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第1章　 緒 言

進行性顏面半側萎縮症 とは一側顔面に正中

線 を境 として皮膚のみならず皮下脂肪組織,

筋,骨 に も萎縮機転が起 り,為 に顔面が特異

の非対称性を呈 し,発 病竝に経過の緩 徐乍 ら

進行性を有す る比較的稀有な る疾患 である.

本症は可成 り古 くよ り知 られ,欧 米では多数

報告 されて居 るが本邦では比較的少い.其 の

成因に就いて も未だ定説 な く議論百出の状態

であ り,本 邦では加藤,大 河内に依 り蒐集観

察 されて居 るが,私 も最近本症の2例 を観察

す る機会 を得たので此処 に報告す る次第であ

る.

第 Ⅱ章　 症 例

症例 Ⅰ

倉○ ユ○エ.31才.女.既 婚.家 婦.

入院.昭 和29年1月31日.

主訴.右 頬部の萎縮.

家族歴.遺 伝的疾患,血 族 結婚,其 の他特

記事項 なし.

既往歴.3才 頃麻疹に罹患 したが軽症であ

つた.頭 部,顔 面に外傷,打 撲を受けた事 な

し.結 核な し.性 病否定 す.

現病歴.約10年 前右口角 よ り右鼻翼にかけ

淡黄色一銭銅貨大 の稍々 光沢ある色素沈着の

あ る事及び顔面右半に於 て顔面潮紅 の弱い事

に気付いた.然 し乍 ら疼痛,掻 痒等 の自覚症

はな く,増 悪の徴 もなかつたので放置 した.

約5年 前同部 の軽度の萎縮に気付 き,某 病院

にて舌萎縮を指摘 されたが病名不明であつた.

其の後萎縮 は徐々 に著明 とな り,3年 前には

他人よ り指摘 され るに至つた.昭 和27年9月

分娩後,全 身の痩削 と共 に萎縮は著明 とな り,

且つ同部 の軽度の神経痛様疼痛を訴へ,尚 当

時 右下顎歯槽膿漏にて抜歯を受けたが,之 に

依 り進行 した模様はなかつた.味 覚,発 汗,

発声等 に異常は訴へない.

現症.体 格,栄 養共に中等度,脉 搏,呼 吸

異常な し.意 識明瞭,皮 膚,皮 下組織,筋,

骨 の発育は中等度.顔 面は一見 して右半の萎

縮著明で(第1図 及び第1表),右 顴 骨弓 よ

り右鼻翼,口 唇右半.下 頸部に 及ぶ.右 口角

よ り約1糎 離れて一銭銅貨大 の淡黄色の色素

沈着あ り,同 部の皮膚は鞏 皮症様菲薄で,下

層 と癒着せず,知 覚異常 もない.口 唇は右半

に萎縮を認め.特 に上口唇に著明で,正 中線

に迄は達せず,閉 唇時僅かに裂隙を残 し,開

口時,口 型は対称性を失ふ.鼻 稜,人 中は正

しく正中線にあ り,鼻 唇溝は右側は稍々 深 い.

舌は第2図 の如 く右半は著明な萎縮 を示 し,

舌運動,味 覚は異常 な く振顫 も見られない.

頭部毛髪は発毛状態正常で,左 右に差な く変

色 もない.眉 毛,睫 毛 も疎薄でない.前 額部

作皺は正常.瞼 裂左右同大,瞼 及び球結膜正

常,瞳 孔は左右同大,正 円型,対 光反応正常

で,ホ ルネル氏症候群を認めず.眼 科的検査

の結果,眼 球運動,視 力,視 野,眼 底に異常

はな い.胸 腹部に異常な し.四 肢は萎縮,運

動障碍,知 覚異常な く膝蓋腱反射両側稍 々弱

な る他 に病的反射は認め られない.

入院時検査 成績.

ⅰ)　 血液像.赤 血球数448万,血 色素量72

00,血 色素係数0.8,白 血球数7000.其 の種

類は好中球58%,淋 巴球35%,好 酸球5%,

単球2%.

ⅱ)　赤血球沈降速度. 1時 間, 4. 2時 間,

 24.

ⅲ)　血 液 ワ氏 反応(-).村 田 氏 反応(-).
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ⅳ)　髄液所見.水 様透明,初 圧110,終 圧

80,ノ ンネ,パ ンデ イー,ワ 氏反応,村 田氏

反応,何 れ も陰性.細 胞数5/8,ク エツケンス

テ ツ ト氏現象陰性.

ⅴ)　 屎尿異常な し.

ⅵ)　顔面神経電気興奮性.其 の程度は大体

左右共 に正常範囲であ る.

