
Ⅰ 緒 言

肥厚性硬膜炎は硬膜の慢性進行性炎症疾患であり，硬

膜の肥厚した部位に一致して視力低下，複視などの眼症

状をはじめ，頭痛や多発脳神経麻痺などを呈す．原因を

明らかにできない特発性のものと，感染症，自己免疫性

疾患，悪性腫瘍などによる続発性のものに分類される．

最近特発性の中で，核周辺型抗好中球細胞質抗体(peri-

nuclear anti-neutrophil cytoplasmic antibody：p-ANCA)

陽性の症例，IgG 4 陽性形質細胞の出現を認める症例が
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Purpose：We report 3 cases of patients with

hypertrophic pachymeningitis associated with perinu-

clear anti-neutrophil cytoplasmic antibody and IgG 4-

positive plasma cell infiltration.

Cases：The patientsʼ ages ranged from 61 to 76.

Two were women and 2 cases involved one eye only.

Initial visual acuity of the 4 eyes were counting

fingers to 0.3. Decreasing of critical flicker frequen-

cy and moderate headache were observed in all cases.

Definite diagnosis of hypertrophic pachymeningitis

was made by enhanced MRI (magnetic resonance

imaging) using Gadolinium. After systemic adminis-

tration of methylprednisolone, all patients showed

improvement in their visual acuity from 0.8 to 2.0

and had no recurrence.

Conclusions：Hypertrophic pachymeningitis is

common in elderly patients. It is highly associated

with headaches accompanied by symptoms and signs

of ischemic optic neuropathy and retrobulbar optic

neuritis. Enhanced MRI is helpful in making a definite

diagnosis.

Nippon Ganka Gakkai Zasshi(J Jpn Ophthalmol Soc

115：602―610, 2011)
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Abstract

Three Cases of Optic Neuropathy Associated

with Hypertrophic Pachymeningitis

目 的：肥厚性硬膜炎はさまざまな脳神経症状を起こ

す比較的まれな疾患である．我々は p-ANCA(核周辺型

抗好中球細胞質抗体)ならびに IgG 4陽性形質細胞の浸

潤を伴った肥厚性硬膜炎の 3症例を経験した．

症 例：症例は 61歳〜76歳で，女性が 2例であった．

片眼例が 2例で，両眼同時発症は 1例．4眼の矯正視力

は指数弁から 0.3までで，全例に限界フリッカ値の低下，

頭痛を認めていた．ガドリニウム造影 magnetic reso-

nance imaging(MRI)で肥厚した硬膜を認め，肥厚性硬

膜炎と診断して副腎皮質ステロイド療法を行った．治療

後，矯正視力は 0.8から 2.0の範囲で改善した．

結 論：肥厚性硬膜炎は比較的高齢者に認められる．

虚血性視神経症や球後視神経炎に頭痛を併発している場

合，肥厚性硬膜炎を念頭におきガドリニウム造影MRI

を行う必要がある．(日眼会誌 115：602―610，2011)

