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網状皮斑と脳血管障害を呈する疾患群はSneddon症

候群と呼ばれており,抗 リン脂質抗体が陽性であること

から,現在では抗リン脂質抗体症候群の一つであると考

えられている。抗リン脂質抗体症候群の一症状として動

静脈血栓症が挙げられ,三度にわたり網膜中心動脈閉塞

症を引き起こしたにも拘わらず視力回復がみられた,

Sneddon症候群の 1症例を報告した。このような視力改

Sneddon症候群の 1例
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善のみられたSneddon症 候群の報告は過去にな く,非
常 に興味深い症例 と考 えられた。 (日 眼会誌 99:

104-108,1995)
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Abstract

Sneddon syndrome is a clinical entity that is

characterized by livedo reticularis and cerebrovas-
cular lesions and is considered to be a subtype of
antiphospholipid antibody syndrome. Central retinal
artery occlusion is one of the ophthalmic complica-
tions of this syndorome and its prognosis of visual
acuity is generally poor. We report here a 5O-year-

old man with Sneddon syndrome who had recurrent

central retinal artery occlusion with recovery of
visual function after each episode. (J Jpn Ophthal-
mol Soc 99 : 104-108, 1995)

Key words: Sneddon syndrome, Central retinal
artery occlusion, Anticardiolipin anti-
bodies, Antiphospholipid antibody
syndrome, Livedo reticularis

I緒  言

Sneddonl)は ,1965年 に四肢の網状皮斑と失語,半盲,

片麻痺などの脳血管障害,軽度の高血圧を合併 した未知

のタイプの血管炎を伴った 6例 を報告した。その後,同
様の報告

2)3)が なされ,網状皮斑 と脳血管障害を呈する疾

患群はSneddon症イ|ス群と呼ば:れ ている。1989年 に Sned‐

don症候群では抗 リン脂質抗体が陽性であることが判明

し4)～6),現在ではこの疾患の本態は抗 リン脂質抗体が関

与した血管炎で,抗 リン脂質抗体症候群の一つであると

されている。Sneddon症候群の眼症状 として,脳血管障

害に伴う複視 と同名半盲があり,稀ではあるが網膜中心

動脈閉塞症の報告
7)8)も なされている。今回,我々は同一

眼に三度にわたり網膜中心動脈閉塞症を起こした Sned

don症候群の症例を経験したので報告する。

II症  例

症 例 :50歳,男性.職業は魚卸業 .

主 訴 :左眼視力障害.

初 診 :1991年 10月 15日 .

既往歴 。家族歴 :特記すべきことなし。

現病歴 :35歳 頃か ら両下肢に潰瘍が出現 し,ア レル

ギー性血管炎と診断されるも放置していた。また, この

頃から寒冷時に,冷水に手を入れると指が自くなる症状

がみられていた。46歳頃から複視が時々みられ,多発性

硬化症,脳幹部梗塞などの疑いで精査をしたが,確定診
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断は得 られなかった。48歳時に水平方向の複視が出現

し,内側縦束症候群の診断でプンドニゾロン30 mgの投

与を受けたところ症状は改善した。その後,時々左眼が

ぼやけるとの自覚があったが,数分で症状は消失してい

た。今回,1991年 10月 14日 ,突然左眼の視力が急激に

低下したため,同日旭中央病院神経内科を受診した。精

査および治療目的で即入院し,翌日眼科を受診した.

眼科的所見 :矯正視力は右眼 1.2,左眼 0.02.両眼の

前眼部,中間透光体は異常なし。左眼眼底は後極部を中

心に網膜が乳自色に混濁しており,cheHy red spotが み

図 1 眼科初診時 (1991年 10月 15日 )の左眼眼底写
首

後極部 を中心に網膜 は乳 白色 に混濁 し,黄斑部 に

cherry red spotが みらオτる。

図 2 眼科初診時 (1991年 10月 15日 )の左眼螢光眼

底造影写真 .

