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は じ め に

本 症 候 群 は1938年Schaltenbrand4)が 頭 蓋 内低

髄 液圧 症 候 群 と して紹 介 し, 2年 後 にAliquorrh

oe5)8)10)と い う名 称 で3症 例 を 報 告 して い る.そ

の後Shenkin12), Bell13)等 に よ って 低 髄 液 圧 症 候

群 と して報 告 され,今 日 本 症 候 群 はIntracranial

 hypotension syndromes (Schaltenbrand4)),

 Aliquorrhoe (Schaltenbrand5)8)10)), Low sp

inal fluid pressure syndromes (Shenkin12),

 Bell13)), Hypoliquorrhea (Lindqvist7))等 様 々

な 名称 で呼 ば れ て い る.

本 症 候 群 は実 際 の臨 床 に お い て,そ れ ほ ど稀 な 疾

患 で は な い と思 われ るが,本 邦 に お い て は ほ とん ど

そ の報 告 が な く,一 般 の注 意 が 向 け られ て い な い現

状 で あ る.し か し本 症 は後 述 の 如 く極 め て 特 微 あ る

症 状 を示 し,患 者 の訴 え る頭 痛 は か な り強 烈 で あ っ

て,そ れ が適 切 な処 置 に よ って す み や か に改 善 させ

る こ と が 出来 る の で,日 常 の 臨床 にお い て す み や か

に適 確 な診 断 が下 され,治 療 され る こ とが 期 待 され

る疾 患 で あ る.著 者 等 は過 去 に 経 験 した5例 の 本 症

候 群 患 者 につ い て臨 床 的観 察 を 行 い,本 症 に特 微 的

な臨 床 像 を明 らか にす る と共 に,文 献 例 と比 較 検 討

した.

症 例

患者 Ⅰ　石○富○, 40才,女 子,会 社員

主訴:頭 痛,嘔 気,嘔 吐

現病歴:若 い頃 よ り頭痛 を訴 えて いたが, 33才 時

双生児出産後 よ り頭痛増強,以 来鎮痛剤 を常用 して

いた. 40才 時虫垂切除術 を受 け,そ の後 よ り頭痛 は

激烈 とな り,嘔 気,嘔 吐 を伴な って きたた め約2ヶ

月後 に入院 した.頭 痛 は発作性で数時間か ら3日 位

持続 し,上 体 を起す と増強,寝 ると軽快す る性質 の

もので あった.

家族歴 に特記すべ き事はな い.

既往歴:20才 時肺結核,そ の後約6年 間治療. 40

才時虫垂切除術 を受 けた.

入院時現症:体 格 は中等大,栄 養状態は普通,一

般 内科学的検査 では異常 を認 めない.

神経学的検査 では軽度の項部強直 と両下肢にバ ビ

ンスキー反射が認め られた以外意識,脳 神経,眼 底,

運動,反 射,小 脳症状,知 覚系に異常 は認 め られ な

か った.

検査成績:血 圧112～72mmHg,血 液,尿,梅 毒反

応,血 清電解質,血 清蛋白,基 礎代謝量,脳 波 いず

れ も正常.側 臥位腰椎穿刺で髄 液初圧0mmH2O,腹

圧 に敏感 に反応 し, 150mmH2O迄 上昇, Quecken-
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stedt現 象陰性,キ サン トクロミー(-), Pandy (-)

 Nonne-Apelt (-),細 胞数80/3(大 多数赤血球).

経過:初 回の5%ブ ドー糖 液点 滴静注施行途中 よ

り頭痛 は明 らか に軽快,以 後 約20日 間血管拡張剤及

び昇圧剤 と共 に投与,約20日 後起 立性発作性頭痛 は

全 く消失 した.

退院時所見:血 圧110～70mmHg,一 般 内科学 的検

査では異常 を認 めない.項 部強直,バ ビンスキ ー反

射共に認 められず,神 経学 的検査 で も異常 は認め ら

れなか った.側 臥位腰椎穿刺 で髄 液初圧125mmH2O,

外観水様 透 明,細 胞数11/3, Pandy (-), Nonne-

APelt (-), Queckenstedt現 象陰性,蛋 白量25mg/dl,

糖65mg/dl, Cl 448.8mg/al.

予後良好 で発作性起立性頭痛 な く日常生活 に従事

してい る.