ⅶ)　自律 神経機能検査.

イ)　寒冷試験 血圧上昇5で 正常であ る.

ロ)　ア ドレナ リン試験.血 圧上昇18mm,

脉搏 増加10,呼 吸数増加及び手指振顫見 られ

ず,依 つて陰性で ある.

ハ)　ア トロピン試験 脉搏増加20分 にて

10,呼 吸数増加25分 にて3,血 圧上昇20分

にて18mm,心 悸亢進,口 渇見られず陰性で

あ る.

ニ)　ピロカル ピン試験.発 汗は10分 にて

始 り30分 にて終 るも軽度で,左 右に差 な く,

又唾液分泌増加見 られず,血 圧上昇,脉 搏増

加僅少で,陰 性であ る.

ⅷ)　顔面計測.(第1表)

ⅸ)　レ線頭蓋計測.(第2表 及び第3図).

第1表

第2表

症 例 Ⅱ

森 ○ 康○.21才.男.未 婚.学 生.

入 院.　昭 和29年3月2日.

主 訴.　左頬 部 の萎 縮.

家 族 歴.　遺 伝 的 疾患,血 族 結 婚,其 の他 特

記 事 項 な し.

既往歴.　8才 にて急性肺炎,10才,14才,

15才 にて腎 炎に罹患す.18才 にて胃下垂の為

胃固定術を受け,術 後幽門狭窄症を後発す.

生来虚弱にて,感 冒に罹 り易い.性 病 否 定

す.

現病歴.4才 の時約2米 の崖下に転落 し,

顔面 を強打,上 顎 門歯2本 を折つた.昭 和26

年4月 頃,何 等 誘因 と思はれ る事な く左頬部

の軽 度の神経痛様疼痛及び軽度の萎縮に気付

いた.然 し色素沈着はなかつた.同 年8月 当

科外来を訪れ,左 側進行性顔面半側萎縮症の

診断を受けた.其 の後急 速に進行せぬが,当

時に比 し著明 となつた様に思ふ.入 院時の訴

へ として,時 折頭痛を訴へ るのみで味覚異常,

発汗異常,言 語障碍,燕 下障碍,難 聴等はな

い.

現症.体 格,栄 養 中等度,脉 搏,呼 吸異常

な し.意 識明瞭,皮 膚,皮 下組織 筋肉の発

育中等度.顔 面は左顴骨 弓 より左耳前部,左

下顎部 にかけ右側に比 し一見 して萎縮が認め

られ,同 部 の皮膚は極 く軽度の萎縮を示 し,

下層 との癒着,色 素沈着,知 覚異常は認めら

れない.(第4図).レ 線写真で も,骨 の萎縮

あ り,特 に下顎骨 左 半 に著 明 で あ る.(第

5図) .人 中は直で,鼻 翼,口 唇,舌 の萎縮

な く,開 口時,口 形は正常で鼻唇溝は左側深

く,味 覚異常 もない.頭 部毛髪は発毛状態正

常で,変 色 な く,眉 毛,睫 毛 も疎薄でない.

瞼裂左右同大,瞼 下垂な く,瞼 及び球結膜正

常,瞳 孔は左右同大,正 円形,対 光反応正常

で,ホ ルネル氏症候群は認め られない.眼 科

的検査では,視 力,視 野,眼 底,眼 球運動何

れ も正常である.胸 腹部 異常な く,四 肢は萎

縮,運 動障碍,知 覚異常 な く腱 反射正常,病

的反射な し.

入院時検査成績.

ⅰ)　 血液像.血 色素量68%,血 色 素係数

0.79,赤 血球数443万,白 血球数6800.其 の

種類は好中球70%,淋 巴球26%,好 酸球3

%,単 球1%.

ⅱ)　赤血球沈降速度, 1時 間2, 2時 間4.

ⅲ)　血液 ワ氏反応(-).村 田氏反応(-).
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ⅳ)　髄液 所見.水 様 透 明,初 圧160,終 圧

140,ノ ンネ,パ ンデ イー,髄 液 ワ氏 反応 ,

村 田氏 反応 何 れ も陰 性.細 胞 数7/3,ク エ ッケ

ンステ ッ ト氏 現 象陰 性.

ⅴ)　 顔 面 神経電 気 興 奮 性.其 の程 度 は 左 右

共 に大 体 正常 範 囲 で あ る.

ⅵ)尿,蛔 虫卵 全視 野 に2個.尿,異 常 な

し.

ⅶ)　自律 神経 機 能 検査.

イ)　寒 冷 試験.血 圧 上 昇7mmで 正 常 .