腕網膜循環時間が 15秒 と遅延がみられる。上鼻側動

脈への螢光色素の濯流はみられたが,他の部位での

灌流はほとんどみられない。
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られた (図 1)。 右眼眼底には異常はみられなかった。同

日に施行した螢光眼底造影検査では,腕網膜循環時間が

15秒 と軽度の遅延がみられた(図 2)。 左眼のGoldmann

動的視野検査では,求心性狭窄と1～ 4の イソプターで

比較中心暗点がみられた (図 3a)。

初診時全身検査所見 :抗 カルジオ リピンIgG抗体が
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図 3a1991年 10月 15日 の左眼の Goldmann動 的

視野検査。

求心性狭窄と1～ 4の イツプターで比較暗点がみら

れる。

図 3b1991年 11月 29日 の左眼の Goldmann動 的

視野検査.

比較暗点および求心性狭窄の改善がみられる。

表 1 初診時全身検査結果

血清反応 ;    CRP<0.3 mg/dl
リウマチ因子 (― )

抗核抗体 (± )(speckled type)

特殊免疫検査 :  抗 RNP抗体,抗 Sm抗体,抗 ENA抗体,

抗 DNA抗体,免疫複合体 いずれも陰性

ループス型抗凝固因子 (― )

抗カルジオリピン抗体

血液生化学的検査,血算,尿検査 ;特に異常なし

心電図 ;     正常範囲

頭部コンピューター断層撮影,核磁気共鳴検査 ;正常範囲

CRP:C反応性蛋白
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図 4 下肢の皮膚所見.

両下肢に潰瘍を伴った網状皮斑がみられる

図 5 1991年 11月 21日 の左眼眼底写真.

初診時の網膜の乳白色混濁が消失している.

陽性である以外,異常所見はなかった (表 1)。

皮膚科的所見 :両下肢に夏季になると増悪する潰瘍を

伴った網状皮斑を認めた (図 4)。

臨床経過 :眼底所見および他の全身所見から Sned―

don症候群に合併 した網膜中心動脈閉塞症 と考えられ

日眼会誌 99巻  1号

図 6 1991年 11月 21日の左眼螢光眼底造影写真。

腕網膜循環時間が 11秒 と改善がみられる。すべての動

脈への螢光色素の灌流がみられる。

図 7 2回 日の発作時 (1992年 10月 15日 )の左眼眼

底写真.

視神経乳頭付近の網膜の乳自色混濁と動脈の狭細化

がみられる。

た。発症から24時間以上が経過していたことから,前房

穿刺などは行わず血小板凝固抑制薬 (シ ロスタゾール

200 mg)と アスピリン81 mgの 内服,プンドニゾロン

1,000 mgのパルス療法を行った。翌日から左眼の眼底の

乳白色混濁は徐々に軽減し,そ れに伴い視力も改善 し,

入院 15日 目には左眼矯正視力は 1.0に回復した。11月

21日 の螢光眼底造影では腕網膜循環時間は 11秒で,初
診時に比べ短縮 し,正常範囲に改善 していた(図 5,6).
11月 29日 の左眼の Goldmann動 的視野検査では,比較

暗点および求心性狭窄の改善がみられた (図 3b)。 その
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図 8 2回 目の発作時 (1992年 10月 15日 )の左眼螢

光眼底造影写真 (静注 1分 27秒後)。

上鼻側動静脈への螢光色素の灌流はみられたが,他
の動静脈は基幹部のみに灌流がみられる.

