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眼瞼痙攣と開瞼失行症の共存および移行

―その発症病態に関する考察―(図 5)
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要  約

眼瞼痙攣 と開瞼失行症は全 く異 なる疾患として臨床症状および筋電図により鑑別可能 とされているが,今回

薬物治療により眼瞼痙攣から開瞼失行症へ移行 した症例 と,眼瞼痙攣 と開瞼失行症の両方の特徴を併せて有 し

た症例を経験 した。筋電図にて強い閉瞼時に眼輪筋の収縮 と同時に上眼瞼挙筋,前頭筋,口輪筋の異常同時収

縮が見られ,上方視および開瞼努力時に上眼瞼挙筋,前頭筋の収縮に伴ない眼輪筋の異常収縮が見られた。ま

た瞬目運動 を補助的に利用 した開瞼 (“ 瞬目開瞼")が筋電図および上眼瞼の動的記録により確認 された. これ

らは,眼瞼痙攣 と開瞼失行症が互いに似かよった機序で起こることがあり,基底核を中心 とした ドパ ミン系の

アンバランスの関与を示唆するものである.両疾患が必ずしも独立 した疾患ではなく,開瞼失行症を伴なった

眼瞼痙攣の病態,あ るいは両者の移行 もありうる事を強調 した。 (日 眼 92:1309-1315,1988)

キーワー ド :眼瞼痙攣,開瞼失行症,瞬 目開瞼,筋電図, ドパ ミン系

Abstract
Idiopathic blepharospasm and apraxia of lid opening are considered to be completely difrerent

clinical conditions. They are characterized by a clonic spasm of the orbicularis oculi muscles in the
former and an imbalance of supranuclear innervation of levator palpebrae muscles in the latter case.

In the present report, one case (# 1) initially showed blepharospasm, with clinical improvement
following the administration of an antidopaminergic drug (pimozide) but later converted to apraxia
of lid opening. The second case showed mixed features of blepharospasm and apraxia of lid opening,
with improvement upon administration of an anticholinergic drug (Trihexyphenydyl). The case

worsened with pimozide treatment. The patients showed opposite responses to the same drug.
Electromyographic studies of these two cases revealed abnormal muscular activities. During maximum
lid closure, abnormal co-contracture of the frontalis, levator and orbicularis oris were found associat-
ed with contracture of the orbicularis oculi muscle. During gaze changes to upward and during forced
lid opening, accompanied by an increase of levator and frontal innervation, orbicularis oculi innerva-
tion was increased, which triggered abnormal spasms of the orbicularis oculi muscle. In both cases,

difficulty of lid opening was compensated for by a blink-trigger to open the eye ("blink-lid opening").
These were demonstrated by electromyography and infrared recording method of the lid. The results
may suggest that an imbalance in the dopaminergic system at basal ganglia and/or related areas may
play an important role in the induction of idiopathic blepharospasm, as well as apraxia of lid opening.
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Based on these clinical observations, blepharospasm and apraxia of lid opening are considered not to
be independent diseases, but different expressions of a clinical condition produced by the same

pathological processes. (Acta Soc Ophthalmol Jpn 92 : 1309-1315, 1988)

Key words: Blepharospasm, Apraxia of Lid Opening, "Blink-lid opening", Electromyography
Dopaminergic system,

I緒  言

眼瞼痙攣は眼輪筋の痙攣があ り, 自然瞬目が多 く,

上眼瞼挙筋には特に異常はないと考えられ,一方開瞼

失行症は随意的開瞼が困難な状態であ り自然瞬目が少

なく,眼輪筋痙攣を伴なわず,上眼瞼挙筋の開瞼時の

神経支配の乱れがあり,臨床的に別の疾患とされてお

り1)2),筋電図学的鑑別も可能 とされている0)-7)。 また開

瞼失行症の多数例をまとめた報告 もある13).し かし両

疾患の鑑別は必ず しも容易ではな く,最近私共は両方

の特徴を併せ持った症例を経験する事が多く,前者が

顔面神経支配である眼輪筋の神経支配の異常であ り,

後者が動眼神経支配である上眼瞼挙筋の神経支配の異

常であるとして明確に区別する事は疑間な点が多い
.

