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■原著

Marchiafava－Bignami病の1例

一
半球間離断症状の検討一

坂尻顕一＊1）　古井英介＊　福原信義＊　大槻美佳＊＊　相馬芳明＊＊

要旨：59歳右利き男性で生存中にMarchiafava－Bignami病と診断し得た症例を報告し

た。大量の飲酒歴を有し，突然の意識障害，てんかん様発作で発症し，慢性期には，構音

障害，歩行障害，痴呆，構成障害，左手の観念運動失行，左手の失書，右手の左半側空間

無視，左耳の言語性刺激消去現象，左視野の失読を認めた。頭部MRIでは，急性期に脳

梁，半卵円中心に多数の病変を認め，ガドリニウムにて増強された。慢性期には，脳梁は

吻部から膨大部にかけ広範囲に数珠状の嚢胞状病変を認め，上記半球間離断症状の責任病

巣と考えられた。　　　　　　　　　　　　　　　　　神経心理学　12；25㌔257，1996

Key　Words：Marchiafava－Bignami病，半球間離断症状，観念運動失行，失語性失行性失書，　MRI

　　　　　Marchiafava－・Bignami　disease，　interhemispheric　disconnection　syndrome，　ideomotor

　　　　　apraxia，　aphasic　and　apraxic　agraphia，　MRI

1　はじめに

　Marchiafava－Bignami病（M－B病）は，多

量飲酒により起こる疾患の一つで，1903年に報

告されて以来，多数の報告がある。しかし，本

邦ではSatoら（1981）に報告されて以来，9

例の報告（Sato　e£al，1981；Kosaka　et　al，

1984；Kawamura　et　al，1985；Ikeda　et　al，

1989；塩田ら，1989　；難i波ら，1991；Otake

et　al，1992；Kamaki　e£al，1993；竹内ら，

1995）があるに過ぎない。塩田ら（1989）はこ

れまでの国内外の文献報告例について臨床症状

を検討しているが，神経心理学的報告例はいま

だ少ない。我々はM－B病の1例に詳細な神経

心理学的検査を行い，種々の半球間離断症状を

見いだしたので報告する。

II　症

　1．患者

　59歳，右利き男性。

　既往歴：

性肝障害を指摘された。

　飲酒歴：

日tlこ2－－3合，

　現病歴：

例

40歳頃糖尿病を，53歳頃アルコール

　　　　　20歳頃から日本酒あるいは焼酎を一

　　　　　　　多いときは，一升飲酒した。

　　　　　1992年頃から，物忘れが多くなっ

た。1994年10月23日午後，自宅の玄関で倒れて

いるところを発見され近医に搬送された。失見

当識，興奮状態，右上肢の間代性けいれんが認

められた。画像検査にてM－B病が疑われ，同

年12月27日当院に転院した。

　入院時現症：著明なるいそう，両手の強制把

握現象，単調で小刻みに震える構音障害を認め
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た。四肢に軽度の筋強剛と抵抗

