
緒 言

Primary position upbeat nystagmusは，正面位を含

む各注視方向で急速相を上眼瞼向きに持つ垂直性の眼振

である．責任病巣は明らかではないが，中脳，延髄，小

脳などの正中部付近といわれている．また，発症機序に

関しても様々な説があるが 明確ではない．本症を示

す症例は稀であり，多数例を検討した報告も少ない．

今回，primary position upbeat nystagmusを示した

11例の病因と病巣局在について検討した．

症 例

今回の検討例は既報 の2例を加えた11例で，全例

正面位を含む各注視方向で急速相を上眼瞼向きに持つ

primary position upbeat nystagmusが確認された症例

である．男性7例，女性4例で，年齢は2～67歳，うち

小児は4例，成人7例であった．年齢別に病因を表1に

示すが，小児では小脳星細胞腫，神経芽腫，小脳髄芽

腫，小脳虫部欠損であった．一方，成人では小脳炎，

Wernicke脳症，小脳星細胞腫，延髄出血，延髄梗塞，
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要 約

背 景：Primary position upbeat nystagmusは，

正面位を含む各注視方向で急速相を上眼瞼向きに持つ垂

直性の眼振である．本症候は稀であり，多数例をまとめ

た報告も少ない．

症 例：Primary position upbeat nystagmusを示

した 例の病巣局在と病因について検討した． 例

中，画像上病巣が確認できたのは 例で，うち成人の小

脳星細胞腫を除く 例は病巣が正中部にあった．病因は

腫瘍 例，脳血管障害 例，Wernicke脳症 例，先天

奇形，炎症が 例ずつであった．

結 論：病巣は小脳と延髄正中部が多く，特に小児で

は小脳病変が大部分を占めた．病因は小児では腫瘍，成

人では脳血管障害とWernicke脳症が多かった．(日眼

会誌 ： ― ， )
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Abstract

：Primary position upbeat nystag-

mus is a vertical nystagmus presenting in the pri-

mary position. However, cases of primary position
 

upbeat nystagmus have rarely been reported.

：We evaluated the locations of lesions
 

and pathogenesis in patients with primary posi-

tion upbeat nystagmus. The lesions were located
 

mostly in the median portion of the cerebellum and
 

medulla oblongata. In out of patients, intra-

cranial lesions were identified by computed tomo-

graphy and magnetic resonance imaging.They were
 

located in the median portion of the cerebellum and
 

medulla oblongata except for one adult patient with
 

astrocytoma.The etiologies were tumors, intra-

cranial vascular disorders, Wernicke encephalo-

pathies, congenital anomaly,and inflammation.

：The lesions were located mostly in
 

the median portion of the cerebellum and medulla
 

oblongata, and especially in the cerebellum in chil-

dren. The main etiologies were tumors in children
 

and vascular disorders and Wernicke encephalo-

pathy in adults.

Nippon Ganka Gakkai Zasshi(J Jpn Ophthalmol
 

Soc ： ― , )
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橋出血であった．11例中，画像診断で病巣が確認でき

たのは7例であり，成人の小脳星細胞腫を除く6例で小

脳および脳幹の正中部に局在していた(表1)．神経芽腫

の症例はcomputed tomography(CT)で腹部に腫瘤が

検出されたが，小脳や脳幹には放射線学的には病変を確

認できなかった．

11例のうち，画像診断で病巣が確認された代表例を

提示する．

症例 ：10歳男性，小脳髄芽腫．

現病歴：3歳頃から嘔吐を繰り返していた．7歳から

頭痛が出現し，頭部CTで小脳腫瘍と診断され，同年腫

瘍摘出術を受けた．病理検査の結果，小脳髄芽腫と診断

された．10歳時に腰痛と歩行時の右への偏倚を訴え，

眼振もあったため，精査，加療目的で当院脳外科に入院

となった．頭部CTで小脳虫部に造影剤で増強される高

吸収域が検出され，小脳髄芽腫の再発と腰椎への転移と

診断された．

眼科的所見：視力は右眼1.0(1.2)，左眼1.2(矯正不

能)．眼位は左上内斜視で，眼球運動制限はなかったが，

下転時に輻湊位を示した．正面位を含む各注視方向で，

急速相を上眼瞼向きに持つprimary position upbeat

 