今回,興味ある 2症例を経験 した。

第 1例 は眼瞼痙攣があ り,抗 コ リン作用を有す る

Trihexyphenydyl(Artane ①)に より症状が増悪 し,

抗 ドパ ミン作用を有する Pimozide(Orap ③)に よリー

時改善し, さらに長期投与により開瞼失行症に移行 し

た症例であ り,第 2例は開瞼失行症があリー部に眼瞼

痙攣を伴ない,Pimozide(Orap ①)に より増悪し,逆
に Trihexyphenydyl(Artane ③)に より改善した症例

である。これら2症例につき筋電図および上眼瞼の動

的記録を分析し,両疾患が似かよった機序により発症

し得ることが示唆されたので報告する。

症例 1 57歳,男性

1982年 12月 頃から瞬目が多 くな り,朝はばっち りし

ているが,読書,歩行,旋盤の仕事中に両眼が開瞼 し

にくく,時 々眼のまわ りがしめつけられるようにな り,

1986年 9月 8日 当科受診.自 然瞬 目40～ 70回 /分,左に

強い両側性眼瞼痙攣を認め,痙攣の強いときには閉瞼

からの開瞼が困難で眉毛は下が り, 日を同時にすぼめ

る様な運動を伴ない, ときに広頸筋の過緊張も認めら

れた。開瞼困難は眼輪筋の痙攣のためと思われた。本

症例は臨床的に特発性眼瞼痙攣 と考えられた。 9月 20

日より9月 24日 まで` Trihexyphenydyl(Artane ①)2
mg 4分散 にて投与するも症状改善せずむしろ悪化

し, 9月 25日 よりPimozide(Orap ⑪)3mg 3分散にて

投与開始 し, 9月 27日 より瞬 目数の減少,眼目,象痙攣の

減弱, 口すぼめ運動の消失が認められた.10月 1日 よ

り2mg 2分散に減量し,症状はおちついていたが,11

月初め頃より両開瞼困難とな り,lmg 2分 散に減量 し

たが 1月 12日 再診時には瞬 目数が著明に減少し,眼瞼

痙攣は認め られず.閉瞼からの開瞼では開瞼努力をす

るも 3～ 6秒は開瞼できず, この間両眉毛は挙上 し,

指で開瞼する動作が見られ,開 瞼失行症が認められた。

本例は眼瞼痙攣が薬物治療により開瞼失行症へ移行 し

た症例 と考えられた。

症例 2 48歳,女性.

1985年 9月 頃から瞬目が多 くな り,羞明感が強 く,

両開瞼困難 も出現し,囲碁, テレビを見ている時など

指で開瞼 して動作するようになった。1986年 9月 17日

当科受診.自 然瞬目はほぼスムーズにできるが回数が

増加 してお り,随 意瞬 目での開瞼時に両上眼瞼 の

lutteringあ るいは瞬目様の動作が見られスムーズな

開瞼が困難であった.ま た強い閉瞼後に開瞼努力をす

るも 1～ 3秒は開瞼できず,随意瞬 目時に見られたも

のと同様の瞬 目動作を伴なって開瞼した。以上より本

症例は開瞼失行症と考えられた。 しかし眼瞼痙攣様の

痙攣が稀に見 られ, 自然瞬 目時に右 口輪筋の痙攣が眼

輸筋と同期性に見られ,眼瞼痙攣の要素もあると思わ

れた。11月 5日 より11月 11日 まで Pimozide(Orap ⑪)

