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要

症例は全身性エリテマ トーデスの 22歳および 19歳の

女性で,他科から眼科的検査のため当科受診 し,両眼の

うっ血乳頭を発見された。腰椎穿刺で頭蓋内圧の充進が

確認されたが髄液の性状に異常はな く,コ ンピューター

断層撮影 (CT)。 核磁気共鳴画像 (MRI)で も異常所見は

認めなかった。全身性エ リテマ トーデスに伴った稀な特
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約

発性頭蓋内圧充進症 と診断された。両症例ともステロイ

ド剤が著効 し,そ の消失 を認めた。(日 眼会誌 100:

478-481,1996)

キーワー ド:全身性エ リテマ トーデス,頭蓋内圧元進症 ,

うっ血乳頭
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Abstract
We report two young women, 22and 19 years old, hruertension associated with systemic lupus ery-

who showed bilateral optic disc edema in the course thematosus. Treatment with systemic corticoster-

of systemic lupus erythematosus. Lumbar puncture oids produced a dramatic resolution of the increased

showed increased intracranial hypertension with no intracranial hypertension and the disc edema. (J

abnormal findings in the composition of the cere- Jpn Ophthalmol Soc 100 :478-481, 1996)

brospinal fluid. Computed tomography and magnetic
resonance imaging showed no abnormal findings. Key words: Systemic lupus erythematosus, Intra-
They were diagnosed as having rare intracranial cranial hypertension, Disc edema

I緒  言 II症  例

全身性エリテマ トーデス (以下,SLE)に よる代表的な

眼底所見は軟性自斑,出血,浮腫性混濁であるが,そ れら

はその領域の支配動脈の,血管炎および異常抗体により

変性した血液成分の栓塞作用による閉塞 。狭細化の結果

としての局所的な循環障害に基づく変化である1)。 また,

視神経における虚血のためと考えられるSLE視神経症

も報告2)3)さ れている。眼科には,こ れらの眼底病変の有

無や SLEに対するステロイ ド療法による自内障・緑内

障の発症につき他科から紹介されることが多い。しかし

ながら,今回我々は,そ ういった網膜や視神経の虚血変化

ではなく,う っ血乳頭を認め頭蓋内圧が充進 しているこ

とが判明した症例を2例経験 したので報告する。

症例 122歳 ,女性 .

主 訴 :特記すべきことなし.

家族歴 :特記すべきことなし。

既往歴 :高校時代運動後に両手指節間関節に時に腫

脹・発赤 。疼痛を認めた。平成 2年から毎年社内検診で尿

検査上蛋白(+)・ 潜血 (+)を指摘され,近医内科で “糸球

体腎炎"と 診断されるもそのまま放置 した。

現病歴 :平成 5年 4月 からの易疲労感で受診した近医

内科から当院内科受診を勧められ,11月 11日 受診,26日

入院の上 SLEと 診断。12月 2日 ,SLEに つき眼底検査

のため当科受診となった。

検査所見および経過 :眼科初診時所見では眼球運動・

対光反射は正常。視力は,右眼 1.2(1.5× cyl-0.5D Ax

180°),左眼 1.5(矯正不能)。 眼圧は,右眼 14 mmHg,左 眼
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14 mmHgであった。前眼部細隙灯顕微鏡検査は特に異

常はなかったが,眼底検査では両眼に傍乳頭部の神経線

維層の混濁および極軽度の毛細血管の拡張があり,乳頭

腫脹を認めた (図 1)。 眼底に他の異常所見は認めなかっ

た。動的・ 静的視野検査に特に異常はなかった。頭蓋内圧

克進が疑 われ腰椎穿刺 を施行 した ところ,圧 は 210

mmH20と 克進していたが,髄液の性状は無色透明で細

胞数は2/3,蛋 自濃度 24.O mg/dl,糖 濃度 54 mg/dlと 異

常はなかった。また,CT o MRIで異常所見は認めなかっ

た。高血圧は認めず,血液検査ではステロイ ド剤投与前で

末梢血 は自血球 4.2× 109/1(正 常 :2.6～ 9.6)・ 赤血球

3.37× 1012/1(正常 :3.68～ 4.88)。 ヘモグロビン9.3g/dl

(正 常 :10.9～ 14.5)・ 血 小 板 177× 109/1(正 常 :

162～358)と 軽度貧血 を認 め,ま た,補 体 の低下 (C3:

35.4 mg/dl(正 常 :44～ 104),C4:5.O mg/dl(正 常 :

11～ 48),抗核抗体 (十 ),リ ウマチ因子 101U/ml以 下 (正
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常 :11.7以 下),抗 DNA抗 体 の 異 常 値 7.5U/ml(正

