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脈絡膜 コロボーマに伴 う網膜剥離 6例 6眼 (男 性 1

例,女 性 5例 )の 臨床的特徴 についてレ トロスペクテイ

ブに検討 した.3眼はコロボーマ内あるいは辺縁に明ら

かな原因裂孔を有する裂孔原性網膜剥離であった.1眼

は手術用顕微鏡下の観察でも原因裂孔が検出されない後

極部の浅い限局性網膜剥離であった。1眼は明 らかな原

因裂孔を有 さない乳頭鼻側の限局性漿液性網膜剥離の疑

われる浅い扁平網膜剥離 から,視神経乳頭 コロボーマ内

に明 らかな裂孔の検出される胞状網膜剥離に進展した症

例であった.他 の 1眼は網膜分離症様の分層のある後極

部の限局性網膜剥離で明 らかな原因裂孔は存在 しなかっ
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た。以上のことから,コ ロボーマに伴 う網膜剥離にはコロ

ボーマ内の網膜裂孔によるタイプとは別に,非裂孔原性

網膜剥離の合併もあり得ると考 えられた。時に非裂孔原

性網膜剥離から裂孔原性網膜剥離に移行するものの存在

も示唆され,特 に視神経乳頭小嵩に報告されるよ うな網

膜分離症様の分層の存在は網膜剥離の病因の類似性 とと

もに両疾患の発生の類似性を支持するものと思われた。

(日 日艮

`姜

言志  102:207-214,1998)
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Abstract
We revieweil 6 eyes of 6 patients (l male and 5 fe- close to its edges, and cyanoacrylate retinopexy re-

males) with retinal detachment associated with cho- sulted in successful reattachment of the retina.
roidal coloboma. Three of these 6 eyes had visible Schisis-like separation similar to that in pit-macular

retinal breaks within or at the margin of the colo- syndrome was noted in the posterior retina in one

boma. In one eye, no retinal breaks were noted be- eye which had no visible retinal break. Non-

fore or during vitreous surgery, and shallow retinal rhegmatogenous retinal detachment may exist in as-

detachment was localized in the posterior fundus. sociation with choroidal colobomas. ( J Jpn Ophthal-

One eye with bullous retinal detachment with retinal mol Soc 102:.207 214, 1998)

breaks within the coloboma had been having serous

retinal detachment localized in thc nasal area close Key words : Choroidal coloboma, Retinal detach-

to the optic nerve head. In all of these five eyes, ment, Vitrectomy, Retinoschisis

vitrectomy, relaxing retinotomy inside the coloboma

脈絡膜 コロボーマは胎生裂閉鎖不全によって生じる比

較的 まれな疾患で,お よそ 0.14%の 発生率 とされてい

るl).脈
絡膜の名称を冠 してはいるが,病理組織学的には

神経網膜層の非薄化や低形成,網膜色素上皮および脈絡

膜の欠損 ,強膜の非薄化や拡張を併せ持った眼球壁全層

の発生異常を呈する
2)3).ま た,胎生裂閉鎖不全の発生機転

の程度や時期の違いにより,そ の臨床像 も多様であり,眼

球赤道部に孤立したものから,虹彩,水晶体のコロボーマ

を伴うもの,黄斑形成異常や視神経乳頭異常を伴 うもの

まで様々である。

脈絡膜コロボーマに網膜剥離が合併することは高率

で,お よそ 40%前後と報告
1)さ れている。多くの症例で裂

孔はコロボーマ内に存在し,こ れらの症例は難治である

とされてきた1")。 しかし近年,安全な手術手技の進歩とシ

リコンオイルや長期滞留ガスなどを使用した眼内タンポ

ナーデ法の開発により,硝子体手術の適応が従来の強膜
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バ ックリング術に代わって推奨 され,手術成績の向 11が

