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当初頸椎症性脊髄症と考えられたが，ガドリニウム造影後MRIが
診断の一助となった神経サルコイドーシスの 1例
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要旨：70歳女性．両上肢のしびれがあり前医を受診，頸椎症性脊髄症の診断で椎弓形成術を施行された．その後，しびれは著変な
く経過したが，術後半年頃から両上肢巧緻運動障害と歩行障害が亜急性に進行した．頸椎 MRIで腫大を伴う脊髄長大病変を認め，
一部はガドリニウム造影効果を認めた．造影 MRIの所見からサルコイドーシスを疑い，気管支肺胞洗浄で CD4/8比の上昇を，ガリ
ウムシンチグラフィーで肺門リンパ節の集積を認め，神経サルコイドーシスと診断，ステロイドと免疫抑制剤による治療で症状の
改善を得た．頸椎症性脊髄症と神経サルコイドーシスの鑑別に造影 MRIでの増強病変の形態評価が有用とされ，文献的考察を加え
て報告する．
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はじめに
サルコイドーシスは原因不明の多臓器疾患であり，肺や眼，

皮膚などが障害されやすいが，神経サルコイドーシスは稀とさ
れる1）．神経サルコイドーシスで障害される部位は，脳神経が
最多で，末梢神経，髄膜にも比較的多い．有症状の脊髄サルコ
イドーシスはサルコイドーシス全体の 1％未満とされ，頻度が
少なく，時に診断に難渋しうる．脊髄サルコイドーシスはどの
部位にも出現しうるが，頸髄病変が最多とされ2），頸椎脊柱管
狭窄症を合併した場合，時に頸椎症性脊髄症との鑑別が困難で
ある．
今回我々は，当初頸椎症性脊髄症と考えられたが，術後に神
経症状の悪化を認め，精査の結果サルコイドーシスの診断に至っ
た症例を経験した．脊髄の神経サルコイドーシスと圧迫性病変
の鑑別には造影 MRIが有用と報告されており，本症例の画像所
見を交えて考察する．

症 例
患者：70代女性
主訴：両上肢のしびれ，四肢の使いづらさ
既往歴：乳癌術後（X−11年），本態性血小板増多症と脳梗塞

に対してアスピリン開始（X−2年）．
併存症：ぶどう膜炎（X−2年から）．
家族歴：妹が胸部 X線撮影で肺門リンパ節腫脹を指摘され，
肺サルコイドーシスの診断で他院で経過観察されている．

生活歴：喫煙歴なし，粉じん暴露歴なし．
現病歴：X−2年 9月に右視力低下と充血で近医眼科を受診
し，ステロイド点眼で加療された．同年 10月に右ぶどう膜炎
による硝子体混濁に対してトリアムシノロンのテノン囊下注射
を施行された．X−1年 3月，7月にもトリアムシノロンのテノ
ン囊下注射を追加され，硝子体混濁は軽減した．X−1年 1月か
ら右優位の両前腕以遠のしびれと両手指の巧緻運動障害が出
現．徐々に悪化し，前医整形外科を受診した．MRI所見（Fig.

1A, B）から，頸椎症性脊髄症の診断で，同年 9月に椎弓形成術
を施行されたが，術後も症状は残存した．X年 1月に再び右硝
子体混濁がありトリアムシノロンのテノン囊下注射を施行され
た．同年 2月に亜急性に右手の使いづらさと立位困難が出現，
脊髄 MRIで圧迫は解除されているものの，脊髄病変の悪化を認
め（Fig. 1C, D），精査加療目的に同年 4月に当科を紹介受診し，
立位が自力で困難であったため同日入院した．
入院時所見：身長 141.0 cm，体重 44.0 kg，血圧 128/52 mmHg，
脈拍 84回/分・整．体温 36.9°C．胸腹部では心音整，呼吸音
清．視診上，四肢体幹に皮疹はみられなかった．神経学的所見
では，意識清明，脳神経は正常であった．運動系では，菱形筋
の筋力は保たれているものの，三角筋，上腕二頭筋以下の右上
肢は徒手筋力テストで 2～4，左上肢で 4，右腸腰筋以下は 1～
2の筋力低下を認めた．腱反射は，右半身優位に四肢で亢進し
ていた．Babinski徴候は両側で背屈，Chaddock反射は右側で
背屈していた．感覚系では，右優位に両側前腕以遠のびりびり
とした異常感覚を自覚していた．位置覚は右下肢で中等度低下
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し，振動覚は右上肢で軽度，右下肢で中等度低下していた．起
立歩行は不可能であった．運動失調や膀胱直腸障害はみられな
かった．入院時検査所見：血液検査では，血沈 1時間値と補体
が軽度上昇していた．アンギオテンシン変換酵素は 23.9 U/l（正
常値 7.7～29.4）と上昇はなく，血清カルシウムは 9.3 mg/dl，
リゾチームは 7.6 μg/ml（正常値 4.2～11.5），可溶性インターロ
イキン‐2受容体は 348 U/ml（正常値 121～613）であり基準値
内であった．血算，凝固系，ホルモン，免疫学，腫瘍マーカー
には異常はなく，HTLV-1，抗アクアポリン 4抗体（Aquaporin-4，
以下 AQP4と略記．ELISA法で測定．），抗ミエリンオリゴデン
ドロサイト糖蛋白（myelin oligodendrocyte glycoprotein，以下
MOGと略記，血清で測定．）抗体は陰性であった．Holter心電
図と心エコー検査に異常はなかった．胸部単純 X線撮影で肺門
リンパ節腫脹は認めなかった．脳脊髄液は無色透明で，初圧は
80 mmH2Oであった．細胞数は 34/μl（単核球 100％）で，総蛋
白 283 mg/dlと上昇，糖は 49 mg/dlと正常範囲内，IgG index

