
はじめに

Miller-Fisher症候群（MFS）は，Guillain-Barré症

候群の亜型であり，多くは先行感染後に眼筋麻痺，運

動失調，深部腱反射消失の三主徴を呈する．今回我々

は，外眼筋麻痺，深部腱反射消失を呈さないMFSを

経験したので，報告する．

症 例

患 者：３１歳，女性

既往歴：喘息

家族歴：類似疾患なし

入院前経過：

２０１１年５月に上気道炎に罹患．６月に鼻閉感あり，

近医耳鼻科にて副鼻腔炎と診断され，加療開始され

た．加療開始後３日目からふらつきが出現（第１病日）

し，当院紹介受診（第３病日）となった．

受診時には意識清明，明らかな神経脱落症状なし．

CTで副鼻腔炎以外の所見を認めず，MRI予定とした

が，失調症状が急速に悪化，２日後（第５病日）に起

立困難となり再受診した．

内服薬：（前医にて処方）トシル酸スプラタスト，L-

カルボシステイン，クラリスロマイシン，ベシル酸ベ

ポタスチン

再受診時現症：

意識清明．神経学的所見では，両側瞳孔が６mmと

散大し，両側対光反射減弱，眼球運動は正常であった

が左方視で左向き眼振を認めた．眼瞼下垂なし．指鼻

指試験は左側で稚拙，手掌回内回外試験は正常だっ

た．四肢麻痺はなく，両手にしびれの訴えがあった．

片足立ちは両側で不能だった．四肢深部腱反射は，上

腕二頭筋・腕橈骨筋・上腕三頭筋では正常，膝蓋腱反
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要 旨

【はじめに】Miller-Fisher症候群（MFS）は，Guillain-Barré症候群の亜型であり，多くは先行感染後に眼筋麻痺，運

動失調，深部腱反射消失の三主徴を呈する．今回我々は，外眼筋麻痺，深部腱反射消失を呈さないMFSを経験したの

で報告する．

【症例】３１歳・女性．上気道炎罹患の１ヶ月後に副鼻腔炎を発症．１週間後にふらつきが出現，当院を受診した．意識

清明，F-N testもほぼ正常，CTで副鼻腔炎のみであったが，失調症状は急速に悪化，２日後起立困難となり再受診し

た．意識清明，両側瞳孔散大，対光反射減弱，眼球運動障害はなく，F-N testでは失調あり，腱反射消失は認めなかっ

た．MRIでは頭蓋内に異常所見を認めず，年齢，先行感染の既往，内眼筋麻痺，小脳失調の所見から，典型的ではな

いがMFSを疑い，入院加療を開始した．眼科でのピロカルピン検査で過剰反応を呈し，血清抗 GQ１b IgG抗体陽性で

MFSと診断した．ビタミン剤処方と副鼻腔炎加療にて症状は徐々に改善し，１５日目に独歩退院となった．

【結語】非典型的なMFSの１例を経験した．その確定診断には抗 GQ１b IgG抗体の測定が有用であった．

キーワード：Miller-Fisher症候群，抗 GQ１b IgG抗体，瞳孔散大，腱反射消失
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射・アキレス健反射では軽度亢進を認めた．