報告
21,,5,0さ

れつつある。一方,硝子体手術の施行によって

も術中に原因裂孔の同定ができないものや,再 手術 を要

するものが存在 し,ま だまだ難治な症例が存在する。

そこで今回,我 々は脈絡膜コロボーマに合併 した網 ll処

剥離について,そ の臨床的特徴を検討し,そ の多様性につ

いて若干の知見を得たので報告する。

II 症例および手術方法

1992年 5月 か ら 1996年 4月 までの 4年 間に杏林大学

病院眼科を受診 し,脈絡膜コロボーマに合併 した網膜剥

離 と診断された 6例 6限 について,診療録を基 に検討 し

た。臨床的特徴 を表 1に示す。男性 1例 ,女性 5例 ,年齢は

5～ 65歳であった。全例黄斑部に網膜剥離が及んでいた

が,健常部の周辺部網膜裂孔に起因する網膜景l離例は存

在 しなかった。症例 3の僚眼は広範な網脈絡膜萎縮 を伴

い視力不良であったが,他 の症例の僚眼の矯 TE視 力は

1.0以 上の良好な視力を有 していた。また,4‖艮67%に視

神経乳頭コロボーマの合併が認められた。

症例 6の 1眼 を除き硝子体手術 を施行 した。症例 5は

全身麻酔,そ の他は球後局所麻酔下に手術を行い,全例 3

port作製による経毛様体扁平部硝子体切除術を施行 し,

5例 とも可能な限 り後部硝子体剥離の作製を試みた。経

毛様体扁平部水晶体切除術 (PPL)は 3眼 に施行 した。コ

ロボーマ内に網膜裂孔のあった 4111tに は,コ ロボーマ辺

縁 の内側で網膜減張 切開 とcyanOacrylate retinOpexy
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(CR)を 施行 した。CRは MacCuen Ⅱ ら'|の 方法に準 じ,

硝子体切除後,硝子体腔 を液空気置換 して網膜 ド液を完

全 に排 液 した後,閉 鎖 目的の裂孔部網 膜 の直 liか ら

cyanoacrylateを滴下 した.ま た,コ ロボーマ内の異常な

網膜組織は,特 に辺縁近 くでぴんと張った状態で浮き上

がっていることが多 く,こ の緊張による接線方向牽引を

解除 しないとCRは 有効に行えない。このため,原因裂孔

を拡大 して辺縁に沿った形の網膜減張切開を加えた上で

下液排液を行った。強膜バ ックリングを施行 した症例は

なかった。1例 は空気,他の 4例は20%SF6ガスに置換 し

て手術 を終了した.術後はガスの消失するまでできる限

りの うつむき姿勢を指導 し,症例 5の 女児 を含め概ね良

好な姿勢の保持がなされた。

III 結  果

症例 1～ 3は脈絡膜 ,あ るいは視神経乳頭 コロボーマ内

にス リット状または小楕円形状の裂孔が存在 したため ,

コロボーマ辺縁の内側で網膜減張切開を し,コ ロボーマ

内の裂孔部位および網膜切開部位に CRを施行 した症例

であった (図 1,2).3例 とも術中後部硝子体求」離の作製は

可能で,最終的に全例で網膜復位を得た (表 2)。 また,症

例 2は脈絡膜コロボーマ自体が大きく,さ らに,コ ロボー

マ内の膜緊張が強 く大 きな減張切開も必要であったた

め,CRの施行とともにコロボーマ縁に 1～ 2列の弱いア

ルゴンレーザー光凝固 (PHC)を 加えたが ,術 後コロボー

マ内にも網膜下i「拠の貯留は生 じなかった。症例 3は術中

表 1 臨床所見
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図 1 術前チャー ト.

上段左 :症例 1術前チヤー ト.扁 平な視神経乳頭直下から網膜最周辺部に及ぶ大 きな脈絡膜コロボーマ内と

後極部の網膜剥離を認め,コ ロボーマ内の後極部領域に裂孔が存在 した.

