基づき definite BBEと診断した 1）．意識障
害が増悪したことから，前医からの IVIgにステロイドパルス
療法を併用し，翌日より，いずれの症状も徐々に改善した．発
症 15日目より，腱反射惹起などの叩打刺激を加えると，頸部，
顔面，体幹，四肢にミオクローヌスが誘発され（Supplemental 

video），音刺激や歩行などの生活動作では認めなかった．こ
の時点で，神経学的所見は概ね改善しBabinski徴候，Chaddock

徴候は陰性であったが，四肢腱反射は低下したままだった．
発症 25日目の表面筋電図では，右膝蓋腱叩打時にまず眼輪筋
の収縮があり，その後胸鎖乳突筋，上腕二頭筋，腹直筋の順
に収縮が確認できた（Fig. 1）．反射性ミオクローヌスは徐々
に減少し，発症 29日目に自然消失した（Fig. 2）．

Fig. 1　Surface EMG.

Surface EMG triggered by the technique of right patellar tendon reflex (arrowhead; timing of triggering). Initiation of muscle contraction 

can be observed in following sequential order, orbicularis oculi, sternocleidomastoid, biceps brachii, and rectus abdominis.

Fig. 2　Disease course.

Consciousness disturbance, sensory disturbance, extra ocular movement (EOM) and pupilar function were garadually alleviated under treat-

ment with intravenous immunoglobulin therapy and steroid pulse therapy. On the 15th hospital day, reflex myoclonus appeared on her face, 

neck, body and limbs induced by techniques of jaw jerk and patellar tendon reflex, and lasted for two weeks.
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考　　察

本症例のミオクローヌスは，膝蓋腱や下顎の叩打で誘発さ
れ自発的出現はないことから反射性ミオクローヌスと考えら
れた．ミオクローヌスの起源としては，大脳皮質，脳幹，脊
髄が挙げられる．表面筋電図において，皮質性ミオクローヌ
スは吻側から尾側へ伝播し 2），脳幹性ミオクローヌスは，胸
鎖乳突筋や僧帽筋から始まり，吻側には顔面筋へ，尾側には
四肢・体幹筋へと伝播するパターンを示すことが多い 3）．本
症例の表面筋電図では，眼輪筋，胸鎖乳突筋，上腕二頭筋，
腹直筋の順に収縮していることから，皮質性ないし脳幹性の
ミオクローヌスで，眼輪筋を支配する顔面神経核の近傍がそ
の起源であると考えられる．短期間にミオクローヌスが消退
したため SEP検査，JLA法による解析を行っておらず，皮質
性ミオクローヌスを否定する客観的根拠に乏しいが，BBEが
脳幹由来の疾患であること，脳波は脳幹障害を示唆する軽度
の異常にとどまりMRIも正常であったことから，脳幹性ミオ
クローヌスと考えた．また，本症例が胸鎖乳突筋よりも眼輪
筋が先に収縮し，脳幹性ミオクローヌスに一般的な伝播順序
でなかった理由としては，脳幹性ミオクローヌスは延髄や下
橋網様核など脳幹下部起源が多く，より近傍である副神経支
配の胸鎖乳突筋や僧帽筋が収縮し，その後上行性伝導により
口輪筋や眼輪筋が収縮すると考えられるが，BBEは上部脳幹
を首座とするため，まず顔面神経核支配の眼輪筋が収縮し，
その後尾側に伝播して胸鎖乳突筋，四肢，体幹の収縮が起こっ
たと推測した．脳幹性ミオクローヌスは，網様体反射性ミオ
クローヌス，病的驚愕反応，口蓋帆振戦に分けられ 4），本症
例は前 2者のいずれかと考えられるが鑑別は困難であった．
基礎疾患として，網様体反射性ミオクローヌスは低酸素脳症
（Lance-Adams症候群）5）6），腎性脳症 7），外傷等 8）が，また，
病的驚愕反応は脳幹梗塞・出血，低酸素脳症，外傷，多発性
硬化症や多系統萎縮症，傍腫瘍症候群 8），破傷風 9）などが報
告されている．また，ウイルス感染やライム病 10）など直接感
染による脳幹脳炎由来の脳幹性ミオクローヌスの報告はある
が，本症例のようにBBE由来の報告はなく貴重な症例と考え
られる．
本症例はBBE発症 2週間程度で出現し 2週間で自然消退し

たことも特徴的であった．脳幹ミオクローヌス報告例では，
原疾患発症数日から数週間で出現し，脳幹障害が強い場合， 
1～8年の長期にミオクローヌスが後遺し 5），脳幹障害が軽い
場合は，数週間で原疾患の回復とともに消失している 9）10）． 
本症例は後者に一致し，IgG型抗 GQ1b抗体陽性 BBEが一般
的に転帰良好である 2）ことと相関していると考えられた．

Movie legends

(Authors have received and achieved patient consent for video 

recording and publication.)

Mov. 1　Reflex myoclonus on the 15th hospital day. Reflex 

myoclonus can be observed on her body and limbs induced by 

technique of patellar tendon reflex. Myoclonus is absent with 

technique of biceps muscle tendon reflex.

Mov. 2　Reflex myoclonus on the 15th hospital day. Reflex 

myoclonus can be observed on her face, neck, body and limbs 

induced by technique of jaw jerk.
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Abstract

A case of Bickerstaff brainstem encephalitis with transient reflex myoclonus

Ryusuke Takaki, M.D.1)2), Takamura Nagasaka, M.D., Ph.D.1), Yumi Suwa, M.D.1),  
Mai Tsuchiya, M.D.1), Kishin Kho, M.D., Ph.D.1) and Yoshihisa Takiyama, M.D., Ph.D.1)

1)Department of Neurology, Faculty of Medicine, University of Yamanashi  
2)Department of Neurology, Iida Hospital

A 33-year-old woman was admitted due to disturbance of consciousness, dysarthria, dysphagia, sensory disturbances 
and weakness of the left upper limb after mycoplasma infection. She was treated with intravenous immunoglobulin and 
intravenous high-dose methylprednisolone as Bickerstaff brainstem encephalitis (BBE). On the 15th hospital day, reflex 
myoclonus appeared on her face, neck, body and limbs induced by techniques of jaw jerk reflex and patellar tendon reflex. 
The myoclonus was disappeared after two weeks in accordance with improvement of BBE. The transient reflex 
myoclonus may be originated from brainstem lesion which was affected by BBE. Reflex myoclonus is thought to be rare 
symptom in patient with BBE.

(Rinsho Shinkeigaku (Clin Neurol) 2017;57:395-398)
Key words:  myoclonus, reflex myoclonus, Bickerstaff brainstem encephalitis, anti-GQ1b antibody, mycoplasma