入院時検査：

血液検査（表１）：再受診時に施行．白血球９，４４０／μl
と軽度増加，CRP１．２８mg／dlと軽度上昇を認めた．

髄液検査（表２）：入院１日目に施行した髄液検査で

は，蛋白細胞解離は見られなかった．８日目に再度施

行した髄液検査でも蛋白細胞解離は見られなかった

が，髄液蛋白は増加傾向を示した．

鼻腔培養：陰性

頭部MRI／MRA（図１）：脳実質・血管系に異常所見

は認めない．篩骨洞前部，左前頭洞に T２強調画像で

高信号の軟部陰影を認める．

ピロカルピン検査：入院６日目にピロカルピンを点

眼．直後には縮瞳は認められなかったが，翌日には両

眼共に pin-hole状に著明に縮瞳しており，過剰反応あ

りと判断した．

入院後経過（図２，図３）：

MRIにて副鼻腔炎と思われる軟部陰影を篩骨洞前

部・左前頭洞に認める以外，頭蓋内に異常所見を認め

ず，年齢，先行感染の既往，内眼筋麻痺，小脳失調の

所見から，典型的ではないがMFSを疑い，入院加療

を開始した．入院１日目に髄液検査を施行したとこ

ろ，蛋白細胞解離やその他の異常を認めなかった．MRI

では副鼻腔炎が著明であり，鼻腔内容物を培養に提出

後，セフトリアキソンナトリウム（CTRX）を開始し

た．

表１ 入院時検査成績

［末梢血］ ［血液化学］

Hb １３．０ g/dl PG １１３mg／dl

RBC ４３２×１０４ ／μl HbA１c ４．８％

WBC ９４４０ ／μl T-chol １７０mg／dl

Plt ３７．０×１０４ ／μl BUN ９mg／dl

Cr ０．４５mg／dl

［凝固系］ T-Bil １．２mg／dl

PT １２．０秒 AST １６ U／L

PT-INR １．０５ ALT １１ U／L

APTT ３１．９秒 LDH １４７ U／L

Fib ４４８mg／dl Na １４０mEq／l

K ３．９mEq／l

［免疫学］

CRP １．２８mg／dl

表２ 髄液検査結果

入院１日目 入院８日目

髄液細胞（／μl） １ ＜１

髄液蛋白（mg／dl） ２７ ４６

髄液糖（mg／dl） ７２ ５９

髄液 Cl（mEq／l） １２９ １２７

図１ 頭部MRI T２強調画像
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1病日 3病日

外来 入院 退院

5病日 10病日12病日 14病日 19病日 147病日

入院6日目 入院10日目 入院15日目

ピロカルピン検査 抗GQ1b
IgG抗体陽性

ビタミンB12

CTRX CAM

ふらつき

しびれ

瞳孔散大

対光反射減弱

髄液検査 髄液検査
1回目1回目 2回目2回目

６日目に施行したピロカルピン検査で過剰反応を呈

した．

８日目の髄液検査では，蛋白細胞解離は見られな

かったが，髄液蛋白は増加傾向を示した．

１０日目に，１日目に提出した血清抗 GQ１b IgG抗体

が正常０．４００未満のところ２．２０８と高値でありMFSと

診断した．ビタミン B１２の内服を開始，副鼻腔炎は抗

生剤をクラリスロマイシン（CAM）内服に変更し引

き続き加療した．症状は１日目がピークで，以降は徐々

に改善し，１５日目に独歩退院となった．退院時，ふら

つき，対光反射減弱は残っていたが，外来で経過を見

ていたところ，約５ケ月後にふらつきは消失し，対光

反射も正常となった．

考 察

MFSは，先行感染後に眼筋麻痺，運動失調，深部

腱反射消失の三主徴を呈する Guillain-Barré症候群の

亜型であり，年間発生率が１００万人に１人と稀な疾患

である１）．本例では，内眼筋麻痺と運動失調は認めら

れたが，外眼筋麻痺，深部腱反射消失は認められず，

非典型的な臨床像を示した．本例以外にも，一側性外

眼筋麻痺のみを認める症例や両側性内眼筋麻痺のみを

認める症例などの報告もあり，必ずしも三主徴すべて

がそろっているわけではない１），２）．さらに，その他の

症状として，顔面神経麻痺，球麻痺，四肢筋力低下，

知覚障害などが付随することもある１），３）．このように

MFS患者は多様な疾患像を呈するが，８０～９５％で抗

GQ１b IgG抗体が陽性になることから，確定診断に抗

GQ１b IgG抗体測定が有用である１）．本症例も三主徴

のそろわない非典型的なMFSであり，血清抗 GQ１b

IgG抗体陽性であったことから確定診断に至った．

抗 GQ１b IgG抗体は，末梢神経の構成成分であるガ

ングリオシドに対する抗体の一種であり，１９９０年代に

MFS患者の急性期血清で特異的に検出されることが

報告された４）．GQ１bは免疫組織学的に動眼神経，滑

車神経，外転神経の髄外部分の傍絞輪部に局在するこ

図２ 臨床経過

入院６日目

右眼 左眼

入院１５日目

右眼 左眼
図３ 眼部写真
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とが示されており，抗 GQ１b IgG抗体の同部位への結

