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3D SSFP（steady-state free precession）撮像法による
MRIが診断に有効であったMöbius症候群の1例

	 はじめに
　Möbius症候群は先天性の両側顔面神経麻痺と
外転神経麻痺を主症状として，他の脳神経麻痺や
四肢・骨格・顔面奇形等を伴うことが多い非常に
稀な疾患である1）．出生後よりみられる仮面様顔
貌や哺乳困難，流涎等によって気付かれる例が多
い．我々は先天性の顔面神経麻痺がみられた9か
月男児に対して，3D SSFP（steady-state free pre-
cession）撮像法の一つである3D True-FISP（true 
fast imaging with steady-state free precession）によ
り顔面神経の欠損を確認し，Möbius症候群と診
断し得た1例を経験したので報告する．
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We reported a case of Möbius syndrome that was diagnosed using 3D SSFP（steady-state 
free precession）sequences on MRI. The patient was a 9-month-old infant who had a mask-like face 
and swallowing, crying and smiling disturbances from birth. We successfully visualized the absence 
of facial, abducens and hypoglossal nerves, and hypoplasia of the brainstem, especially around the 
tegmentum of the pons using 3D SSFP on MRI. This reliable technique can be performed for the di-
agnosis of congenital facial nerve palsy.
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症 例 報 告

	 症　例
　症例：9か月の男児．
　主訴：仮面様顔貌，哺乳困難．
　家族歴：3親等内の親族に，神経筋疾患の既往
を持つ者はいない．
　妊娠分娩歴・既往歴：母体は初産婦で，妊娠分
娩歴に特記すべき所見はない．在胎38週2日，体
重2,940g，アプガースコア7/8点（1分/5分），無
痛分娩で出生した．
　現病歴：早期新生児期より哺乳困難がみられて
いたが，両頬を圧迫して口をすぼめさせることに
よって哺乳は可能であった．その後も同様の介助
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をしないと哺乳は困難であったが，体重増加や発
達は良好であった．ただし表情は仮面様で啼泣時
にも表情は変わらず，あやし笑いはみられなかっ
た．9か月健診のため外来を受診した際に，上記
症状について両親より相談を受けた．
　来院時現症：身長 74.3㎝，体重 8,550g，頭囲
44.2㎝，胸囲43.0㎝．呼吸状態や筋緊張・活動性
に明らかな異常はみられず，寝返り，座位の保持，
つかまり立ちは可能であり，喃語の発声もみられ
た．仮面様顔貌で啼泣時にも表情は変わらず，あ
やし笑いはみられなかった．音に対する反応は良
好であり睡眠時の閉眼は可能であるが，眼球の外
転障害がみられた．口唇は逆V字（いわゆる富士
山型）で（Fig.1），舌の低形成がみられ動きは不良

Fig.1	 Countenance of the 9-month-old infant
	 The patient had a mask-like face and 

swallowing, crying and smiling distur-
bances from birth.

a

b

Cochlea 
nerve

Inferior 
vestibular 
nerve

Superior 
vestibular 
nerve

※

Fig.2	 Transverse section of true-FISP se-
quence at internal auditory canal level

（thick arrows ; upper vestibule nerve, 
thin arrows ; facial nerve）

	 a	:	normal finding（27-year-old female with 
dizziness）

	 b（our patient）; absence of facial nerve

Fig.3	 Sagittal section of 3D True-FISP se-
quence at internal auditory canal level

	 ※ ; absence of facial nerve

であったが，離乳食の摂取は可能であった．その
他，四肢体幹の外表奇形はみられなかった．
　撮影法：使用装置はMagnetom Avanto 1.5T
（Siemens Medical Systems, Erlangen, Germany）で，

8チャンネルヘッドコイルを用い，3D True-FISP
（TR/TE＝5.0/2.5ミリ秒，FOV＝18×18㎝，マト
リックスサイズ＝256×256，スライス厚 0.8㎜，
スライス枚数96，スキャン時間2分，GRAPPA使
用）で両側の内耳道を含む脳幹部を撮像した．
　検査所見：3D True-FISP撮像法による両側内
耳道の横断像（Fig.2b），矢状断像（Fig.3）において
両側顔面神経は描出されなかった．また顔面神経
丘を含む橋被蓋の低形成もみられた（Fig.4）．外
転神経と舌下神経の同定は困難であり，低形成ま
たは無形成が示唆された．また，末梢血染色体分
析で核型は46, XYであった．先天性の顔面神経麻
痺に加えて，3D True-FISPにより両側顔面神経
の描出が得られなかったことからMöbius症候群
と診断した．
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	 考　察
　Möbius症候群は本来先天性の両側顔面神経麻
痺と外転神経麻痺を伴う疾患と定義されていた
が1），現在では診断が曖昧となっており外転神経
麻痺を伴わない報告も数多くみられる．発症率は
0.002％との報告もあり非常に稀である2）．本疾患
ではその他にも種々の脳神経麻痺や四肢・骨格・
顔面奇形等を伴うことが多く，脳幹部の麻痺を合
併した場合には摂食障害や嚥下障害を合併するた
め，適切な呼吸や栄養の管理と指導が重要となる．
発達は正常の場合が多いが軽度から中等度の精神
発達遅滞を伴うこともあり2，3），言語発達の遅れは
しばしばみられるため言語療法士による早期から
の訓練が必要となる．本疾患は脳神経核の形成不
全によって発症すると考えられ，病理学的には顔
面神経核・外転神経核を中心とした脳幹の諸神経
核の低形成・萎縮・変性・壊死の報告が多い2，4）．
病因として虚血，特に胎生期の原始鎖骨下動脈領
域の血行不全 5），梗塞 6），遺伝子異常 7～10）等の報告
があり，この領域の虚血や梗塞による形成不全の
程度，範囲の差によって様々な不全型や他の多く
の合併奇形を伴うものと考えられている2，11）．な
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Fig.4	 T1-weighted midline sagittal 
image

	 Hypoplasia of brainstem, es-
pecially around tegmentum of 
pons

お病因として妊娠中の薬剤 12，13），母体疾患，感染
等もあげられているが症例数が少なく，Verzijlら
は発症への関連を否定的としている2）．治療は主
に対症療法にとどまるとされていたが，容貌や発
語等の機能改善に対して外科的治療を施行した症
例もある4～18）．
　近年，MRIによる脳神経の描出は確実かつ容
易になり，中枢神経系の疾患の診断や治療に大い
に貢献をしている．本疾患の診断においても画像
所見は大いに活用されている19）．3D True-FISP撮
像法は，脳脊髄液を高信号に描出してそれ以外の
組織を低信号に描出する超高速撮像法である．微
妙な内部コントラストを犠牲にして高空間分解能
画像を得ることによって，脳脊髄腔にある微細な
脳神経や血管の解剖構造を画像化することが出
来る20）．顔面神経麻痺を来す疾患の鑑別に際して
3D True-FISP撮像法によるMRIは，病態や原因
の解明，後天性疾患との鑑別をする上でも有用な
検査である．
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