上段右 :症例 2術前チャー ト.視神経乳頭の 1乳頭径下方か ら網膜最周辺部に及ぶ大 きな脈絡膜コロボーマ

内と耳側 2象限の網膜剥離を認め,後極部近 くのコロボーマ縁に裂孔が存在した。

中段左 :症例 3術前チャー ト.視神経乳頭 コロボーマとこれに連続 し,毛様体扁平部に及ぶ大きな脈絡膜コロ

ボーマを含む鼻側領域の網膜剥離を認め,視神経乳頭コロボーマ内に裂孔が存在 した。

中段有 :症例 4術前チヤー ト.視神経乳頭 コロボーマとこれに連続 し,黄斑部に及ぶ後極に限局した浅い網膜

剥離を認めたが,',「 因裂孔は認められなかった。

下段左 :症例 5術前チャー ト.視神経乳頭コロボーマと 1乳頭径 F方に小さな孤立性の脈絡1莫 コロボーマを

認め,胞状の網膜剥離を生 じていた。視神経乳頭コロボーマ内に裂孔が存在した。

ド段右 :症例 6術前チャー ト.視神経乳頭 コロボーマと 1乳頭径 ド方から赤道部に及ぶ脈絡膜コロボーマを

認め,こ れらに接する網膜分離症様の分層 と黄斑部網膜剥離の同心円状の二重構造を認めた。辺縁の不正な層

状黄斑円孔を認めるものの,明 らかな原因裂孔は存在しない .
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症 例 5

図 1

症例 6
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図 2 眼底写真。

上段左 :症例 1術後眼底写真.扁平な視神経乳頭と直下に大 きな脈絡膜コロボーマがみられる.

上段右 :症例 2術後眼底写真.視神経乳頭の 1乳頭径下方に大きな脈絡膜 コロボーマとCyanOaCrylete ret―

inopexy(CR)に よる自色塊がみられる。

中段左 :症例 3術前眼底写真.視神経乳頭 コロボーマとこれに連続した大きな脈絡膜コロボーマの一部がみ

られる.

中段右 :症例 4術前眼底写真.視神経乳頭 コロボーマとこれに連続した浅い網膜剥離がみられる。

下段左 :症例 5術前眼底写真.視神経乳頭コロボーマと小 さな孤立性の脈絡膜コロボーマを認め,胞状の網膜

剥離を生じている.

下段右 :症例 6眼底写真.視神経乳頭コロボーマと脈絡膜 コロボーマを認め,こ れ らに接する網膜分離症様の

分層と黄斑部網膜剥離の同心円状の二重構造,辺縁の不正な層状黄斑円孔がみ られる。

ゞ
L主

L



｀
「 成 1()年 |」 j1011 脈絲膜コロボーマの網膜刺離・堀田他

図 3 螢光眼底写真 .

上段左 :症例 4フ ルオレセイン螢光眼底写真早期像.視神経乳頭コロボーマ内は低螢光を呈している。

L段右 :症例 4フ ルオレセイン螢光眼底写真後期像.視神経乳頭 コロボーマ内は過螢光を呈 し,網膜血管から

の螢光流出は認めない.

下段左 :症例 6フ ルオレセ イン螢光眼底写真 早期像.視神経乳頭 コロボーマおよび脈絡膜コロボーマ内は低

螢光を呈 している.

下段右 :症例 6フ ルオレセイン螢光眼底写真後期像.視神経乳頭 コロボーマおよび脈絡膜コロボーマ内は過

螢光を呈 し,網膜血管からの螢光流出はなく,網膜下および網膜分離症様の分層 ドヘの螢光色素の貯留 も認め

ない.

表 2 経過 =
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庁例  術前視力 術   式 術後礼ノJ
解剖学的

復位
術後観察

期間
備  考

“

Ю

６

２

１２

HlvI

O.0(3

0.1

0,7

0.08

0.1

1)PPL.PPV,R.CR,air
2)PPV.R.CR,air

l)PPV,R,CR,2096 SF6
2)PPL.PPV,PHC.CR,20 96 SF6

PPL,PPV,R,DR,PHC.CR.2096 SF6

PPV.I)R,PHC.CR.200′ O SF6

1)PPV,R,DR,PHC,CR,20 96 SF6
2)PPV.R.PHC.CR,20 96 SF6

0.6

0.4

0.2

1.0

().06

復位

復位

復位

復位

復位

コロボーマ内網膜の緊張強 く
~1回

目の手
術は大きく網膜切開を加えた。

高度近視限,初回術後 3か月後に残存後部
硝子体剥離を生じ,CRが脱落した.

