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SummaηA  68-year-old woman was admiUed because of progressive dryness of the 

mouth. She had suffered from optic neuritis of the right eye 2 years before admission. 

Physical examination revealed marked dry mouth， keratoconjunctivitis， optic nerve atro-

phy in the right eye and glove and stocking type paresthesia. Laboratory examination 

showed positive antinuclear antibody， posi~ive anti SS-A antiboby and mild pleocytosis of 

cerebrospinal fluid. Sialography and salivary gland biopsy confirmed her Sjδgren's syn-

drome. 

Once she temporarily recovered her visual acuity partially by corticosteroid therapy， 

but lost right eyesight progressively over the past 3 years. Her symptoms did not meet the 

criteria of systemic lupus erythematosus， of other collagen diseases or of multiple sclerosis. 

Though central nerve system involvement in Sjδgren's syndrome had been considered 

rare， some patients with Sjδgren's syndrome may present severe central nervous system 

manifestations. 
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はじめに

シェーグレン症候群(SjS)は，涙腺と唾液腺の外分泌

機能低下(siccacompl巴討を主徴とする全身性の慢性炎

症性疾患であり，現在では自己免疫疾患の範中に分類さ

れている.SjSも，全身的な合併症を呈する全身性エリテ

マトーデス(SLE)などの自己免疫疾患と同様に，多彩な

臨床症状を呈することが知られている.従来，SjSには中

枢神経障害の合併が稀とされてきたが，最近になって精

神・神経障害合併例の報告が重ねられており， SjSにおけ

る中枢神経障害について興味がもたれるようになった.

今回著者らは，球後視神経炎と末梢神経障害を合併した

SjSの1症例を経験したので報告する.

症

患者:68歳，女性，主婦

主訴:口内乾燥感

既往歴:30歳，子宮筋腫

55歳， Bas巴dow病

家族歴:特記することはない.

例
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現病歴:昭和60年の 1月頃から口内乾燥感を自覚し

始め，麟歯の増加にも気づいていた.昭和61年 8月 12

日，起床時に右眼の視力障害に気づいて近医を受診し，

球後視神経炎と診断されて副腎皮質ステロイドの投与を

受けた.同薬物の服用により眼症状はやや軽快した.昭

和 62年 1月頃から口内乾燥感が増強し，眼球異物感と両

下腿のしびれ感も自覚するようになってきたため，昭和

62年4月 30日当科に入院した.なお経過中にレイノー

症状，光線過敏症，脱毛や関節症状などは自覚したこと

がない.

入院時現症.身長 153cm ・体重53kg.血圧140/62

mmHg，脈拍 72/分・整. 口腔内は舌の乾燥と多数の麟

歯を認める.頚部リンパ節と甲状腺は触知しない.胸部

では，心音は純で心雑音は聴取されず，呼吸音も清.腹

部は平坦・軟で，肝・牌・腎を触知しない.下腿の浮腫

はない.関節の腫脹や変形も認められない.

神経学的所見:意識は清明で，知能も正常である.髄

膜刺激症状はない.右限は求心性視野狭窄を示したが，

視神経以外の脳神経には異常がない.両側の膝蓋臆およ

びアキレス腿反射は軽度に尤進しているが，病的反射は

なく，筋萎縮も認められない.両前腕・両下腿の glove

and stocking型の異常知覚と，両下腿の振動覚低下を認

める.Romberg徴候や運動失調はなく，排尿排便障害も

みられない.

入院時検査成績:検尿に異常はなく，血液学的検査で

も貧血，白血球減少や血小板減少は認められなかった.

血液生化学検査では，軽度の血清カリウム濃度の低下を

認める以外に異常はない.また塩化アンモニウム負荷試

験と重炭酸排准試験にも正常反応を示した.甲状腺機能

検査成績は， TSH 1.2μU/ml， T4 21.4μg/dl， T3 

403.9 ng/ dlであり，甲状腺機能充進状態を示してい

た TBIIの高値とマイクロゾーム抗体の上昇が認めら

れたが，サイログロプリン抗体は陰性であった.脳脊髄

液所見では，軽度のリンパ球増多が認められたが，蛋白

・糖値と IgGは正常範囲にあり， ミエリンベイシック蛋

白も認められなかった.

呼吸機能検査は，中等度の拡散障害(DLco55.6%) 

と，軽度の A-aDo2の関大を示した(Table1). 