0.71（正常値 0.73以下），albumin quotient（Qalb）0.038（年
齢別上限値 0.0087）であった3）．眼科的診察では虹彩前癒着を
認めた．胸腹部単純 CTでは，肺門リンパ節を含めリンパ節腫
大は明らかでなく，腫瘤性病変はみられなかった．末梢神経伝
導検査，頭部造影 MRIに異常はなかった．頸椎 MRIで，C2～
Th3椎体レベルに脊髄の腫大と T2高信号病変を認めた（Fig. 1E,

F）．造影 MRIでは，C6～7椎体レベルの病変に，長軸方向にや
や長い造影効果を認めた（Fig. 1G, H）．CTでは異常なかったも
のの，ガリウムシンチグラフィーを施行したところ，両側肺門
リンパ節と縦隔に異常集積がみられた（Fig. 2A）．
入院後経過：MRI画像所見，ガリウムシンチグラフィーにお

ける異常集積からサルコイドーシスを強く疑い，右前腕からラ
ンダム皮膚生検を行ったが，類上皮細胞肉芽腫はみられなかっ
た．胸部 CTでは所見に乏しかったものの，気管支鏡検査を行っ
たところ，気管支粘膜の血管増生を認め（Fig. 2B），気管支肺胞
洗浄ではリンパ球比率 51％（非喫煙者の正常値は 20％未満），
CD4/8比が 9.4（正常値 3.5未満）と高値であった．抗血栓薬
を内服していたため，気管支鏡生検は施行しなかった．以上か
ら，サルコイドーシスの診断基準 20154）に照らして，臨床診断
群でサルコイドーシスと診断した．入院同日から，ステロイド
パルス（メチルプレドニゾロン 1,000 mg/日，3日間）を開始し
た．治療開始後，自覚的に両上肢の異常感覚は軽減し，筋力も
改善した．ステロイドパルスを計 2クール施行し，後療法とし
てプレドニゾロン 30 mg/日（0.75 mg/kg/日）を開始した．杖歩
行可能なまで軽快し，自宅退院した．退院後の髄液検査で Qalb

は 0.029と減少を認めた．ステロイド治療後 4か月経過した時
点の MRIでは，脊髄病変の消失を認めた（Fig. 1I, J）．

考 察
サルコイドーシスは，全身性炎症性肉芽腫性疾患であり，肺，
心臓，皮膚などへの肉芽腫形成が多いが4），時に脊椎や硬膜外
腔，椎間板を含む硬膜外脊椎にも浸潤することがある5）6）．臨床
経過はきわめて多様であり，ごく短い期間で自然改善するもの
から，治療の有無によらず慢性に持続するもの，ときには著し
い QOLの低下をきたして難治化するものまである4）．本症例
は，当初頸椎症性脊髄症と考えられ，他院で椎弓形成術を施行
された．頸椎症性脊髄症は 50代以降に多い一方7），神経サルコ
イドーシスの発症のピークは 30代と 60代であり，年齢での鑑

Fig. 1 Cervical MRI.