常 :6以下)を認めた。凝固線溶系はプロトロンビン時間

(PT)12.3 sec(正常 :11.3～ 12.8)・ 活性化部分 トロンボ

プラスチン時間(APTT)34.l sec(正 常 :28.9～ 39.8)・

lbrinogen 296 mg/dl(正 常 :170～ 350)と 正常であり,抗

カルジオライピン抗体は陰性であった。2月 7日 か ら

ループス腎炎に対 してステロイ ドパルス療法(1週間で

メチルプンドニゾロン点滴静注 lg/日 を3日・プレドニ

ゾロン内服 40 mg/日 を 4日 ,計 3週間。その後はプンド

ニゾロン内服 40 mg/日 )を施行され,そ の結果,頭蓋内圧

は 3月 3日 150 mmH20と なり,う っ血乳頭 も投与後 2

週間で改善がみられ 2か月後には消失した。貧血は赤血

球 2.96× 1012/1.ヘモグロビン8.8g/dlと 軽度認めるが,

補体値は C3 43.7 mg/dl・ C4 5.O mg/dlと 改善 し,抗

DNA抗体は 5.OU/ml以 下となった。

症例 219歳 ,女性.

右眼                          左眼

図 1 症例 1の初診時眼底写真 .

両眼ともに傍乳頭部の神経線維層の混濁および極軽度の毛細血管の拡張があり,う っ血乳頭を認めた。

右眼 左 眼

図 2 症例 2の初診時眼底写真.

症例 1と 同様に両眼にうっ血乳頭を認めた。
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主 訴 :特記すべきことなし。

家族歴 :特記すべきことなし。

既往歴 :特記すべきことなし。

現病歴 :平成 5年 12月 上旬からの全身の皮疹で,近医

皮膚科から平成 6年 2月 1日 当院皮膚科を紹介 され受

診.皮膚生検の結果 SLEと 診断され同科入院 となった。

ループス腎炎に対 して 2月 22日 からステロイ ド剤内服

(プ レドニゾロン60 mg/日 を 1か 月,50 mg/日 を 2週

間,以 後 40 mg/日 から2週間で 5 mg/日 ずつ減量)を 施

行され,3月 7日 当科にステロイ ド剤による今後の自内

障・緑内障の発症につき受診となった。

検査所見および経過 :眼科初診時所見では眼球運動・

対光反射は正常.視力は,右眼 1.2(1.5× cyl-1.OD Ax
180° ),左眼 1.0(1.5× cyl-1.OD Ax 10° ).眼圧 は,右 眼

15 mmHg,左 眼 16 mmHgで あった。前眼部細隙灯顕微

鏡検査は特に異常はなかったが,両眼底に症例 1と 同様,

傍乳頭部の神経線維層の混濁および極軽度の毛細血管の

拡張があり,乳頭腫脹を認めた (図 2)。 眼底に他の異常所

見は認めなかった。動的・静的視野検査に特に異常はな

かった。頭蓋内圧充進が疑われ腰椎穿刺を施行したが,圧

は 140 mmH20(た だ しプン ドニ ゾロン60 mg/日 内服

中),髄液の性状は無色透明で蛋白濃度 33.O mg/dl,糖 濃

度 55 mg/dlと 異常はなかった。CT o MRIで異常所見は

認めなかった。高血圧は認めず,血液検査ではステロイド

剤投与前で末梢血は自血球 3.8× 109/1・ 赤血球 2.91×

1012/1.ヘ モグロビン 8.lg/dl・ 血小板 185× 109/1で あり

貧血 を認 め,ま た,補体の低下 C341.5 mg/dl・ C47.9

mg/dlお よび抗核抗体 (十 ),リ ウマチ因子 13.OIU/ml,

抗 DNA抗体の異常値 30.4U/mlを 認めた。凝回線溶系

は PT 10.2 sec・ APTT 35.2 sec O nbrinogen 312 1ng/

dl・ antithrombin II1 92%(正 常 :95.6± 39)と 正常であ

り,抗カルジオライピン抗体は陰性であった。うっ血乳頭

はその後改善し,2か月後には消失した。補体はC367.3

mg/dl・ C416.7 mg/dl,貧血も赤血球 4.08× 1012/1,ヘ モ

グロビン11.9g/dlと 回復した。抗 DNA抗体 は 5.OU/

ml以下となった.

III 考  按

従来,頭蓋内に占拠性病変や水頭症を認めず,髄液組成

にも異常がないにもかかわらず,頭蓋内圧が充進 してい

る病態に対 して pseudotumor cerebri(偽 頭蓋内腫瘍),

またはbenign intracranial hypertension(良 性1頭蓋内圧

克進症)と いう用語が使われてきた。しかしなが ら,頭蓋

内占拠性病変である“tumor"の 持つ印象のため,ま た,

“benign"と いう表現 も不可逆な視力障害や視野変化を

残すことがあることから不適切であり,こ の病態に対 し

て適切な用語が望 まれている4).こ れに対 して,Kashii

ら5)|ま idiopathic intracranial hypertension(1寺 デ巻′性iE頂1蓋

内圧克進症,IIH)と いう表現を推奨 している。その診断
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基準 は,

1)髄液圧が 200 mmH20以上に克進 している。

2)髄液組成が正常である(蛋 自質濃度が 20 mg/dl以

下になることがある).