キーワード：肥厚性硬膜炎，視力低下，頭痛，ガドリニ

ウム造影MRI，副腎皮質ステロイド治療
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要 約

肥厚性硬膜炎による視神経症の 3例



報告され注目されている1)2)
．かつてはまれな疾患とさ

れていたが近年ガドリニウム造影 T 1 強調磁気共鳴画

像(magnetic resonance imaging：MRI)を用いた診断技

術の進歩により，その報告例が増えつつある．今回我々

は，当初虚血性視神経症や球後視神経炎が疑われた p-

ANCA ならびに IgG 4 が関連していると考えられた肥

厚性硬膜炎の 3症例を経験したので報告する．

Ⅱ 症 例

症例 1：76 歳，男性．

主訴：左側頭部痛，左視力低下．

現病歴：2009 年 8 月より左側頭部痛が出現．10 月 10

日，左視力低下を自覚したため近医を受診した．左視力

0.01(矯正不能)であり，限界フリッカ値(critical flicker

frequency：CFF)は左 12〜15 Hzと低下していた．左眼

視野では耳上側に島状の視野欠損を認め，前部虚血性視

神経症の疑いで 10 月 15 日に精査加療目的にて福岡大学

病院眼科(以下，当科)を紹介受診となった．

既往歴：顕微鏡的多発血管炎で副腎皮質ステロイド 7

／mg／day の内服を行っていた．糖尿病，高血圧，C 型肝

炎，発作性心房細動，前立腺癌があった．

初診時所見：視力は右 1.2(1.5×＋0.75 D cyl−1.00(

)

D Ax 80°)，左 0.01(矯正不能)，眼圧は右 13 mmHg，

左 11 mmHg．相対的入力瞳孔反射異常(relative affer-

ent pupillary defect：RAPD)が左に陽性であり，CFFは

右 40 Hzであったが，左は測定不能であった．眼球運動

に異常はなく，眼球運動時痛も認めなかった．前眼部，

中間透光体に異常を認めなかった．眼底検査では右眼は

異常を認めず，左眼は視神経の上下の境界がやや不明瞭

であり，乳頭下方に白斑を認めた(図 1)．フルオレセイ

ン蛍光眼底造影検査では，腕網膜時間は 15秒と正常で

あり，左眼の白斑からの造影剤の漏出を認めたのみで

あった(図 2)．血液・生化学検査では，白血球数は正常

範囲であり，軽度の貧血を認めた．C-relative protein

／ ／(CRP)2.8 mg／dl，赤液沈降速度(以下，赤沈)25 mm／1

hr と軽度上昇していた．抗核抗体，リウマチ因子，細

胞質型抗好中球細胞質抗体(cytoplasmic anti-neutrophil

cytoplasmic antibody：c-ANCA)，p-ANCA は陰性で

あった．

入院後経過：頭部単純MRI検査を施行したところ，

鞍結節部から左視神経管近傍に扁平な結節様病変が認め

られ，髄膜腫または硬膜炎が疑われた(図 3)．翌日には

左視力光覚なしとなった．頭部ガドリニウム造影MRI

検査を施行した．単純MRI の T 1 強調画像で指摘され

た部位の硬膜の肥厚が認められたため，肥厚性硬膜炎と

診断した(図 4)．髄液検査にて髄液細胞数の増加を認め

／ず，髄液蛋白は 50 mg／dl と軽度上昇していたのみで

あった．原因として感染は否定的と判断し，10 月 17 日

よりステロイドパルス療法(メチルプレドニゾロンコハ

／ク酸ナトリウム 1,000 mg／day)を 3 日間行った．その

結果，左視力は(0.15)と改善した．神経内科受診時に，

肥厚した硬膜が橋部を圧迫したために出現したと思われ
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図 1 症例 1の初診時左眼底写真．

上下方の視神経乳頭の辺縁がやや不明瞭．

図 2 症例 1の初診時フルオレセイン蛍光眼底造影検査．

ａ：蛍光剤の遅延は認めなかった．ｂ：後期像で白斑からの造影剤の漏出を認めた．



る嚥下障害が軽度認められたので，10 月 24 日からさら

に 2クール目のステロイドパルス療法を行った．終了後

は副腎皮質ステロイドの内服治療に切り替え，近医より

／ ／処方されていた 7 mg／day から 40 mg／dayへ増量した．

その後，副腎皮質ステロイドを漸減していき，現在 10

／mg／day で維持している．本症例では元来 p-ANCA 陽

性の顕微鏡的多発血管炎であったが，当科初診時には

p-ANCA は陰性化していた．p-ANCA 陽性顕微鏡的多

発血管炎は副腎皮質ステロイド投与中に陰性化すること

が報告されていることから，本症例も同様に副腎皮質ス

テロイドで陰性化した p-ANCA 関連肥厚性硬膜炎と診

断した3)
．副腎皮質ステロイド投与後に左視力(0.8)と

改善し，視神経乳頭の上下の境界は明瞭となった．ま

た，左視野も改善し頭痛も消失した．副腎皮質ステロイ

ド投与後 1 か月の造影MRI では，投与前と比較して病

変の縮小を認めた(図 5)．
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図 3 症例 1の入院時頭部単純magnetic resonance imaging(MRI)T 1強調画像．