(A) Sagittal T2-weighted MRI of the cervical spine before laminoplasty (sagittal, 3 T, TR 1,500 ms, TE 237.27 ms). (B) Axial T2-weighted imaging

showed disc extrusion at C6–7 with spinal cord hyperintensity at the level of oppression (axial, 3 T, TR 3,507.42 ms, TE 100 ms). At 2 months

after laminoplasty, T2-weighted imaging demonstrated focal cord swelling at C2–T3 (C) (sagittal, 3 T, TR 3,742.71 ms, TE 100 ms), with T2-

weighted hyperintensity (D) (axial, 3 T, TR 7,086.02 ms, TE 100 ms). At 7 months after laminoplasty, the spinal swelling worsened gradually (E)

(sagittal, 3 T, TR 3,000 ms, TE 120 ms) and (F) (axial, 3 T, TR 7,543.60 ms, TE 120 ms). (G) Gadolinium–enhanced MRI showed myelitis

associated with vertically long enhancement (sagittal, 3 T, TR 403.55 ms, TE 21.05 ms). (H) Spinal cord enlargement and transverse contrast

effects were noted (axial, 3 T, TR 638.22 ms, TE 17.74 ms). (I, J) The MRI at 4 months after steroid treatment; T2 high signal lesions have

disappeared (sagittal, 3 T, TR 3201.18 ms, TE 100 ms; axial, 3 T, TR 2,698.02 ms, TE 100 ms).
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別は難しい．また，臨床上，両疾患ともに数週間から数ヶ月単
位で進行する運動・感覚障害を呈することが多く，臨床経過か
らの鑑別も難しい場合がある．頸椎症性脊髄症では脊髄が圧迫
され，白質より中心灰白質の方が障害されやすいとされ7）8），髄
節症候である上肢の感覚障害や運動障害が，索路症候である体
幹下肢の症候よりも出現しやすいとされる．一方，脊髄サルコ
イドーシスでは，病変が脊髄表面の軟膜から内側の実質に浸潤
しながら伸展していくことが多く，白質が灰白質より先に障害
されることで，上肢の髄節症候よりも下肢の索路症候が主症候
になることが多いとされ9），本症例の当初の臨床所見は，頸椎
症性脊髄症を支持しており，初期の診断が難しかった．しかし，
ブドウ膜炎の病歴と併せて考えると感覚障害の発症はサルコイ
ドーシスが原因であったと考えられた．診断については，厚生
労働省のサルコイドーシスの診断基準4）において，組織診断群
と臨床診断群がある．臨床診断群では特徴的検査所見の 5項目
（1. 両側肺門縦隔リンパ節腫脹，2. 血清アンジオテンシン変換
酵素活性高値または血清リゾチーム値高値，3. 血清可溶性イン
ターロイキン-2受容体高値，4. ガリウムシンチグラフィー又は
陽電子放射断層撮影での著明な集積所見，5. 気管支肺胞洗浄液
のリンパ球比率上昇又は CD4/CD8比の上昇）のうち 2項目以
上を満たす必要がある．本症例ではガリウムシンチグラフィー
と気管支肺胞洗浄の結果と呼吸器病変（両側肺門縦隔リンパ節
腫脹），眼病変（肉芽腫性前部ぶどう膜炎，テント状周辺虹彩前
癒着）を認め，臨床診断群の基準を満たした．神経症状の出現
する 2年前にぶどう膜炎と指摘され，入院中に虹彩前癒着を認
めた．神経サルコイドーシスでは気管支肺胞洗浄液の異常が約
8割の症例にみられるとされ10）～12），単純 CTと血清学的検査で
異常を認めなかった本症例では，診断の一助になった．画像所
見として，脊髄サルコイドーシスの古典的 MRI画像は，脊髄背
側の高信号に加えて，中心管の高信号を伴うと，水平断で三叉
を呈することがあり，“trident sign”と呼ばれる特徴的な所見を呈
する10）13）が，本症例では認められなかった．また，脊髄サルコ
イドーシスでは，T2高信号で 4椎体以上の長大病変が起こりや
すいとされる8）14）～16）．しかし，抗 AQP4抗体陽性視神経脊髄炎
関連疾患や抗 MOG抗体関連疾患，脊髄腫瘍でも T2高信号の長

