
平成 9年 9月 10日

要

網膜下線維増殖を伴った multifOCal choroiditisの 2

例を報告 した。症例 1は自覚症状のない 14歳女子で,眼

底精査を依頼 され受診 した。左眼眼底には周辺網膜の全

周にわたる小円形病巣と帯状病巣を認めた。また,上方周

辺部に不整形の,上耳側アーケー ドに添って 1乳頭径大

の網膜下線維増殖病巣があった.そ の後,上方周辺部で網

膜下線維増殖の進行を認めた。症例 2は変視症 を訴えた

18歳男子で,右眼眼底に後極を中心に散在する小円形病

巣,網膜下線維病巣,中間周辺部に帯状病巣を認めた。変

視症の原因は中心富近傍の脈絡膜新生血管であった。両

者とも経過中に病巣は徐々に増加,拡大,融合 した。症例

2の新生血管はいったん沈静化 し,別の部位に新たな脈

約

絡膜新生血管病巣が出現 したが,いずれも疲痕化 した。両

症例 について,フ ルオ レセイン螢光眼底造影 (fluor‐

escein fundus angiograpy,FAG)と インドシアニング

リーン赤外螢光眼底造影(indocyanine green infrared

angiography,IA)を施行 し,その結果,脈絡毛細管板が

障害され,その後,網膜色素上皮萎縮が進行すると考えら

れた。(日 眼会誌 101:711-717,1997)
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Abstract

We report 2 cases of multifocal choroiditis as-

sociated with subretinal fibrosis on whom the fluor-
escein fundus angiograpy (FAG) and the indo-
cyanine green infrared angiography (IA) were per-
formed. Case 1 was a moderately myopic l4-year-old
girl who had no ocular symptoms. She had numerous
small, round, discrete, partially conflued lesions
with subretinal fibrosis scattered in the periphery
and one descrete relatively large Iesion along the
superotemporal arcade in her left fundus. Subretinal
fibrosis had progressed in the superior lesion. Some
lesions had coalesced into a sword-like pattern over
a period of 2 years. Case 2 was a high myopic
lS-year-old man who had distorted vision in his
right eye. He had some small whitish round lesions
with one small choroidal neovascular tissue and
subretinal fibrosis in the posterior pole and a sword-

Iike lesion in the inferior periphery. Another chor-
oidal neovascular tissue developed near the macula
during the 6-month follow-up period. In FAG, the
centers of the lesions hypofluoresced corresponding
to the pigmentation and the edges hyperfluoresced.
Some of the lesions showed window-defects and
others tissue-staining. In IA, all the whole lesions
hypofluoresced from an early stage of the angiogra-
phy and some major choroidal vessels were visible
through them. The hypofluorescent areas persisted
into the late phase. The hypofluorescent areas of
the IA were larger than those seen in FAG and in
funduscopy. These findings indicate that the chor-
iocapillaris was initially damaged and consequently
the structures of the lesions partly disappeared at
the level of the retinal pigment epithelium-
choriocapillaris complex. (J Jpn Ophthalmol Soc
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I緒  言

斑状多発性の脈絡膜萎縮病変に網膜下線維増殖を伴う

multifOcal chOrOiditisは ,Cantrillら
Dが 1986年に報告

したもので,本邦では木内ら2)の“Multifocal choroiditis

の 1例 ",山根 ら3)の “Multifocal choroiditis associated

with progressive subretinal fibrosis"が 報告されている

のみである。

今回,我々は本症の 2例 を経験し,フ ルオレセイン螢光

眼底造影(fluOrescein fundus angiOgraphy,FAG)と イ

ンドシアニングリーン赤外螢光眼底造影 (indocyanine

green infrared angiOgraphy,IA)を 行った。症例 1は 眼

底周辺部で広範囲に網膜下線維増殖がみられ,か つ進行

性であったこと,症例 2は黄斑部病巣において脈絡膜新

生血管を伴い,短期間で線維化疲痕となったこと,さ らに

脈絡膜萎縮初期病変はIAに よってのみ暗い背景螢光と

して観察されたことはいずれも初めてであるので,こ こ

に報告する。

II 症  例

症例 1:14歳,女子.