ａ：冠状断．鞍結節部左側に結節様病変を認めた(矢印)．ｂ：水平断．左視神経管近傍に結節様病変を認め

た(矢印)．

図 4 症例 1の翌日の頭部ガドリニウム造影MRI T 1強調画像．

ａ：冠状断．左視交叉，右海綿静脈洞周囲に造影剤で増強される病変を認めた(矢印)．ｂ：水平断．内頸動

脈周囲に増強される病変を認めた(矢印)．



症例 2：75 歳，女性．

主訴：両眼視力低下．

現病歴：2009 年 10 月頃からの左鼻根部〜頭頂部にか

けての疼痛が出現し，近医で単純頭部MRI を施行され

た．異常は認められなかったが，その後も疼痛は持続し

ていた．同年 12 月初旬から右眼の視力低下を自覚し，

近医眼科を受診したところ，視力は右(0.3)，左(0.8)で

あり，CFF は正常であった．12 月下旬から嗄声，嚥下

障害が出現し，2010 年 1 月 7 日より急激な左視力低下

を自覚し近医を受診．前眼部，眼底に異常を認めず，頭

部コンピュータ断層撮影(computed tomography：CT)

を施行したが明らかな異常は認められなかった．1 月 15

日には視力が右手動弁，左(0.01)に低下し，両眼球後視

神経炎の疑いで 1月 16 日当科を紹介受診となった．

既往歴：2006 年から右緑内障の診断で点眼治療され

ている．高血圧，Meniere 病がある．

初診時所見：視力は右指数弁(矯正不能)，左 0.01(矯

正不能)，眼圧は両 12 mmHg であった．CFF は両眼と

も測定不能であった．眼球運動障害や眼球運動時痛は認

められなかった．前眼部所見では両眼ともに水晶体の混

濁を認め，眼底検査，フルオレセイン蛍光眼底造影検査

では異常は認めなかった．視野は左眼に中心暗点，右眼

は上方，耳側にそれぞれ島状の視野欠損を認めた(図 6)．

／血液・生化学検査では，赤沈は 36 mm／1 hr と上昇し

／ていたが，CRPは 0.12 mg／dl と正常であった．抗核抗

体，リウマチ因子，c-ANCA，p-ANCA他，自己抗体は
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図 5 症例 1の副腎皮質ステロイド投与後の頭部ガドリニウム造影MRI T 1強調画像．