PHCは コロボーマ外の意図的裂孔部のみ
に施行 .

明らかな裂孔は認められなかったが,乳頭コ
ロボーマ内にCR施行.

初回手術時後部硝子体剥離は作成で き
ず,1か月後に発生し胞状の 1与刺離

網膜分離症様の分倉11を 伴う裂孔不明例
術は施行せず経過観察中.

手

*HM:手
動弁,PPL:pars plana lensectomy.PPV:pars plana vitrectomy,R:コ ロボーマ内の網膜切開,

DR:コ ロボーマ外の排液用網膜切開,CR:cyanoacrylate retinopexy.PHC:限 内光凝固,SF・ :sulphur hexa■ uoride

|■ |
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液空気同時置換によってもコロボーマ外の網膜の完全な

復位が得られず,網膜下液内部排液のための意図的裂孔

を上鼻側に作製した。PHCは意図的裂孔周囲に施行した

のみで,黄斑部側を含めコロボーマ周囲には施行してい

ない。

症例 4は後極部に限局 した浅い網膜剥離が存在し,視

神経乳頭コロボーマの耳側縁に連続 していた。フルオレ

セイン螢光眼底造影で,初期に視神経乳頭コロボーマ内

は低螢光を,後期には過螢光を示したが,網膜血管からの

色素漏出はなかった(図 3).黄斑剥離はあるものの,視力

は 0。 7と 比較的良好で,術前から非裂孔原性網膜剥離の

可能性が多分に考えられた。しかし,網膜剥離の消退傾向

がないため,視力低下の自党からおよそ 4週間後に硝子

体手術 を施行した。眼内照明プローブで詳細な観察を

行ったが,やはり原因裂孔は検出されなかった。視神経乳

頭の上耳側に意図的裂孔を作製し,網膜下液の排液を行

い,術中に復位を得たのち,最 も裂孔の存在が疑われた乳

頭下耳側のコロボーマ内にCRを施行 した.術 中,明 らか

な後部硝子体剥離の作製は困難であったが,網膜は復位

した。

症例 5の女児は,他 院において視神経乳頭上鼻側領域

の限局性漿液性綱膜剥離として経過観察されていたが ,

胞状のほぼ網膜全剥離に進展し,当 院に紹介され手術施

行された症例であった。初回手術時に視神経乳頭コロ

ボーマ内にスリット状の網膜裂孔があ り,や はリコロ

ボーマ内網膜減張切開部位とコロボーマ内の裂孔部位お

よび網膜切開部位にのみ CRを施行 した。上鼻側に作製

した意図的裂孔周囲にPHCを 施行 した。術中に後部硝

子体剥離を完成し得なかったため,お よそ術 30日 後,コ

ロボーマ周辺部の後部硝子体剥離の発生とともに裂孔再

開と網膜剥離が生じ,再手術となった.コ ロボーマ内網膜

減張切開を追加し,コ ロボーマ内の再開した裂孔部と追

加 した網膜切開部,お よび残存石}:子体皮質切除時に生 じ

た医原性裂孔に対 しCRと PHCを 施行 した。再手術直

後,裂孔閉鎖は得られ網膜下液はいったん吸収されたも

のの,術 1週間後から視神経乳頭上鼻側領域から下方領

域にかけ浅い漿液性網膜剥離の疑われる扁平網膜景l離が

出現 した。網膜剥離は硝子体手術で閉鎖 した裂孔とは連

続せず,網膜下液も徐々に吸収傾向を示 したため経過観

察とした。網膜下液の完全な吸収にはおよそ 3か月を要

した。黄斑部形成不全もあ り,術後視力は0.06と 不良で

あった。

症例 6は患者の希望もあり,観血的治療 を施行してい

ない症例であった。黄斑部に直径 1乳頭径大で円形,ドー

ム状の網膜剥離があり,さ らに,その外層には視神経乳頭

コロボーマと脈絡膜コロボーマの辺縁に連続する網膜分

離症様の分層が存在した。また,一見辺縁の不整な黄斑円

孔様所見があったが,表層には極めて薄い膜構造を認め

全層円孔は否定された。フルオレセイン螢光眼底造影所
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見では,造影初期に視神経乳頭コロボーマ内は低螢光を

