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症例報告

けいれん様不随意運動の発現に基底核の関与が示唆された

convulsive syncope の 1 例

村原 貴史１）４） 高屋 成利２）３） 山口 大介１） 田中 智洋１）

福山 秀直２） 池田 昭夫１）＊ 高橋 良輔１）

要旨：起立時にけいれん様不随意運動と軽度の意識減損を呈する症例で症状出現時の脳波および脳血流SPECT
による脳血流変化を検討した．患者は純粋自律神経不全の 74歳男性．「起立時にけいれんがおこる」との主訴で来院
した．臥位から座位や立位になって約 1分後より，起立性低血圧にともなう意識減損と両上下肢（右優位）と体幹
のけいれん様不随意運動が 10～30 秒程度持続した．不随意運動出現時には，脳波はびまん性に徐波化し，脳血流
SPECTでは臥位安静時にくらべて左基底核，両側前頭葉および右小脳半球の血流低下をみとめた．本症例における
けいれん様不随意運動の発現に関して，基底核の機能低下が関与している可能性が示唆された．
（臨床神経 2011;51:338-344）
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はじめに

起立性低血圧などによる血行力学的脳虚血状態による失神
またはその前段階と考えられる立ちくらみや軽度の意識減損
（presyncope）１）２）にともなって，時にけいれんや不随意運動を
みとめることがある．前者はとくに convulsive syncope と呼
ばれ，てんかん発作との鑑別が重要である３）が，その病態生理
についてはよくわかっていない．後者に関しては，これまで可
逆性の虚血が原因と推定される limb shaking４）～１０）やその他の
不随意運動１１）～１３）を呈する患者で，脳血管撮影や脳血流
SPECTによって非発作時における潜在的脳虚血部位を示し
た報告はあるが，発作時の局所的脳血流変化を明らかにした
ものは少ない．今回，私たちは，立位や座位負荷によってけい
れん様の不随意運動が右上肢優位に出現する患者において症
状出現時と非出現時の脳血流 SPECTと脳波の変化を検討
し，その病態について考察した．

