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はじめに

開顎ジストニア（jaw-opening dystonia; JOD）は咀嚼筋，顔
面筋，舌筋の攣縮により反復的・持続的な開口，閉口あるい
は顎の偏位といった現象をもたらす口・下顎ジストニア
（oromandibular dystonia; OMD）の一種であり 1），とくに開口
にかかわる筋である外側翼突筋，顎二腹筋，顎舌骨筋，オト
ガイ舌骨筋，オトガイ舌筋，舌骨舌筋などが異常に収縮する
ものである．今回，われわれはドパミン作動薬の増量を契機
として JODが出現し，減量とともに改善した進行性核上性麻
痺（progressive supranuclear palsy; PSP）の 1例を経験した．同
様の報告はきわめてまれであるが，臨床の場でしばしば遭遇し
える病態であると考え，若干の文献的考察を加えて報告する．

症　　例

患者：74歳　男性
主訴：口が閉じない
既往歴・家族歴：特記事項なし．
現病歴：61歳時に動作緩慢が出現．抗パーキンソン病薬

で治療されていたが効果は限定的であり，徐々に症状は進行
した．66歳で姿勢反射障害が著明となり，易転倒性も出現．
某年 1月に入ってからは，認知機能障害，構音障害，嚥下障
害もみられるようになり，臥床していることが多くなった．
5月 24日に誤嚥性肺炎のため近医入院したが，6月 8日にレ

ボドパ 25 mg/日の点滴静注が追加された直後から舌根沈下，
JODが出現した．その後もドパミン作動薬が増量され，レボ
ドパ点滴静注は 100 mg/日まで，レボドパ・ベンセラジドが
300 mg/日から 750 mg/日まで，エンタカポンが新たに開始
され 600 mg/日まで増量された．肺炎は軽快傾向であったが，
舌根沈下や JODが徐々に増悪したため，薬剤調整目的で 6

月 15日当科転院となった．
一般身体所見：特記所見なし．
神経学的所見：意識清明，無動・筋強剛・安静時振戦など
のパーキンソニズムに加え，強制把握・口尖らし反射などの
前頭葉徴候が陽性であり，認知機能障害，垂直性核上性眼球
運動障害，仮性球麻痺，JOD（Fig. 1A）をみとめた．
入院時検査所見：軽度の炎症反応以外，特記すべき異常所
見をみとめなかった．開口時の表面筋電図では顎二腹筋・顎
舌骨筋・胸骨舌骨筋・胸鎖乳突筋・広頸筋で持続的な収縮が
みられた．口角をスティックで圧迫する，口腔内粘膜を指で
刺激するなどといった感覚トリック手技によって上記筋群の
収縮消失がみられ閉口した（Fig. 1B）．閉口にかかわる咬筋・
側頭筋・内側翼突筋などの収縮はみられず，反射性の閉口は
否定的であった．以上のことを表面筋電図にて確認した．頭
部MRIでは前頭葉皮質，脳幹，小脳に萎縮をみとめた．と
くに中脳被蓋の萎縮がめだち，いわゆるハチドリ徴候をみと
めた（Fig. 1C）．123I-MIBG心筋シンチグラフィーの H/M比は
早期相 1.87，後期相 2.00と明らかな低下はなかった．99mTc-

ECD脳血流 SPECTでは前頭葉に著明な血流低下をみとめた
（Fig. 1D）．
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入院後経過（Fig. 2）：入院時，経鼻胃管より一日量として
レボドパ・ベンセラジド 750 mg，ロピニロール 6 mg，エン
タカポン 600   mgが投薬され，さらに点滴静注にてレボドパ
100   mgが投与されていた．JODは薬物の投与時間と無関係
に断続的におこり，1日の半分程度は開口している状態で
あった．JOD出現時は前述の感覚トリック手技で一時的に消
失したが，数分～数時間後には再度出現した．弾性包帯によ
る下顎の抑制やおしゃぶりによる持続的な口腔内の刺激など
を試みたが，当初は有効であるものの数日後にはその効果は
減弱した．レボドパ点滴静注を中止後，レボドパ・ベンセラ
ジド内服を 1,050   mg/日まで増量したが，パーキンソニズム
や JODはむしろ増悪し，ほぼ 1日中開口している状態となっ
た．ジアゼパム，クロナゼパムの内服はわずかに JOD出現
頻度を低下させたのみであった．
臨床経過と検査結果より PSP-parkinsonism2）と診断，レボ

ドパ・ベンセラジド，ロピニロール，エンタカポンを漸減し
たところ，JODの出現頻度と筋緊張の強さがともに著明に軽

減した．レボドパ・ベンセラジドを 300 mg/日に減量し，ロ
ピニロールとエンタカポンを中止した段階で JODは 1日の
1～2割程度まで減少した．胃瘻を増設後，自宅退院となった．

考　　察

OMDは咀嚼筋，顔面筋，舌筋の反復的あるいは持続的な
攣縮であり，開口，閉口，あるいは顎の偏位といった現象を
もたらす．患者は発話や摂食といった重要な日常生活活動が
障害され，本例のように舌根沈下や呼吸困難を招くこともあ
る 3）．OMDはジストニア全体の 3～ 17％ 4）5），JODは OMDの
22～25％ 1）を占めることから JODはジストニア全体の1～4％
程度になり，比較的まれなジストニアであるとされてきた．
しかしながら一方で，1997年に眼瞼痙攣に対するボツリ
ヌス毒素療法が保険適用となった後に医療機関を受診する顔
面ジストニアの患者が急激に増加したという報告があり 6），
JODも潜在的な患者が相当数存在する可能性がある．

Fig. 1　Jaw-opening dystonia, brain MRI, and 99mTc-ECD SPECT.