ロ)　ア ドレナ リン試験 .血 圧 上 昇17mm.

豚搏 数 増 加28,心 悸 亢 進 あ る も軽 度,手 指振

顫 な く陽性 とは言 ひ難 い.

ハ)　ア トロ ピ ン試験 ,脉 搏 数 増加8,他

は 殆ん ど反 応 せず,依 つ て陰 性 で あ る .

ニ)　ピロカル ピン試験.血 圧亢進10mm ,

脉搏数増加10な るも唾液 分泌著明に増加 し,

発汗高度であ るが,患 側顔面は僅かに少い.

ⅷ)　顔面計測.(第3表).

ⅸ)　レ線頭蓋計測.(第4表).

第3表

第4表

第 Ⅲ章　 総 括並 に考按

以上要す るに第Ⅰ 例は約10年 前誘因な く右

頬部の色素沈 着を以て始 り,同 部 の皮膚の鞏

皮症様菲薄,皮 下組織,下 顎 骨,口 唇及び舌

の右半の萎縮 を伴ひ,患 側の発汗異常はない

が潮紅弱 く,自 律神経機能は正常,ホ ルネル

氏症候群 も見 られない.第 Ⅱ例は4才 時,高

所 より転落,顔 面 を強打 し,其 の後特別 の事

は なかつたが, 17才 よ り顔面左半の萎縮 に気

付 き,進 行徐々 で患 側頬部の皮膚,下 顎骨の

軽度萎縮あ り,舌 萎縮,ホ ル ネル氏症候群は

ない　 ピロカル ピン試験陽性,殊 に発汗著明

である.以 上の所見よ り2例 共に進行性顔面

半側萎縮症なる事は明白であ る.

本症の成因,症 状等 に就いては,内 外 の諸

家に依 り種種 論議 され,些 か煩雑の嫌 ひは あ

るが,文 献を参考 とし少 しく考按を加え る事

とす る.

本症は1825年Parry, 1837年Bergsonに

依 り記〓され,1846年Rombergに 依 り進 行

性顔面半側萎縮症(Hemiatrophia faciei pro

gressiva)と 命名 され,欧 米では多数報告があ

り, Arschambault u. Fromme8)は1930年 迄

に約400例 を蒐集 して居 り,本 邦では之に反

し比較的少 く加藤,大 河内3)に 依れ ば,明 治

27年 頃 和辻,佐 藤,香 川等 の報告に始 り,以

後昭和28年 迄 に54例 の報告 あるに過 ぎぬが,

年 と共に増加 して居 る.性 別は古 くは女性に

多い とされて居たが現在 では男女の差は始 ん

ど認め られない と言はれて居 る.発 病年令は

加藤,大 河内3)の 本邦報告例 の調査では最小

3才,最 高41才 で,15才 未満は60%, 25才

未満は実に全体の90%を 占める と言はれて居

る.私 の症例で も夫々20才,17才 で諸家の

報告 と略 時一致す る.誘 因 としては外傷が本

邦,欧 米共に最 も多 く,加 藤,大 河内は誘因

あるもの9例 中4例 に外傷が認められ ると言

ふ.其 の他の誘因 として肺炎,ヂ フテ リー等

の熱性疾患,扁 桃腺炎,肺 尖部結核性変化,

抜歯,梅 毒,稀 に家族性或ひは遺伝的に現れ

る場合 もあ る.私 の症例 では第 Ⅱ例 の4才 時

の顔面打撲が誘因 として関係 して居 るものか

とも考へ られ る.前 駆症 としては三 叉神経分

布域の疼痛殊に歯痛が多 く,其 の他 稀に偏頭

痛 もある.

症状 としては病名の示す如 く顔面半側の萎

縮 を主徴 とし,最 初皮膚の小円形又は帯状の

蒼白或ひは色素沈着を来 し,或 ひは之を缺 き

最初 より皮膚が鞏皮症様菲薄 とな り,僅 かに
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光沢あ り経過 と共に次第に拡大 し顔面半側を

占め るに至 り,他 方萎縮機転は皮膚のみなら

ず皮下組織,筋,骨 に も及び益々特異の形状

を呈す る.萎 縮部位には発汗 減退を示す事多

く,稀 に知覚異状 を認め る事 もある.又 萎縮

は鼻翼,耳 殼,舌,口 蓋帆,声 帯 に及ぶ事 も

あ る.第Ⅰ 例では定型的の色素沈 着,皮 膚萎

縮,高 度の舌萎縮が 見られ,発 汗減退は認め

られ なかつた.第 Ⅱ例では色素沈着な く皮膚

萎縮軽度で,寧 ろ皮下組織,骨 の萎縮 が皮膚

に比 し強 く見られ,殊 に下顎骨左半に著明で

汗分泌減退が軽度に見 られた.成 因上興味 あ

るホルネル氏症候群 は加藤,大 河内11)に依れ

ば本邦では21例 中認め られ るもの2例,な き

もの11例,不 明8例 で稀に見 られ るに過ぎな

い.私 の症 例で も2例 共に認め られ なかつた.