症 例

症例：74 歳，男性
主訴：起立時に気が遠くなり，けいれんのような不随意運
動がおこる

既往歴：特記すべき事はない．
家族歴：父が悪性腫瘍，母が悪性腫瘍（ともに詳細不明）．
姉が肺結核．兄が患者と同様の起立性低血圧の症状がある．
現病歴：軽度の慢性閉塞性肺疾患にて近医通院加療中で
あった．2005 年 5 月頃から起立時に立ちくらみが出現し，よ
く転倒するようになったため，前医神経内科にて入院精査さ
れた．安静臥位での血中カテコラミンが低値で，head up tilt
試験で起立性低血圧をみとめ，ノルアドレナリン試験などに
て脱神経過敏性を示したことから純粋自律神経不全（pure
autonomic failure；PAF）と診断された．ドロキシドパ，メチ
ル硫酸アメジニウムが開始されたが，依然として起立時に気
が遠くなる感じがし，しばしば転倒した．2006 年 3 月から起
立時に右上下肢に優位のけいれん様不随意運動が出現するよ
うになった．意識は軽度減損するが完全に消失することはな
く，けいれん様不随意運動がおこっていることを本人は自覚
していた．同年 6月に当科に入院した．
入院時現症：身長 159.5cm，体重 38.3kg，体温 36.3℃．血圧，
脈拍は臥位で 108�62mmHg（68 回�分），立位 2分後で 67�40
mmHg（70 回�分）．胸部，腹部に異常所見なし．
神経学的所見：意識清明．脳神経に異常なく，麻痺や感覚障
害もみとめなかった．筋強剛や振戦，小刻み歩行といったパー
キンソニズムはみとめなかった．継ぎ足歩行をさせると軽度
動揺するが転倒はしなかった．四肢の失調もみとめなかった．
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Fig.　1　Convulsive movements.
Immediately after sitting up on the bed from the supine position, no involuntary movements were 
observed (1). Approximately 60 seconds later, shaking movements of the trunk and the bilateral 
limbs appeared (2-3). When the patient was instructed to raise and stretch his arms and keep them 
in the air, flapping like movements of the hands appeared (4-5). The movements were prominent 
on the right side. During the involuntary movements, he experienced lightheadedness, but he was 
oriented and able to respond to our instructions. The symptoms lasted for approximately 30 sec-
onds while he was sitting.
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臥位から座位や立位になると，約 1分後に体幹，両上下肢のと
くに近位部に律動的なミオクローヌス様の粗大な不随意運動
が右側上肢優位に出現した（Fig. 1）．患者は意識が遠のく感じ
を訴え，やや応答が鈍くなるが，見当識はかろうじて保たれて
おり，簡単な口頭指示にはしたがうことができた．更にこの状
態でBarre 肢位を取らせると，上肢は上腕が軽度外転し，手
関節で羽ばたくような 1Hz 程度の半律動的な不随意運動に
変化した．この不随意運動は，右側で振幅がより大きく，左右
の運動は同期していなかった．発作は坐位のまま数 10～30
秒持続した後に停止し意識も回復した．その後は歩行しても
ふたたび座位や臥位からおき上がらなければ症状が出現する
ことは無かった．
入院時検査所見：血算は正常範囲で貧血はみとめなかっ
た．一般血清生化学検査でも特記すべき異常はなく電解質も
正常範囲であった．安静臥位時の血中カテコラミンはドロキ
シドパ内服中止後 3日目の朝で adrenalin 5.0pg�ml以下，no-
radrenalin 299pg�ml，dopamine 24pg�mlであった．尿中のカ
テコラミン代謝産物は，尿中メタネフリン 0.07mg�day，尿中
ノルメタネフリン 0.60mg�day であり，いずれも正常範囲で
あった．MIBG心筋シンチではいちじるしい集積低下をみと
めた．
発作時ビデオ―脳波記録：安静閉眼覚醒時の脳波には特記
すべき異常はなかった（Fig. 2A）．座位負荷 50 秒後から 2～3
Hz の左右差なく，前頭部で最大の全般性徐波が出現し，60
秒後からは不随意運動が出現して約 15 秒間持続した．全般性
徐波は不随意運動が出現している間持続し，心電図には不随
意運動によると考えられる筋電図の混入がみとめられた
（Fig. 2B）．aborted spike を示唆するような律動性発射ではな
く，またてんかん発作を示唆する進展様式もみとめなかった．
さらに発作間欠期にも明らかなてんかん性放電はみとめな
かった．
発作時 SPECT：症状出現時の血流分布変化をしらべる目