nystagmusが確認された．水平性，垂直性とも滑動性

追従運動は衝動性で，衝動性眼球運動もdysmetriaを

示していたが，rebound nystagmusはなかった．Primary
 

position upbeat nystagmusは，経過観察中，常に出現

していた．

神経学的所見：四肢麻痺以外，異常はなかった．

放射線学的所見：頭部造影CTで小脳虫部に不均一に

造影される陰影があり，小脳髄芽腫に特徴的な所見を示

した(図1)．
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表 1 例の病因

小脳虫部腫瘍 2歳※

神経芽腫 4歳

小脳虫部欠損 6歳※

小脳髄芽腫 10歳※

小脳炎 36歳

Wernicke脳症 44歳

小脳星細胞腫 45歳※

延髄出血 47歳※

橋出血 58歳※

Wernicke脳症 61歳

延髄梗塞 67歳※

※：画像上病変が確認された症例

図 1 症例 の頭部造影 computed tomography(CT)．

小脳虫部に不均一に造影される陰影がある．

図 2 症例 の眼球運動写真．

右方への完全な水平注視麻痺と左方への中等度の水平注視麻痺がある．
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症例 ：58歳男性，橋出血．

現病歴：突然頭痛，嘔気，および複視が出現し，当院

神経内科に入院となった．頭部CTとmagnetic reso-

nance imaging(MRI)で橋出血と診断された．

眼科的所見：視力は右眼0.5(0.9)，左眼0.2(1.2)．

眼位は左上内斜視．右方への完全な水平注視麻痺と左方

への中等度の水平注視麻痺があったが，輻湊は可能で

あった(図2)．右方視以外の正面位を含む各注視方向

で，急速相を上眼瞼向きに持つ primary position upbeat
 

nystagmusが確認された．さらに，右顔面神経麻痺に

よる兎眼があった．

神経学的所見：右顔面神経麻痺と左片麻痺以外，異常

はなかった．Primary position upbeat nystagmusは 9

日後には消失していた．

放射線学的所見：頭部CTで橋下部背側正中部やや右

側に偏る高吸収域，MRI T 1強調画像で高信号域が検

出され，橋出血と診断された(図3)．

症例 ：47歳女性，延髄出血．

現病歴：突然頭痛，悪心，および嚥下障害が出現し，

頭部CTとMRIで延髄出血と診断され，当院神経内科

に入院となった．

眼科的所見：視力は右眼0.6(1.0)，左眼0.8(1.0)．

眼位は正位で，眼球運動制限はなかった．正面位を含む

各注視方向で，急速相を上眼瞼向きに持つprimary
 

position upbeat nystagmusが確認された．滑動性追従

運動には眼振の混入があったが，衝動性眼球運動の

dysmetriaはなく，ocular lateropulsionもなかった．

眼瞼下垂はなく，瞳孔も正円同大でHorner症候群もな

かった．Primary position upbeat nystagmusは 3週間

後には消失していた．

神経学的所見：構語障害，四肢麻痺，深部腱反射亢進

を伴っていた．

放射線学的所見：頭部MRI T 1強調画像で，延髄正

中部に高信号と低信号の混在した病変が検出された(図

4)．

Primary position upbeat nystagmusの検討・古賀他

図 3 症例 の頭部 CTとmagnetic resonance imaging(MRI)．

左に示す頭部CTと右に示すMRI造影T 1強調画像で，橋下部背側正中部右寄りにCTでは高吸収域，

MRIでは高信号域がある．

図 4 症例 の頭部MRI T 強調画像．

延髄正中部に高信号と低信号の混在した病変がある．
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考 按