(A) Jaw-opening dystonia observed in the patient. (B) The dystonia was relieved by touching the mouth angles with a 

thin stick. (C) T1 weighted saggital image on Brain MRI (1.5T; TR 440 ms, TE 14 ms) showed a typical “hummingbird 

sign”. (D) The cerebral blood flow is remarkably reduced, especially in the frontal lobes on 99mTc-ECD SPECT image.
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病理学的に PSPと診断された 83例のうち 38例にジストニ
アを合併していたが，そのうち OMDは 1例のみであった 7）．
大脳基底核に病変を生じる種々の神経疾患，抗精神病薬や抗
パーキンソン病薬の一部によっても JODが生じることが知
られている．

JODの特徴として，口角や頬部，口腔内の刺激により閉口
可能となる感覚トリック手技が有効であり，本例では表面筋
電図で開口筋の収縮消失が観察された．このメカニズムにつ
いては議論の余地があるが，周辺部位の感覚刺激によってジ
ストニアの原因となる異常な神経の興奮を抑制する仕組みが
高位中枢に存在すると考えられる．しかしながらその効果は
通常長続きしないため，持続的な刺激を与えるためのデバイ
スの開発が進められている 8）．また，レボドパやドパミンア
ゴニストの増量・減量 9），ジアゼパムなどの抗けいれん薬追
加によって改善がみられる例もある．本例の JODにおいても
感覚トリックの効果は一過性であり，レボドパ増量による症
状の改善もなかった．その後，ドパミン刺激薬の減量により
JODがほぼ消失した．本例はドパミン刺激薬を長期間内服し
ていたが，増量後には服用時間と無関係に JODが出現した
ことから，遅発性ジストニアや peak-dose   dystoniaとは考えに
くい．PSP患者に対して相対的に過剰なドパミン刺激が終日
続いていたためにおこったジストニアであると考えられる．
ドパミン刺激の増大が JODをはじめとするジストニアをひき
おこすメカニズムについてはいまだ不明な点が多いが，過剰
なドパミンが線条体の D1，D2受容体を刺激することによっ
て淡蒼球内節や視床下核の働きを抑制し，視床外側腹側核の
過活性化を招くことが原因の一つであると推察される 10）．

ドパミン作動薬の急激な増量ならびに過剰投与により JOD

誘発をみとめた PSPの 1例を報告した．PSPの一部は病初
期ではドパミン作動薬への反応性が良好であり，パーキンソ
ン病と鑑別が困難なことがある．病期の進行や症状の変動に
ともない薬剤が増量される傾向にあるが，中には本例のよう
に，ドパミン作動薬の急激な増量ならびに過剰投与が薬剤性
JODをひきおこすこともある．パーキンソン病と PSPの鑑
別の重要性について改めて考えさせられた症例であった．ま
た，舌根沈下や呼吸苦をともなわない JODは，日常診療の
場において経過観察されている例も多いと思われるが，本例
のように薬剤調整などで改善するばあいがあることを認識
し，適切に対応するべきであると考えられた．
本論文の要旨は第88回日本神経学会東北地方会（2011年9月10日）

で発表した．

※本論文に関連し，開示すべき COI状態にある企業，組織，団体

はいずれも有りません．
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Abstract

Dopaminergic drug-induced jaw-opening dystonia  
in a patient with progressive supranuclear palsy

Ohito Tano, M.D.1), Kimihiko Kaneko, M.D.1), Akio Kikuchi, M.D.1),  
Takafumi Hasegawa, M.D.1), Atsushi Takeda, M.D.1) and Masashi Aoki, M.D.1)
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A 74 year-old man with progressive supranuclear palsy (PSP) was adimitted to our hospital. He developed 
bradykinesia 13 years previously. Neurological examination showed cognitive dysfunction, supranuclear vertical gaze 
palsy, pseudobulbar palsy, and parkinsonism such as akinesia, rigidity, and resting tremor. His chief complaint was 
glossoptosis with jaw-opening dystonia associated with rapid dose-elevation and/or overdose of dopaminergic drugs. 
After gradual tapering of dopaminergic drugs, he could keep his mouth closed all day. Drug-induced dystonia is a 
frequently encountered but often overlooked symptom of neurological disorders. The motor symptoms of PSP 
sometimes respond to dopamine replacement therapy; however, it should be kept in mind that rapid dose-elevation  
and/or overdose of dopaminergic agents may cause jaw-opening dystonia.

(Clin Neurol 2013;53:308-311)
Key words:  jaw-opening dystonia, oromandibular dystonia, progressive supranuclear palsy,  

dopaminergic drug-induced dystonia