的で，split dose 法１４）をもちいて臥位安静時と座位後の症状出
現時でそれぞれ 99mTc-ECD（ethylcysteinate dimmer）SPECT
を施行した．この方法は 2条件下の脳血流イメージが 1日で
えられる利点がある．撮像時には，まず臥位安静時に 99mTc-
ECDを静注して 1回目の SPECT撮像をおこない，続けて患
者を座位にして右上肢の不随意運動が出現した時点でもう一
度 99mTc-ECDを静注し 2回目の SPECT撮像をおこなった
（Fig. 3）．画像解析時に，2回目の撮像画像から半減期補正を
おこなった 1回目の撮像画像を差分することで，座位時負荷
時の脳血流分布画像を作成した．その後，それぞれのボクセル
のカウントを全脳の平均カウントで除してカウントの標準化
をおこなうことで，両画像の直接比較ができるようにした
（Fig. 4 上段，中段）．更に臥位の血流分布画像から座位の血流
分布画像を差分して，血流低下の程度を示す画像を作成した
（Fig. 4 下段）．その結果，安静臥位時と比較して，座位負荷時
には，左基底核（尾状核），両側前頭葉および両側小脳半球
（右＞左）で血流低下がみとめられた．
頭部MRI および CT血管撮影：頭部MRI T2強調画像に
て軽度の白質の高信号域をみとめたが年齢相応と考えた
（Fig. 5A）．CT血管撮影では，右中大脳動脈全体の軽微な狭小
化がうたがわれたが，臨床上問題となると考えられるような
高度な狭窄はみとめなかった（Fig. 5B）．
入院後の経過：症状出現時の脳波所見よりてんかん性のけ
いれん発作ではなく，起立性低血圧による convulsive syn-
cope と診断した．入院後も日常生活での通常の起床により症
状が出現するため，急激な姿勢変化を避けるなど生活指導を
おこなった．ドロキシドパの増量，ミドドリンの追加などをお
こなったが症状の変化はみとめなかった．その後，フルドロコ
ルチゾンを追加投与し，起床時にゆっくりした姿勢変化をお
こなうようにするなどして，発作の出現頻度は減少して，退院
となった．
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Fig.　2　Electroencephalography (EEG).
A: EEG (awake on the supine position with no symptoms): No clear abnormality was observed in 
this recording.
B: EEG (after sitting up and before the occurrence of convulsive syncope): The EEG showed gener-
alized slows (2-3Hz) 50 sec after taking the sitting position.
C: EEG (after sitting up and the occurrence of convulsive syncope): The EEG started showing 
rather continuous high amplitude, generalized semirhythmic slows (2-3Hz), maximum in the bilat-
eral frontal areas, 60 sec after taking the sitting position. Once the symptoms occurred, the electro-
cardiogram (ECG) also recorded electromyogram (EMG) artifacts of the involuntary movements (＊).
Note that an arrow indicates the onset of the intermittent convulsion like symptoms.
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Fig.　3　The protocol of split dose 99mTc-ethylcysteinate dimmer single photon emission computed 
tomography (99mTc-ECD SPECT).
The patient underwent 2 consecutive SPECT scans in the same day. The first injection of 99mTc-
ECD was done when the patient was at rest in the supine position. Five minutes after the injec-
tion, the patient was scanned for 20 minutes. After the first scan, the second injection of 99mTc-
ECD was done when the patient sat up and the convulsive syncope appeared.
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Fig.　4　99mTc-ECD SPECT images.
Two cerebral blood flow images were obtained when the patient was at rest in the supine position 
(top) and then when convulsive syncope developed by sitting up from the supine position (middle). 
Note that the latter images were coregistered onto the former images, and, to remove the effects 
of global activity, each voxel count was normalized to the mean count of the whole brain using 
proportional scaling. The latter were then subtracted from the former, and the degree of % de-
crease in blood flow was displayed (bottom). During convulsive syncope, a significant decrease in 
blood flow was clear in the anterior part of the left basal ganglia (caudate), the bilateral frontal cor-
tices, and the bilateral cerebellar hemispheres more on the right.
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考 察

本患者は起立性低血圧が誘因となって，軽度の意識減損と
左右非対称性のけいれん様不随意運動を呈した．不随意運動
は常に臥位から座位や立位を取った後に誘発されており，症
状出現時の脳波ではてんかん性放電をともなわないことか
ら，てんかん発作ではなく，一過性脳低灌流に関連した軽度の
意識減損にともなうけいれん様不随意運動（convulsive syn-
cope）と診断した．臥位から立位になる時点で症状は出現す
るものの，一旦停止した後は歩行をしても症状がおこること
はなく，一過性に起立性低血圧による脳低灌流をきたすもの
の，時間とともに代償されたためと考えられた．このような症
例においては，抗けいれん薬は無効で，原因となる起立性低血
圧などの血行動態の改善を目的とした治療をおこなう必要が
ある．そのため，てんかん発作との鑑別が重要であり，Grubb
らはいわゆる convulsive syncope との鑑別に，isoproterenol

を併用した head-up tilt 試験が診断に有用としている１５）．本症
例では薬剤負荷をおこなうことなく，日常生活における姿勢
変化で頻繁にけいれん様不随意運動が誘発され，不随意運動
発現時の SPECTの結果，左基底核の相対的血流低下が検出
され，病態との関連が示唆された．
血行力学的一過性脳虚血による不随意運動については，内
頸動脈の高度狭窄にともなう limb shaking がこれまで比較
的多く報告されている．Yanagihara らは頸動脈の狭窄病変を
有する反復する hand shaking や jerk をみとめた 12 例を報
告した４）．これらの症例では歩行や起立，頸部の屈曲などの誘
因で症状が出現していること，脳波上は症状出現時に徐波化
をみとめるのみでてんかん性の異常をみとめないこと，いわ
ゆる jacksonian march のような進展様式を示さないことな
どから，これらの症状は内頸動脈の高度狭窄による大脳半球
の局所血流低下によりおこるもので，てんかん性の異常によ
るものではないとしている．
一過性脳虚血による不随意運動の病態生理については，報