正面眼位でみられる垂直性眼振には，その急速相の方

向からprimary position upbeat nystagmusと primary
 

position downbeat nystagmusとがある．いずれの眼振

も発症頻度は低いが，特に前者を示す症例は稀である．

また，今回の報告から一過性にみられる可能性があるこ

とから，発症を確認できる機会がさらに少なくなってい

ると推測される．従来報告されているprimary position
 

upbeat nystagmusの原因疾患としては，脊髄小脳変性

症，多発性硬化症，脳幹や小脳の血管障害，腫瘍，およ

び炎症が多い ．また，稀ではあるがWernicke脳

症 やタバコ ，抗てんかん薬 や有機リン剤 などの

薬物中毒でも出現することが知られている．今回の11

例では，腫瘍が4例，脳血管障害が3例と従来の報告と

同様の傾向を示していたが，Wernicke脳症が2例みら

れたのが特徴であった．また，既に報告しているように

小脳虫部欠損の症例もあった ．神経芽腫の症例は，4

歳男児である．3歳半から両関節痛と貧血があり，種々

の検査の結果，神経芽腫と診断された．小児のため眼科

的な症状は不詳だが，全方向でprimary position up-

beat nystagmusが確認された．画像上，腹部腫瘤はあ

るものの頭部MRIで脳内に異常所見がないことから，

脳内への転移ではなく腫瘍随伴症候群と考えられた．

Primary position upbeat nystagmusの病巣部位に関

して述べる．Daroffら は primary position upbeat
 

nystagmusを上方視で増強，下方視で減弱する型と，

下方視で増強，上方視で減弱する型とに分類している．

前者は小脳前虫部の障害，後者は延髄の障害であると報

告している．しかし，画像診断が発達した今日では，臨

床的にはこの考え方では説明できない症例も多い

．現時点で確認されている病巣としては，小脳虫部の

前部小葉Ⅴ～Ⅶや延髄正中部の前位核や介在核などの舌

下神経周囲核群，さらに，中脳のカハール間質核などが

挙げられている ．今回の11例でも，画像診断で病

巣が確認された7例中6例は，病巣が小脳や延髄の正中

部に確認されており，従来の報告を裏付けるものと思わ

れる．しかし，従来の報告と異なる特徴として，今回，

橋出血によるものが1例みられたことが挙げられる．現

在まで，橋病変による報告は，竹山ら の橋出血による

34歳の男性症例以外はない．橋病変で出現しにくい理

由は不明であるが，今回の症例では頭部MRIで舌下神

経周囲核群レベルへの進展はなく，橋に限局した病変で

もprimary position upbeat nystagmusが出現すること

が確認された．

また，今回は中脳病変による症例はなかった．片見

ら は頭部CTで被蓋を中心に四丘体や中心灰白質に及

ぶ中脳出血が確認された44歳の女性症例を紹介してい

る．責任病巣は，Edinger-Westphal核の前中部核を含

む視蓋前域と考察している．後述するように，upbeat
 

nystagmusが上方への前庭動眼反射経路の異常と考え

れば，中脳病変でも出現することは十分予想できる．し

かし，実際には遭遇する機会は少ないと思われる．

最後に，primary position upbeat nystagmusの発症

機序に関しては，上方への前庭動眼反射の障害が提唱さ

れている ．前庭神経核から舌下神経周囲核を経て腹

側被蓋路を通り，動眼神経核に至る経路の病変により，

上方への前庭動眼反射が障害される．その結果，眼球が

下方へ偏倚するため，これを修正しようとして上向きに

急速相を持つ眼振が出現するとの考えである．これに対

し，上方への滑動性追従運動に障害があると固視が保て

なくなり，眼球が下方へ偏倚するために上方への衝動性

眼球運動でこれを補おうとしてprimary position up-

beat nystagmusが発生するという考えもある ．今

回の検討では，眼振の詳細な波形分析は行っておらず，

いずれの説が有力かは判断できない．
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