ａ：冠状断．左視交叉の病変は縮小していたが，右海綿静脈洞周囲は変化なかった(矢印)．ｂ：水平断．左

内頸動脈周囲の病変部の造影剤の増強が縮小していた(矢印)．

図 6 症例 2の初診時視野検査．

ａ：左眼に大きな中心暗点を認めた．ｂ：右眼は上方と耳側にそれぞれ島状の視野欠損のみ存在した．



陰性であった．

入院後経過：入院後に，頭部ガドリニウム造影MRI

検査を施行した．T 1 強調画像で両視神経管内，小脳テ

ント左側部，後頭蓋窩左側部の硬膜が肥厚していたため，

肥厚性硬膜炎と診断した(図 7)．髄液検査にて，髄液細

／ ／胞数 10／ml，髄液蛋白 131 mg／dl と軽度上昇していたが，

経過や他の症状より感染は否定的と考えた．翌日よりス

テロイドパルス療法(メチルプレドニゾロンコハク酸ナ

／トリウム 1,000 mg／day)を 3 日間行った．その結果，1

月 21 日に視力は右(1.0)，左(1.2)と改善し，視野も両

眼ともに改善した．原因検索のために感染症，腫瘍マー

カー，内分泌系の追加検査を行ったが，原因を特定でき

なかった．自己抗体は陰性であったが以前より口渇感が

／あり，ガムテストが 7 ml／10 分と唾液分泌の低下を認め

た．膠原病を疑い口腔粘膜生検を施行したところ，慢性

の唾液腺炎が認められた．治療方針の決定と確定診断の

ため，2 月 2 日硬膜生検を施行した．その結果，硬膜の

線維化とリンパ球，形質細胞などの慢性炎症細胞が認め

られた．免疫染色で IgG 4 陽性形質細胞が少なからず認

められた(図 8)．2 月 10 日より再度ステロイドパルス療

／法を 3日間行い，その後副腎皮質ステロイド 30 mg／day

／の内服を開始し，徐々に漸減して現在 16 mg／day の内

服中であるが，視力低下は認めておらず，眼底所見も変

化していない．頭痛，嚥下障害の改善を認めた．副腎皮

質ステロイド投与後 3 か月の造影MRI では硬膜の肥厚

は著明に改善していた(図 9)．

治療と並行して IgG 4 関連疾患の合併症の検索を行っ

た．Schirmerテストで右 5 mm，左 7 mm と軽度の涙

液分泌能の低下を認めMRI で涙腺の腫大は認めなかっ

たが涙腺部の造影剤の増強が認められた．また，先に示

した唾液腺炎も認めた．胸腹部造影 CT，ガリウムシン

チグラフィでは，その他に明らかな炎症所見や腫瘍性病変

など IgG 4関連疾患を疑わせる所見は認められなかった．

症例 3：61 歳，女性．

主訴：右視力低下，頭痛．

現病歴：2009 年 8 月頃より左眼から後頭部にかけて

の頭痛，口渇，嗅覚異常が出現し，9 月から複視が出現

したため近医眼科を受診．右眼上斜筋麻痺の疑いにて近

医脳神経外科に紹介された．頭部単純MRI検査を施行

し，髄膜腫を疑われていた．その後，頭痛の増悪，右視

力低下を自覚し，9 月 19 日に近医眼科を再受診したと

ころ，視力が右(0.3)，左(1.5)と右視力低下を認めた．

右眼の CFF も 22 Hzと低下しており，右眼球後視神経

炎疑いで同日当科を紹介受診した．

既往歴：緑内障で点眼加療中である．性ホルモン欠乏

症がある．

初診時所見：視力は右 0.15(0.3×＋2.25 D cyl−1.0(

)

DAx 80°)，左 1.2(矯正不能)，RAPDが右に陽性であっ

た．明らかな眼球運動障害は認めなかったが，左方視で

増強する複視を認めた．眼球運動時痛は認められなかっ

た．前眼部では両眼とも水晶体の混濁のみを認め，眼底

に異常は認められなかった．頭部ガドリニウム造影

MRI検査を施行し，T 1 強調画像で右視神経管部近傍

に硬膜肥厚様の増強陰影を認め，同部から連続して眼窩

内視神経周囲にも増強陰影を認めた(図 10)．また，左

小脳テントにも限局した硬膜の肥厚を認めたため，肥厚

性硬膜炎と診断した．

／血液・生化学検査では，CRPは 1.4 mg／dl と上昇して
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図 7 症例 2の頭部ガドリニウム造影MRI T 1強調画像．

