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症例

Nothnagel症候群を呈した中脳出血
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Nothnagel Syndrome with Midbrain Hemorrhage 
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A 55-year-old male suffering from headache and diplopia was found to have right oculomotor 

palsy, paralysis of upward gaze of his left eyeball司 andcerebellar ataxia on the left side, signs 

known as Nothnagel syndrome that is quite rare. Repeated CT scannings and MR  imagings 

confirmed the diagnosis of spontaneous hemorrhage in the midbrain, whereas angiography 

failed to disclose any vascular anomalies. 

Reports on the Nothnagel syndrome were reviewed, and the oculomotor innervation of the 

contralateral superior rectus muscle was discussed. 

はじめ に

中脳に原発した出血をみるととは稀で，その多くは

小血管腫の破綻によるものと考えられている．最近わ

れわれは中脳被蓋の出血で Nothnagel症候群を呈し

た症例を経験したので，繰り返し行った CT,MRI所

見とあわせて報告する．

症

患者： 55才，男，織物業

主訴：複視

例

既往症：虫垂炎のほか，糖尿病，高血圧症，心疾患を

含めて特記すべきものなし. 3年前まで1日20本程度

の喫煙歴あり，飲酒はたしなむ程度．

家族歴：特記すべきものなし．

現病歴 1985年12月14日，夕方から頭痛があり，徐々

に増強したため鎮痛剤を服用して就眠した．翌朝，複

視に気づき内科医を受診したが，異常なしといわれた．

12月17日本院眼科で coordimetげにより右下直筋麻療

を指摘された.18日より複視は増強し，右眼険下垂も

出現したため， 12月21日に眼科に入院した．

入院時所見および経過：入院時，限裂右 3mm，左 8

Key words: Nothnagel syndrome, Midbrain hemorrhage, MRI, Vascular anomaly, Superior rectus muscle. 

索引語： Nothnagel症候群，中脳出血，核磁気共鳴画像，血管奇形，上直筋－
Present address: Department of Neurosurgery, Shiga Umvers1ty of Medical Science, Seta, Othsu, 520 21 Shiga-

ken, Japan. 
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Fig. I. Ocular movements on day 8 after onset of headache. 