患者 Ⅱ　榊○ 久○, 36才,女 子,主 婦

主訴:項 部痛,後 頭部痛

現病歴:受 診時よ り約1週 間前突然左肩 に搏動 性

の激痛 を感 じ,引 続 いて嘔気,両 肩 よ り後頭部 にか

けては りさけ るような激痛 があった.痛 みは起立 時

に強 く,臥 位で軽減 した.約3日 で軽快 したが,同

様 の激痛 を再度来た した.眩 暉,耳 鳴 りはない.

家族歴 及び既往歴 に特記すべ き事 はない.

入院時現症:体 格 は中等大,栄 養状態 は普通,一

般 内科学 的検査では異常 を認 めない.

神経学 的検査では両下 肢腱 反射 の病 的亢進, Pse

udclonusを 認 めた以外特記 すべ き所見 はない.

検査成績:血 圧116～74mmHg,血 液,尿,梅 毒反

応,血 清 蛋白,血 清電解質,頭 蓋X線 写,頚 椎X線

写,脳 波いずれ も正常.側 臥位腰椎穿刺 で髄液初圧

0mmH2O,キ サ ン トクロ ミー(-),外 観水様透 明,

 Queckenstedt現 象陰性, Nonne-Apelt (±), pa

ndy (+),細 胞数45/3(大 多数赤血球).

経過:生 理的食塩水5～45cc (1回 量)の 髄液腔

内注入を約1ヶ 月の入院中 に計5回 施行 し,著 明な

症状 の改善 をみた.

退 院時 所見:発 作性頭痛 は全 く消失 し,腱 反射 正

常,Pseudoclonusも み られず神経学的検査 で異 常

は認 め られ なか った.血 圧118～58mmHg,側 臥位

腰椎穿刺 で髄 液初 圧100mmH2O,外 観水様透 明,

 Nonne-Apelt (±),細 胞数14/3, Queckenstedt

現象 陰性.

予後 は良好 でなん ら支障 な く日常生活 を送 ってい

る.

患者Ⅲ　 山○ 一○, 34才,女 子,主 婦

主訴:後 頭 部痛,嘔 気,嘔 吐

現病歴:受 診時よ り6日 前,誘 因 な く突 然後 頭部

痛 を自覚,引 続 いて嘔気,嘔 吐 を数 回訴 えた.そ の

後軽度 の頭痛 が続 いてお り,起 立時 に増強,臥 位 で

軽減 した,

家族歴及 び既往歴 に特記す べ き事 はな い.

入院時現症:体 格 は中等大,栄 養 状態 は普通.一

般 内科学的検査 では異常 を認 めない.神 経学的 には

意識清明,項 部強直(-),脳 神経及 び眼底正常,運

動系及 び反射系 に も異常 を認 めない.小 脳 症状(-),

知覚異常 は認 めない.

検査成績:血 圧133～70mmHg,血 液,尿,梅 毒反

応,血 清電解質,肝 機能等 いず れ も正常.側 臥位腰

椎穿刺で髄 液 初 圧0mmH2O,キ ザ ン トクロ ミーな

く,外 観水様透明, Queckentsedt現 象陰性, Non

ne-Apelt (-), Pandy (-),細 胞数 は正常範囲.

経過:約1ヶ 月間の入院中 に生理的食水3～75cc

/1回 量の髄 腔 内注 入 を計4回 施行 し症状の軽快 を

みた.退 院時起 立性発作性頭 痛 は全 く消失,長 時 間

立位や起床 時に も頭痛 は誘発 されなか った.

退院時所見:血 圧133～70mmHg,一 般内科学 的検

査 で異常 は認め られない.神 経 学的検査で も異常 は

認め られなか った.側 臥位腰 椎 穿刺 で髄 液初圧155

mmH2O,外 観水様透明, Queckenstedt現 象陰性,

細胞数正常 範囲.

予後良好,起 立性の頭痛 は全 く消失 し,日 常生活

に従事 してい る.

患者Ⅳ,　谷○ こ○ き, 33才,女 子,主 婦

主訴:発 作性頭 痛,嘔 気,嘔 吐

現病歴:交 通 事故後約10ヶ 月 経 って,誘 因 な く突

然起立時頭 痛 を来た し,同 時 に嘔気,嘔 吐が あった

又胸部圧迫 感 もあ り就床 が ち,頭 痛 は起立時 に増強

す ることを自覚 していた.

