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HutchinsOn三徴候を呈した keratitis,ichthyOsis and

deafness syndromeの 1夕j

要

背 景 :角 膜 炎 (keratitis),魚 鱗 癬 (ichthyOsis),聾

(deafness)が 併発す る状態 は keratitis,ichthyOsis and

deafness(KID)症候群 として知 られている.本症候群は

本邦では 4例が報告 されているが,いずれも皮膚科から

である。

症 例 :出生時から無毛症と全身の皮膚の角化肥厚が

あり,皮 膚科 で慢性皮膚粘膜 カンジダ症 (chronic mu―

cocutaneous candidiasis,CMCC)と 診断 されてい た男

児である。

所 見 :1歳 4か月での眼科初診時に,右 眼には点状

表層角膜症,左眼には周辺部血管侵入を伴 う角膜混濁が

みられた.次 第に実質内への血管進入を伴 う角膜実質炎
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に進展 してい った。4歳 時 に歯牙の異状が発見 され ,

Hutchinson歯 と同 じ特徴を有 していた。6歳時に両耳の

高音部での感音性難聴が指摘された.梅毒血清反応は陰

性であった.

結 論 :本 小 児 例 は,HutchinsOn三 徴 候 を呈 す る

KID症候群であ り,眼 科 では本邦初の報告例 である.

KID症候群では易感染性があり,CMCCも これによると

推定される.(日 眼会誌 103:322-326,1999)
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Abstract
Background : Association of keratitis, ichthyosis, tected at the age of 4 years. Neurosensory deafness

and deafness is known as KID syndrome. Only four in the hish frequency region was detected at the age
cases have been reported in Japan by dermatolo- of 6 years. Serous tests for syphilis were consis-
gists. tently negative.

Case : A male infant manifested absence of hair Conclusion : This child is the first reported case
and generalized keratosis of the skin .since birth. He in Japan manifesting KID syndrome with Hutchin-
had been diagno.sed as having chronic mucocutane- son teeth. The associated CMCC was interpreted as
ous candidiasis (CMCC). due to liability ro infection in patients with KID syn-

Find.ings: The patient manife.sted punctuate su- drome. (J Jpn Ophthalmol Soc 103 322-326, 1999)
perficial keratopathy in the right eye and corneal
opacity with peripheral neovascularization in the Key words: Keratitis, Ichthyosis and deafness(KlD)
eye when initially seen at the age of I year and 4 .syndrome, Hutchinson's triad, Intersti-
months. The corneal lesion later developed into stro- tial keratitis, Chronic mucocutaneous
mal keratitis with neovascularization in the .stroma. candidiasis
Abnormalities simulating Hutchinson teeth were de-

I緒  言

Keratitis,ichthyOsis,and deahess(KID)症 候群は,Sk―

innerら 1)が血管新生角膜炎(keratitis),魚 鱗癬様の角質

肥厚 (ichthyosis),感 音性難聴(deahess)の 頭文字 を取

り,名付けた症候群である。現在,世界で約 70例が報告さ
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図 1 頭部,顔面所見 (1歳 ).

毛髪,眉 毛,睫毛は欠如している。頭皮は角化斑がある。両

口角炎がある。

図 2 下半身所見 (1歳 ).

陰部の紅斑,両下肢の角化性の類円形局面および手指の

角化肥厚がある。

れているが,本邦では著者の渉猟 した限りでは 4例 2)～

“

のみであ り,い ずれも皮膚科か らの報告である。今回,

我々は本邦 5例 目の KID症候群の男児を経験 した。本例
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図 3 角膜所見 (3歳 ).

角膜実質の血管新生およびす リガラス様混濁がある .

A:右眼,B:左眼

図 4 歯牙の所見 (4歳 ).

エナメル質の形成不全,桑 の実状歯,着色傾向,そ れに伴

う歯脅歯の発生などの歯牙の異常がある。

は慢性皮膚粘 膜 カ ンジダ症 (chronic mucocutaneous

candidiasis,CMCC)も 合併してお り,歯牙の異状 もみ ら

れた。このため,先天梅毒にみられるHutchinsOn三 徴候

と同時の症候を合併した稀有な症例であった。本例の眼

症状の進行過程 とともに,こ の三徴候の発現機序につい

て考察を加え報告する。
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II 症  例

症 例 :1歳 4か月,男児 .

初 診 :1994年 4月 21日 .

主 訴 :両眼角膜混濁 .