免疫学的検査では， RFは24U/ml，抗核抗体は 1，024

倍(speckledpattern)，抗SS-A抗体は64倍であり，い

ずれも陽性であった.しかし，抗SS-B抗体， LE細胞と

抗DNA抗体は陰性であり，抗RNP，抗Sm抗体および

抗ミトコンドリア抗体も検出されず，低補体もみられな

かった(Table2). 

筋電図検査では，両側上腕二頭筋，大腿四頭筋，排腹

Table 1. Laboratory data on admission 

Urinalysis Thyroid function 

protein 〔ー〉 TSH 1.2μU/ml 
glucose (-) T3 403.9 ng/dl 
occult blood (+) T4 21.4μg/dl 
Hematology TBII 27.3 % 
RBC 416XI04/μl anti.microsom巴 Ab 400X 

Ht 37.2 % anti-thyrogloblin Ab 〔ー〕
Hb 12.2 g/dl Cerebrospinal fluid 

WBC 4，400 /μl protein 28_0 mg/dl 

Plt 15_8XI0'/μl glucose 51.6 mg/dl 
Blood chemistry neutrophil 0/3 
TP 6，3 g/dl lymph 20/3 
Alb 4.0 g/dl IgG 2.7 mg/dl 

GOT 18 IU/l myeline basic protein (-) 

GPT 12 IU/l 
Scr 0.8 mg/dl Respiratory function 

BUN 9.0 mg/dl %VC 108.2 % 
Na 144 mEq/l %FEV1.0 80.6 % 
K 3.5 mEq/l DLco 55.6 % 
Cl 108 mEq/l A-aDo2 22.8 torr 
FBS 82 mg/dl 

Table 2. lmmunological findings 

CRP (-) CH50 32 U/ml 
ASO (-) C3 100.4 mg/dl 
TPHA (-) C4 20.0 mg/dl 
STS (ー〉 IgA 201. 7 mg/dl 

RF 24U/ml IgG 1，520.1 mg/dl 
AN A 1 ， 024 X (speckled) IgM 122.0 mg/dl 

LE test (-) IgE 11.2 U/ml 

anti DNA ー〉 HLA 
anti SS-A 64 X A A24 A26 
anti SS-B ー〉 B Bw52 Bw61 

anti RNP (-) C Cw3 Cw 
anti Sm (ー〉 DR DR2 DRw8 DRw52 

anti ENA (-) DQ DQwl DQw2 

OKT4/0KT8 1. 73 

筋に神経原性変化Clongduration polyphasic)と，両側

上腕二頭筋に筋原性変化筋電位の筋電位(short dura-

tion)が認められた.MRI検査では，右視神経の萎縮所見

と， T 1強調画像で低信号強度， T 2強調画像で高信号

強度に描出される小病巣が大脳白質内に散在する所見が

認められた(Fig.1).

眼科的検査:シノレマー試験は，右5mm，左3mmであ

り，涙液分泌の低下を示していた.またローズベンガノレ

試験もIII度の角膜びらんを示し，乾燥性角結膜炎の合併

が確診された.眼底検査では右視神経乳頭萎縮，さらに

フリッカ一光融合頻度の低下が認められることから，本

例では視神経炎の合併も診断された(Fig.2). 
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Fig. 1. MR imaging of the brain on admission. 

Fig. 2. Optic n巴rv巴atrophyof th巴righteye 

耳鼻科的検査・耳下腺の造影所見は， globular pat阻

tern に一致するものであった(Fig.3).顎下腺生検の病 Fig. 3. Sialography showed globular pattern degener. 

理所見では，腺組織内に小円形細胞を主体とした軽度の ation of parotid gland 

細胞浸潤が認められ，間質の線維症と実質内の散在性脂

肪浸潤がみられた. 性となり，入院後約1年で光覚が消失した.両下腿の知

入院後経過:視神経障害は，初回の副腎皮質ステロイ 覚障害も進行し，約1年後に腰部以下の異常知覚と振動

ド治療により改善傾向を示していたが，入院以後に進行 覚の低下を認めるようになった(Fig.4). 
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Fig. 4. Clinical course. 

考察

SjSの診断・本例は，典型的な眼球および口腔の乾燥

症状に加えて， シノレマー試験およびローズベンガノレ試験

から涙腺分泌異常，耳下腺造影像と顎下腺生検像から唾

液腺分泌異常が証明されており， SjSと確診できる 1).な

お，本例は抗核抗体が陽性であるが，アメリカ・リウマ

チ協会のSLE診断基準2)を満たさず，さらに他の自己免

疫疾患の合併を示す臨床所見を欠いており，原発性SjS

と診断される.