家放歴:特 記 すべ き事 はない.

既往歴:32才 時(入 院約10ヶ 月前)自 動 車 にはね

られ頭部打撲,約1時 間意識消失 があ った.

入院時現症:体 格 は中等大,栄 養 状態は普通,一

般内科学 的検査 では異常 を認 めない.神 経学的検査

で は意識清明,項 部強直(-),脳 神経及 び眼底 正常,

運動系及 び反射異常 な く,小 脳 症状(-),知 覚異常

はな い.

検査成績:血 圧122～80mmHg,血 液,尿,梅 毒反

応,血 清蛋白,血 清電解質,肝 機能いずれ も異常 な

く,脳 波,頭 蓋単純撮影,気 脳 写,脳 血管写等 いず
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れ も正常.側 臥 位 腰 椎穿刺で髄液初圧0mmH2O,

キサントクロミーな く,外 観水様透明, Nonne-Apelt

 (-), Pandy (-),' Queckenstedt現 象陰性.

経過:5%ブ ドー糖液点滴静注(250cc/1回 量)

を4日 間続 け,症 状の軽快 をみた.以 後血管拡張剤,

昇圧剤 を投与,経 過観察 を行 ったが,約1ヶ 月 後発

作性起立 性頭痛 は全 くみ られ な くな った.

退 院時所見:一 般内科学的検査 で異常 は認めない

神経学 的検査で も異常 はない.側 臥位腰椎 穿刺 で髄

液初圧110mmH2O,外 観 水様 透 明, Nonne-Apelt

 (-), Pandy (-), Queckenstedt現 象陰性,細

胞数正 常範囲.

予後 は良好 で,退 院後発作性頭痛 は全 くな く,日

常生 活に従事 して いる.

患者Ⅴ,内 ○ ス○子, 27才,女 子,工 員

主訴:発 作性頭痛,嘔 気,嘔 吐

現病歴:24才 頃 よ り誘 因な く頭痛 を訴 えていたが

約2週 間前 よ り頭痛 がひ どく,嘔 気,嘔 吐 を伴な っ

て来た.頭 痛 は起立時 に強 く,同 時に嘔気,嘔 吐 を

伴ない,臥 位 で軽減 した.

家族歴及 び既往歴 に特記す べ き事はない.

入院時現症:体 格 中等大,栄 養 状態は普 通,一 般

内科学的検査 では異常 を認 めない.神 経学 的検査 で

は意識清明,項 部強直(-),脳 神経及 び眼底正常,

運動系及 び反射異常 な く,小 脳症状(-),知 覚正常

特記すべ き所見 は認 め られ なか った.

検査成績:血 圧104～84mmHg,血 液,尿,梅 毒反

応,血 清蛋白,血 清電解質,肝 機能,脳 波,頭 蓋単

純撮影いずれ も正常.側 臥位腰椎穿刺 で髄 液初 圧60

mmH2O,キ サントクロ ミーな く外観水様透 明, No

nne-Apelt (+), Pandy (+),細 胞数28/3(大

多数赤血球)総 蛋 白量,糖,ク ロールいずれ も正常範囲.

経過:ブ ドー糖液静注 と血管拡張剤投与 によ り約

2ヶ 月間 で症状軽快,起 立性頭痛 は誘 発されなか った.

退院所見:血 圧126～70mmHg,一 般 内科学 的検

査及 び神経学的検査で異常 は認 め られ ない.側 臥位

腰 椎穿 刺 で髄 液 初 圧90mmH2O,外 観 水 様透 明,

Nonne-Apelt (-), Pandy (-), Queckenstedt

現象陰性,細 胞数4/3.

予後良好で現在発作性起立性頭痛 を来 たす こ とな

く生活 してい る.

上記症例 Ⅰ,Ⅱ,Ⅴ の細胞増多 はいずれ も赤血球

に よる ものであ るが,こ れは髄液圧が低か ったため

に数回穿刺を繰返 した結果に よる人工的産物か,本

症の発生機序 となん らかの関係 を もった病的出血 か

は判別す ることが困難であ った.

以上5例 の年 令,性 別,主 症状,髄 液所見,血 圧,

経過等 をまとめてTable Ⅰに記載 した.

TABLE Ⅰ Low Spinal Fluid Pressure Syndromes (Our Cases)
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考 案

既 に発 表 され て い るShenkin12), Bell13),の 報

告 例 と比 較,検 討 しつ つ,本 症 の 特 徴 を あ げ て み た

い(Table Ⅱ).