mm，眼圧右 18mmHg，左 19mmHg，視力右Q.8，左

1. 5，眼底所見正常．瞳孔直径右4mm，左2.5mm，対

光反射は右で直接，間接ともに減弱していた．限位は

正面視時右眼がやや外側に偏位し，右限の上転は強く

障害され，内転・下転は全く不能であった．

翌21日には左眼険下垂，左眼の上・下転の中等度の

障害と内転の軽度の障害も出現した．瞳孔直径は右 6

mm，左 3.5mm，対光反射は両側とも緩徐，不完全で

あった．視標を近づけると右限は固定したままである

が，左眼は内転可能で幅穣は保たれていた．

その後，一時失見当識が見られたが一両日で消失し，

12月27日脳神経外科転科時には意識清明，頭痛， P直吐，

項部硬直はみとめなかった．眼験は両側同程度IL下垂

し，前頭筋の代償性収縮がみられた.12月21日当時と

ほぼ同様の，右側により強い両側動眼神経麻療を認め

(Fig. 1), Bell現象は左側で不完全ながら認められた．

また，両眼とも上方注視時ILup beat nystagmus，下

方注視時ILdown beat nystagmusを認めた．その他，

左上・下肢の協調運動がやや拙劣で，つぎ足歩行で軽

度左IL偏した．

糖負荷試験（75gOGTT）を含め，入院時の血液，

尿の理化学的検査は全て正常範囲内であった．

特に積極的な治療を行なうととなく限症状は徐々に

軽減した.1986年 1月25日退院時には，入院時よりは

軽度ながら右でやや強い限険下霊，正直視で右限の軽

度の外転，右眼の内・下転と左眼の上転の障害，下方

注視時の downbeat nystagm usなどがみられた．瞳

孔は左右同大であったが対光反射は両眼とも減弱，左

醸孔は卵円形を呈し，ごく軽度の左上下肢の失調がみ

られた．なお， 1月17日の椎骨動脈撮影では異常血管

陰影その他の病的所見はみられなかった．発病後6カ

月自には右眼にどく軽度の内転障害と眼険下垂を残す

のみで，眼振は消失している．

CTおよび MRI所見：前後4回の CT(GE CT/T 

8800）と 3回の MRI(GESigna 1. 5-T）を行った．

12月19日の単純CTでは中脳正中やや背側lζ直径約

6mm，円形の高吸収値をみとめ，とくにその右後3/4

程は Cadensityと恩われた（Fig.2A). 5日後，症状

が最もつよかったときの造影 CTでは直径約 IOmm 

大の高吸収値域を同部にみとめたが，単純CTを欠く

ため増強効果の関与の程度は明らかでなかった．さら

に第皿脳室，側脳室の軽度の拡大と，四丘休槽の不明

瞭化もみとめられた（Fig.2A）・ 1月14日（発病後1カ

月）には， CT上病巣はやや縮小，吸収値も軽度減少

し（Fig.2C)，造影剤投与で周辺IC輪状の増強効果がみ

られた（Fig.2D）.その後， 2月26日（Fig.3A, B), 5 

月7日（発病後4.5カ月） (Fig. 3C, D）の CTでは，

脳室拡大は消失，四丘体槽も出現して占拠性効果の減

少を示した．中脳の病巣も縮小したがなお点状の高吸

収値は残存した．
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Fig. 2・（A)CT on day 6, showing high density lesion in the midbrain. (B) Plain 
CT on day 11, when the symptoms were maximal, showing enlargement of 
the high d~nsity lesion. (C & DJ Plain (C) and enhanced (D) CT one month 
after the onset, showing incomplete ring-like enhancement. 

第1回 MRI(1月9日，発病後26日）では，正中

矢状断で中脳背側部IζT1,Tz強調画像とも highin-

tensity signalの病巣があり，その前端部に T1強調画
像でiso－～highintensity signal, T2強調画像でlowin-

tensity signalの領域があった．なお，乙の病巣は周

囲は lowintensity signalのリングで固まれ，狭小化

した中脳水道は弧状IC背側lζ圧排され，四丘板は扇平

化していた（Fig.4A, B). 

第 2回 MRI(2月18日，発病後67日）では前回の

high intensity signalの病巣は縮小し，点、状IC残るの
みであったが，その下方ICiso-intensity signalの索状

機造をみとめた．周囲のlowintensity signalもやや縮
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Fig. 3. Plain (A) and contrast (B) CT 1. 5 months after, and plain (C) and contrast 

(D) CT 4. 5 months after, the onset, showing remaining high density spot. 

小し，中脳水道，四丘板の形状もほぼ正常に復した とともに稀である．中脳に限局した出血は神経学的に

(Fig. 4C, D）・第 3回 MRI(5月8日，発病後4.5カ 多彩な，興味ある所見を呈するととが多い9dbl2'1"21>.

月）では，lowintensity signalの病巣は更にやや縮小 本症例の神経学的所見をまとめると，右側につよい

したがなお残存し， highintensity signalは消失した． 両側動限神経麻薄および左側の運動失調で，中脳彼蓋

考 察
の障害として MRIによる病巣の局在と一致する. 1 

側の動眼神経麻薄，反対側の運動失調，ならびに反対

特発性脳内出血の10%程度が脳幹部にみられるが， 側眼球の上方又は反対側への注視麻庫は Nothnagel症

その大部分は橋出血で，中脳原発の出血は延鎚のそれ 候群として知られている山
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Fig. 4. (A & B) MRI on day 26, showing midbrain hematoma and displacement 
and flattening of the quadrigeminal plate. (C & D) MRI 2 months after the 
onset, showing resolving hematoma and restoration of configuration of the qua-
drigeminal plate. (A) SE, TR 2000, TE 0, ECHO 1 of 2, (B) SE, TR 2000, 
TE 0, ECHO 2 of 2, (C) SE, TR 2000, TE 0, ECHO 1 of 2, (D) SE, TR 
2000, TE 0, ECHO 2 of 2. 
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Nothnagel症候群は四丘体，中心灰白質などの選択 小さな病巣でも両側性障害をきたしやすい．しかし，