臨床神経学 51巻５号（2011：５）51：342

Fig.　5　Magnetic resonance imaging (MRI) and computed tomography (CT) angiography.
A: T1 (left) (Axial, 1.5T; TR 436ms, TE 11ms) and T2 (right) (Axial, 1.5T; 3310ms, TE 80ms) weight-
ed image showed no remarkable lesion.
B, C: CT angiography showed that the right middle cerebral artery was slightly narrower than the 
left. But there was no severe stenosis.
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告数が多くないことに加え，症例によってことなる不随意運
動を呈することから，十分に明らかにはなっていない．比較的
多い limb shaking を呈するものについては，Xe133 ５）６）や 99mTc-
hexamethylpropylene amine oxime（HMPAO）７）８），99mTc-
ECD９）をもちいた脳血流 SPECTより脳血流を評価した報告
があり，dorsofrontal region をはじめとする anterior circula-
tion の血流低下が報告されている．しかし，これらの報告の多
くは不随意運動出現中の血行動態の変化をしらべたものは少
なく，二酸化炭素６），降圧剤６），acetazolamide７）～９）負荷によって
潜在的脳虚血部位を明らかにしたものであり，負荷によって
も発作は誘発されていない．Hanらは左下肢の limb shaking
を示す前大脳動脈の狭窄例において，症状発現時に右前頭葉
内側面の血流上昇をみとめたとしている９）．一方で，和田らは
安静時と立位負荷後の不随意運動出現時で 99mTc-HMPAO
SPECTを撮影したが，明らかな差異はみとめなかったと報
告している８）．ただしこの症例では，不随意運動が左右対称性
であったため，SPECT画像の視察的比較では，左右対称性の
血流低下が存在したとしても，その検出が難しかったのかも

しれない．
もやもや病の患者においては，過換気などの虚血負荷時に，
一過性の麻痺や，limb shaking１１）１２），chorea１１）や hemichorea１３）