症があり，深部反射は四肢で低

下し，病的反射は認めなかっ

た。左上下肢に全感覚低下を認

めた。協調運動は，指鼻試験

で，右が拙劣，左は検者が患者

の手を持って誘導すると可能で

あった。歩行は，小刻みでやや

前屈姿勢だが開脚歩行で，左下

肢の軽度のひきずりを認めた。

後方への転倒傾向，両手に姿勢

時振戦，姿勢時ミオクローヌス

を認めた。

　2．検査

　髄液検査：

神経心理学　第12巻第4号

　　　　　　　　　　　　　　　　図l　a9　H病日の頭部MRI（1．5T，　SE法，　TR4eOO，　TEIIO），　T2強調，

　　　　　　　　　　　　　　　　水平断像
　　　　　　　　　　　　　　　　脳梁，両側半卵円中心に広範囲にわたる高信号域を認める。

　　　　　　第3病日には蛋白87mg／dl，細胞

数1個／Mm3であったが，第17病日には蛋白39

mg／dl，細胞数0個／mm3と正常化した。

　脳血管造影：前大脳動脈の描出は良好であっ

た。

　頭部MRI（島津マグネックス150）：第11病

日に脳梁および半円卵中心に，T2強調よび

proton　imageにて多数の高信号域を認め，脳

梁はガドリニウムにて増強された（図1，図2

a）。第33，111病日の慢性期には脳梁は数珠状

嚢胞状病変となった（mo　2　b，　c）。

　1231－IMPによるSPECT（日立メディコ
製）：全体的に脳血流量の低下を認め，特に右

前頭葉外側，上側頭回にて左側に比し低値を示

した（図3）。

III高次機能

　第53病目

　HDS－R　10／30，　WAIS－R　VIQ　70，　PIQは

測定不能であった。

　第79病昌

　言語障害：WABで，明らかな失語はなし。

構音の歪みや小刻みな震えなどの構音障害に加

え，文中での音あるいは語の繰り返しを認め

た。

　左手の失行：櫛で髪をとく動作，歯磨きなど

のパントマイムは，それらしい動作にはなるが

拙劣で，櫛，歯ブラシなどの道具使用時には比

図2　頭部MRIの推移（L5T，　SE法，　TR　550，　TE

15），Tl強調，矢状断像

　a：第11病日のMRI像。脳梁は散在性にガドリ

ニウムにて増強されている。

　b：第33病日のMRI像。脳梁吻部でガドリニウ

ムにて軽度増強されるが，ほとんど増強されなく

なり，数珠状の嚢胞状病変に変化した。

　c：第111病日のMRI像。脳梁はガドリニウム

にて増強されなくなり，全体的に萎縮し数珠状の

嚢胞状病変に変化した。

一 10一
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図3　発症4カ月後の123仁

IMPによる頭部SPECT像

　全体的に脳血流量の低下

を認め，特に右前頭葉外側，

上側頭回にて左側に比し低

値を示した。
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　　　　　　　　　　　　　　　図4　数字，文章の模写
“ 新しい甘酒を5本のひょうたんに入れなさい”の右手での模写課題で， ひらかなの脱字，不完全な漢字がみ

られるが，比較的正確に書ける。“今日は晴れです”の左手での模写課題で，判読困難な文字しか書けない。
右手での数字の模写は可能だが，左手では，図形の模写課題時の図形を何度も繰り返し描いてしまい，保続と
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　　　　　　　図5　右手での絵と幾何学図形の模写

a：右手での“家と2本の木”の模写課題時で，左半側空間無視を認めた。

b：右手での幾何学図形模写が不完全で，構成障害を認めた。

較的うまくできる。パントマイム時に，左手は

使えないと主張し左手を使おうとしなかった

が，しばらくすると左手を使い始めた。

　左手の失書（図4）：短文の模写課題時に判

読困難な文字しか書けなかった。左手での数字

の模写課題時に，先行して施行した左手での図

形の模写課題時の図形を何度も書くという保続

を認めた。文字カードを用いた単語の完成課題

では正答は0／6であった（1列えぽ，たばこ→た

こば，しんぶんし→しんぶしん，にわとり→に

とわり）δ一方，右手の書字は，短文の書取，

数字，短文の模写課題にて軽度の脱落，誤字を

認めたがほぼ可能であった。文字カードを用い

た単語の完成課題では正答は6／6であった。

　右手の左半側空間無視（図5）：線分2等分

課題，線分抹消課題では無視は認めず，右手に

よる家と木の絵の模写課題で，左側が欠けてい

た。左手では保続のため検査不能であった。

　構成障害（図5）：幾何学図形，3次元図形の

模写，積み木課題では，右手では途中まででき

たが不完全で，左手ではほとんどできなかった。

　発症9カ月後

　左耳の言語性刺激消去現象：パタカバダガの

破裂音を無作為に2個組み合わせた刺激を使用

し内耳分離聴能検査を施行した。正答は右43／

60，左4／60であった。また，単耳刺激による正

答率（60dB）は，右85／120＝0．71，左65／12e

＝O．54であった。単耳刺激時の成績を考慮に入

れても左耳の言語性刺激消去現象があると判断

した。

　左視野のかなの失読：タキストスコープ（岩

通アイセルTACHION）を使用し文字音読を

させた。露出時間55msec，注視点から左ある

いは右の視角約4°に該当する部分に視角2°

の漢字，かなを無作為に提示し音読させた。正

答率は右で漢字12／12，かな12／12，左で漢字

11／12，かな7／12であり，左視野のかなの失読

が示唆された。

IV　考 察
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　M－B病では，種々の半球間離断症状を呈す

