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研究要旨 

原因不明の視野・視力障害を繰り返し神経ベーチェット病を疑ったが、最終的に脳脊髄液減

少症と診断した１症例の視野変化について報告する。症例は 25歳女性。前医で両眼虹彩炎、

視神経乳頭の発赤腫脹、蛍光眼底造影でシダ状リークを認めた。HLA-B51陽性であり、4主症

状と１副症状（関節炎）からベーチェット病完全型と診断した。3 週間後右眼矯正視力(0.5)

と視力低下し、耳側半盲が出現したが、視野欠損は 3 日後に消失した。当院初診時矯正視力

両眼(1.2)、ぶどう膜炎はインフリキシマブ治療で沈静化していた。しかし初診 9ヶ月目に両

眼眼痛、右眼の鼻側半盲が出現。両眼矯正視力 (0.15)に低下。限界フリッカー値は正常から

軽度低下。頭部造影 MRI は異常なく、視力低下の原因は不明であった。視野狭窄はその後両

眼性の求心性視野狭窄となり、徐々に狭窄は悪化、視力・視野障害はその後 1年間持続した。

神経ベーチェット病は髄液中 IL6 低値から否定的であった。別病院で脳脊髄液減少症が疑わ

れ、硬膜外生理食塩水注入療法を施行したところ、両眼矯正視力 (0.5)に改善し、脳脊髄液

減少症と診断された。その後、硬膜外自己血注入療法を 2回施行され、両眼矯正視力(1.2)、

視野も正常化した。本症例での脳脊髄液減少症とベーチェット病の関連性は不明だが、脳脊

髄液減少症は多彩な視野障害を起こし、神経ベーチェット病との鑑別が必要となりうる。 

 

A. 研究目的 
ベーチェット病は口腔内アフタ、ぶどう膜炎、外

陰部潰瘍、皮膚症状を主症状とする原因不明の

難治性全身性炎症性疾患である。ベーチェット病

患者では男性の約 47%、女性の 28%にぶどう膜炎

がみられる１）。ベーチェット病に伴うぶどう膜炎は

急性増悪（眼炎症発作）と寛解を繰り返すことが

特徴で、適切な治療を行わないと徐々に黄斑変

性や視神経萎縮となり、不可逆的な視機能障害

に至る可能性がある。しかし近年は TNF 阻害薬

などの免疫療法の進歩に伴い、以前のような重

症のぶどう膜炎症例は減少傾向にある 2)。一方、

神経ベーチェット病はベーチェット病の約 10-21%

に合併し 3)，臨床的に急性型と慢性進行型に分

類される 1).。神経ベーチェット病の眼症状は比較

的稀であるが、神経ベーチェット病 217例中 29例

（13%）にみられ、そのうち 23 例（79%）に視野障害

がみられたと報告されている 4)。 

今回、はベーチェット病ぶどう膜炎の経過中に

原因不明の視野・視力障害を繰り返し、神経ベー

チェット病との鑑別に苦慮した一例を経験した.そ

の視野変化と治療経過について報告する。 



 
 

2 

 
B. 研究方法 

該当症例について、診療録より患者の臨床

経過、治療内容について後ろ向きに調査した。

視野検査についてはハンフリー視野検査、

Goldmann 視野検査を適宜使用した。 

なお本研究に関しては、自治医科大学附属

さいたま医療センターの倫理委員会において

学会発表・論文発表に関する承認を得た上で、

患者から書面による同意を得ている。。 

 