初 診 :1992年 8月 12日 .

主 訴 :眼底の精査目的で紹介.

現病歴 :1992年 8月 上旬,眼底異常所見を指摘され,

当科に紹介された。

既往歴 。家族歴 :特記すべきことなし(海外渡航歴な

し)。

現 症 :視力は,右 眼 0.1(1.0× -2.75 D C cyl-1.5

D180° ),左 眼 0.1(1.2× -1.75 D C cyl-1.O D 180° )。

眼圧は両眼 とも13 mmHg。 左眼の前房中と硝子体中に

軽度の細胞を認める。左眼眼底には,ア ーケー ドの外側か

ら周辺にかけて黄白色の脱色素,あ るいは萎縮状から色

素沈着を示す 1/5乳頭径ほどの境界鮮明な病巣が多数み

られる。特に,耳側では同じ緯度に配列している部分があ

る。黄斑の上方には上耳側アーケード内に 1乳頭径の,10

時から2時にかけての中間周辺部には帯状の白色の網膜

下線維化病巣を認める。網膜血管は,4,6,10時 で自輸

静脈 となっていた。視神経乳頭には特記すべき異常はな

い。右眼の前眼部 。中間透光体・眼底に異常はない。視野

は,左眼で網膜下線維組織に一致した暗点を認める。血液

検査,生化学検査は特に異常はない。単純ヘルペス,帯状

疱疹,サ イ トメガロ,Epstein_Barr(EB)ウ イルスの各抗

体は正常範囲。トキツプラスマ抗体・ ヒス トプラスマ抗

体 ともに陰性.ツ ベ リクリン反応弱陽性。胸部 X線写真

に異常はない。

造影所見ならびに経過 :当初の FAGで は,小円形病

巣 は色素沈着を伴わない部分は脈絡膜大血管の透見

一window defect―組織染を,色素沈着の部分は螢光遮

断を示した。網膜下線維化病巣を呈する上方の中間周辺

部の星型病巣 と上方アーケードの円形病巣は,比較的早

期から組織染を示 したが,いずれの部分 も活動性の螢光

漏出は認めなかった。以上から非活動性 と判断したが,経

過観察中に黄自色病巣は数が増加 し,い くつかはやや色

素脱失して萎縮変化が進行し,拡大・連結したため,そ れ

ぞれほぼ同じ緯度に平行に2列形成された部分も認めら

れた。特に4時周辺部で網膜血管の途絶を,上方周辺部病

巣で網膜下線維増殖の進行を認めた。1994年 8月 に施行

した IAで は,ほ ぼすべての病巣が造影初期から後期 ま

で暗い螢光を呈 した。その一部には脈絡膜血管が透見で

きる病巣もみられた。網膜下線維増殖部では明るい螢光

となり,線維組織全体が描出された。病巣部以外のベール

状背景螢光は正常で,い ずれの部位 も透過性克進は示さ

なかった。網膜 電 図(electrOretinOgram,ERG)は ,右 眼

は正常,左眼は減弱 していた。電気眼球運動図 (electro‐

Ocu10gram,EOG)の L/D比 は右 眼 2.31,左 眼 1.14で

あった。以上の眼底所見の経過を図 1～ 4に 示す。

症例 2:18歳 ,男子.

主 訴 :右眼の変視症。

現病歴 :1994年 4月 上旬から上記症状を自覚し,4月

26日 に当科を受診 した。

既往歴 。家族歴 :特記すべきことなし.