3)症状や徴候が頭蓋内圧克進によるものに限定 され

る。

4)放射線学的検査で器質的病変 を頭菱内に認めない

(CTで狭小な脳室 を認めることがある)。

である。

ある薬剤の投与や病態が IIHを引 き起 こすことが知

られてお り,こ れは secondary II Hと 呼ばれている6).

薬剤 としては副腎皮質ホルモンの全身投与やその減量 ,

ナ リジクス酸。テ トラサイクリンなどの服用,原因疾患 と

しては副甲状腺機能低下症,貧血 (特 に鉄欠乏性貧血 ),

SLE,サルコイ ドーシスなどが報告 されている。加 えて,

静脈洞血栓症 もsecondary II Hを 引 き起 こし,そ の原

因疾患 としては,中耳炎 。経口避妊薬の使用 。妊娠 。SLE
などが報告されている。SLEに 関しては,IIHを 引 き起

こす病態 としては大 きく分けて静脈洞血栓症によるもの

とよらないものがあるわけである。この鑑別には脳 アン

ギオグラフィーの施行が必要とされている6)～ 9)。

SLEに おいて静脈洞血栓症が起 こる危険因子 として

は,抗 リン脂質抗体 (抗 カルジオライピン抗体,ル ープス

アンチコアグラン トなど)の存在や凝固系の異常などが

考 えられている7)。 _方 ,SLEの IIH発症に静脈洞血栓

症が関与 しない例では,原因として脈絡叢への免疫複合

体の沈着,頭蓋内血管の血管炎,免疫炎症反応による血管

透過性の変化などによる脈絡叢の髄液分泌過多,ま たは

吸収不良が考えられているが明らかでない10).

我々の症例は高血圧 を認めず,両眼対称 にある乳頭変

化以外に網膜 。血管の異常がなく,視野・視力検査 も良好

なことから高血圧性網膜症 。SLEに よる血管炎・乳頭炎

は除外される11)。 さらに,IIHの診断基準を満たすが,内

分泌の異常やビタ ミン Aな どの内服歴はな く,ま た,副

腎皮質ステロイ ド薬 によるIIHは その内服によりうっ

血乳頭の消失をみた ことから否定的で,SLEに よる sec―

ondary II Hと 診断された。症例 2は プレドニゾロン 60

mg/国 内服中であ り,そ の割には頭蓋 内圧 140 mmH20

は克進 していると考 えられた。治療前の測定を行ってい

ない故に明言はで きないが,頭蓋内圧 140 mmH20は恐

らくステロイドに反応 して下降しつつあった状況 と考え

られた。また,貧血による IIHに おいて特発性自己免疫

性溶血性貧血による症例 も報告
12)さ れてお り,副 腎皮質

ステロイ ド薬投与 により貧血の改善 をみた症例 2では,

SLEに よる溶血性貧血の関与の可能性 もある。

我々の症例では抗 カルジオライピン抗体 は陰性であ

り,ル ープスアンチコアグラントもPTTが正常であっ

た ことから陰性 と推定 され13),ま た凝固系 も正常であっ

たが,我々は脳アンギオグラフィーを施行 してお らず,
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IIHが静脈洞血栓症に起因したかどうかは不明である。

過去に,SLEに よるsecondary II Hは ,脳アンギオグラ

フィーを施行 して静脈洞血栓症を認めた 4例 7)8)13)14),認

めなかった 4例 10)15)～ 17),脳アンギオグラフィーを施行 し

なかった 14例 9)11)18)～ 22)が
報告されている。いずれも投与

量はまちまちではあるが,1例7)を 除いて副腎皮質ホル

モンによく反応しており,頭蓋内圧の低下をみている。そ

のため,SLE患者のうっ血乳頭において脳アンギオグラ

フィーは,そ の患者へのス トレスや危険性を考慮すれば,

副腎皮質ステロイド薬に対する反応不良例にのみ鑑別の

ために用いるべきである。また,そ のような反応不良例で

は,他の治療 (脱炭酸酵素阻害剤の投与やシャント術など

の施行5))を
考えるべきであろう。

IIHの 99%の症例に認 められる頭痛
5)は,SLE患 者

にしばしばみられる症状でもある10)。 その中に頭蓋内圧

克進を呈している患者の存在の可能性を考えれば,眼科

医の定期的な注意深い視神経乳頭の観察が必要である。

特に,う っ血乳頭の初期の所見は軸索流のうっ滞による

神経線維層の混濁であり,本症例のように初期の顕著で

ないうっ血乳頭の見落 としがないようにしなければなら

ない。このような症例は比較的に稀であり,海外における

文献報告では 2例 15)19)を
除き,ま た,本邦においてはその

すべてが眼科領域外でもあり報告した。
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