合が伝導ブロックを来たし，眼筋麻痺が生じていると

考えられている５）．Mizoguchiが，血清抗 GQ１b IgG

抗体の量がMFSの重症度と比例することを報告（最

高力価２．５２８）している３）．本例では抗 GQ１b IgG抗

体力価２．２０８であり重症に相当すると考えられる．

抗 GQ１b IgG抗体の産生機序として，先行感染の関

与が示唆されている．GQ１b類似構造を有する病原体

に感染することにより，GQ１b類似構造に対する抗体

が産生され，抗 GQ１b抗体としてMFSを引き起こ

す６）．先行感染の病原体としては，Campylobacter je-

juniが最も多く，他に Haemophilus influenzae，My-

coplasma pneumoniae，Streptococcus aureus，サイ

トメガロウイルス，EBウイルス，アスペルギルスが

報告されている１），７）．先行感染以外にもMFS発症患

者で認められた背景として，インフルエンザワクチン

接種，TNF-α阻害剤治療，Burkittリンパ腫，Hodgkin
病などの報告がある１）．

本例では，副鼻腔炎がMFS発症の先行感染になっ

た可能性が考えられた．前医にて抗生剤内服が開始さ

れており，鼻腔培養では細菌は検出されなかったが，

原因菌として副鼻腔炎の一般的な起因菌である H. in-

fluenzaeが考えられた．上気道炎や胃腸炎などの感染

や上記のような背景を持つ患者が，複視・羞明など眼

筋運動障害による症状や運動失調を呈した場合に，鑑

別疾患としてMFSが挙げられる．

MFSの多くが２週間以内にピークに達し，治療の

有無に関わらず徐々に回復し始める８）．本例でも，入

院１日目（５病日）が症状のピークであり，ビタミン

剤処方と副鼻腔炎の加療で自然軽快した．しかし，急

速に進行する症例や中枢神経障害を認める症例では，

ガンマグロブリン療法や血漿交換などの治療を要する

こともあり１），９），確定診断が不可欠である．

終わりに

非典型的なMFSの１例を経験した．MFSの重症

例では，ガンマグロブリン療法や血漿交換などの治療

を要することがあり，その診断は重要である．多彩な

臨床像を呈するMFSの確定診断には抗 GQ１b IgG抗

体の測定が有用であった．
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A case of Miller-Fisher syndrome
that did not show external ophthalmoplegia and tendon areflexia

Sayo UEDA１）, Mami HANAOKA１）, Koichi SATO１）, Kiyohito SHINNO２）,

Hirofumi Oka２）, Hajimu MIYAKE２）, Hironori AKIZUKI３）, Yuko SAKURAYAMA４）

１）Division of Neuro-Endovascular Surgery, Tokushima Red Cross Hospital

２）Division of Neurosurgery, Tokushima Red Cross Hospital

３）Division of Otorhinolaryngology, Tokushima Red Cross Hospital

４）Division of Ophthalmology, Tokushima Red Cross Hospital

【Background】Miller-Fisher syndrome（MFS）is a subtype of Guillain-Barré syndrome and is characterized by

３ chief symptoms, ie, ophthalmoplegia, ataxia, and tendon areflexia. Most cases have an antecedent infection.

We report here a case of Miller-Fisher syndrome that did not show external ophthalmoplegia and tendon are-

flexia.

【Case】A ３１-year-old woman had sinusitis infection １ month after upper respiratory infection. She was re-

ferred to our hospital and had wobbliness１ week later. On arrival, her consciousness was alert, the finger-nose

（F-N）test was almost normal, and only sinusitis was seen on computed tomography（CT）. However, ataxia

rapidly progressed and she developed dysstasia ; she made a second visit to our hospital３ days later. On neu-

rologic examination, her consciousness was alert ; she had bilateral mydriasis, sluggish pupillary light reflex, and

ataxia（F-N test）. Ocular motility disorder and tendon areflexia were not observed. There were no abnormal

findings on cranial magnetic resonance imaging（MRI）. With regard to the patient’s age, existence of antece-

dent infection, internal ophthalmoplegia, and cerebellar ataxia, we suspected atypical MFS and the patient was

hospitalized. On the basis of an over-response in the pilocarpine instillation test at the department of ophthal-

mology and detection of anti-ganglioside GQ１b IgG antibody in the patient’s cerebrospinal fluid, we diagnosed

the patient with MFS. Symptoms gradually improved by administration of vitamin pills and treatment for si-

nusitis. She left the hospital on her foot１５ days after admission.

【Conclusion】We experienced a case of atypical MFS. The test for anti-GQ１b IgG antibody was significant for

its definite diagnosis.

Key words : Miller-Fisher syndrome, anti-GQ１b IgG antibody, mydriasis, tendon areflexia

Tokushima Red Cross Hospital Medical Journal１７:１１８－１２２，２０１２
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