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　　　　　　　　はじめに

　1?OSS症候群ljは、分節坦無江と緊張性瞳孔、

腱反射消失を三主徴とする症候群であり瞳孔

副交感神経、発汗神経、運動神経の障害が指

摘されている。一方で、瞳孔交感神経系や心

血管系自律神経系の障害が並存する例や

Harlequin症候群を伴う症例も報告され、こ

れらの症候群の異同が問題となっている･1-･1･。

近年、これらは交感神経節を中心とした全身

の自律神経や後根神経節が障害される同一一の

スペクトラムトの病態と考えられ、これらを

包括する概念としてShinらはRosssyndromc

pjusという症候群名を提唱している･･。今回

我々はRoss syndrome p]usと考えられた１

例について自律神経病変の広がりについて検

討したので報告する。

　　　　　　　　症　　例

　症例は、59歳女性。既往歴、家族一に特記

すべき事項はない。

　1970年頃より右側の散瞳を白覚し精査した

が原因は不明であ・た。1996年関節リウマチ

と診断され、サラソスルファピリジン、ぺ二

シラミン、メトトレキサートの投与が|剔飴さ

れた。1999年頃より入浴時に左顔面の紅潮、

泰江と右顔面・頚部の発汗低下を自覚するよ

うになった。このため2004年10月紹介にて当

科を初診した。一般身体所見では関節リウマ

チによる手指関節の軽度変形を認める以外に

特記すべき異常所見は認められなかった。神

経学的には、瞳孔径は右６ｍｍ、左４ｍｍと

右眼の散瞳を冦めたが、r]により左眼は２

ｍｍと縮瞳した。対光反射は右で減弱、左は

正常であり、近見反射は緩徐に認められた。

他に脳神経系に異常は認められなかった。運

動系ではバレー徴候は陰性で、両側アキレス
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馳反射は消失していた。感覚系では触覚、痛