著 者 等 の症 例 で は 平 均 年 令34才,最 高40才,最 低

27才 で あ っ た. Shenkin12)やBell13)の 報 告 を み て

も中年 に 多 く,10才 未 満 や60才 以 上 の 症 例 は な い.

著 者 等 の症 例 で は全例女性 であ り, Bell13)の 症例

で も全例女性 であ った.既 往歴で は外傷及 び腰椎穿

刺後 に本症候群 が現 われた例 が2例 あ り,本 症 の発

性 に関 してなん らかの関係が ある もの と思 われ た.

 Schaltenbrand4)5)8)10)は 本症 候群 を誘因の明 らか な

症候性 と特発性 とに分 けてお り,著 者等の症例 で も

症候性 と思 われ る2例 があ り,特 発性が3例 で あっ

た. Bell13)の 例で は2例 が外 傷,3例 が特 発 性,

Shenkin12)の 例 では32例 中特 発性 と思われ た例 は3

例 で あったと報告 してい る.症 状 につ いて特徴的 な

ことは頭 痛で あ り,著 者等 の症例 で は全例 に認 め ら

れ,か つ この症状 が臨床 的に最 も前景 に出てい た.

しか も上体 を起 した り,起 立 す ることによ り増強 す

るのが特徴的で あることはSchaltenbrand5), Sh

enkin12), Bell13)等 によってす でに観察 されて いる.

又頭痛 と同時 に嘔気,嘔 吐 を訴 える ものが5例 中全

例 にあ り,こ れ らの症例は臨床的 に当然脳 腫瘍,ク

モ膜下 出血,髄 膜炎 が鑑別 され なければな らないが,

頭 痛が発作 性,髄 液が非血性,全 身状態 良好,神 経学

的及び各種検査 所見等か ら鑑別 され た,神 経学 的徴

候 としては一過 性の項部強直,病 的反射 の出現 をみ

た ものが1例 あ り, Bell13), Shenkin12)の 報 告 例

で もみ られ,一 定 した ものでな く,大 多数 は神経学

的徴候 を認 めていない.脳 脊髄 液所見で は初圧 の低

いのが特徴 であ り,著 者等の症例で は最高60mmH2O

最低0mmH2Oで あった. Shenkin12)の 症例 では0

～70mmH2O , Bell13)の 症例では0～60mmH2Oで あっ

た.特 にBell13)の 報告例 では初 回 腰 椎 穿刺 よ り数

時間後の頭蓋 レン トゲン写で少量 の空気 を側脳 室 に

認 めた例 があ り,こ の ことは髄液圧 が大気 圧よ り低

く,穿 刺時空気 が吸引 され た結果 である とされて い

る.著 者等 の 例 で は気 脳像 は認認 め られなか った

Baker14)の 成書 によると正常脳脊 髄 液圧は50～200

mmH2Oの 範 囲内で変化す るといわれて いるが,実 際

の報告例ではBell13) 60mmH2O, Shenkin 70mmH2O

等 もあ り,液 圧のみでな く臨床症状 との関連 におい

て診断 され る ものであろ う.又 この場合針 が確 かに

髄液腔内に入 ってい ることを確認す ることが診断上

極めて重要であ る.即 ち腹圧 で液圧が上昇す るこ と

を確認す ることが必要であ る.又1回 の腰椎穿刺 に

よ らず数回の穿刺 で,同 様 に液圧の低い ことを確 め

ることも診断を確実 にす る上 に重 要であ る.そ の他

の髄 液所見 としてに,細 胞増 多を認 めた文献例 もあ

る5)13).著 者等 の症例 では穿刺時 の技 術的な出血 に

よ ると思 われ る例 が3例 あったが,蛋 白量 には変化

が認め られなか った.い ずれ に して も髄液圧が低 く

検査 に必要 な量 が とれ ないため,初 回の検 査は不十

分 であ った.