る。本例でも多彩な半球間離断症状を呈した

が，1）左半球優位性に起因する障害と2）右

半球優位性に起因する障害とに分類し述べる。

　まず，i）に関しては左手の失行，左手の失

書，左耳の言語性刺激消去現象，左視野のかな

の失読を認めた。

　本例の左手の行為障害は，模倣，口頭命令時

に認められたのに対し，道具使用時にはあまり

みられなかった。Liepmannら（1907）の脳梁

損傷による左手の失行についての最初の詳細な

報告では，左手で言語命令による動作も模倣も

できず，道具使用時には改善しており，本例の

症状と類似である。M－B病の報告例では，模

倣，口頭命令でうまく遂行できない（難波ら，

1991），動作の保続傾向がある（難波ら，1991），

口頭命令で有意味のジェスチャーがうまくでき

ない（Lhermit£e　et　al，1977），観念運動失行

（Mayer　et　al，1987），道具を使用できない

（Berek　et　al，1994），などの記載があるが，

詳細な記載がなくどのタイプの失行か断定でき

ない症例が多い。Lechvalierら（1977）の症

例では，模倣，口頭命令に比し，左視野での道

具の使用は比較的うまくでき，観念運動失行に

近い。我々の症例は，観念運動失行に最も近い

が，系列動作の検索が不十分で観念失行の要素

も否定できない。責任病巣は，Liepmannら

（1907）の症例では左半球内側面と脳梁幹が障

害されており，過去のM－B病の報告例では，

脳梁幹の前方部（Berek　et　al，1994），脳梁幹

全体（塩田ら，1989；難波ら，1991；Kamaki

et　al，1993；Lhemitte　et　al，1977），脳梁幹

以外の部位（Mayer　et　al，1987）の障害が認

められ，責任病巣は一定しない。我々の症例で

も，脳梁に広範囲に多数の病変を呈していたた

め責任病巣を脳梁内の特定の部位にしぼること

は困難であった。

　本例の左手の失書に関しては，文字カードで

の単語の完成課題と模写の両方とも不良であ

り，失行性，失語性の両方の性質をかねそなえ

ていた。M－B病では失行性失書（Berek　et

al，1994；Barbizet　et　al，1978），失語性失書

255

（Lhermitte　et　al，1977）と考えられる症例が

あるが，特異な症例として，錯書や保続を認め

た症例（Kamaki　et　al，1993）が報告されて

いる。脳梁損傷による左手の失書は，脳梁体部

の損傷で失行性失書を，脳梁の種々の領域の損

傷で失語性失書をきたすとされる（Leiguarda

et　al，1989）。本例では広範に脳梁が損傷され

ており責任病巣の同定は困難であった。また，

本例では，図形の模写課題のあとに数字の模写

課題を課したところ，同じ図形を何度も描くと

いう保続を認めた。この保続は，Albertら

（1986）による保続の分類のうち，失語症患者

でよくみられる前の行為がある刺激に対して再

生されるrecurrent　perseverationに分類され

る。

　本例では左耳の言語性刺激消去現象を認め

た。Sugishitaら（1995）は，部分的脳梁離断

患者5例で内耳分離聴能検査を試み，脳梁膨大

部離断の2例で著明な左耳の消去現象を示し

たと報告している。他に後部1／3切断例（Sugi－

shita　et　al，1995），脳梁後部1／2（Musiek　et

al，1981）で出現したとの報告がある。　M－B

病でも多数の報告（Kamaki　et　al，1993；竹

内ら，1995；Lhermitte　et　al，1977；Mayer

et　al，1987；Lechvalier　et　al，1977；Bar－

bizet　et　al，1978）があり，そのうち数例

（Kamaki　et　al，1993；竹内ら，1995；Mayer

et　al，1987）で脳梁膨大部に病変を認めてい

る。本症例でも脳梁体部，膨大部病変を有し，

矛盾しない症状である。

　また本例では左視野の失読が認められ，漢字

よりかな文字での障害が強くこれまでの脳梁損

傷における報告’（Sugishita　et　al，1987）と同

様の結果を示した。この報告例（Sugishita　et

al，1987）は脳梁膨大部と脳梁幹の後方部を外

科的に切断した症例であり，本例でも同部に

病変を認めていた。M－B病では数例の報告

（Mayer　et　al，1987；Berek　et　al，1994）が

あるが，いずれも脳梁膨大部に病変を認めてい

た。