示し,造影後期には過螢光を示したが,網膜血管からの色

素漏出はなかった。

IV 考  按

脈絡膜コロボーマに網膜剥離の合併することは良く知

られ,そ の治療方針に関する検討は従来から多 くなされ

てきた1卜 6)。

従来のバックリング手術では低いとされた解

剖学的復位率 も,硝子体手術の適応によって向上 してき

た一方,McDonaldら
51ゃ

corcosteguiら
。)は コロボーマ

が視神経乳頭を含むような症例に対して視神経乳頭周

囲,特 に乳頭黄斑線維の術中光凝固によって網膜復位を

得ても視力の改善が得られない症例の多いことを報告

し,ア ルゴンレーザーではなくクリプトンレーザーによ

る凝固や,術 後二段階の光凝固による凝固強度の制御を

推奨している.術 中,乳頭黄斑線維や黄斑部網膜を可能な

限り障害することなく,確実かつ強固な網脈絡膜接着が

ただちに得 られるという目的からはCRは 好 ましぃ7).

我々の症例には黄斑付近の凝固が必要となるような症例

も含まれ,光凝固は好ましくなかった.Hannekenら 3'も

脈絡膜コロボーマに合併する網膜剥離に対する CRの 施

行によって乳頭黄斑線維の障害を引き起こすことなく,

強固な網膜接着が可能であったと報告している。McDon―

aldら 5'も CRの有用性と将来的な適応拡大を予測 してい

る。今回,我 々が硝子体手術を施行したコロボーマ内に原

因裂孔を有する症例 1～3で は,異常な網膜組織がコロ

ボーマ辺縁で天幕状にぴんと張った状態で,接 線方向牽

引の存在が考えられた。いずれも裂孔はこの部分に存在

しており,コ ロボーマ内で網膜減張切開を加え,原 因裂孔

に直接 CRに よる網膜接着を施行して良好な手術成績を

得た。これら3例は,コ ロボーマ内に原因裂孔を有する裂

孔原性網膜剥離であり,従来から硝子体手術が有用とさ

れてきた典型的な症例であったといえる。しかし,症例 4

では術前,術 中に原因裂孔は検出できなかった。また,症

例 5では明らかに原因裂孔の閉鎖が得られたにも拘わら

ず,術後長期にわたって漿液性と思われる網膜剥離が存

在した。小児に対する硝子体手術施行例であり,手術侵襲

による何らかの合併症であったことは否定できないもの

の,症例 4と ともに非裂孔原性網膜剥離の要素の合併が

推定されるような症例であった。さらに,症例 6は硝子体

手術を施行 していないが,特異な非裂孔原性網膜剥離の

所見を示していた.

渉猟する限 り,成 人の脈絡膜コロボーマに非裂孔原性

網膜剥離を合併 した症例の詳細な報告はなく,新生児あ

るいは乳児の視神経乳頭コロボーマに合併した漿液性 ,

あるいは胞状網膜剥離の自然治癒例の報告
819)が

非裂孔原

性網膜剥離の存在を示唆するのみである。一方,1993年

Biednerら 10'は
黄斑円孔網膜剥離を合併した視神経乳頭

コロボーマの 1例 を報告している.彼 らの報告では,硝子
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体手術時に黄斑円孔を内部排液裂孔として網膜復位を得

