
緒 言

眼筋麻痺性片頭痛はまれな疾患であり，本邦での症例

の報告 は少ない．片頭痛後に出現する眼筋麻痺が特

徴であり，発症年齢は5歳以下が多く大部分が5年以内

に消失するとされている ．今回，眼筋麻痺性片頭痛の

成人例を経験したので報告する．

症 例

症例は35歳男性で，13歳頃から数年ごとに左前頭部

痛を訴え，その後約1週間持続する複視が出現してい

た．また，5年前に左末梢性顔面神経麻痺が出現し，無

治療で約3か月後に治癒した．

2006年7月14日から頭痛を伴う複視が出現し，7月

17日に当科初診となった．頭痛は一日で消失している．
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偽Graefe徴候を示した眼筋麻痺性片頭痛の成人例
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要 約

目 的：動眼神経麻痺を示した眼筋麻痺性片頭痛の成

人例を報告する．

症 例：症例は 歳男性で， 日前から複視が出現

した．既往に， 歳頃から数年ごとに片頭痛に続いて

約 週間で軽快する複視があった．初診時，内眼筋麻痺

を伴う動眼神経麻痺を認め，約 か月後に完全に消失し

たが，患側眼に偽 Graefe徴候がみられた．

結 論：成人例でも眼筋麻痺性片頭痛を示すことがあ

る．有痛性眼筋麻痺に遭遇したときは既往歴の詳細な聴

取が大切である．今回の症例において出現した偽 Grae-

fe徴候は，過去の度重なる動眼神経麻痺を推測させ，

眼筋麻痺性片頭痛を示唆する重要な所見と考えた．(日眼

会誌 ： ― ， )
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Abstract

：An adult case of ophthalmoplegic mi-

graine is reported.

：A -year-old man presented at our hospi-

tal with a -day history of double vision.He had a
 

history of double vision following migraine which
 

completely resolved within a week,occurring every
 

few years since the age of . At the first visit,

oculomotor nerve palsy with internal ophthalmo-

plegia was observed in his left eye. Magnetic reso-

nance imaging and magnetic resonance angiogra-

phy demonstrated no other abnormalities. After

months,the oculomotor nerve palsy was completely
 

resolved,except for the pseudo-Graefe sign.

：Ophthalmoplegic migraine may be occur
 

in adults.Therefore,a detailed history is important
 

for examination of painful ophthalmoplegia. The
 

Pseudo-Graefe sign observed in our case suggested
 

the existence of recurrent oculomotor nerve palsy,

which is an important indicator for ophthalmople-

gic migraine.

Nippon Ganka Gakkai Zasshi(J Jpn Ophthalmol
 

Soc ： ― , )
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家族歴としては，一卵性双生児の弟に片頭痛があった．

初診時，頭痛はなく，視力は右眼矯正1.5，左眼矯正

1.2，眼位は正面位で30プリズムの外斜視で，眼球運動

は左眼の上転，内転，下転が制限されていた．瞼裂幅は

右眼13mm，左眼8mmと左眼に眼瞼下垂がみられた．

瞳孔径は右眼4.0mm，左眼5.5mmと左眼が軽度散瞳

し，対光反射も減弱していた．前眼部，中間透光体，お

よび眼底に異常はなかった．また，三叉神経障害を含む

他の神経学的所見に異常はなかった．

有痛性動眼神経麻痺と診断し，原因検索を行った．頭

部magnetic resonance imaging(MRI)，magnetic reso-

nance angiography(MRA)では図1に示すように，中

脳や海綿静脈洞などの動眼神経の経路を含め特に異常は

なかった．

初診3日後，複視が増強し，左眼の上転，内転，下転

が完全制限となった(図2)．さらに瞼裂幅は，右眼11

mm左眼0mmとなり，瞳孔径も右眼3.5mm，左眼

6.0mmとなった．既往歴から片頭痛を伴う再発性動眼
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図 1 頭部magnetic resonance imaging，ガドリニウム造影後 T 強調画像．

海綿静脈洞部を含め動眼神経の経路に異常はみられない．また，動眼神経が造影剤で増強される所見

もない．

A：海綿静脈洞部，水平断．B：海綿静脈洞部，冠状断．C：中脳部，水平断．D：中脳部，冠状断．
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図 2 初診から 日後の眼球運動．

左眼の眼瞼下垂と上転，内転，下転が完全に制限されている．

図 3 初診から か月後の眼球運動．

左眼動眼神経麻痺は軽快しているが，下転時に偽Graefe徴候がみられる．
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神経麻痺と考え，眼筋麻痺性片頭痛と診断した．以前の