家族歴 :特記すべきことなし,

現病歴 :出生時から無毛症および全身の皮膚の角化肥

厚があった。皮膚科で CMCCと 診断され,眼科では角膜

炎の診断で角膜保護剤の点眼を処方されていた。精査目

的のため,当 院紹介受診となった。

初診時所見 :眼科的所見では,眉毛,睫毛が欠損 してい

た。眼位,眼球運動は正常であった。右眼には点状表層角

膜症,左 限には角膜周辺部血管侵入を伴 う角膜混濁が

あった.中 間透光体,眼底には異常はなかった。全身所見

では,頭部は毛髪が欠如していて角化斑が多数存在 し,日

角には限局性の発赤,び らんが生 じていた(図 1).体 幹,

四肢に大小の紅斑が多数融合し,下肢には角質増生の強

い局面が多数存在した(図 2)。 また手掌,足底,爪甲の肥

厚がみられた。

検査所 見 :標 準 的梅毒 血清反応 (ser010gic test fOr

syphms,STS)法 のガラス板法および特異的梅毒血清反

応(TrepOnema pallidum hemang」 utinadon test,TPHA)

法は陰性であり,先天梅毒は否定された。皮膚科で回角,

爪甲,外陰部および下肢の角質増生部からの直接鏡検で

Candida albicansが 検出されたが,角 膜上皮擦過物の

パーカーインクによる直接鏡検と培養検査では,真菌,細

菌とも陰性であった.

経 過 :初診時からオフロキサシン(タ リビットC)点

眼,ビ タミンA点眼 (レ チナールパルミテー トC5001U/

ml,2%ホ ウ酸水溶解液)で加療 し,上記検査で角膜から

真菌が検出されないことを確認 した後はフルオロメトロ

ン(0.1%フ ルメ トロン。
)点 眼も追加したが,そ の約 3か

月後の外来再診時に右眼も左眼と同様の周辺部角膜血管

新生へと進行 した.遠隔地在住のため,初診から約 1年 8

か月を経た 1996年 1月 5日 の再診時には,両眼角膜の実

質内に血管侵入を伴ったす リガラス様混濁を認め,先 天

梅毒にみられる角膜実質炎とその臨床像は酷似 していた

(図 3)。 その後状態は変わらず,患児が 4歳になった 1997

年4月 の視力は,右眼0.05(矯正不能),左眼 0.05(矯正不

能)であった.

その他の経過 :皮膚科でフルコナゾール(ジ フルカ

ン・ ),イ トラコナゾール(イ トリゾール①
)の抗真菌薬によ

る治療を受けていたが,全身所見は一進一退を繰 り返 し

ていた。4歳時に帝京大学病院歯科口腔外科でエナメル

質の形成不全,桑の実状歯,着色傾向,そ れに伴う酋岡歯の

発生などの歯牙の異常を指摘された(図 4).2歳時に耳痩

孔および難聴の疑いで経過観察 されていたが,6歳 に

なった再診時の聴力検査で,両耳の高音域感音性難聴が

明らかとなった。この時点で,本 例はKID症候群と診断
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された

IⅡ 考  按

1915年 Burnsら れが角膜炎,全 身性の角皮症,聾 を合

併した 16歳 の少年を報告 した後,1981年 Skinnerら "が

類似の症例を集め,そ の主要な3つ の特徴である角膜炎

(keratitis),魚 鱗癬 Cchthyosis),聾 (deahess)の 頭文字を

とりKID症候群と名付けた。しかし,こ の症候群の症状

は多彩であるため,そ の後 Hectorら 6)が 1993年 12月 ま

でに報告された KID症候群 61例 をまとめて,1996年 に

その診断基準を示 した。主症状 (major criteria)と して,

① 紅角皮症(erythrokeratOderma),② 感音性難聴 (neu―

rosensory deafness),③ 血管新生角膜炎 (vascularizing

keratitis),④ 網状手掌足底角質肥厚症 (reticulated pal_

moplantar hyperkeratosis),⑤ 脱毛症 (alopecia)を ,ま た

副症状 (minor criteria)と しては,① 易感染性 (suscepti―

b皿ty to infections),② 歯牙の異形成 (dent」 dysplasia),

③ 発汗減少 (hypohidrosis),④ 発育遅滞 (growth delay)