2mg 2分散にて投与するも開瞼困難が増悪し,11月 12

日よりTrihexyphenydyl(Artane ①)2mg 2分散にて

投与し, 2日 後より瞬目が減少 し開瞼困難も著明に改

善した.ま た閉日,戯 からの開瞼がスムーズになり,眼輪

筋の痙攣 も著明に改善した。ただし右 口輪筋の痙攣は

著明には改善 しなかった.本例は眼瞼痙攣 と開瞼失行

症が共存 した症例と考えられた。

II 方  法

(1)筋電図法

上眼瞼挙筋へ 1芯型双極針電極を閉瞼時に眼嵩上縁

中央部に経皮的に刺入し記録 した。表面筋電図法は表
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面電極を用い,前頭筋では眉毛の上方約3cmに lcmの

間隔で装着し,眼輪筋では下眼瞼の中央部 と外眼瞼縁

の皮膚に装着 し,口 輪筋では口角部より外側5mmに上

下lcm間 隔で装着 し,針筋電図と共に4channel同 時記

録にて電磁オシロペーパーに記録した。

(2)上眼瞼運動の動的記録法

赤外線固体素子元を利用し,上眼瞼運動を新井田の

方法にて記録した8).

(3)瞬 目反射

眼富上神経刺激による眼輪筋反射 (瞬 目反射)を記

録 した0)12).

III 結  果

I.筋電図所見

症例 1

治療前(1986.9.16):① 自然瞬目では上眼瞼挙筋

(L筋),眼輪筋 (Oc筋),前頭筋 (F筋 ), 口輪筋 (Or

筋)と も正常の反応を示すが,随意瞬目では閉瞼時に

Oc筋 とF筋の同時活動が見られ相反性が失われてい

た。開瞼相の後期で Oc筋,Or筋 ,F筋の同時活動が

見られることもあった。②強い閉瞼から開瞼させると

筋電図上もスムーズにいくこともあるが,図 lAに示

すように強い閉瞼時に 4筋の同時活動があり,開瞼の

ための短いL筋の抑制後の収縮があるが,Oc筋の抑

制が見られず,開瞼できず,次にL筋が収縮し,Oc筋
は抑制されたが F筋の収縮はなく,充分に開瞼でき

ず,再度随意瞬目の様にOc筋が収縮しL筋,F筋が一

時抑制され,次の瞬間 L筋,F筋の収縮,Oc筋の抑制

により開瞼できることもあった。この所見は,開瞼時

に瞬目を補助的に使おうとしている現象で,今回初め

て見出し,“瞬目開瞼 (blink‐ lid opening)'と 命名し

た。③滑動性追従眼球運動 (SPM)で は,図 5Aに示

すように,上方視で L筋,F筋に対するOc筋の異常同

時活動,お よびOc筋 とほぼ同期性のOr筋の異常活動

が見られる。④衝動性追従眼球運動 (SM)で は上方視

でのOc筋,Or筋 の異常活動は認められない。

治療後(1986.9.27):随 意瞬目での F筋 とOc筋
の同時活動はやや残るが,図 lBに示すように閉瞼か

ら開瞼への移行時の異常同時活動および開瞼困難は見

られず,SPM,SMにおけるOc筋の異常活動もほぼ消

失しており筋電図上でも著明な改善が認められた

症例 2

治療前(1986.11.3)i① 強い閉瞼からの開瞼でス

ムーズな開瞼ができず,開瞼努力時にnutteringあ る

眼瞼痙攣と開瞼失行症の共存および移行 。本間他
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図 1 症例 1.筋電図所見.A:治療前,B:治療後

右上眼瞼挙筋,眼輪筋, 日輪筋の同時記録で,強い閉

瞼 (MxCl↓ )か ら,開瞼命令 (Op↓ )に より“瞬目

開瞼 (Op↑ )''し た過程を示す.

いは瞬目様の不規則な上眼瞼の動 きを伴なうが,筋電

図上は図 2Aに示すように強い閉瞼時,L筋,F筋,Oc

筋,Or筋の同時収縮があり,開瞼努力時に Oc筋が十

分に抑制されず,L筋の活動 も不十分で F筋の活動 も

不十分なため開瞼できず,次 の瞬間正常 となり開瞼し,

引き続き瞬目が多発 している。②滑動性追従眼球運動

(図 5B)お よび衝動性追従眼球運動では上方視で L

筋,F筋に対するOc筋の異常同時活動が見られるが,

Or筋は瞬 目の時以外は Oc筋 との異常同時活動は見

られない。

治療後 (1986.11.15):強い閉瞼からの開瞼 (図 2

B)での 3筋の同時収縮は残るが,滑動性追従眼球運

動,衝動性追従眼球運動において,いずれも著明な改

善が認められる.

