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症 例 報 告

は じ め に

　頭痛は救急外来においてよく遭遇する訴えであり，
くも膜下出血のような症候性頭痛から片頭痛のような
機能性頭痛が含まれる．神経症状を合併する頭痛のう
ち眼筋麻痺を伴う頭痛を有痛性眼筋麻痺（以下
painful ophthalmoplagia；PO）と総称するが，鑑別
疾患は多岐に亘る．そのうち，Tolosa-Hunt症候群
（以下 THS）は比較的稀な疾患とされているが，本稿
では THSと考えられる自験例を報告し，POの鑑別
について文献的考察を加えて紹介する．

症 例

　症例：66歳女性
　主訴：右眼窩痛
　既往歴：糖尿病，糖尿病腎症，糖尿病網膜症のため
内服加療中
　生活歴：喫煙歴なし，飲酒歴なし

　現病歴：X年 6月某日，右眼の奥がずきずきとする
ような疼痛と嘔気，37℃台の発熱があったが市販の解
熱鎮痛薬を内服し症状は軽減していた．第 2病日に近
医を受診し抗生剤と制吐剤を処方された．第 3病日か
ら複視が出現し，疼痛が増悪し始めたため，第 5病日
に多根眼科記念病院を受診したが，眼球・眼窩内に異
常はなく，脳神経疾患が疑われたため第 6病日に当院
神経内科を紹介された．
　来院時所見：意識清明，血圧 116/66 mmHg，脈拍
72回 /分，一般身体所見に異常なく，眼球結膜の充
血や眼球突出を認めなかった．神経学的には，右眼が
正面視で内転位にあり，眼球運動は右外転障害を認
め，右第Ⅵ脳神経麻痺が疑われた．両側下肢の振動覚
が 5秒と低下していたがその他の神経系に異常を認め
なかった．
　検査所見：血算は，WBC 12400 /µL ↑（好中球 
83.5%↑），生化学は，CRP 3.07 mg/dL ↑，BUN 42.1 
mg/dL ↑，Cre 1.36 mg/dL ↑，随時血糖 308 mg/
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dL ↑，HbA1c 8.8%↑，凝固線溶系では，PT-INR 
1.18 ↑，APTT 55.0秒↑，フィブリノーゲン 524 
mg/dL ↑，FDP 10.0 µg/mL ↑，D-dimer 6.5 µg/
mL ↑，血沈は 120分値が 96 mm↑であり，炎症反
応上昇と凝固線溶系の亢進，耐糖能異常，腎機能障害
を認めた．抗核抗体は 640倍↑（Discrete-Speckled
型），抗 DNA抗体 29.0 IU/mL ↑であった．腫瘍マー
カーでは，SCC抗原が 2.3 ng/mLと上昇していた．
尿定性検査では，蛋白と潜血が（+ / －）であった．
髄液検査は初圧，細胞数，蛋白，IgG indexともに異
常なく，細胞診で腫瘍細胞は陰性であった．頭部 CT
（第 6病日）では異常を認めなかった．頭部単純MRI
（第 6病日）では海綿静脈洞内の右内頸動脈周囲に
FLAIR高信号の領域を認め，flow voidを認めず，
MRAでは右内頸動脈に軽度の狭窄を認めた（図 1，

図 2）．頭部造影MRI（第 8病日）では，造影 T1強
調画像で右海綿静脈洞から蝶形頭頂静脈洞，一部眼窩
にかけて高信号域を認めた（図 3）．胸腹部単純 CT
では腫瘍性病変は認めなかった．
　経過：右眼窩痛と続発する右第Ⅵ脳神経麻痺を認め
THSの可能性を考えた．初診時の鑑別として糖尿病
性眼筋麻痺，眼筋麻痺性片頭痛，海綿静脈洞における
血管病変（内頸動脈瘤，内頸動脈海綿静脈洞瘻，海綿
静脈洞血栓症）や腫瘍，サルコイドーシス，全身性エ
リ テ マ ト ー デ ス（ 以 下 SLE） な ど の 膠 原 病，
Wegener肉芽腫などの血管炎が考えられた．頭部
MRIで海綿静脈洞に腫瘤を認めたことから眼筋麻痺
性片頭痛や糖尿病性神経障害は否定的であり，flow 
voidがないことやMRAの所見からも血管病変は否
定的であった．サルコイドーシスについては胸部画像