現 症 :視 力 は,右 眼 0.1(1.0× -8.O D C cyl-1.0

D180° ),左 眼 0.1(1.2× -7.25 D C cyl-0.75D

165° )。 眼圧は両眼 とも 17 mll■ Hg。 前眼部・中間透光体は

両 眼 とも異常 な し。右眼眼底 には,黄 斑部 に直径約

100～ 300 μmの柔 らかい小円形の黄 白色病巣が数個あ

り,黄斑部下方に網膜下線維病巣,中心省に近い2時方向

の輪状反射上の浸潤部は周囲に僅かな浮腫を伴ってい

る。下耳側中間部から周辺部には,黄 白色萎縮性の連続し

た帯状病巣やいくつかの小円形病巣が認められる。左眼

は異常はない。視野検査では右眼に傍中心暗点が検出さ

れる。血液検査,生化学検査は特に異常はない。単純ヘル

ペス,帯状疱疹,サ イ トメガロ,EBウ イルスの各抗体は

正常範囲.ト キソプラスマ抗体・ ヒス トプラスマ抗体 と

もに陰性.ツ ベ リクリン反応陽性.胸部 X線写真に異常

な し。右眼 の ERGに phOtopic ERGと 30 Hz flicker

ERGに 振幅の減弱 を認め,EOG(L/D比 )は 右眼 1.42,

左眼 2.33で あった。
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B:初診時のフルオレセイン螢光眼底造影 (nuor―

escein fundus angiography,FAG)。 病巣は1組織:染 を

示し,漏出はない。螢光輝度の差は色素沈着による。

網膜血管はほぼ循環が維持されている.

図 1 症例 1の左眼パノラマ写真 (初診時から2年後 )。

アーケー ドの外側から周辺の全周にわた り,黄 自色

の脱色素あるいは萎縮状から色素沈着を示す 1/5乳

頭径ほどの境界鮮明な病巣が多数みられる。特に,耳

側では同じ緯度に配列 している部分がある。黄斑上

方の上耳側 アーケー ドに添って 1乳頭径大 の,9
～ 2時にかけての中間周辺部には帯状の自色の線維

組織を認める。網膜血管は 4,6,10時で自鞘静脈 と

なっている。

造影所見ならびに経過 :FAGに おいて,中心富 2時方

向の浸潤部は初期から過螢光を呈 した。低螢光輪で縁取

りされているが,造影時点での螢光漏出はみられなかっ

た。その他の小円形病巣・帯状病巣は網膜下の組織染を

示 した。IAで は病巣部は暗い螢光を示 し,一部脈絡膜血

管が透見できる病巣 もみられた。暗い螢光は検眼鏡的病

巣およびFAGの 過螢光病巣よりも大 きく,FAG上 で明

確には描出されない暗い螢光部 も認められた。半年後の C:2年後.病巣は数 。大 きさとも増 し,連結 している。

それぞれがほぼ同じ緯度に平行して 2列 に形成され

ている。静脈は一部自輸化 している(矢印)。

D:2年 後の FAG.白輸静脈 も 1か所 (矢印)血行の途

A:初診時.軟 らかい感 じの脱色素斑 と色素斑が混在       絶があるが,概疎通 している(矢 印は A～Dの 同一

する。一部連結 しているが,ま だ疎 らな状態である。        部を示す)。

図 2 症例 1の左眼耳側周辺部病巣の変化。
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図 3 左眼パノラマ FAG(図 1と 同一時期 ).