以上まとめると症例 1で は眼瞼痙攣に見られる筋電

図所見が得られ,症例 2では眼瞼痙攣 と開瞼失行症の

混在 した所見が見られ,治療によりいずれも改善が認
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められた。

II。 上眼瞼運動の動的記録

症例 1 随意瞬目では図 3Aに示すように比較的ス

ムーズな閉瞼,開瞼が行なわれているが,閉瞼から開

瞼への移行では開瞼のスピー ドが遅 く,図 3Bに示す

ように一度開瞼しかけて次に小さな瞬目様の動 きがあ

り,その後で開瞼し Cblink‐ lid opening"),閉 瞼後に

も小さな瞬 目が見られる.

症例 2 随意瞬目 (図 4A),お よび閉瞼から開瞼ヘ

の移行 (図 4B)で開瞼努力時の不規則な上眼瞼の動き

が記録 される.ま た図 4Cの ように閉瞼から開瞼への

移行で症例 1と 同じような “blink‐ lid opening''が 見

られることもある。

Op

I sec

III.瞬 目反射

Rl,R2成 分の潜時,振幅,持続時間は症例 1,2と

もに正常であった12)。

IV.X線学的検査

症例 1の CT(1986年 9月 20日 )では異常所見なく,

症例 2においては CT(1986年 11月 4日 )に異常所見な

く,MRIの T2強調画像(1986年 1月 7日 )に おいて右

insel(島)に high intensity areaを 認めた。

IV 考  按

眼瞼痙攣 は眼輪筋 の異常 収 縮 に よるもので あ

り1)-3),開瞼失行症は上眼瞼挙筋の神経支配の異常で

眼輪筋の異常収縮を伴なわないもの1)～5)7)と して別の

■____“
―I sec

図2 症例 2,筋電図所見.Ai治療前,B:治療後

Aは,右上限瞼挙筋,前頭筋,眼輪筋, 口論筋,Bは ,右前頭筋,眼輪筋, 日輪節の

同時記録で,強い閉瞼 (MxCl↓ )から,開瞼命令 (Op↓ )に より開瞼 (Op↑ )し
た過程を示す.

=====F====
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すなわち両疾患がまった く独立 した疾患ではなく,

両疾患の共存あるいは移行 も見られることが明確に示

された。

症例 1では眼瞼痙攣では少ないとされる閉瞼から開

瞼への移行の困難があ り,筋電図,上眼瞼運動記録で

瞬 目を補助的に使った開瞼 (“ bHnk‐ lid opening")が

認められた。症例 2は開瞼失行症の症状が主でありな

がら自然瞬 目の頻度は多 く,眼輪筋の異常同時収縮が

見られ,閉瞼から開瞼への移行時の筋電図では上眼瞼

挙筋の活動が不十分であるが (いわゆる開瞼失行症の

筋電図所見3)～ 5)7)14))眼 輪筋の異常活動も開瞼困難の症

状発現に関与 していると思われた。これまで上眼瞼の

■utteringあ るいは不規則な振戦様運動 と記載 されて

きた開瞼努力時の上眼瞼の動きは眼輪筋の異常収縮お

よび上眼瞼挙筋,前頭筋の収縮不十分によりおこるも

のと理解 された.ま た両者 とも,上方視時に上眼瞼挙

筋,前頭筋の収縮に伴ない眼輪筋の異常収縮が見られ,

開瞼努力時の眼輪筋の異常収縮は症例 1が症例 2よ り

著明であ り,他の運動においては筋電図所見は両者で

比較的似かよっていた。

眼瞼痙攣の責任病巣に関して,瞬 目反射の検討では,

反射弓の過敏性がある症例15),あ るいは認められない

症例12)が報告されているが,今回の 2症例はいずれも

―
=VBA

Op

B
↓

,一――

Blink

l sec

図3 症例 1._上眼瞼運動記録

A:随意瞬目を示す.BI強い閉日,象 (Cl)か ら,開瞼命

令 (Op↓ )で ,“瞬目開瞼"に より開瞼 (Op↑ )し た

過程を示す.