を呈することがある．本病態における一過性の chorea の出現
機構は以下に示すように，本例と類似するものと判断される．
もやもや病では過呼吸負荷で徐波化した脳波が一旦正常化し
たあとに 1～2分以内に再度徐波化する現象がみられ（再徐波
化）１６）１７），この状況で一過性麻痺や chorea などの臨床症状が
出現する１７）．すなわち一過性麻痺は過呼吸にともなう大脳皮
質の虚血，chorea は大脳基底核の虚血が示唆されている．前
者の機序は過呼吸による皮質の虚血で容易に説明されるが，
後者の機序は炭酸ガス反応性を有する脳表の血管とそれを有
さない異常なもやもや血管のアンバランスにより脳深部から
脳表への血流の逸脱がおこり，その結果脳深部の虚血が生じ
徐波化や不随意運動などの脳深部由来の症状が出現するとさ
れている１７）．これは本例での脳波の徐波化，基底核領域の血流
低下に類似する病態が示唆される．Imらも，もやもや病にお
ける不随意運動には基底核と大脳皮質の不均衡が関与してい
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るのではないかと推定している１１）．
convulsive syncope におけるけいれんにおいても，脳局所
の機能異常の存在が想定されているが，これまでその詳細は
わかっていない．convulsive syncope の際に，tonic spasm
様の不随意運動を呈することや，除脳硬直や除皮質硬直様の
姿位をとることがある．これは，虚血により影響を受けやすい
大脳皮質が機能低下をおこして脳幹への抑制が解除された結
果，脳幹の活動が相対的に高まることで症状が発現するので
はないかとGastaut らは推察している２）．一方で，Riley らは右
半球皮質の陳旧性脳梗塞病変を有する患者で，起立性低血圧
にともなって左上肢の rhythmical contraction を呈した症例
を報告している１８）．この症例では，患者を臥位から座位にさせ
た後に，症状が出現するとともに，脳波上では右半球優位の全
般性の徐波が出現した．そのため，虚血に対して脆弱性のある
右半球の皮質由来のけいれんが，起立性低血圧により誘発さ
れたのではないかと彼らは推測している．
本症例においては，けいれん様不随意運動発現時に，左基底
核および両側前頭葉，右小脳半球の相対的血流低下がおこっ
ていることが脳血流 SPECTで示された．今回の解析方法で
は血流の絶対値を評価することはできないため，発作時に脳
全体の血流低下がおこっていたばあいはこれを検出すること
はできない．しかし局所的カウントを全脳のカウントで標準
化する解析方法であるため，全脳の血流が低下していたばあ
いは左基底核の血流低下は過小評価されることになるにもか
かわらず，差分画像でこれらの部位の血流低下が検出されて
いることから，同部位の血流低下の程度は検出されたよりも
大きいと考えられる．一方で，右基底核の血流低下は検出でき
なかった可能性がある．両側前頭葉の血流低下については，起
立性低血圧や両側内頸動脈狭窄を有する患者では，立位負荷
によって不随意運動発現の有無にかかわりなく生じうること
が報告されている１９）．一方で，本症例ではとくに左の大脳基底
核（尾状核）の血流低下が顕著であることが注目され，右上肢
優位のけいれん様不随意運動との関連が示唆される．尾状核
の虚血性病変によって chorea や dystonia，tremor などの不
随意運動が生ずることがある２０）２１）．本症例においては頭部
MRI および CT血管撮影では，主幹動脈の著明な狭窄はみと
められなかったが，基底核を灌流する穿通枝動脈の狭窄の存
在は否定できない．また，右小脳半球の血流低下については，
内包前脚付近の虚血にともなって生じた crossed cerebellar
diaschisis（CCD；対側小脳半球の血流低下）の可能性が考え
られた２２）．
convulsive syncope では，発作時に様々な運動症状を呈す
る．その中で，本症例のようなけいれん様の不随意運動を呈す
るものの中には，大脳皮質よりもむしろ基底核の低灌流にと
もなう機能不全が不随意運動の発生に関与しているものがあ
ると推定される．今後，更なる症例の蓄積が望まれる．
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Abstract

Convulsive syncope associated with transient hemodynamic ischemia in the basal ganglia
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Hidenao Fukuyama, M.D.２）, Akio Ikeda, M.D.１）and Ryosuke Takahashi, M.D.１）

１）Department of Neurology, Graduate School of Medicine, Kyoto University
２）Human Brain Research Center, Graduate School of Medicine, Kyoto University
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４）Department of System Neuroscience, School of Medicine, Sapporo Medical University

The pathophysiology of convulsive movements in patients with convulsive syncope remains unclear. Here,
we report a patient with convulsive syncope whose convulsive movements seemed to be associated with tran-
sient hemodynamic ischemia in the basal ganglia. A 74-year-old man had 1-year history of orthostatic hypotension
and transient clonic jerks in the limbs and trunk, predominantly in the right upper limb. His convulsive move-
ments were evoked approximately 1 minute after sitting up or standing up from the supine position and lasted for
several tens of seconds. He felt mild faint while the convulsive movements lasted, but he was oriented and could
follow simple commands. He was diagnosed as pure autonomic failure. Video-electroencephalogram (EEG) re-
corded generalized slows without any epileptiform discharges when the symptoms appeared. Single-photon emis-
sion computed tomography (SPECT) was performed using split-dose method to evaluate the change in blood flow
when the convulsive movements appeared. During symptoms, a significant decrease in blood flow was revealed in
the anterior part of the left basal ganglia, bilateral frontal areas, and right cerebellar hemisphere. An alteration in
the functional balance between the basal ganglia and the cerebral cortices may play a role in the generation of
convulsive movements in patients with convulsive syncope.

(Clin Neurol 2011;51:338-344)
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