ａ：冠状断．小脳テント左側部に硬膜の肥厚を認めた(矢印)．ｂ：水平断．後頭蓋窩左側部の硬膜の肥厚を

認めた(矢印)．



いた．抗核抗体，リウマチ因子，c-ANCAは陰性であっ

たが，p-ANCAが陽性であった．また，感染症，腫瘍マー

／カーも陰性であった．髄液検査では，髄液細胞数 39／ml，

／髄液蛋白 36 mg／dl と上昇していた．

入院後経過：入院後，ステロイドパルス療法(メチル

／プレドニゾロンコハク酸ナトリウム 1,000 mg／day，3 日

間)を行ったところ，右視力は(2.0)に改善し，複視も改

善した．採血で p-ANCA 陽性であったため，p-ANCA

関連性肥厚性硬膜炎と診断した．ステロイドパルス療法

／後，副腎皮質ステロイド 50 mg／day の内服治療に変更

／した．その後漸減し，現在 7 mg／day であるが視力低下

は認めておらず，眼底所見の変化も認めていない．ま

た，副腎皮質ステロイド内服中に p-ANCA の陰性化を

認めた．副腎皮質ステロイド投与後 5 か月の造影MRI

では，硬膜の肥厚の改善を認めた(図 11)．

Ⅲ 考 按

肥厚性硬膜炎は，1869 年に Charcot らが原因不明の

脊髄硬膜肥厚例を最初に報告し，その後 Gowers が脳硬

膜の肥厚性病変を報告している4)
．好発年齢は 40 歳以降

で，男女差はなく，主な症状は頭痛であり，特に ｢耐え

がたい眼窩深部痛｣が続くのが特徴的とされる4)
．肥厚

性硬膜炎の好発部位は頭蓋内硬膜の海綿静脈洞，斜台後

面や天幕の近傍とされているが，その発生部位により多

彩な神経症状を示す5)
．過去の報告から眼症状は 35〜50

％に併発しており，主に視力低下，眼瞼下垂，眼球運
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図 8 症例 2の硬膜生検の病理写真．

