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要

全身異常や他の眼先天異常を持たない小角膜に伴 う緑

内障の 10例 について,角 膜径,眼軸長,角 膜曲率 ,角 膜

厚,前房深度などの生体計測,ス ペキュラーマイクロス

コープ,超音波生体顕微鏡 (UBM)な どによる観察 を行
い,各病態の特徴 ,鑑別について検討した.今回検討 した

10例は,扁平角膜 1例 ,強角膜症 2例 ,nanophthalmos 2

例,前部小眼球症 5例に分類された。緑内障の病型は,開

放隅角型 3例 ,閉塞隅角型 7例であった。開放隅角型の

場合,いずれも隅角の発生異常を示唆する所見を伴って

おり,一種の発達異常緑内障と考えられた。一方,閉塞隅
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約

角型の場合には通常の原発閉塞隅角緑内障の症例に比

べ,よ り若年で発症する傾向が強く,し たがって,瞳孔ブ

ロック以外の要素も関与 している可能性が高い。小角膜

を伴 うこれら病態の鑑別は比較的容易であり,眼圧上昇

のメカニズムを十分把握 し,緑内障に対する治療計画を

立てる必要がある。(日 眼会誌 102:746-751,1998)
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Abstract
To evaluate the characteristics of l0 glaucoma- in patients who have simple pupilary block. There

tous cases with microcornea, we measured corneal are probably complex mechanisms related with
diameter, curvature, axial length, and depth of ante- closed angle glaucoma with microcornea. While dif-
rior chamber, and examined the eyes with a specular ferential iliagnosis among these cases is relatively
microscope and an ultrasound biomicroscope. The easy, we should evaluate how or why the intraocu-

ten cases examined in this study included I case of lar pressure rises as far as possible before forming
cornea plana, 2 cases of sclerocornea, 2 cases of a treatment plan for each patient. (J Jpn Ophthalmol

nanophthalmos, and 5 cases of anterior microphthal- Soc 102:746-751, 1998)

mos. Three of the 10 cases were combined with open

angle glaucoma, and the others with closed angle Key words:Microcornea, Congenital anomaly, Glau-

glaucoma. Open-angle glaucoma seemed like devel- coma, Morphometry, Differential diag-

opmental glaucoma with angle maldevelopment. The nosis

closed angle type may appear at a younger age than

I緒  言

小角膜は一般に角膜横径が 10 mm以下の病態をさ

し1)2),様 々な眼異常,全身異常や染色体異常に合併す

る 1卜 4)。 眼異常には,先天白内障,Riegar― Axenfeld症 候

群,Petersi奇形,先天無虹彩症,ぶ どう膜コロボーマ,第

一次硝子体過形成遺残などの先天眼異常や未熟児網膜症

があ り,先天的な全身異常には,Ehlers― Danlos症候群 ,

Weil― Marchesani症 候 群,Alagme症 候 群,Hallerman―

Strei∬症候群などが代表としてあげられる。一方,稀に明

らかな他の眼異常や全身異常を伴わない小角膜の症例が

あ 鴨 nanophthalmos5卜
8),前
部小眼球症 (anterior micro―
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phthalmos,狭義の小角膜症 ),扁平角膜 (cornea plana)')1()),

強角膜症 (sclerocornea)H)｀
|“
などがこれに当たる.いず

れの小角膜にも緑内障を併発することがある
8い 1)ヽ 16).

今回の報告では染色体異常や全身異常,他の先天眼異

常の合併をみない小角膜に伴う緑内障の症例,合計 10例

について,小角膜の鑑別診断,緑内障眼の特徴 ,問題点な

どについて検討した.

II対 象 と方 法

対象は,新潟大学病院眼科緑内障外来に受診した緑内

障患者のうち小角膜を伴い,ただし,他に全身的な異常や

先天眼異常を伴わない 10例 である。この報告ではKim

ら1)の記載に従い,角 膜の横径で 10 mm以下を小角膜と

した。これらの症例について,それぞれに臨床所見に加え

て;角膜径,眼軸長,水晶体厚,角膜厚,前房深度などの生

体計測を行った。それぞれの計測は以下の機器を用いて

行った。角膜径はキャリパーを用いて横径,縦径を測定し

た。角膜曲率半径はトプコン社オートケラトレフラクト

メーター KR-7100P,も しくはニデック社オー トレフ/

ケラトメーター ARK-2000,角 膜厚および前房深度は
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ハーグ・ストレイト社パキメーター,眼軸長,水晶体厚は

ニデック社エコースキャンUS-1600を 用いた。角膜内皮

細胞をトーメイ社非接触型スペキュラーマイクロスコー

プ(SP-8000)を 用いて中心部角膜を観察した.超音波生

体顕微鏡(UBM)検 査は既報 |¬のごとくハンフリー社モ

デル840を 使用し,上下耳鼻側の 4方向について行った。

なお,症例 31S',6'"の詳細は既報で報告されている.

