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神経サルコイドーシスを発症した肺サルコイドーシス〔症例報告〕

考察
神経サルコイドーシスは全サルコイドーシスの約5%前

後と全サルコイドーシスの中でも比較的稀である1）．『サ
ルコイドーシスの診断基準と診断の手引き−2006』で
は神経サルコイドーシスの診断を，髄液検査や頭部CT，
MRIなどで神経サルコイドーシスに矛盾しない検査所見・
画像所見を有し，神経学的な臨床症状があり，神経組織
生検でサルコイドーシスと診断されている『Definite』，
神経組織生検ではサルコイドーシスと診断されていない
ものの，他の臓器でサルコイドーシスが組織学的に証明
されている『Probable』，他疾患は否定的であるがサルコ
イドーシスに対して組織学的な診断がされていない『Pos-
sible』の3つのカテゴリーに分けている2）。一般的に海外の
報告例ではDefiniteとProbableの症例を神経サルコイドー
シスとして取り扱っている3, 4）．本症例では神経組織生検
と髄液検査は行っていないものの，痙攣発症前に肺病変
で組織学的に肺サルコイドーシスと診断されており，頭
部造影MRIにて髄膜病変を伴う神経サルコイドーシスの
MRI所見として頻度の高いガドリニウム造影像での髄膜
に粒状ないし結節状の造影効果を認めた5）．またサルコイ
ドーシス診断基準の全身反応を示す検査所見のうち，両
側肺門リンパ節腫脹，血清ACE活性高値，BALでリンパ
球増加，CD4/CD8高値を認めており，鑑別として挙がる
結核やクリプトコッカス症は否定的であることから， 本
症例はProbableに相当する神経サルコイドーシスである．
神経サルコイドーシスはその病変部位によって中枢神経
系と末梢神経系とに分かれ，全体的には末梢神経系，特
に脳神経系病変が多く，神経サルコイドーシスにおける
神経症状としては顔面神経麻痺が最も多い1, 3）．中枢神経
系病変による神経症状としては痙攣が約5–20%の患者で
認められ3, 4, 6–8），頭痛や嘔気などと同様，痙攣は中枢神経
系に病変を有する神経サルコイドーシスの主要神経症状

の1つである．痙攣の約半分は本例のような意識障害を伴
う全身性痙攣である．経過としては急性発症する例が多
く，同時に発熱や倦怠感といった神経症状以外の臨床症
状を認めることが多い3）．本症例の場合，肺サルコイドー
シス診断時，神経サルコイドーシス発症時ともに痙攣以
外の臨床症状を認めておらず，MRIの所見で髄膜・脳実
質病変を認めていることから，神経症状以外の臨床症状
を伴わない急性発症の髄膜炎・髄膜脳炎型中枢神経系神
経サルコイドーシスと診断した． 

肺サルコイドーシスは自然寛解する症例もあるため，
ぶどう膜炎や心臓や中枢および末梢神経系など重要臓器
病変による障害がなければ無治療で経過観察を行うこと
が多い．しかし，本症例は肺サルコイドーシス診断時に
神経症状を含めた有意な臨床症状を認めず，かつ肺サル
コイドーシス診断後に意識障害を伴う痙攣を初発症状と
して神経サルコイドーシスを発症した．Gascon-Bayarri
らの報告によれば神経サルコイドーシスと診断された30
例のうち9例は本例のように以前にサルコイドーシスと診
断されたのちに発症しており，そのうちの7例はサルコイ
ドーシス診断後2年以内に発症している3）．また30例中3
例は本例のように意識障害を伴う痙攣発作を初発症状と
して発症した．過去の報告例からも本例のようにサルコ
イドーシスと診断された後に意識障害を伴う痙攣を初発
症状として神経サルコイドーシスと診断した例は神経サ
ルコイドーシスの中でも少ない．神経サルコイドーシス
診断時には何らかの神経症状を認めることが多いものの，
サルコイドーシス剖検例の15%に神経病変が認められる
との報告もあり，神経病変が潜在的に存在する可能性も
指摘されている5）．本症例ではもともと神経病変が潜在的
に存在していたのか，それとも経過によって出現したか
どうかは，肺サルコイドーシス診断後に外来受診を中断
した影響もあり判断できない．本症例の経過や他の報告
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例などから，サルコイドーシスが診断されてから2年間は
神経症状の出現に充分注意しながら経過観察を行い，必
要に応じて頭部造影MRIやCTを行うことが重要であると
考えられる．

神経サルコイドーシスの治療としてはプレドニゾロン
0.5–1.0 mg/kg/日によるステロイド療法が選択されるこ
とが多い3, 9, 10）．ステロイド治療によって治療効果が得ら
れた場合，画像所見も改善することが多く，本症例もス
テロイド治療を開始し，痙攣の再発を認めず，胸部CTに
て肺野病変が改善したと同時に頭部MRI所見も改善した．
しかし，神経サルコイドーシスはステロイド治療中断な
どで再増悪する恐れがあるため治療は長期間にわたる例
が多く，ステロイドの維持量について明確な指標は乏し
い．なおステロイド治療に反応しない難治例にはアザチ
オプリンやシクロフォスファミド，メトトレキサートな
どの免疫抑制剤の併用を考慮する必要がある3, 9）．本症例
の場合，ステロイド治療で寛解を維持できているものの，
痙攣は神経サルコイドーシスの予後不良因子の一つと考
えられており4, 11）注意を要する．

結論
今回，我々は肺サルコイドーシス経過中に2年後に痙攣

にて発症した神経サルコイドーシスの1例を経験した．サ
ルコイドーシスは原因不明の全身性肉芽腫性疾患であり，
病変を有する臓器によって治療方針が大きく異なる疾患
でもある．本例のように中枢神経系病変がサルコイドー
シスと診断されてから数年後に顕在化する例もあるため，
サルコイドーシス診断時の病勢評価はもちろんのこと，
診断後も引き続き注意深い経過観察が必要である．
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