大病変を認めるため17），鑑別には有用ではない．脊髄サルコイ
ドーシスのガドリニウム造影所見では，まだら状や複数個所の
造影効果を認めたり18），全周性に脊髄表面が造影されたりする
報告があり19），多彩な画像所見を呈しうる．脊髄サルコイドー
シスの病変では，ガドリニウム造影の矢状断で水平方向よりも
頭尾側に長い造影病変が特徴的とされる20）．一方で，頸椎症性
脊髄症による圧迫性病変では，ガドリニウム造影 MRIの矢状断
で扁平，横長の“pancake-like appearance”が認められやすいと
される21）．このため，矢状断の造影 MRI検査における増強病変
の長軸と短軸の比が，頸椎症性脊髄症と脊髄サルコイドーシスの
鑑別に有用と報告されている20）．本症例の造影 MRI所見は水平
方向より長軸方向に長かったため，脊髄サルコイドーシスを疑う
端緒となった．ガドリニウム増影効果はステロイド治療により消
失ないし減弱することが多いと報告されている一方22），脊髄サル
コイドーシスにおいて，症状改善後も造影効果が残存した症例が
報告されている．症状が消失しても，造影効果が数年間持続した
報告もあり，臨床経過と画像所見が乖離することが報告されてい
る20）23）．本症例においては，単純 MRIで病変の消失を認めてお
り，今後，造影 MRIでの経過を追っていく方針である．
脊髄サルコイドーシスは，脊柱管狭窄部位で発生しやすいと
されており，その機序については，同様に炎症性疾患である多
発性硬化症の病変においても，脊髄の外傷や変性狭窄部位に病
変を生じやすいと報告されており，圧迫による脊髄への機械的
ストレスに伴う血液脊髄関門（blood brain barrier，以下 BBBと
略記）の破綻と炎症性病巣の発生の関連が示唆されている24）25）．
本症例でも，血液脳関門破壊の指標である Qalbが上昇してお
り血液脳関門の透過性亢進が示唆された．全身性エリテマトー
デスでは TNF-αや VEGFによる BBBの血管内皮細胞障害が言
われており，サルコイドーシスでも T細胞や単球などの炎症細
胞が病態に関与することから，本症例でも同様の機序が考えら
れた．ステロイドパルス後に Qalbが減少したことは，BBBの
透過性が改善したことを示唆しており26），ステロイドによって
単球の減少や機能の抑制，TNF-α産生低下によるサイトカイン
放出の抑制により，血管内皮障害が抑制され BBB透過性の改善
に関与したと考えられる．渉猟しえた限りでは，神経サルコイ

Fig. 2 Gallium scintigraphy and bronchoscopy findings.

(A) Gallium scintigraphy showed accumulation in the bilateral hilar lymph nodes and mediastinum (arrowheads). (B) Bronchoscopy revealed

hypervascularization of the bronchial mucosa.
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ドーシスで Qalbの推移を確認した報告はなく，今後の症例蓄
積が必要と考えられた．サルコイドーシスにおいて，造影 MRI

で頭尾側に長い病変が形成されやすい機序については，推測の
域を出ないが，圧迫により，BBBが脆弱になった部位から反応
性の炎症細胞が髄腔内に侵入し，血管の走行に沿って長軸方向
に浸潤し，頭尾側方向に拡大しやすい可能性が考えられた．サ
ルコイドーシスの剖検例の既報告でも，肉芽腫性病変は血管に
沿って進展していると報告されている27）．頸椎症性脊髄症と，
脊柱管狭窄部位に生じる脊髄サルコイドーシスとの鑑別は難し
いが，矢状断の造影 MRI検査において，造影病変の短軸，長軸
方向の検討が，鑑別の助けになる可能性がある．また，サルコ
イドーシスを疑った場合，CTで異常が乏しくても，本症例の
ようにガリウムシンチグラフィーや気管支鏡検査まで行うこと
で，診断に結び付く可能性が考えられた．

結 語
当初，頸椎症性脊髄症と考えられたが，椎弓形成術後に増悪
し，脊髄サルコイドーシスの診断に至った 1例を経験した．頸
椎症性脊髄症の術後に症状が増悪した場合には，脊髄サルコイ
ドーシスも鑑別に挙げる必要があり，両疾患の鑑別にガドリニ
ウム造影 MRIが有用である可能性がある．
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A case of neurosarcoidosis initially diagnosed as cervical spondylotic myelopathy,
leading to diagnosis by gadolinium contrast-enhanced MRI
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Abstract: A 70-year-old female presented with bilateral numbness in her upper limbs. She was diagnosed with cervical

spondylotic myelopathy and underwent cervical laminoplasty. However, there was no significant improvement in sensory

disturbance, and at 6 months after surgery, she developed subacute motor and gait disturbance in four extremities. Spinal

MRI revealed a long lesion of the spinal cord with edema, and a part of the lesion showed gadolinium contrast

enhancement. Bronchoscopy revealed an elevated CD4/8 ratio, and gallium scintigraphy demonstrated an accumulation in

the hilar lymph nodes, leading to a diagnosis of neurosarcoidosis. In case of rapid deterioration during the course of

cervical spondylotic myelopathy, neurosarcoidosis should be considered as a differential diagnosis, which can be assessed

by contrast-enhanced MRI.

Key words: gadolinium contrast-enhanced MRI, cervical spondylotic myelopathy, sarcoidosis,

longitudinal extensive lesion, vertebroplasty
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