小斑状病巣は眼底中間部か ら周辺部 にかけて広が

り,耳側周辺部ではそれ らが帯状に半周状 に連結 して

いる。上耳側アーケー ド内の円形病巣 と 9～ 2時の線

維組織は組織染を示す。

1994年 10月 ,中心富 2時方向の浸潤部 は萎縮する一方

で,中心簡耳側に出血・浮腫を伴う新たな不整形黄色病

巣が出現 し,右眼視力は 0.5に低下した。また,周辺の萎

縮病巣はやや拡大し数 もいくつか増加 していた。この時

点での FAGでは,中 心富耳側病巣は色素漏出による過

螢光がみられた。また,円 形病巣は辺縁 は軽度過螢光だ

が,そ の内部は低螢光 となっていた。個々の大きさも拡大

した。新 しく出現したかにみえる部分は,半年前の IAに

おいて既に暗い螢光 として検出された部分に相当した。

IAでは中心富耳側病巣は暗い螢光の中に明るい螢光を

呈し,明 らかな脈絡膜新生血管であった。脈絡膜血管の透

見がやや明瞭となった部分がある他は著明な変化はない

が,病巣部の暗い螢光部分はやや拡大した。以上の眼底所

見の経過を図 5,6に 示す。

III 考  按

両症例に共通する眼底所見は,① 多数の境界鮮明な小

円形あるいは帯状に連なった黄自色病巣が網膜色素上皮

から脈絡膜レベルにみられ,経過中徐々に変化した。②

FAG所見はいずれの病巣も,病期に応じ病巣の中心は

window defectな いし組織染を,辺縁では組織染による

過螢光を呈し,色素沈着の程度により種々にblockさ れ

た。螢光漏出はなかった。これらはNozicら 5)が多数小円

形病変,剣状病変と多角形病変を述べ,“ a new chorioret‐

inOpathy associated with anterior uveitis"と して初め

て報告 した症例 と類似 してお り,い わ ゆるmultifocal

choroiditisと 考えた。さらに③ IAで は,病巣は検眼鏡所

見や FAG上での病巣の大きさよりも大きく,すべて暗

い螢光を呈した。④ EOGの L/D比 は低下していた。⑤

日眼会誌 101巻  9号

図 4 左眼パノラマインドシアニングリーン赤外螢光

眼底造影 (indocyanine green infrared angiOgra‐

phy,IA)(図 1と 同一時期 )。

病巣はすべて初期から後期 まで暗い螢光を呈 してい

る。基本的にはその中に脈絡膜血管が透見される。耳

側はほぼ円弧状に配列 し,鼻側は散在するのがわか

る。

症例 1に おいては,上耳側アーケー ドの黄自色円形孤立

性病巣も同様の所見を呈し,前房や硝子体中に細胞を認

めた。中間周辺部における網膜下線維増殖は,脈絡膜新生

血管のそれ とは異なった。⑥ 症例 2に おいては,後極か

ら下方中間部にかけ孤立～癒合する病巣が散在 し,ま た,

後極部の網膜下線維病巣もみられた。黄斑部病巣は脈絡

膜新生血管を伴った.こ の新生血管は自然退縮 し小さな

疲痕 となった。これらの所見から,2例を“網膜下線維増

殖を伴った multifocal choroiditis''と 診断 した。我々の

症例において代表的な病巣の FAG所見は,そ の中心は

window defectを ,辺縁は過螢光を呈 した。また,網膜下

線維増殖部分は造影の比較的早期から組織染による過螢

光を示したが,漏出はみられなかった.一方,IAで は病巣

全体は一貫 して暗い螢光で,脈絡膜中大血管が透見でき

る部分もあった。網膜下線維増殖部分では脈絡膜血管は

透見できず,かつ造影後期においてわずかに淡い螢光を

呈した。また,色素沈着を伴う病巣でも脈絡膜血管は透見

できなかった。山根 ら3)も 本症におけるIA所見 を,病 巣

は初期から低螢光で脈絡膜中大血管が透見でき,ま た,

FAGでみられた過螢光の範囲より大きいと述べている。

これらの基本的な造影所見は脈絡毛細管板への不十分な

充盈を示 してお り,網膜色素上皮～脈絡毛細管板の障

害5)が あると考えられた。さらに,自験例では検眼鏡的に

色素沈着がみられないにもかかわらず,脈絡膜血管が透

見できない病巣もあり,何 らかの遮蔽効果が加わってい

るものと思われた。また,症例 2では,FAG上で異常がな

いかあってもごく僅かな過螢光にもかかわらず,IA上 に

おいては明らかな低螢光部位を認めた。この低螢光部位

は半年間で検眼鏡的に,な らびにFAG上 の過螢光が顕

=■
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A:黄斑部には小円形の黄 白色病巣が数個 あ り,中心