自己免疫疾患と神経障害:SLE，悪性関節リウマチ，

結節性動脈周囲炎，アレノレギー性肉芽腫性血管炎，

Wegen巴r肉芽腫症やBehcet病などの自己免疫疾患で

は，精神・神経障害の合併が報告されている3) とくに精

神・神経障害を合併する SLEは，中枢神経系(CNS)ルー

プスと称されており， SLE症例の 18-60%を占める.そ

の症状はうっ状態，精神錯乱，けいれん発作や視神経・

動眼神経障害などの多彩なものである4).現在， SLEをは

じめとする自己免疫疾患における精神・神経障害は血管

炎または血栓症による血流障害に起因すると考えられて

いるが5l，病理学的に結論が得られていない.

SjSにおける中枢神経合併症については最近まで注目

されていなかったが，片麻癖，視神経障害や対性不全麻

痔などの中枢神経系および脊髄性神経障害を合併する例

の報告がAlexanderら6)7)によってなされて以来，症例

が重ねられるようになった.

本例の神経障害.本例における神経障害は球後視神経

炎と末梢神経障害である.臨床症状は，副腎皮質ステロ

イド治療によりー且寛解したが，入院後からは進行性で

あり，失明している.球後視神経炎を臨床症状とする代

表的な疾患には多発性硬化症(MS)が知られているが，

本例ではMSに特徴的とされる寛解と増悪という経過

を示さず，他の中枢神経障害を認めていない.また，末

梢神経障害も加わっており，本例はMSの診断基準を満

足しない.さらに，筋電図所見は，神経原性変化のみな

らず，筋原性変化を示しており，血管障害による神経炎

あるいは筋炎を示唆するものであった.脳脊髄液検査で

は，有意の IgG増加はなく，ミエリンベイシック蛋白も

検出されていない.また，Devic病は視神経炎と横断性脊

髄炎症状を主徴とするが，本例の知覚異常は末梢性であ

り，運動障害も伴わないために本例の原疾患としては否

定される.

つまり，本例の神経障害は上記の臨床経過および検査

成績から MSに関連するものとは考え難い.

SjSと中枢神経障害:Alexander7)らは， 20例の中枢

神経障害を合併したSjS症例を報告している.神経障害

は片麻痔，球後視神経炎，無菌性髄膜炎，脊髄障害など

多彩なものであり，症状の寛解と増悪を繰り返す症例が

80 %を占めたという.つまり， SjSにおける中枢神経障

害の合併頻度が従来の報告に比して高いことと障害様式

がMSと類似していることを指摘したといえる.

しかし， Al巴xanderら7)の報告に対し， MSと確定診断

された症例についての検討では， SjSを示唆する臨床所

見や血清学的所見を示す症例はごく少数であったとする
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報告があり 8)9)10)，両疾患の類似性や関連性について意見

の一致がみられていないのが現状といえる.

自己免疫疾患と HLA 近年， HLA抗原と自己免疫疾

患との関連性が注目されており，多くの知見が得らわして

いる 11).MSに関する検討では， HLA-DR2の相対危険度

は2.4とされており， MSの病因にも自己免疫的な機序

が関与していると推測される 12).

SjS 例における HLAの検討では，自己抗体の有無に

かかわらずSjSの90%以上にDRw52抗原が認められ

ている同.本症例の検索では， SjSに陽性頻度の高い

DRw52抗原と MSに陽性頻度の高いDR2の両者の存在

が確認されている.本例は，MSに合併頻度の高い視神経

炎が存在したことと合わせると， SjSとMS両疾患の関

連性を推察するうえで興味ある症例と考えられる.

さらに，抗SS-A抗体陽性の SjS母親例は先天性完全

房室プロック合併児を出産する頻度が高いと報告されて

いる川など，自己抗体の種類と臨床症状に関連のあるこ

とが示唆されている.今後は，神経障害合併の SjS症例

についても，免疫学的見地とくにHLA検索などの面か

らの詳細な検討が必要と考えられる.

車吉 言書

本例は臨床症状と血清学的検索および眼科・耳鼻科的

検査から SjSと確定診断された.SjSでは本例のように

重篤な中枢神経障害を合併することがあるため，注意深

い観察が必要である.
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