ａ：ヘマトキシリン・エオジン(HE)染色．多数のリンパ球の浸潤を認めた(スケールバー：100 mm)．

ｂ：IgG 4 の免疫染色．少数の IgG 4 陽性形質細胞を認めた(矢印)(スケールバー：50 mm)．

図 9 症例 2の副腎皮質ステロイド投与後の頭部ガドリニウム造影MRI T 1強調画像．

ａ：冠状断．小脳テント左側部の硬膜肥厚は縮小していた(矢印)．ｂ：水平断．後頭蓋窩左側部の硬膜肥厚

も縮小していた(矢印)．



動障害が知られているが，その他に眼振，結膜充血，強

膜炎，硝子体混濁，網膜出血，滲出性網膜剝離などさま

ざまである．以前は肥厚性硬膜炎による視神経の障害と

して乳頭腫脹が主に知られており，複視，視力低下，視

野障害を来す例は，宮田らの報告では 22 例中 6 例と比

較的少数であった4)
．しかし最近の報告では，視力低下

を主訴とする例が多く認められるようになり，今までに

Tolosa-Hunt 症候群，眼窩先端部症候群と診断されてき

た症例の一部も本疾患によるものではないかと考えられ

ている6)〜8)
．

近年，肥厚性硬膜炎でANCA 陽性の症例が報告され

ており，発生機序として自己免疫性血管炎が推定されて

日眼会誌 115 巻 7 号608

図 10 症例 3の頭部ガドリニウム造影MRI T 1強調画像．

ａ：冠状断．右眼窩内と視神経周囲の増強陰影を認めた(矢印)．ｂ：水平断．左小脳テントに限局した硬膜

の肥厚を認めた(矢印)．

図 11 症例 3の副腎皮質ステロイド投与後の頭部ガドリニウム造影MRI T 1強調画像．

ａ：冠状断．右視神経の陰影は軽減していた(矢印)．ｂ：水平断．左小脳テントの硬膜の肥厚は縮小してい

た(矢印)．



いる．ANCAは好中球細胞質に対する自己抗体であり，

好中球に作用し，細胞質リソソーム酵素や活性酸素の放

出により血管壁の障害を起こす9)
．染色性の違いから

perinuclear-ANCA(p-ANCA)と cytoplasmic-ANCA(c-

ANCA)に分けられるが，いずれも血管炎の診断マーカー

であり，p-ANCA が陽性になる肥厚性硬膜炎の病態は

自己免疫を介するとされる．我々の 3 症例でも 2 例(症

例 1，症例 3)において p-ANCA が関係していたと考え

られた(表 1)．

肥厚性硬膜炎による視力障害の機序としては，肥厚し

た硬膜による直接圧迫，神経周膜への炎症細胞の浸潤，

肥厚した硬膜による循環障害などが考えられている．今

回の 3症例は，視力障害を主訴とし頭痛を認め，視神経

症もしくは球後視神経炎が疑われたものであり，いずれ

もその機序は視神経症と同じと考えられた10)
．本症の診

断には画像診断が重要である．炎症によって肥厚した硬

膜はMRIのガドリニウム造影を行ってはじめて所見が明

らかになる．病理組織学的には硬膜の線維性肥厚と形質

細胞を主体とする炎症性肉芽腫であるが，症例 1と症例

3 では採血および既往から p-ANCA が原因と考えられ

たため硬膜生検は施行しなかった．症例 2では p-ANCA

が陰性であり他の検査でも原因不明であったため，硬膜

生検を行い IgG 4 陽性形質細胞が少数認められた．びま

ん性のリンパ球・形質細胞浸潤を認め，びまん性病変を

呈していたことや副腎皮質ステロイド治療に著効したこ

とから IgG 4 関連疾患が疑われた．しかし，表 2 に示す

他の臨床的特徴を満たしておらず，また，IgG 4 陽性形

質細胞が少数だったこと，多数の好酸球浸潤を認めなかっ

たことから病理学的確定診断には至らなかった11)
．

IgG 4 関連疾患は Hamano らが自己免疫性膵炎で血清

IgG 4 が上昇していること，後腹膜線維症と自己免疫性

膵炎との合併例で両組織にて IgG 4 陽性形質細胞の浸潤

を多く認めることを報告したことから提唱された12)13)
．

IgG 4 は，4 つの IgGサブクラスのうち量的に最も少な

く，総 IgG の 4％未満である．他のサブクラスと異なり

補体結合能を欠いている．白血球遊走促進作用を有し，
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眼から後頭部にか
けての自発痛
(1 か月前)

右(1.0)

左(1.2)

(1 か月半)

鼻根部から頭頂部
にかけての自発痛
(2 か月前)

(0.8)

(4 か月)
左側頭部の自発痛
(1 か月前)

治療後視力前駆症状

表 1 3症例のまとめ

年齢，性別

左眼

罹患眼 随伴症状

＊p-ANCA：perinuclear anti-neutrophil cytoplasmic antibody(核周辺型抗好中球細胞質抗体)．

3

2

1

症例 初診時視力

(2.0)

(5 か月)

76 歳，男性

原因

右眼

両眼

p-ANCA＊
複視

嗅覚障害
(0.3)61 歳，女性

IgG 4 関連疾患
疑い

嚥下障害

嗄声

右指数弁(矯正不能)

左(0.01)
75 歳，女性

p-ANCA＊0.01(矯正不能)

中高年男性に好発

血中 IgG 4値の上昇

抗核抗体陽性，高 gグロブリン血症

好酸球増多や血中 IgE の上昇

アレルギー疾患(喘息など)の罹患率が高い

副腎皮質ステロイド治療が著効

病理的特徴臨床的特徴

表 2 IgG 4関連疾患の臨床的，病理学的特徴
11)