TABLE Ⅱ

次に治療並 びに予後で あるが,著 者等 の経験で は

低張糖液 の点滴静注,生 理的食塩水 の髄液 腔内注入

等 が有効 であ り,臨 床症状の急激 な改善 を全例 にみ

た.又 頭痛 に対 して はサ リチル酸剤 が有効 であ るこ

とが文献的 に知 られて いる.い ずれ にせよ予 後は良

好 であ り,発 作性起立性頭痛 は完全 に消失 し,1例

にみ られ た項部強直,病 的反射 も経過 と共 に消失 し

全例 において神経学的検査は正常で あった.又 治療

後髄液所見 で初圧 は全例90mmH2O以 上 を示 し, 1
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例 に細胞数14/3, Nonne-Apelt (+), Pandy (+)

がみ られ た他 は正常 であ った.全 例 が1ヶ 月以 内で

症状 は消失 して お り,再 発例 はなか った.

最後 に本症 の成 因について は脳外科的手術後,頭

部外傷後,腰 椎穿刺後 あるいは他の 内科 的疾患(脱

水等)に ひ きつ づいて くる2次 性 の もの等 があ り髄

液 の漏 出や, Choroid plexus function,体 液の減 少

に関係 があ るもの と思 われ るが,こ のよ うな症候 性

の低髄液圧 症候群 は と もか くとして,い わゆ る特 発

性 の低髄 液圧症 候群 に関 しては,今 日一般 に認 め ら

れ るよ うな見解は認 め られて いない.著 者 等 もこの

点 について関心 を持 ち,体 循環 との関連 をみ るた め

血 圧 と髄 液圧 との相関 を検討 してみた.今 回発 表 し

た5例 の うち4例 は正常値 の下 限又は低血 圧が認 め

られたが,臨 床症状の改善 した状態 において, 1例

に血圧の上昇 を認め たにす ぎなか った.従 来の文献

か らも体循環 と髄液圧 の相関 は認 め るも9),低 血圧

が本症発生の原因で ある と説 明 してい る文献は見当

らない.他 方髄液圧 は腹圧 をかけ ることに よ り急激

な上昇をみ ることは,し ば しば 日常 観察 し得 る点 で

あ り,全 身特 に腹筋の緊張 の低下 が本症 の発生機 序

になん らかの関与が あるの ではないか と想像 し得 る

この点症例 Ⅰにおいて,双 生児 出産 後に症状 が発現

して いることは,急 激 な腹腔 内圧の低 下 と本症 がな

ん らかの関与が あるの ではないか と興味 を もたれ る

症例 である.又 髄液産生 の面 にその原因 を求 める考

え方 もあるが,著 者等 の症例 において, 5例 中全例

が髄液圧90～155mmH2Oに 上昇 してい るとい う点 は

髄液産生の能力の低下 とい う考 え方 に否定的な結果

で ある.

総 括

低髄液圧症候群 を示 した5例 につ いて,臨 床的観

察結果 を報告 した.全 例女性 で臨床上最 も特 徴的 な

ことは,発 作性 に出現す る頭痛 と,そ の頭痛 が体位

の変換 によ り軽減,増 強す ることで ある.神 経学 的

には項部強直,病 的反射 を一過性 に認 める症例 が あ

ったが,こ れ以外特に異常 は認 め られ なか った.髄

液圧 は低 く60mm2O以 下 であ った.低 張 糖 液 の 静注

生理的食塩水の髄液腔内注入 によ り予後良好 で,再

発例 はなか った.治 験例及 び文献例 によ り,本 症 の

臨床上及 び検査上の特 徴 を述べ,併 せ て本症 発生 の

機序 に関 して若干の考擦 を行 った.
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Abstract

A report of clinical observation was made on the five cases of low cerebrospinal fluid pressure 

syndrome that we encountered recently. The age of these patients ranged from 27 to 40 years all 

being female. As for the causative factors of this condition, the puncture of lumbar spinal fluid 

appeared to be the cause in one case, the trauma of the head in one, but there could be found 

not any noteworthy cause for the rest of the cases. The subjective symptomes common to all 

were headache, nausea and vomiting, and the headache was of the nature to be aggravated on 

assuming the upright posture. Examinations revealed the low pressure of cerebrospinal fluid was 

the characteristic feature of this syndrome the maximum of which being 60mmH2O. Otherwise, 

aside from an increase in the cell counts there could be observed no other noticeable abnorma

lity. As for objective and neurological symptomes no other than bilateral extensor plantar res

ponces and stiffness of the neck could be detected. The administration of hypotonic glucose so

lution into the vein and physiological saline solution into the subarachnoidal space proved to i

mprove their symptomes and the prognosis was favorable in all.