富か ら 2時方向の黄斑輪状反射上の浸潤部 は周囲に

僅かな浮腫を伴っている。また,ア ーケー ド内の黄斑

部下方 7時 に網膜下線維病巣を認める。下耳側中間

部では連続した帯状黄白色病巣となっている。

B:FAG(初期)。 病巣はおおむね window defectを 示

す。中心富 2時方向の浸潤病巣は,低螢光で縁取 りさ

れた顆粒状螢光を示す。アーケー ド内の黄斑部下方

7時に網膜下線維病巣 と思われる部位 は,淡 い線状

過螢光 となっている。
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C:FAG(後期 )。 小円形病巣・帯状病巣は網膜下の組織

染を示す.中心富 2時方向の浸潤部は,螢光漏出はみ

られない。網膜下線維病巣 と思われる部位の螢光 は

明瞭 となっている。

D:IA.病巣はすべて暗い螢光を呈する。暗い螢光 は検

眼鏡的病巣および FAGの 過螢光病巣 よ りも大 き

く,脈絡膜血管が透見できる.FAGで描出されない

暗い螢光部 も認められる。

著 となった。さらに,IA上の低螢光の大 きさも拡大 して

いた。これ らは新知見であった。

また,電気生理学的検査では,2例 ともERG振幅の低

下とEOG(L/D比 )の 低下を認めた。ERG検査による振

幅の低下は多くの症例で報告されているが,EOG検査に

関しては記載が少なくり3)4)6)～9),こ れらの 9例中 5例が正

常で,4例 にL/D比の低下があった。所見の記述による

と,L/D比低下がみられたのは重症な症例であり,著者

らの症例 2の ような軽度な状態でのL/D比低下は興味

深い。症例 2では,特 に初診時か らL/D比 の低下が記録

され,か つ上に述べたように脈絡毛細管板の充盈欠損 も

みられた。これ らのことと,FAGの 過螢光は網膜色素上

皮の変化を反映 し,IAの低螢光を脈絡毛細管板の変化 と

されることから,脈絡毛細管板の充盈欠損が先行 し,網膜

色素上皮の萎縮性変化の方が遅れて進行 していると解釈

された。鑑別疾患 として考えられたのは,punctate inner

choroidopathy(PIC),birdshot retinochoroidopathy

(BRC),眼 ヒス トプラスマ症 (POHS),multiple evanes―
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A:病巣の拡大 と萎縮の進行 を認 める.黄斑部外側 に

出血・浮腫 を伴 う新病巣が出現 した。

B:FAG.病巣は辺縁は軽度過螢光,そ の内部は低螢光

となっている。個々の大きさも拡大している.新病巣

は螢光色素漏出がみられる。FAG上で新しく出現 し

た部分は,半年前の IAに おいて既に暗い螢光 とし

て検出されている。

cent white dot syndrome(ヽ lEWDS),acut lllacular

neuroretinopathy(Aゝ/1:N),acute idiopathic blind spot

enlargelllent(AI:BSE),acute zonal occular outer reti‐

nopathy(AZ00R),眼 サルコイ ドーシス(OS)な どであ

る。PICは 病巣が後極部～中間周辺部 に存在 し,初期病

変 は帯黄色に混濁 し,特 に黄斑部 では網膜浮腫 を伴 う。

FAG上 ,初期病巣は造影初期 より充盈 され,経時的に漏

出する。数週間でほぼ一定の斑状 の大 きさに強 く疲痕化

し,視野欠損を残す。Subretinal fibrosisや 融合 した帯状

病巣はみられず,周 辺部にも存在 しない。BRCは両眼性

で,ク リーム色楕円形の病巣が脈絡膜外層に存在する。脈

絡膜血管の走行に沿 う配列が特徴。FAGでは網膜血管の

透過性克進が証明 される。黄斑浮腫その他の網膜障害や

視神経萎縮,自 内障に因る。MEWDSは 病巣が点状～小

斑状であり,FAGにおいて病巣 は一様に過螢光である。
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C:IA.出 血性病巣 は暗い螢光の中に明 るい螢光を認