覚に異常はなかったが振動覚か両ﾄ肢襖骨で

８秒、両下肢外課で６秒と四肢ともに低下し

ていた。小脳失調徴候は認められず、起立歩

行に異常はなかった｡自律神経系では、右顔

ｉ・頻部の発汗の低下と、温熱・運動時の左

顔面の紅潮と多汗か認められたが、起立性低

血圧、膀読直腸障害はみられなかった｡

　検査では、圖部、頚椎および胸椎のMRIに

異常はなく、末梢神経伝導検査にも異常はな

かりた。免疫学的検査では、ＲＡ関連以外で

は、抗SS-A抗体が231.7倍で陽性であり、抗

SS-B抗体、抗Jo-1抗体、抗SCI-70抗体は陰性

であった。シルマーテストでは、５分間で右

はｌｍｍ、左は４ｍｍと涙痕の分泌は低下し

ており、両眼ともにローズベンガルテストは

陽性であった。

　温熱発汗検査では、右顔面と頚部の無汗を

認め、アセチルコIJン皮下注射による発汗は

延られず、１％塩酸ピロカルピン皮下注射に

よる発汗が見られた（図１）。

図１　温熱発汗試顧

　　　温熱発汗試験にて右額面から捌部は無汗で、

　　　左顔面は紅潮し、多汗を認めた。
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図３　薬物点眼試験

　　　0.0313％ビロカルピンにおいて右優位に両眼

　　　とも縮瞳し、１％ネオシネジンにおいては両

　　　眼とも散瞳した。

　サーモグラムでは、右額に温度の低下がみ

られた（図２）。

　薬物点眼試験では、0.0313％ピロカルピン

点脹にて、両眼とも縮瞳が見られ、一方、

１％ネオシネジン点眼では、両眼とも散瞳が

見られた（図３）。

　また、散瞳側の瞳孔径は明所では６ｍｍ、

暗所では5.5mmと暗所で軽度の縮瞳を認め

た。指尖容積脈波では、安静時の不安定性や

左右差はなく、CV･｡｡も4.3％と正常、起立負

荷でもｊ－７／－７ｍｍＨｇと血圧低下を認め

ず、細動脈収縮不全はなく、心拍変化もj＋

10拍ﾉ分と充進はなく、異常は見られなかっ

た。

　　　　　　　　考　　察

　本例は、右散瞳と右顔面から鹿部の無汗と

温熱・運動時の左顔面の多汗、紅潮を認め、

両ﾄﾞ肢の腱反射消失が認められた。自律神経

機能障害では、薬物点眼試験において両眼と

もにピロカルピンで縮瞳、ネオシネジンで散

瞳がみられ、両眼の交感および副交感神経の

節後障害が示唆された。また、暗所での散瞳

眼の縮瞳は、Paradoxycal pupillary reaction

であると考えられた。右顔面から頚部の加圧

部位での発汗はアセチルコリンでは誘発され

ず、ピロカルビンで誘発されたことより発汗

系交感神経の節後障害が示唆された。発汗の

ある左顔面は入浴、運動により紅潮、多汗を

認め、Harleuin症候群であると考えられた。

サーモグラムでは、無汗の右額（図２矢印）

の皮膚温が低下しており、血管運動神経障害

が示唆された。一方、CVR-Rゝ　起立負荷試験、

寒冷昇圧反応はいずれもIﾄﾞ常であり、心血管

系自律神経機能には異常が見られなかった。

以上より本例では、両側瞳孔の交感・副交感

神経機能障害と、右顔面から頚部の発汗系交

感神経節後障害、および有額の血管運動神経

障害が認められ、Adie症候群、分節型無圧、

Harlequin症候群の病態を呈した。本例で認

められた病巣は、従来より報告されたRoss

症候群でみられる領域を超えた広がりを呈す

ることから、Shinらの提唱したRoss syn-

drome plusに相当すると考えられた。

　Ross症候群では、瞳孔の副交感神経機能

障害と分節性の発汗系交感神経障害が認めら

れ、交感・副交感神経のコリン作動性の自律

神経機能障害が示唆されている。一方、

Ross症候群の報告の中には起立性低血圧や

便秘など循環器系、消化器系を含む広範な自

律神経障害の報告かあることから、従来の概

念よりもより広い自律神経病巣も示唆されて

いる。また、Harlequin症候群のなかにも分

節型無圧や瞳孔異常を伴う報告もありへ

Ross症候群、Harlequin症候群は、特発性分

節型無汗、Horner症候群も含めて病態、病

変分布ともに蔵なり合う部分があることから

同一のスペクトラム上の疾患と考えられ、

ShinらはRoss　syndrome plusとして提唱し

た。Ross　syndrome plusでは、瞳孔系副交

感神経と発汗系交感神経のコリン作動性神経

のみならず、腱反射消失を説明しうる後根神

経節、しばしば認められるHorner症候群を

説明しうるアドレナリン作動性の瞳孔交感神
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経線維が病巣として推定されている。これら

の神経は、いずれもneural crest ce11由来で

あることとしばしば認められる各種自己抗体

の存在から、これらを共通抗原とする未知の

抗体による障害の可能性が示唆されている･1｡

　　一方、本例では眼球乾燥症状、シルマーテ

スト陽性、抗SS-A抗体陽性からSjagren症候

群の合併が窟められた。Sjagren症候群では、

ＬばＬぱAdje症候群や分節型無汗を呈する

ｌとか知られているsl.91.病理学的に後根神

経節にＴリンバ球浸潤を認めた報告から、そ

の機序として後視神経節と交感神経節に対す

る自己免疫性機序による炎症が推定されてい

るI°’。本例では、発汗障害の原因となる病巣

はみられなか、たことから、Sj6gren症候群

による自己免疫学的な過程による上頚神経

節、毛様体神経節、後根神経節の自己免疫学

的な障害がその機序として推測された。

　　　　　　　　結　　語

１）分節型無汗症、Adie症候群、Harlequin

症候群を呈し、Ross syndrome plusと考え

られた１例を報告した。

２）本例では、自律神経機能障害かコリン作

動性のみならず、ノルアドレナリン作動性に

もみられ、Ross症候群にみられるとされる

病巣に比して広範囲な自律神経障害が認めら

れた。

3）Sj6gren症候群の合併が認められたこと

から、病因として自律神経節、後根神経節に

対する自己免疫学的機序が推測された。
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