びまん性のリンパ球・形質細胞浸潤

閉塞性静脈炎

多数の IgG 4 陽性形質細胞の浸潤

しばしば多数の好酸球浸潤を伴う

腫瘤性病変とびまん性病変を呈する

胃潰瘍・胃炎

Vater乳頭腫大

硬化性胆管炎

硬化性胆囊炎

自己免疫性膵炎

尿細管・間質性腎炎

後腹膜線維症

水腎症

腹部大動脈瘤

前立腺炎

自己免疫性下垂体炎

慢性硬化性涙腺炎(Mikulicz病)

眼窩炎性偽腫瘍

慢性副鼻腔炎

硬化性唾液腺炎(Mikulicz病，Kuttner 腫瘍)

甲状腺機能低下

Riedel甲状腺炎

肺門部リンパ節腫脹

間質性肺炎

肝炎

肝炎症性偽腫瘍

表 3 現在提唱されている IgG 4関連全身疾患



その生産過程で IgEにクラススイッチし，アレルギーの

免疫反応に関連している14)
．しかし，IgG 4 の働きの詳

細は定かではない．IgG 4 関連疾患には，涙腺・唾液腺

病変であるMikulicz病，硬化性胆管炎などが知られて

いる14)(表 3)．IgG 4 関連疾患では副腎皮質ステロイド

が著効すると報告されている15)
．肥厚性硬膜炎と IgG 4

関連疾患の関連について未だ不明な点も多く今後の検討

課題である．

肥厚性硬膜炎の治療はその原因により異なる．細菌感

染が基礎疾患であれば抗菌薬治療を第一選択し，結核感

染であれば抗結核薬を投与する．原因疾患の見つからな

い特発性や自己免疫疾患に関連した症例では副腎皮質ス

テロイド投与が第一選択であり，一般的にはステロイド

パルス療法が行われる．しかし，再発例では免疫抑制剤

の併用や外科的視神経減圧術などが必要な場合もある．

今回の 3症例も全例副腎皮質ステロイドに反応して視力

は改善し，良好な経過を得た．過去の報告では視神経症

が進行して不可逆的な変化を生じた場合には副腎皮質ス

テロイド治療に反応せず，視機能の予後が不良であるだ

けでなく死に至った報告もある16)17)
．したがって，本疾

患を疑った場合には早急な診断が重要であると考えられ

る．また，今後は肥厚性硬膜炎の再燃を来す可能性もあ

り注意深い経過観察を要する．

副腎皮質ステロイドの投与量に関してはANCA 関連

血管炎の場合myeloperoxidase-ANCA(MPO-ANCA)関

連血管炎に対する標準的プロトコールを応用できると考

えられる18)
．一方，IgG 4 関連疾患に対しては，現在の

ところ治療基準が定まっていないため当院では，他の自

己免疫性疾患に対する副腎皮質ステロイド投与量に基づ

き，赤沈や CRPなどの炎症反応や頭痛などの症状をも

／とに漸減していき 5〜15 mg／day で維持できるように観

察を行っている．今回の 3症例のように，肥厚性硬膜炎

では眼症状以外の症状も認めるため，治療に関しては神

経内科や膠原病内科との密な連携が必要と考えられる．

虚血性視神経症や球後視神経炎の診断においては他疾

患の除外のために一般的に CT やMRI の検査が行われ

ているが，必ずしも造影検査までは勧められていない．

しかし，今回の 3症例のように視神経炎の症状に加えて

頭痛などの随伴症状を伴っている場合にはガドリニウム

造影MRI検査を診断のために積極的に行うべきである．

視神経炎の治療としては副腎皮質ステロイド投与せずに

経過観察を行う場合があるが19)
，肥厚性硬膜炎であった

場合には経過観察では改善することはない．また，しば

しば難治であり治療が奏功しない例では生命予後もよい

とはいえず，より早い段階での確定診断が必要となる20)
．

したがって，原因不明の視神経疾患の診断には肥厚性硬

膜炎を念頭におきガドリニウム造影MRI検査を積極的

に行うべきであると考えられる．
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