てお り,非裂孔原性網膜剥離ではなかった。しか し,年齢

が 15歳の若年で,屈折は-4.OD程 度の近視眼に黄斑円

孔様所見が存在 したという点から,む しろ典型的な強度

近視眼の黄斑円孔網膜剥離 とは考えにくく,我 々の症例

6と の類似性 を強 く疑わせ る症例である。1995年 Schu―

bert中 は病理組織学的検討で脈絡膜コロボーマに合併す

る網膜景」離に,コ ロボーマ中央部に存在する内層裂孔 と

コロボーマ辺縁に存在する外層裂孔による網膜分離症様

裂孔原性網膜剥離の存在することを推定 している。しか

し,網膜分離症の存在は罪薄化 したコロボーマ内のみで ,

今回の症例 6と は様相が異なる。実際,症例 6の内層剥離

は視神経乳頭だけではなく,脈絡膜コロボーマの辺縁に

も接 していたが,コ ロボーマ内には内層剥離や内層裂孔

は存在せず,Schubertら の報告する症例とは大 きく異な

る。

1988年 Linco任 ら12)は
乳頭小寓黄斑症候群 15例 につ

いて検討 し,黄 斑部網膜剥離が視神経乳頭小寓に連なる

網膜分離症様の分層と外層円孔である層状黄斑円孔に起

因するものであると報告 している。これは,1996年 Rut―

ledgeら ,3)に よ る optica coherence tomography(OCT)

を用いた網膜の断層像所見の提示により大 きく支持され

ることとなった。むしろ,症例 6は これらの症例 と類似し

た臨床的所見を有している。検眼鏡的に黄斑部の円形網

膜剥離とそれを取 り囲むような視神経乳頭コロボーマを

含む網膜分離症様の double ring,辺 縁が不正な層状黄斑

円孔様所見があ り,螢光眼底造影所見では視神経乳頭小

嵩 1司 様に初期低螢光と網膜血管からの漏出を伴わない後

期過螢光 を呈 している.眼杯裂閉鎖不全がその発生に大

きく関与 している可能性が高いと考えられ
1・

,視神経乳

頭小嵩 と同一スペクトラム上にあると思われる視神経乳

頭コロボーマにも,Lincofら の報告する網膜分離症様の

分層を伴った黄斑網膜剥離の存在することが示 されたと

考えられる。

脈絡膜 コロボーマに合併する網膜剥離のほとんどが裂

孔原性であることは否定できないものの,コ ロボーマを

含め視神経乳頭発生異常を伴 う疾患に合併する網膜剥離

の発症機序は単 ^で はないことも十分に考えられる。例

えば,視神経乳頭コロボーマの類縁疾患には乳頭小宙黄

斑症候群の他に朝顔症候群などが挙げられるが,こ れに

合併する網膜剥離の発生機序についてもその網膜 下液の

由来など,未 だ定説はない1… 18'。

今回,我 々の経験 した症

例 4では原因裂孔は不明で,血管からの漏出が否定 され

る浅い扁平網膜剥離が存在 し,網膜下液の由来は特定さ

れない。また,症 例 5で も当初,漿液性網膜剥離の疑われ

る浅い扁平網膜剥離が長期に存在 し,後 に胞状網膜剥離

へと進展 してお り,漿液性網膜剥離がコロボーマ内まで

進行 し,元来脆弱なコロボーマ内の網膜に二次的に裂孔

を生 じた可能性は否定できない。症例 6の ように特異な
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症例ではないが,こ れ ら症例 4や 5に ついても非裂孔原

性網膜剥離の可能性 ,す なわち,網膜下液の由来が硝子体

液ではない可能性は否定できないと考えられる。

以 上,脈絡膜コロボーマに合併 した網膜剥離の術後成

績は,硝子体手術の適応により従来のバ ックリング法に

比べ向上 したものと考えられる。しかし,脈絡膜コロボー

マでは病型そのものの多様性から網膜剥離の原因も単一

ではない。原因裂孔不明例には,非裂孔原性網膜剥離の合

併も考慮すべ きであると考えられた。また,乳頭小宙黄斑

症候群に合併するような網膜分離症様の分層を伴った黄

斑網膜剥離の存在することも観察された。

本稿の要旨は第 35回 日本網膜硝子体学会(1996年 12月 7

日,大阪)で報告した。
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