　2）の右半球優位性に起因する障害に関して

右手の左半側空間無視，構成障害を認めた。
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　家と木の絵の模写課題時に右手の左半側空間

無視が認められた。この症状を示す脳梁損傷患

者での報告例は，損傷部位は前部から後部と広

範囲である。M－B病では2例の報告例（難波

ら，1991；Kamaki　et　al，1993）があり，い

ずれも広範囲に脳梁の障害を認めた。本例でも

同様に脳梁が広範囲に障害されていた。

　構成障害に関しては，脳梁損傷患者では，左

手での施行は正しくできるのに，右手では成績

が劣るとの報告（Gazzaniga　et　al，1965）が

あるが，本例では左手の成績が右手に比しか

なり劣っていた。M－B病では，数例の報告

（Kamaki　et　al，1993；竹内ら，1995；Bar・

bizet　et　al，1978）があるが，竹内ら（1995）

の症例は左手に失行がなく，右手のみに視空間

課題で障害を認めた。

　本例では詳細な神経心理学的検討にて多彩な

半球間離断症状を確認できた。MRIなどの画

像診断の進歩により，今後，本邦でもM－B病

の報告例の増加が予想されるが，個々の症例の

詳細な神経心理学的検討が望まれる。

　本論文を著作するにあたり多大な御協力をいただい

た国立療養所犀潟病院神経内科　中島孝先生，同精神

神経科　藤田基先生，同言語療法士　平沢由美子氏に

深謝いたします。
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　This　report　concerns　a　right－handed　59－year～

old　man　with　Marchiafava－Bignami　disease，

who　was　addicted　to　alcohol，　specifically　Japa・

nese　sake．　Clinical　symptoms　in　the　acute　phase

consisted　of　a　玉oss　of　consciousness　and　clonic

seizures，　while　in　the　chronic　phase　the　patient

showed　signs　of　dysarthria，　apraxic　gait，　de－

mαコtia，　constructional　apraxia　and　several　sym・

ptoms　of　disconnection　syndrome　of　the　corpus

callosum，　consisting　of　ideomo知r　apraxia　of

the　left　hand，　aphasic　and　apraxic　agraphia　of

the　left　hand　and　left　hemispacial　neglect　in

the　right　hand．　Additionally，　dichotic　listening

of　Neurology

test　revealed　an　extinction　of　the　left　ear　stim’

uli　and　testing　with　a　tachistoscope　showed　an

alexia　in　the　left　visual　field．　On　the　llth・day

of　the　illness，　MRI　findings　showed　a　swelling

of　the　entire　corpus　ca｝losum四hanced　with

Gd－DTPA　and　multiple　high－intensity　lesi◎ns

in　the　centrum　semiovale　on　the　T2－weighted

and　proton　images　and　on　the　33rd　day　of　the

illness，　multiple　　cystic　lesions　in　the　entire

corpus　callosum．　We　considered　that　this　dis－

connect輌on　syndrome　was　attributable　to　the

lesions　of　the　corpus　callosum　and　centrum

semiovale．

（Japanese　Journal　of　Neuropsychology　12；251－257，1996）
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