図 1　第 6病日の頭部単純MRI（FLAIR）
右内頸動脈の内側に高信号域を認める．

図 2　第 6病日の頭部MRA
右内頸動脈に軽度の狭窄を認めた．
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で肺病変やリンパ節腫大を認めておらず可能性は低い
と考えた．SLEについても抗核抗体価と抗 DNA抗体
が上昇していたが，SLEを示す身体所見や検査所見
がなく否定的と考えた．Wegener肉芽腫についても
上気道，肺，腎に病変を認めず可能性は低いと考え
た．転移性脳腫瘍の可能性については SCCが軽度高
値であるが肺病変や皮膚病変を含めて悪性腫瘍はなく
可能性は低いと考えた．以上より他疾患は否定的であ
り THSの可能性が高いと考えた．糖尿病が未加療で
あったためステロイド治療開始前に強化インスリン療
法を導入したが，その間徐々に症状が改善して第 10
病日には症状が消失したため退院となった．しかし，
第 19病日から左眼窩周囲の痛みと嘔気・嘔吐が出現
し再入院となった．入院時は眼球運動障害を認めず，
髄液検査の細胞数や蛋白は正常であったが，第 23病
日に左外転神経麻痺が出現し，第 24病日に施行した
造影MRIでは左眼窩尖に T1強調画像で造影効果を
伴う高信号域が出現した．ステロイド治療を希望され
なかったため NSAIDsによる鎮痛で経過観察したが，
左外転神経麻痺は改善したものの頭痛と嘔気・嘔吐が
持続し，再び右外転神経麻痺も出現したため，第 30
病日からプレドニゾロン 30 mgの内服を開始した．
その後症状は速やかに改善し，CRPや血沈など炎症

反応の数値も低下し，プレドニゾロン内服量が
20 mg/日まで漸減された第 39病日に退院となった．

考 察

　POは THSと同義の扱いをされることもあるが，
海綿静脈洞や上眼窩裂部の動脈瘤，腫瘍，炎症または
非特異的肉芽腫により一側の有痛性の眼筋麻痺をきた
す疾患を指す 1）．POの鑑別診断は多岐に亘り，表 1
に示すように眼窩部の炎症，腫瘍，血管障害，自己免
疫性疾患などが含まれ 2），表１のような疾患が挙げら
れる 3）．多岐には亘っているが問診と身体診察・神経
学的診察によって解剖学的な原因部位の推定と病因を
絞ることが可能である．
　解剖学的には，眼球運動に関与する第Ⅲ，Ⅳ，Ⅵ神
経は脳幹を出た後，海綿静脈洞と上眼窩裂を通るた
め，障害を受ける部位によって海綿静脈洞症候群，上
眼窩裂症候群，眼窩尖端症候群と分類される．なお，
診察において障害部位を推定する場合には，他の脳神
経の障害の有無をチェックすることによって部位が推
定できる．例えば，海綿静脈洞後部においては，第
V1 ～ V3脳神経の障害，海綿静脈洞中部においては第
V1 ～ V2脳神経の障害，海綿静脈洞前部から上眼窩裂
においては第V1脳神経の障害が加わる可能性がある．

図 3　第 8病日の頭部造影MRI（T1 IDEAL）
右海綿静脈洞から蝶形頭頂静脈洞，一部眼窩にかけて高信号域を認めた．

表１　有痛性眼筋麻痺の原因疾患 3）一部改変

血管障害 脳出血，くも膜下出血，下垂体卒中，脳動脈瘤，糖尿病性眼筋麻痺
（痛みは稀），CCF，海綿静脈洞血栓症

炎症性 眼部帯状ヘルペス，眼窩筋炎，副鼻腔炎の波及，眼窩蜂窩織炎，髄
膜脳炎，肥厚性硬膜炎，側頭動脈炎，Wegener肉芽腫症，サルコイ
ドーシス，SLE，Fisher症候群（痛みは稀），Tolosa-Hunt症候群