III 結  果

10例 の臨床的プロフィールを表 1に ,各種形態計測の

結果を表 2に示した。10例 の内訳は,扁平角膜 1例 ,強角

膜症 2例 ,nanophthalmos 2例 ,前部小眼球症 5例であっ

た.緑内障の前房隅角所見の内訳は,閉塞隅角が 7例 ;開

放隅角が 3例であった。扁平角膜の 1例 と強角膜症の 2

例では角膜は扁平,かつ,角膜厚は平均より薄い傾向で

あった。一方,nanophthalmosの 2例 ,前部小限球症の 3

例では角膜曲率は急峻で,角膜厚は平均よりも厚い傾向

であった。水晶体厚は扁平角膜の 1例で薄かった以外は,

ほぼ正常範囲であった。また,眼軸長は症例 2で著しく延

長し,強度近視を示していた。それに対して nanophthal―

表 1 各症例のプロフィール

症例  症年齢 性別*1 家族歴 左右*1 病型  最終視力 視野
(湖崎分類)

発症時

眼圧・ '

診断 治療
*ド

症例 1  35   F

2   41     F

9

1.2(1.2)

0.8(1.2)

0.03(0.1)

0.02(0.09p)

0.8p(1.2)

0.8(0.8)

0.03(0.2)

0.02(0.09)

LS(+)

0.03(0.4p)

0.2(0.3p)

0.2(0.4)

0.5(0.5)

0.3p(0.6p)

1.2(1.2)

0.05p(0.1)

LS(― )

0.8(nc)

0.3(0.9p)

0.3(0.8p)

扁平角膜

強角膜症

強角膜症

nanophthallnos

nanophthalrnOs

前部小眼球症
■7

前部小眼球症

前部小限球症

前部小眼球症

前部小限球症

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

+

Ｍ

Ｆ

Ｍ

Ｍ

Ｆ

Ｆ

Ｍ

Ｍ

”

ワ

４５

■

６２

●

１７

田

十

+?*2

aACG
aACG
OAG
OAG
aACG
gla(― )

cACG
cACG
ACG*5

ACG*5

cACG
cACG
cACG
cACG
cACG
aACG
OAG
OAG
OAG
OAG

Ia

la

I

I

I

I

lb

lb

Ⅵ

Ⅳ

la

IIIa

IⅡa

Ⅳ

la

IIIb

Ⅵ

Va

lb

IIIb

36

42

26

24

42

12

54

40

N/A
N/A
N′ A
N/A
38

46

23

51

N′
′A
N/A
30

31

不明
十メ

LIT

LIT

M
M
T―lec

LIT

LIT

LIT/ECCE
FS/T―lcc(5-FU)

FS/Tlec(5‐ FU)× 2/1CCE

LIT/M
LIT/・ Cyclophoto/M

LIT/T― lec(MMC)

LIT/T― lcc(MMC)

LIT/M
LIT/T― lecx3/ACTSEB

Schele

Scheie/T-lot′・T4ec/M

YLT/1Ⅵ

YLT/M
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■.性別 ;M:男性,F:女性
‐2.家族歴 :+?,父 親に小角膜と緑内障があったとの申告だが,詳細不明.
.3.家
族歴 ;不明,家族に関する情報を全く持っていなかった.

14.左
右 ;R:右眼,L:左眼

‐5.病型 :ACG,本 人の訴えを含め,発症時の状況に関する情報がなく,急性型か慢性型か明らかな判定が不能であった。
.6.発
症時眼圧 ;N/A,不明

7.症例 6は nanophthalmosと 前部小限球症の中間型といえる。
8.治療 ;M;薬物治療 ICCE;白 内障 (水晶体)嚢内摘出術 ECCE;白 内障 (水品体)嚢外摘出術 LIT;レ ーザー虹彩切開術
YLT;YAGレ ーザー線維柱帯切開術 FS:濾 過手術 (詳細不明)Scheie;シ ェイエ氏手術 Tlec;線維柱帯切除術 (5‐
FU);5-FUを併用 (MMC);MMCを 併用
Cyclophoto;毛様体光凝固術 Tlot;線維柱帯切開術 ACTSEB:Anterior Chamber Tube Shunt to an Encercling Band
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表 2 各症例における生体計測の結果