C. 研究結果 
 症例 

 患者：２5 歳，女性． 

 主訴：両眼の充血． 

現病歴：X 年 4 月に右眼充血で近医受診。両

眼に前房内炎症と視神経乳頭の発赤、右眼に

fibrin 析出を認め、両眼ぶどう膜炎と診断され、

0.1%ベタメタゾン点眼で軽快した。 

しかし２ヵ月後に両眼虹彩炎が再発したため，

東京大学附属病院眼科を受診。初診時矯正視力

両眼 1.2。前房内セル 1+、微塵様角膜後面沈着

物、隅角結節を認めた．眼底は両眼視神経乳頭

の発赤腫脹と雪玉状混濁を認めた．蛍光眼底造

影ではシダ状リークと視神経乳頭過蛍光を認め

た。 

HLA 検査で HLA-B51 陽性であり、全身所見で

4つの主症状（口腔内アフタ, ぶどう膜炎, 陰部潰

瘍, 皮膚病変）と１つの副症状（関節炎）を認める

たため、ベーチェット病完全型と診断した。 

東京大学医学部附属病院での初診から３週間

後に右眼の視力低下，視野障害を自覚．右眼矯

正視力 0.5，右眼は外側半分の視野が欠損した

状態であった（図 1）．頭部造影 MRI 検査では異

常は認めなかった．3 日後には右眼の半盲は自

然消失したが，右眼の視力低下は持続し，矯正

視力 0.5 が持続した．4 ヶ月後に TNF 阻害薬であ

るインフリキシマブが内科で導入され，以降ぶど

う膜炎は再発しなくなった．その後、自治医科大

学附属さいたま医療センターに紹介となった． 

当科初診時の矯正視力は両眼 1.2．両眼前房

内炎症所見はなく、両眼視神経乳頭の発赤のみ

がみられた。既往歴として、入浴後の頭痛，僧帽

弁閉鎖不全症，小児喘息，突発性難聴があった。

家族歴には特記すべき事項はなかった。 

当科受診から約 9 か月後，今度は左眼眼痛と

ともに矯正視力が 0.15 に低下．３週間後には右

眼にも眼痛が出現して視力低下し，両眼矯正視

力 0.1 から 0.15 まで低下した状態がその後 1 年

間持続した．中心フリッカー値は両眼とも正常か

ら軽度低下（25～35Hz）の状態が続いた。頭部造

影 MRI では視神経の造影効果は認めず，視神経

炎は否定的であり，視力低下の原因は不明であ

った。 

その後の Goldmann 視野検査の経過を図 2 に

示す。最初は左眼の鼻側の半盲だったのだが、

その後両眼性に全体的な視野狭窄，感度低下が

徐々に進行した．内科でＰＳＬ20mg に増量したが，

効果はなかった．また神経ベーチェット病を疑い，

髄液検査を行ったが髄液中 Interleukin-6 の上昇

は認めなかった． 

視力低下の原因が分からないまま経過観察が

約 1 年間持続したが、その間視力低下および視

野狭窄に変化がみられなかった。両眼視力低下

してから 12 ヶ月後，20XX+3 年 6 月に患者さん自

身がインターネットで調べて自分は脳脊髄液減少

症ではないかと考え，山王病院脳神経外科を受

診された．診断目的で硬膜外生理食塩水注入療

法（以下，生食パッチ）を施行したところ，2 日後に

は両眼矯正視力が 0.5 に改善がみられたため，

脳脊髄液減少症と診断された．その後より有効

性の高い，硬膜外自己血注入療法（以下，ブラッ

ドパッチ）1 回目を施行された．ブラッドパッチ後、

速やかな視力と視野の回復がみられ、両眼矯正

視力は 1.2 まで回復した。しかし，その後徐々に

視力低下し，4ヶ月後には両眼 0.04にまで視力低
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下した．そこで X＋4 年 3 月に 2 回目のブラッドパ

ッチを施行．矯正視力は 1.2まで回復した．2回目

のブラッドパッチ後にも，1 回目と同様，すみやか

に視野が正常化した（図３）。その後経過観察を

続けている。 

 
D 考察 

脳脊髄液減少症とは，脳脊髄液が減少状態に

なるために脳が下垂して，特に起立時に神経や

血管が牽引され頭痛をはじめとする様々な症状

が出現する疾患である 5,6)．症状として頭痛，全身

倦怠，視力・視野障害，聴力障害，自律神経障害，

精神神経症状，歩行障害などがある 7)．臥位によ

って急速に緩和される起立性頭痛を呈する患者

の鑑別として，脳脊髄液減少症を鑑別に挙げる

必要がある．8)原因としては、特発性、腰椎穿刺

後や脳室-腹腔シャント後などの医原性、交通事

故、転倒、しりもちなどの外傷性がある 5)． 

画像所見（脊髄 MRI/MR ミエログラフィーや CT

ミエログラフィーなど 9）），硬膜外生理食塩水注入

試験・安静臥床・輸液治療での自覚症状の改善

の有無，他鑑別疾患の除外を確認した上で診断

される 7)．つまり，画像所見だけではなく臨床所

見・治療効果から総合的に判断される疾患であ

る． 

脳脊髄液減少症と診断された 28 例の眼症状

について検討した報告では，自覚症状は眼痛

(71.4%)、ピントが合わない(60.7%)、複視などが多く，

矯正視力の低下を確認した症例は 28 例中 8 例

であった．また視野欠損を確認した症例は、20 症

例中 6 例であり，そのうち 3 例は求心性視野狭

窄、3 例は視神経低形成や緑内障による視野狭

窄であった 9)． 

眼科的な自覚症状の出現時期は，外傷などの

発症機序から一か月未満が約 3割であり，1年以

内に発症する症例が多いが，数年してからの発

症症例もあるとされている 9)． 

治療としては安静臥床，輸液点滴治療，硬膜

外生理食塩水注入療法，硬膜外自己血注入療

法，フィブリン硬膜外注入などがある．硬膜外圧

を上昇させることで髄液圧と硬膜外圧の格差を減

少させ、髄液の自然吸収量を低下させることで，

髄液の減少に伴う症状を改善させることを期待す

る 9)．眼症状の多くは硬膜外自己血療法などによ

り改善する、との報告もある 8)． 

本症例では 1 回目には右眼の半盲，2 回目に

は左眼の半盲がみられ，それは徐々に両眼性視

野狭窄となって約 1 年持続した．生食パッチをや

ったところ視野が回復したが，再び両眼性視野狭

窄となったため，ブラッドパッチを 2 回行って，そ

のたびに視野は回復している．脳脊髄液減少症

の視野狭窄は両眼性求心性視野狭窄の頻度が

高い 9,10)とされているが，本症例のように片眼性

や半盲の形をとることもあるので注意が必要であ

る． 

 

E. 結論 
今回、ベーチェット病ぶどう膜炎に脳脊髄液減

少症による視覚障害を繰り返した症例を経験した。

本症例がベーチェット病を契機に発症したかは不

明であるが、神経ベーチェット病との鑑別として脳

脊髄液減少症の可能性も考える必要があると考

えられた。 
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図 1：東京大学医学部附属病院での初診から３

週間後の右眼視野狭窄 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
図 2：Goldmann 視野検査の経過 
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図 3：2 回目のブラッドパッチ（20XX+4/3/7)
前後の視野 
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