発作時に，近医で処方された副腎皮質ステロイド内服で

短期間に軽快したこともあり，プレドニゾロン10mg

の経口投与を開始した．左動眼神経麻痺に改善がないた

め，1週後プレドニゾロンを中止し，メコバラミン(メ

チコバール )とセラペプターゼ(ダーゼン )の内服に変

更した．初診から1か月後，左眼の上転，内転，下転制

限は軽快傾向を示していた．初診から3か月後，眼球運

動制限，眼瞼下垂，および内眼筋麻痺とも消失したが，

下転時に偽Graefe徴候が観察された(図3)．

考 按

眼筋麻痺性片頭痛は非常にまれな疾患であり，片頭痛

の発作後に眼筋麻痺が出現することが特徴である．眼筋

麻痺の多くが動眼神経麻痺であり，大部分が内眼筋麻痺

を伴う．また，経過中に内眼筋麻痺しか示さない発作の

場合もある ．発症年齢は5歳以下が多く ，症状は大

部分が5年以内に消失するとされている．今回の症例は

初発年齢が13歳と比較的高いこと，成人期にも発作が

出現し持続期間も3か月と回復に時間を要していること

から，非典型例であると考えた．

眼筋麻痺性片頭痛の発現機序についてはさまざまな報

告があり，圧迫説 ，虚血説 ，血管異常説 ，再発性脱

髄性神経障害説 ，その他Tolosa-Hunt症候群の亜型

などが挙げられている．圧迫説は，動脈壁の浮腫により

肥厚した内頸動脈が海綿静脈洞内で動眼神経を圧迫する

というものである．虚血説は，頸動脈や脳底動脈の腫脹

により眼球運動神経に血液を供給する小血管が閉塞し，

虚血性障害が起こるとしている．血管異常説は，Com-

puted tomography(CT)で高信号を示す後大脳動脈の異

常が眼筋麻痺性片頭痛の原因であったとしている．再発

性脱髄性神経障害説は，頭痛発作により三叉神経第一枝

の眼神経から神経ペプチドが分泌され，Willis動脈輪付

近の動眼神経に関連する小血管の無菌性炎症と神経の脱

髄を起こすと予想している．MRI特に，ガドリニウム

造影後T 1強調画像で中脳から出た直後の動眼神経が

造影される所見をその根拠にしている ．

今回の症例では，頭部MRIやMRAで異常を認め

ず，頸動脈撮影でも内腔の狭窄は検出されていないこと

から圧迫説や血管異常説では説明しがたい．また，初回

発作ではないためMRIで動眼神経の高信号は確認でき

なかった．しかし，動眼神経麻痺回復時に偽Graefe徴

候がみられた．偽Graefe徴候は，動眼神経麻痺が3か

月以上遷延化した場合出現する．動眼神経麻痺を繰り返

す例では，次第にその回復には時間がかかり，異常神経

支配が出現する可能性がある．したがって，今回の症例

において出現した偽Graefe徴候は，過去の度重なる動

眼神経麻痺を推測させ，眼筋麻痺性片頭痛を示唆する重

要な所見と考えた．

成人でみられる再発性有痛性動眼神経麻痺を呈する疾

患の鑑別診断について考える．まずTolosa-Hunt症候

群が挙げられるが，三叉神経障害を伴い，再発例では副

鼻腔炎を合併することが多い ．しかし，本症例は三叉

神経障害を欠くことや副鼻腔炎の合併はないこと，さら

に画像所見からもTolosa-Hunt症候群は否定的である．

次に，再発性脳神経症が考えられる．多くの症例で先行

感染があり，髄液検査で蛋白細胞解離を認め赤沈の亢進

や抗核抗体が陽性のこともある ．本症例では，これ

らの特徴はなく，しかも頭痛は一日で消失していること

から再発性脳神経症は考えにくい．

眼筋麻痺性片頭痛の治療に関しては，今回は患者の希

望もありプレドニゾロン10mgの経口投与を1週間

行った．眼筋麻痺の改善がないためプレドニゾロンは中

止し，メコバラミンとセラペプターゼの投与のみで経過

をみた．その結果，3か月後には動眼神経麻痺が軽快し

た．最近では，少なくとも体重kgあたり2mgのプレ

ドニゾロンを数週間投与し，その後ゆっくり漸減する治

療法を推奨する報告がある ．しかし，対象の多くは

10歳以下の小児であり，しかも無治療でも早期に眼筋

麻痺は軽快することから直ちに受け入れがたい．片頭痛

の治療薬として，コハク酸スマトリプタン(イミグラ

ン )が使用されているが本症では適応なしとなってい

る．本薬の副作用として虚血性障害を引き起こすことが

知られており，眼筋麻痺性片頭痛の発症に虚血の関与が

考えられているためである．最後に，我々は眼筋麻痺性

片頭痛の予防目的で，小児例にマレイン酸チモロール点

眼を行っている ．しかし，今回は成人例であることや

発作の頻度が少ないことなどから投与はしなかった．片

頭痛の発作を含め，予防に関しては今後の課題である．
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