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はじめに
ジストニアが，感染，手術，薬剤変更などを誘因と

し1)，全身性，持続的になるとstatus dystonicus（SD）
と呼ばれ2)，発熱，呼吸不全，横紋筋融解を生じ，死亡
率は10％に上る3) 。今回，SDに対しプロポフォールに
より症状の改善をみた小児の1例を経験したので報告
する。

症　例
患者は12歳，女児。身長149 cm，体重29 kg 。発達

遅滞，ジストニアで通院し，10歳時にSDで3ヵ月入院
し，気管挿管管理やミダゾラムとデクスメデトミジン
の投与を要した。今回，肺炎契機のジストニア悪化で
入院し，第2病日に呼吸不全でICUへ入室した。入室時
現症は，体温38.9 ℃，血圧108/73 mmHg，脈拍163 /
min，呼吸数33 /min，SpO2 93％ （酸素7 l/min）。頸
部や四肢が非律動性に屈曲・伸展・捻転，体幹が強直
するジストニアが持続した。入室時血液検査で，炎症
所見（WBC 17,200 /μl，CRP 13.6 mg/dl）と高CK血
症（CK 386 IU/l）を認めた。脳波でてんかん発作はな
かった。

入室後経過（Fig. 1）
肺炎に加え，口腔・喉頭・呼吸筋ジストニアによる

気道開存困難と換気障害に対し，気管挿管して人工呼
吸を開始した。全身性ジストニア，発熱，呼吸障害より
SDと診断し，フェノバルビタール，ビペリデン，ブロ
マゼパム，抱水クロラールとともに，ジストニア軽減の
ためミダゾラム（0.1 mg/kg/hr），フェンタニル（1.7

μg/kg/hr）を投与し，発作時はボーラス投与するもコ
ントロール不良であった。また，前回のSD加療時にミ
ダゾラムで気道分泌が亢進しジストニアが悪化したと
両親が解釈し，ミダゾラムの回避を希望された。両親
の同意と承諾書を得てプロポフォール（1.7 mg/kg/hr）
投与を開始したところ，ジストニアは軽減し，発作時も
ボーラス投与で鎮静できた。

入室直後は発作間欠期の体幹強直も強く，SDの横紋
筋融解に加え，高熱も持続し，血清CK上昇が第5病日
にピーク（CK 8,656 IU/l）となった。不整脈，高トリグ
リセリド血症，肝腫大，乳酸アシドーシスはなく
propofol infusion syndrome（PRIS）は否定的であった
が，ミダゾラムやデクスメデトミジン（0.7μg/kg/hr）
でのコントロールを試み，プロポフォールを中止した。
しかしジストニアが悪化したため，プロポフォールを
再開したところ，コントロール可能になった。ジスト
ニア症状の定量的指標は存在しないため，ジストニア
に伴う心拍数上昇の持続時間をジストニアの指標とし
てFig. 1に示す。血清CK値は低下し，第11病日に正常
化した。第5病日に肺炎が改善し，酸素化も良好であっ
たため抜管したが，ジストニアでの気道開存困難，鎮静
薬による呼吸抑制や舌根沈下のため，同日再挿管した。
第9病日にも抜管し，2日後に再挿管となったが，両親
より気管切開の同意が得られなかった。第33病日に抜
管を試みたが，離脱症状や呼吸筋疲労がみられたため，
1週間後に再挿管した。ジストニア抑制のためプロポ
フォールを継続した。抜管困難で，両親の承諾下に第
59病日に気管切開術を施行した。術後にジストニアが
悪化し，フェンタニル（0.5μg/kg/hr）とプロポフォー
ルで鎮痛・鎮静を図るも抑制できず，両親の同意の下
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に，フェンタニルに代えてより短時間作用性のレミフェ
ンタニル（0.06μg/kg/min）を投与し，症状は軽減した。
第63病日にレミフェンタニルを中止，第64病日に人工
呼吸器から離脱した。プロポフォールは第65病日まで
計59日投与した。第66病日にICU退室，第126病日に
退院した。

考　察
SDは，報告が約100例のみで3)，Manjiらにより入院

を要する重篤な全身性ジストニアと定義され，球麻痺，
呼吸不全，代謝異常は生命を脅かす合併症である2) 。
ジストニアのうち，発熱，脱水，電解質異常，高CK血症，
ミオグロビン尿の代謝障害を生じるgrade 4，全身性ジ
ストニア，代謝不全，呼吸循環不全へ進行するgrade 5
に該当する病態をSDと定義し3)，本症例はgrade 5に
該当した。

SDの症例で，抗コリン薬，ドパミン受容体拮抗薬な
どでコントロールが可能な症例は10％に留まる3) 。補
液，気管挿管，誘因除去の支持療法に加え，第一選択の
ミダゾラム，第二選択のプロポフォールが有効で，必要
時は筋弛緩薬を追加することが推奨されている 3)〜5) 。

Grossoらは小児SDの29名中9名でプロポフォール
を使用し，全例で有効であったとともに有害事象はな
かったと報告した4) 。本症例は抗コリン薬やミダゾラ
ムが無効で，プロポフォールを投与した。プロポフォー
ルは即効性で状況に応じ投与量を調整でき，半減期が
短く早期覚醒可能で抜管や意識レベル評価に有利で
あった。しかし，人工呼吸中の鎮静で小児への投与は
禁忌であり，使用時は十分説明を行った上で投与し，
PRISに注意すべきである。

結　語
SDの管理において，プロポフォールが有効で状況に

応じた調節性に優れていた。

本論文の要旨は第59回日本集中治療医学会近畿地方会
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Fig.1 Clinical course in the ICU
 A quantitative index of dystonia, duration of tachycardia, is shown, defined as heart rate ≥ 20% above the base-

line. The baseline was set to a daily average resting heart rate. 
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