R/L 角膜横径
(mm)

角膜縦径
(mm)

角膜曲率
(mm)

角膜曲率
(D)

角膜厚
(mm)

前房深度
(mm)

水品体厚
(mm)

眼軸長
(mm)

球面屈折度
(D)

乱視度
(D)
乱視角
(° )

症例 1 Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

Ｒ

Ｌ

9.5

9.5

9.5

9.5

10.0

10.0

9.5

9.0

10.0

10.0

10.0

10.0

9.5

9.5

10.0

9.5

9.0

9.0

9.0

8.0

9.0

9.0

6.5

6.5

8.0

8.0

9.5

9.5

9.5

9.5

10.0

10.0

9.0

9.0

10.0

9.5

8.0

8.0

9.0

8.0

9.43

9.43

9.43

9.43

9.43

9.43

6.42

6.32

6.76

6.75

6.61

6.64

6.82

6.72

7.64

7.56

6.93

6.97

7.35

7.54

0.473

0.491

0.465

0.428

0.424

0.420

0.702

0.783

0.610

0.583

0.586

0.584

0.475

0.560

0.564

0.582

0.592

0.588

0.522

0.508

36.8

34.5

34.0

32.0

く(30

く(30

52.5

53.0

49.7

49.8

50.8

50.6

49.5

50.3

44.2

44.6

48.6

48.5

45.7

44.6

1.32

1.30

2.61

2.47

0.98

1.24

1.64

1.63

0.97

0.95

1.42

1.22

2.17

2.31

2.10

1.96

2.10

2.20

2.35

2.40

3.60

3.50

4.40

4.40

N/A
N/A
5.00

N/A
5.02

4.82

5.23

4.80

4.66

4.65

N/A
N/A
N/A
N/A
4.65

4.40

23.23

22.75

30.15

30.44

21.00

21.30

15.00

15.50

16.50

16.30

20.52

20.62

21.14

21.40

21.95

21.52

N/A
21.34

23.10

23.20

+3.25

+3.25

-15.0

-14.5

(+4.5)

(+4.0)

(+14)

(+12)

N/A
(+25)

9.5

8.75

+2.5

-1.5

0

-0.5

N/A
-2.5

-2.5

-1.75

-1.25

-2.0

-6.0

-4.0

-1.25

-1.25

-1.50

-0.5

180

180

180

90

-2.0

-0.5
115

70

N/A,不明

屈折に関して,括弧表示のものはオートレフラクトメーターによる測定が不可能であったため視力測定から推測された屈折度である。

図 1 症例 1の左眼前眼部写真.
A:角 膜径は横 9.5mm,縦 9.Ommと 小角膜を示していた。角膜周辺部に血管進入,自濁化などの強膜化の
所見はなかった.B:角膜曲率半径は 9.75 mmと扁平で,前房は著しく浅かった。

mOsの症例 4,5と 前部小眼球症の症例 6で は短縮 して

いた。スペキュラーマイクロスコープでの観察では症例

1,2以外で検査を行った症例では,明 らかに異常な角膜

内皮細胞所見はなかった。

以下に代表例として症例 1と 2を示す。

症例 1:35歳 ,女性 .

診 断 :扁平角膜に伴う急性閉塞隅角緑内障.
初 診 :昭和 62年 8月 24日 .

主 訴 :両眼の複視.
家族歴 :祖父が小角膜で,緑内障といわれていた。

既往歴 :特記すべき事項なし。

現病歴 :約 1～2年前から両眼の単眼複視を自覚し,次

第に増強するため当科を初診した。両眼の遠視性乱視に

よる複視と診断された。小角膜と著しい浅前房も認めた

ので,その後も続いて経過観察を行った.初診時眼圧は両

眼 と も18 mmHgで あ った.昭 和 63年 12月 に,Hum―
phrey視 野を測定中に眼圧が右眼 36 mmHg,左眼 42

mmHgと 急に上昇 し,両眼の急性緑内障発作を生じた。
極度の浅前房と小角膜のため隅角の観察は困難であっ

た。人院の上,精査を行った。

入院時所見 :視力は右眼 1.0(1.2× +3.O D with cyl.