腫瘍・外傷性 脳腫瘍・転移性腫瘍，鼻咽頭癌，リンパ腫，眼窩骨折
その他 脳圧亢進（特発性頭蓋内圧亢進症候群を含む），眼筋麻痺性片頭痛，

後天性 Brown症候群（上斜筋腱症候群），Gradenigo症候群（外転
神経麻痺）など
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眼窩尖端症候群は上眼窩裂症候群に第Ⅱ脳神経の障害
が加わったものである 1）．本症例は，第Ⅵ脳神経の障
害のみであったため，海綿静脈洞，上眼窩裂のどちら
かという推定は困難であり，さらには脳幹，上眼窩裂
より末梢まで考慮する必要があった．頭部MRIを撮
影すると，図 1，2のように海綿静脈洞内の右内頸動
脈周囲に病巣があり，右内頚動脈の軽度狭窄と炎症性
病巣の関係は定かでないが，障害部位としては海綿静
脈洞の可能性が高いと判断した．
　海綿静脈洞症候群の病因を問診や身体診察によって
絞り込むには，次のような特徴を考慮する必要があ
る．THSなどの炎症が原因の場合には激しい眼窩深
部痛を伴う．腫瘍では第 V1，V2脳神経領域にピリピ
リする異常知覚を訴えることが多い．内頸動脈海綿静
脈洞瘻（Carotid-cavernous fistula；CCF）では結膜
血管の拡張や眼圧上昇がみられ，眼窩部で血管雑音が
聴取されることが多い．海綿静脈洞血栓症では眼窩深
部痛，眼球突出，眼瞼や結膜の充血や浮腫がみられる
ことがある 4）．本症例は，激しい眼窩深部痛があって
第 V1，V2脳神経領域に異常知覚がなかったので，腫
瘍というよりは炎症の可能性が高いと考えられた．海
綿静脈洞症候群を生じる炎症性疾患には，サルコイ
ドーシス，Wegener肉芽腫，好酸球性肉芽腫，SLE
による血管炎，THSなどがある 4）．
　THSは一側の眼窩後部痛と眼球運動障害を中心と
した脳神経〔（Ⅱ），Ⅲ，Ⅳ，Ⅴ１，Ⅵ〕のいずれかの
障害を呈し，寛解・再発する症候群であり，ステロイ
ド治療が著効し，海綿静脈洞，上眼窩裂付近に非特異
的肉芽腫性炎症病変がみられるとされる 4）．1954年
に Tolosa5）が，1961年に Hunt6）が報告し，1966年に
Smithら 7）が一つの独立した疾患単位として名づけ
た．現在は表 2に示す国際頭痛学会による診断基準 8）

に従って診断する．本症例は診断基準に合致する項目
が多く THSであろうと考えられるがいくつか補足が
必要な点がある．まず，頭痛はステロイド治療開始後
72時間以内に消失したが，眼球運動障害は 72時間以

上遷延した．Colnaghiらによると，72時間という時
間は明確な根拠に基づいておらず，痛みは 78%の患
者が 72時間以内に消失したのに対して，脳神経障害
が 72時間以内に消失した患者はいなかった 9）．この
報告を踏まえると痛みや眼球運動障害の経過は THS
の経過として問題ない．また，本症例は経過中に反対
側にも第Ⅵ脳神経麻痺と病変が出現したが，Colnaghi
らによると 5%は両側性である 9）．本症例で抗核抗体
や抗 DNA抗体価が上昇し，全身性の炎症反応が見ら
れることは，THSに加えて膠原病が潜在的に存在す
る可能性が考えられる．本症例のように海綿静脈洞も
しくは上眼窩裂，眼窩尖に腫瘤が見える場合には肉芽
腫性炎症疾患や腫瘍との鑑別が問題となるが，具体例
としては髄膜腫，サルコイドーシス，悪性腫瘍の進
展，リンパ腫，巨大下垂体腺腫，転移性脳腫瘍が挙げ
られる．いずれもステロイド治療に反応がみられる
POの鑑別に挙げられるがサルコイドーシス，リンパ
腫，転移性脳腫瘍は全身症状と画像所見により否定で
きる 10）．悪性腫瘍の進展や巨大下垂体腺腫とのMRI
での鑑別は難しくないと思われる．THSと診断して
ステロイド治療を開始した髄膜腫の患者では，痛みは
改善したが脳神経障害が全く改善しなかったと報告さ
れておりステロイドに対する反応は不十分であった 10）．
なお，海綿静脈洞に腫瘤を認める THSは，Colnaghi
らの報告によると半数のMRIがステロイド治療後に
正常化し 9），Çakirer Sらの報告では 5例中 3例にお
いて海綿静脈洞内の腫瘤が消失し 2例は縮小した 10）．
本症例でも今後の症状やMRIによるフォローアップ
が重要である．

お わ り に

　THSと考えられる症例について症候的，画像的観
点から鑑別診断について検討した．
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