的障害により稀に見られるもので，原因としては腫蕩 最近動限神経核の上直筋成分の交叉性支配の存在が

による中脳被蓋の圧迫と考えられるものが多いが，血 知られるようになり2.5，山，純粋に 1側性の障害でも

管障害によるものも報告されている6o9d2，山．赤核下部 Nothnagel症候群をおとし得ると考えられている．

を中心とした病変により 1側の動眼神経麻捧と反対倶~ Daroff5＇は乙の上直筋の交叉性支配を重視し，動眼神

の運動失調を呈する Claude症候群が Nothnagel症候 経の核性麻療の原則として反対側の上直筋麻薄の存在

群と混同されることがあるが，本例は反対側限球の運 を含めているが，実際にこの様な現象をみとめる乙と

動障害も伴っており， Nothnagel症候群IC属すると考 は少ない9)10，山． 本症例は経過観察中，左側眼球運動

えられる． 麻療のうち上転障害だけが強く残ったが，これは上直

動眼神経核は中脳背側部iζ左右が近接して存在し， 筋の交叉性支配を支持する所見とも考えられる．なお，
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神経学的に穏穣は保たれ， Bell現象が障害されてい 中脳水道の偏位，四丘板の変形など，血腫の局在およ

るととから核上性障害による上転障害は否定され，ま ぴ周囲組織に対する占拠性効果などについて，きわめ

た病巣部位も Parinaud症候群の責任病巣とされる て詳細な情報が得られた．

pretectum又は後交連正中部とは明かに異なってい

fこ伽WlS》．

特発性中脳出血はそれ自体稀な疾患であるがそのう

ち高血圧性出血と考えられるものはきわめて稀で，従

来の報告例の多くは血管奇形の破綻によると考えられ

ている11'1"2Jl.McCormick1剖によると，後頭蓋禽血

管奇形164例のうち海綿状血管腫1例，静脈性血管腫

3例，動静脈奇形2例の計 6~］ (3.7$紛が中脳にみ

られた.Aronson1》は中脳の血管奇形の多くは中脳背

側部に発生すると述べている．また， Yeates20'Iζよ

れば血管奇形による脳幹出血はしばしば悪化と寛解を

くり返し，また急性出血にもかかわらず占拠性効果が

比較的少ないω

本例では病歴および検査所見から高血圧症および一

般に脳血管障害の riskfactorとされるものは全く存在

しなかった．寛解と増悪を繰り返すととはなかったが，

症状は数日かかって完成し，初期の CT所見からも血

腫が比較的緩徐に増大したζとが示された．さらに，

出血は中脳背側にあり，初回 CTでみとめられた点状

の Cadensityが発病後4, 5カ月にもなお残存した．

とれらの点から，脳血管撮影で証明するととはできな

かったが，本例の中脳出血も血管奇形の破綻によるも

のであることがつよく示唆される．

近年，脳血管奇形の MRI診断があいついで報告さ

れている．とくに Gomori7，舶は小血管奇形が小出血

を繰り返すことと関連し， CTでは鑑別できない，混

在する種身の stageの出血，血栓化した血管などが

high field MRIで検出でき，さらに多様の intensity

signal により弁別できる乙とを示し，さらに，出血の

"age”による intensitysignalの変化を，赤血球および

寸キシヘモグロビンからデオキシヘモグロビン，メト

ヘモグロビンをへてへモジデリンに到る，ヘモグロビ

ンの化学変化と対応させて説明している．本例では発

病当初lζMRIを行う乙とが出来ず，急性期の inten-

sity signalの変化は知り得なかったが，約1カ月， 2

カ月， 4.5カ月自に行った3回の MRIでみられたド

ーナツ状のlowintensity signalが中心部に及び，最終

的iζ全体がlowintensity signalとなった経過は，血腫

の吸収と周辺部からはじまるとされるヘモジデリン沈

着の像として説明できる．なお， 3回の MRIによっ

ても血管奇形自体を証明するととはできなかったが，
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