其の他稀に頭髪,眉 毛,睫 毛の脱毛或ひは白

髪化が認め られ る事 もあ る.

従来 本症の成因に就いては種 々論議 され其

の大要を簡 記 すれば,第 一にEitot, Lande

の非神経説あ り,単 なる局所の皮膚実質の疾

患な りと言ふが,現 在僅かに余影を止め るの

みである.そ こで末梢 神経説 として,三 叉神

経分布域に病理解剖学的に一定の病変が証明

された事実(Mendel, Loebl11))よ り三 叉 神

経説が,又 一方 ホル ネ氏症候群及び汗分泌異

常 の見 られる点,肺 尖部の結核,胸 廓成形術

後発生せ る事実(丸 谷〓)よ り頸部 交 感 神経

説 も説かれ て居 る.又 両者の障碍が同時に見

られ る場 合 もあ る. (Jendrassik10)).然 し乍

ら他 方病変は三叉神経 分布域に限 られた もの

でな く,又 三叉神経末梢の手術後必ず しも本

症の発生せぬ事実,本 症で ホルネル氏症候群

を伴ふ例が少 く,反 対にホル ネル氏症候群に

て必ず しも本症 の発生せぬ点等三叉神経説,

頸 部交感神経 説で説明 し得ぬ場合 もあ る.

そ こで問題 とな るのが栄養 神経説である.

 RombCfgは1864年 本症を記 載 して一種の栄

養 神経症な りとして居 り,本 邦では呉教授5)

が本説に賛成 して居 る.沖 中教授1)に 依れば

顔面組織栄養に重 要な る関係のあ る副交感神

経は,感 覚神経た る三叉神経 中に含まれ る副

交感神経で,此 の点は呉教授5)の 研究 より三

叉神経中に混在す る事が推定 され る.故 に三

叉神経中枢又は末梢の障碍 に依 り顔面の栄養

障碍を来 し得 るし,又 頸部交感神経中に も一

部脊髄 副交感神経 が混在す る可能性あるに依

り本症発生に関与す ると言つ て居 る.三 叉神

経及び頸部交感神経麻痺 で必ず しも本症を惹

起 しない点に就いては,本 症は単なる機能癈

絶でな く複雑な る或 る種 の刺戟の加つた如き

官能癈絶状態が本症発生の要因をなす と推論

して居 る.

然 し乍 ら他方本症が顔面 のみな らず同側の

肩胛,上 膊更に下 肢に迄及 ぶ事実(小 沼6),

 Finesilver and Rosow0)),又 ジヤクソン氏癲

癇,痙 攣の伴ふ事実 よ り中枢神経説 もある.

殊に北山前教授4)及 び奥野2)は 一側錐体外路

症状 と同時に同側の本症を伴ふ一例を観察 し,

間脳 と脂肪代謝 との関係に言 及し中枢性成因

説 も否定 し難い として居 られ る.

飜つて本症例に於ては2例 共に三 叉神経分

分域に病変が見 られ発病前後に神経痛様疼痛

のあつた点及び第Ⅰ 例にて舌,口 唇の萎縮を

伴ふ点 よ り考へれ ば三叉神経末梢の障碍を原

因 と見 るのが安 当の様であ る.

第Ⅳ 章　 結 言

31才 の女子及び21才 の男子に見 られた進

行性顔面半側萎縮症の2例 を報告 した.第 Ⅰ

例は20才 頃,第 Ⅱ例は17才 よ り共に患側頬

部の軽 度の神経痛様疼痛を以 て始 り,第1例

は淡黄色 の色素沈着次で皮膚萎縮を来 し漸次

顔面下半部に拡大 し特 に舌,口 唇に著 明であ

る.第Ⅱ 例は左側頬部 よ り漸次顔面下半部に

拡大 し皮膚萎縮は軽度で,之 に比 し寧ろ皮下

組織の萎縮が著明で下顎骨に も及ぶ.成 因的

には2例 共に三叉神経末梢の障碍に依 ると考

へ るのが安 当と思はれ る.

擱筆するに臨み御懇篤なる御校閲を辱うせる恩師

平木教授に深謝す.
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