疾患として扱われる。本報告で示 した 2例 は,症例 1

では薬物により眼瞼痙攣から開瞼失行症への移行がみ

られ,症例 2では両者の特徴を合わせ持った症状が見

られ,筋電図でも確認された。
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図 4 症例 2.上眼瞼運動記録

A:随意瞬 目時 (VB)の 開瞼失行の状態で,約 1秒の開瞼努力の後,開瞼 (Op↑ )し

ている。B:強い閉ロッ豪 (Cl)か ら,開瞼命令 (Op↓ )に より開瞼努力し,不規則な上

眼瞼運動の後,開瞼 (Op↑ )した過程を示す。C:強い閉瞼 (Cl)か ら,開瞼命令 (Op
↓)で ,“瞬 目開瞼"に より開瞼 (Op↑ )し た過程を示す。
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B
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Oculi

Oris
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図5 A:症 例 1,B:症例 2

垂直滑動性追従眼球運動において,上方視時 (up)に上眼瞼挙筋,前頭筋の収縮に伴

ない眼輪筋の異常収縮が見られる。

瞬 目反射で異常がなく,両症例 とも反射弓への上位中

枢の支配異常があると考えられた。眼瞼痙攣および開

瞼失行症の上位中枢の責任病巣に関 しては,パ ーキン

ソン病に合併する眼瞼痙攣および開瞼失行症の存在か

ら基底核の関与を示唆する報告があるが2)4)7)10)11)14),

前頭葉の関与を示唆する報告もあ り13)16),詳 細は不明

である。

次に薬物に対す る両疾患の反応につ いて述べる。

パーキンソン病に合併する眼瞼痙攣および開日,戯失行症

は多 くの報告があ り2)4)7)10)H)14),sechiら は眼瞼痙攣に

α‐methyl dopaを 投与 し,眼瞼痙攣が消失 しパーキン

ソン症状が出現 し, Trihexyphenydyl(Artane ①)´こ

より再び眼瞼痙攣が出現した症例を報告 しているn).

この報告 と同様 に症例 1で は抗 コ リン剤である Tri‐

hexyphenydyl(Artane ③)に より眼瞼痙攣が増悪 し,

逆に脳内 ドパ ミン受容体選択的遮断剤の Pimozide

(Orap ⑪)で症状が改善してお り,眼瞼痙攣は脳内 ドバ

ミン優位の時発現 しやすいと推察 される。また症例 1

において Pimozide(Orapの 長期投与により脳内 ドパ

ミン低下の状態が強 くなり開瞼失行症が出現したとす

れば黒質線状体系の ドパ ミン低下によるパーキンソン

病に開瞼失行症が合併しやすいことは理解できるし,
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症例 2に おいて抗 コ リン性パーキンソン治療薬である

Trmexyphenydyl(Artaneの が有効であったことを

考えれば開瞼失行症は脳内 ドパ ミン低下あるいは相対

的 コリン系優位 の ときに発現すると推定できる。

ドパ ミン系, コ リン系薬物投与で同一症例で移行が

見 られること,開瞼失行性を伴なった眼日,袋痙攣の病態

が存在すること, さらに今回の 2症例で筋電図所見が

似かよっていることより,基底核を中心 とした部位の

ドパ ミン系, コ リン系のアンバランスにより両疾患の

共存あるいは移行が起 こることが示唆 された。両疾患

が必ず しも独立 した疾患ではなく両疾患の共存あるい

は移行もあ りうる事を強調した。

この研究には, 日本眼科医会学術振興助成金の援助を一

部受けた.
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