の 4つ を挙げている。KID症候群の皮膚症状は,初期に

は魚鱗癬様変化といわれていたが,現在では発赤を伴っ

て角化肥厚した皮膚を上記の① 紅角皮症と表現する.本

症例は主症状の 5つ の診断基準をすべて満たしてお り,

副症状では発育遅滞以外のすべてを認め,典型的なKID

症候群であると診断された。

遺伝形式は孤発型がほとんどで,家 族内発症は4家

系
7)Ⅷ )が

報告されているに過ぎない。この症例は近親者

に同様の患者がなく孤発例であった。

KID症候群の眼症状は血管新生角膜炎が主なもので

あ り,Hectorら
6)が

報告 した 61例 中 48例 に認められて

いる。その発症時期は,眼科的検査がなされた時期が症例

によって異なるために特定は困難であるが,生 来羞明の

あったものが 4例 ,初 診時から眼症状が進行 していたも

のが 1年以内は 13例 ,5年 以内が 15例 ,ま た,15歳以前

の発症が 18例 ,20歳で発症 した女児が 1例 と報告され

ている.眼症状は,小児期に進行性の経過をたどることが

多 く,そ の過程で羞 明
■)‐ 3),角

膜 び らん 13山
,角 膜混

,蜀
13)15)～ 17),様 々な程度の角膜炎 10)18)な どを示す。本症例

では,当科初診の 1歳時には右眼は点状表層角膜症,左眼

は周辺部血管新生を伴った中心部の角膜混濁のみであっ

たが,その後 1年 8か月後には,両眼とも実質内への血管

新生を伴ったす リガラス様混濁へと進展 していった。こ

の所見は,先天梅毒でみられる角膜実質炎と類似 してい

る19)こ とは興味深い。視力予後は血管新生角膜炎の進行

とともに障害を来すことが多く,最終的には全盲となっ

た例も2例 12)20)報
告されているが,そ の眼科的所見の詳

細は,皮膚科からの報告のため不明である。本症例も,視

力は両眼とも0.5で不良であった。

KID症候群の特徴として易感染性があり6),そ れに伴

うと思われるCMCCを 合併 している例が 4例 7)11)ヽ 13)報
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告されている。CMCCは ,慢性再発性の表在性カンジダ

感染症として特徴づけられ,し ばしば細胞性免疫不全,内

分泌異常,鉄代謝異常,ビ タミンA欠乏症などを合併す

る21)― t CMCCの 診断基準には松本 ら詢の挙げた4項

目がある.す なわち,① 幼児期に発症し,② 慢性または再

発性のカンジダ感染が皮膚,爪甲,粘膜(特に口腔)にみら

れ,③ 実質臓器障害を欠き,④ 本症によって死亡しない

ことである.本症例はこの診断基準も満たしており,当初

はCMCCと 診断されてその治療が行われた。CMCCの
眼合併症としては,自 内障が高頻度にみられるという報

告詢がある。その他,角 膜炎
27),角

膜血管新生を伴う角膜

炎
11)28,29),黄 斑部変性

30)な どが報告されているが,こ の中

には KID症候群の症例
11間 29,も

含まれており,CMCCが
これらの眼病変の原因かどうかは不明な点が多い。

本症例はKID症候群に伴う角膜実質炎(血管新生角膜

炎),感音性難聴とともに歯牙の異常も合併している。上

記の KID症候群 61例 中,歯牙の異常がみられたものは

15例で,全体の 25%に 当たる.そ の内訳は,離歯が 6例 ,

何らかの異常形態 8例 ,発育遅延が 1例 で,KID症候群

では歯牙の異常も比較的多いように思われた。今回の症

例は,先 天梅毒でみられる HutchinsOn三徴候と同様の

症候 が み られた。類 似 の症例 は海外 の文献 で は 4

例
1l m-32)ほ どみられたが,本邦では先天梅毒以外でこの

三徴候を呈した初の症例であると思われる。

先天梅毒による Hutchinson歯 は,妊娠 16週以降に母

体内のスピロヘータが胎児に血行感染し,こ のときスピ

ロヘータあるいはその毒素が歯胚に直接影響を及ぼして

生じるという説が 一般的である。また,角 膜実質炎および

感音性難聴は,ト リポネーマ抗原に対する免疫反応によ

る炎症の結果生じるといわれている.KID症候群は胎生

期における外胚葉系の発生異常が原因と考えられている

が,その詳細は不明である.今回の症例が先天梅毒におけ

る角膜実質炎と同様の経過をたどったことから,母体内

あるいは出生後に何らかの感染を起こすことにより,そ

れが先天梅毒と同様の機序により,胎児の発達に影響を

与えた可能性が考えられる。

九尾敏夫教授の御校間に深謝いたします.ま た,本症例につ

いて御教示いただいた帝京大学医学部皮膚科学教室後藤敦子

先生,歯科口腔外科学教室菊池 自助教授,耳鼻咽喉科学教室

山崎竜一先生に深謝いたします.

本論文の要旨は,第 22回角膜カンファランス・第 14回 日

本角膜移植学会(賢島)で発表した。
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