め,脈絡膜新生血管の像を呈した。その他の暗い螢光

部分はやや拡大 した。

図 6 症例 2の右眼 (約半年後 )

白点病巣 は短期間で消失 し,疲痕化 しない。AIBSEは

MEWDSと 類似してお り,眼底自斑が出現 し,そ の後消

失する。AMNは若年女性に多く,中心富の周 りに境界鮮

明な円形の赤～赤茶の病巣がみられ,脈絡膜新生血管,網

脈絡膜疲痕,眼内炎には発展しない。AZ00Rは網膜血管

の一部狭細化,部分的網脈絡膜萎縮,骨小体様色素沈着な

どを認めるが,自斑や網脈絡膜の打ち抜 き様病巣はみら

れない,な どを鑑別点 と考えた。さらに,両症例 とも海外

旅行経験はなく,ヒ ス トプラスマ抗体価は異常なく,ツベ

リクリン反応が陽性で,静脈周囲炎や硝子体・隅角所見

に肉芽腫性変化のないことから,POHS・ OSも否定され

た。

検眼鏡所見について,Cantrillら
1)は

網膜下線維増殖は

独立 した疾患ではな く,多発性脈絡膜疾患の特殊な結果

として出現し,あ る種の免疫もしくは化学的刺激により

化生および増殖反応を起 こすと推測 した。Palestineら 8)

は網膜下線維組織の病理組織学的見解を述べ,fibrin・ B

ceH優位の炎症所見,螢光抗体法で補体・IgGな どがみら

れたことから,網膜下線維増殖は網膜色素上皮細胞を破

壊する自己免疫によるものとした.し かし,網膜下線維増

殖は種々の病態で起 こり得る10)う えに,網膜下線維増殖

や前房・硝子体中の炎症細胞の有無など臨床症状にかな

りの幅があることから,FAGや IAで は類似 もしくは共

通 した所見を呈する11)た め,造影所見からは特異的な鑑

別点 を見出し得ないまま,本症は報告毎に種々の呼び方

を さ れ て い る。Jampol12)は MEIVDS,PIC,AM:N,
AIBSEな ど,所見は類似するも区別すべき病態である

と述べているが,こ れ らは脈絡毛細管板～網膜色素上皮

t
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をターゲ ッ トとして眼底 に斑状病巣を呈する,す なわち

“white dot syndrome''13)と ぃう疾患群あるい は同一の

CInical entityと する解釈
n)が

考えられる。

なお,Tiedeman14)は 本疾 患 とEBウ イルス との関連

を,Frauら 15)は ヘルペスウイルスとの関連 を述 べてい

る.我々の症例では,こ れ らを疑 う異常検査所見はみられ

なかった。原因が免疫的な機序によるとする とステロイ

ド治療は有効 と考えられ,Morganら 7)は
病巣の退縮 と視

力の回復 に有効であつた としているが,多 くはその効果

は期待で きず無効 という報告が圧倒的である。さらに,

Salvadorら 9)は ステロイ ド治療は網膜下線維増殖 を進行

させると述べ,ま た,そ こでは本疾患は女性に多いのは内

因性ステロイ ドホルモンとの関係 もあるのではないかと

も述べている。今回原因 となるものはみつか らなかった

が,両症例 とも初診時から視力は比較的良好で,病巣自体

の変化 (萎縮の進行)は あった ものの,再燃 と考 えられる

ような著明な進行がみられず,ま た網膜下線維増殖に対

し,前述 した Salvadorら 9)の
報告を懸念 し,ス テロイ ド

治療は行わなかった.ま た,著者 らの症例 2に み られた網

膜下新生血管 も自然治癒の傾向をみせ,本症 での特徴
1)

と思われた。

欄筆に当た り,教室主任丸尾敏夫教授のご指導に感謝しま

す。

本文の概要は第 99回 日本眼科学会総会で発表した.
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