後はステロイ ド剤の維持療法 (プ ンドニゾロン 20～ 30

mg),血小板凝固抑制薬 (シ ロスタゾール 200 mg)で病

状は落ち着いていた。 1年後の 1992年 10月 15日 起床

時,前回と同様に左眼視力が低下したため,同 日神経内

科入院となり眼科を受診した。矯正視力は右眼 1.2,左眼

0.02.左眼視神経乳頭周囲の網膜の乳白色混濁 と動脈の

狭細化がみられた(図 7)。 同日の螢光眼底造影では上鼻

側動静脈への螢光色素の灌流はみられたが,他の動静脈

は基幹部のみに灌流がみられた (図 8).網膜中心動脈閉

塞症の診断で直ちに眼球マッサージ,前房穿刺を施行し,

ウロキナーゼ 24万単位の投与を開始した。翌日の 10月

16日 には左眼矯正視力は1.0ま で改善した。フルファリ

ン (ワ ーファリン③)3 mg,プ レドニゾロン 10 mgの投

与で経過観察を行い,そ の後の発作はみられない。最終

観察日の 1994年 3月 10日 の Goldmann動 的視野検査

では,1991年 11月 29日 と変化はみられなかった。

III 考  按

最近では,Sneddon症 候群は抗カルジオリピン抗体な

どの抗リン脂質抗体が陽性であることが判明し4)～6),現

在ではSneddon症 候群は抗 リン脂質抗体症候群の一つ

であると考えられている。

抗 リン脂質抗体は当初,全身性エリテマ トーデスのい

くつかの病態 (血栓症,血小板減少,習慣流産,神経症

状)と の関連が注目されたが,その後,抗 リン脂質抗体

陽性例が必ずしも全身性エリテマ トーデスの診断基準を

満たさないことから,Hughesら 9)と Harrisら 10)11)は
新

しい疾患概念 として抗 リン脂質抗体症候群を提唱した。

診断基準は静脈血栓症,動脈血栓症,反復性流産,血小

板減少症などの臨床症状 と血清学的所見で抗カルジオリ
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ピン抗体 (IgG,IgM)と ループス型抗凝固因子が陽性で

あることである。抗 リン脂質抗体が血栓を起こす原因と

して,抗 リン脂質抗体が血小板膜あるいは血管内皮細胞

に結合し,血液凝固過程の制御機構に破綻を来すのでは

ないかと推定されている12)～ 14)。

報告した症例は両下肢に潰瘍を伴った網状皮斑がみら

れること,脳血管障害によると考えられる複視の既往が

あること,抗カルジオリピン抗体が陽性であることから

Sneddon症候群 と診断された。全身的に高血圧,動脈硬

化,心臓弁膜疾患,血液粘性の克進などがみられないこ

とから,左眼に起きた網膜中心動脈閉塞症はSneddon症

候群によるものと考えられた7)8)。

過去にSneddon症候群にみられた網膜中心動脈閉塞

症は,我々の調べた限りでは 2例の報告のみで非常に稀

である。Jonasら
7)の

報告は33歳の女性で片眼の網膜中

心動脈閉塞症,Pauranikら 8)の報告は 34歳の女性で両

眼の網膜中心動脈閉塞症の症例である。一般的に動脈閉

塞後, 2時間以上の経過で視機能は非可逆的変化をもた

らすと考えられている。本症例の螢光眼底造影時は 1回

目の発作では症状出現後既に 24時間が経過しており,腕

網膜循環時間の遅延はみられたものの再疎通していた。

2回 目の発作では上鼻側動静脈への螢光色素の灌流はみ

られたが,他の動静脈は基幹部に灌流がみられたのみ

だった。これは末梢まで灌流する螢光色素の流入量では

ないことを示し,ま た静脈基幹部の螢光色素は脈絡膜循

環を経て流入したものと考えられる。本例は過去にも黒

内障様の症状があり,繰 り返した循環不全のため,正常

な例に比較して乳頭部での短絡の形成が行われたものと

考えられる。これが本例の視力予後が良好で,検眼鏡的

に後極部を中心に網膜が乳白色に混濁 し,cherry red

spotが みられた時点でのGoldmann動 的視野計では比

較中心暗点および求心性狭窄がみられたが,視力改善時

には中心暗点を残すことなく完全に回復した一因と考え

られる。

抗 リン脂質抗体症候群の動静脈血栓予防にステロイド

薬の効果は否定的であり,抗血小板薬 (ア スピリン)や

抗凝固薬 (フ ルファリン)が一般的に用いられている。

また,そ れらの使用により再発を予防できたとの報告
14)

がなされている。

抗カルジオリピン抗体が陽性を示し,抗 リン脂質抗体

症候群 と考えられている疾患は全身性エリテマ トーデス

の他に,慢性関節 リウマチ,強皮症,ベーチェット病 ,

シェーグレン症候群などがある3)4)。 これらの膠原病,自

己免疫疾患と網膜中心 (分枝)動静脈血栓症との関係の

臨床報告
15)～ 18)は 既になされており,動脈血栓症の診断と

して抗カルジオリピン抗体などの抗 リン脂質抗体の検索

も重要と考えられる。

本症例には現在,抗凝固療法とステロイド薬の投与で

経過観察しているが,こ れまで二度にわたって網膜中心

SneddOn症候群 。清水他
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動脈閉塞症 を起 こしていること,ま た,Sneddon症候群

で両眼に網膜 中心動脈閉塞症 を起 こし,視機能が改善 し

なかった報 告
8)が

あることか ら今後 とも注意深 い観察が

必要である と考 えられる。
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