-1.25 Da 90° ),左 眼 0。 6(1.2× +3.O D with cyl.-2.0

ヽ
■
|'は

|■

A 鰺

．　

ど

陪
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Da.80° ).眼圧はGoldmann型眼圧計で右眼 17 mmHg,

左眼 17 mmHg。 前眼部は角膜径は両眼とも横 9.5× 縦

9.Ommで ,角膜の平均曲率半径は右眼 9。 43 mm(35。 75
ジオプター),左眼 9.75 mm(34.50ジ オプター)で あっ

た。小角膜と扁平角膜を示していたが,角膜周辺部に血管

侵入などの強膜化の所見はなかった(図 lA,B)。 前房隅

角は両眼とも著しい狭隅角を示していた.小角膜と狭隅

角のため詳細な観察は困難であったが,圧迫隅角検査で

両眼とも周辺虹彩前癒着はなかった。中間透光体,眼底に

異常所見はなく,ま た動的,静的のいずれの視野検査にお

いても明らかな異常はなかった.

経 過 :平 成元年 8月 23日 に両眼にアルゴンレー
ザーとNd:YAGレ ーザーを併用したレーザー虹彩切開
術を行った。以後,眼圧は両眼とも16～20 mmHgで ,視

神経乳頭,視野所見に変化をみない。経過中に左眼前房隅

角の 5時 ,9時の位置に小さい周辺虹彩前癒着 (PAS)を

生じた。また,スペキュラーマイクロスコープによる角膜

内皮の観察では,内皮細胞密度は右眼2,770/mm2,左

2,739/mm2と明らかな減少はなかったが,軽度の多型性

と滴状角膜を認めた。UBMに よる観察では,両眼とも扁
平な角膜 と極めて狭い隅角を示し,加えて虹彩の形状は

いわゆる plateau iris cOnfigulatiOnを 示 し,毛 様体 も前

方へ偏位 していた。

症例 2:41歳 ,女性 .

診 断 :強角膜症に伴う開放隅角緑内障.
主 訴 :両眼のかすみ感,視力低下。
家族歴 。既往歴 :特記すべき事項なし.

現病歴 :昭和 50年頃から両眼にソフトコンタクトレ

ンズを使用していた。両眼のかすみ感,視力低下が著しい

ため当科を初診した。

初診時所見 :視 力は右 眼 0.01(0.1× -14.O D with
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cyl.-4.O D a90° ),左眼 0.01(0.09× -11.O D with

cyl.-4.O D a120° ).眼圧は Goldmann型 眼圧計で右眼

26 mmHg,左 眼 24 mmHg。 前眼部は両眼ともほぼ同様

な所見で,角膜径は両眼とも横 9.5×縦 6.5mmで ,角膜
の平均曲率半径は右眼 9。 90 mm(34.0ジ オプトリー),左

眼 10.52 mm(32.0ジ オプ トリー)であった。細隙灯で観

察すると,角膜は中央部でより扁平で台形上を呈してい

た.周辺部角膜は自濁し,血管侵入を認めた。上皮側では

自濁化した部分と比較的透明な部分の境界部で曲率が変

化し,ま た,内皮側でも曲率の変化した後部円錐角膜とい

える所見を伴っていた(図 2A,B).軽 度の実質の混濁も

伴っていた。前房隅角は両眼とも広隅角で,特 に下方に

シュワルベ線付近への色素塊の付着や,虹彩からシュワ

ルベ線への高い索状物が多数認められた。中間透光体は

両眼に軽度の核白内障があった。眼底は両眼に強度近視

に伴う黄斑部の網脈絡膜萎縮があった。

経 過 :眼圧上昇に関しては 0.5%塩酸チモロール 1
日2回 ,両眼点眼を行った。眼圧は右眼 13～ 23 mmHg,

左眼 12～ 22 mmHgで ,視力,視野,眼底所見に著変はな
い。スペキュラーマイクロスコープで角膜内皮細胞数は

右眼 1,672/mm2,左 眼 1,818/mm2と 減少し,多型性が著

しく六角形細胞の出現率は右眼 37%,左眼 38%と 低下し

ていた.ま た,軽度の滴状角膜,角膜後面沈着物が認めら

れた。UBMに よる観察では角膜上皮面,内皮面,それぞ
れ 2か所で曲率の変化する部位が観察され,ま た,シ ュワ

ルベ線の突出が認められた。

IV考  按

染色体異常,全身異常や他の眼先天異常を伴わない小

角膜の症例には,扁平角膜,強角膜症,nanophthalmos,前

部小限球症などがある.こ れらの病態は角膜周辺部の細

小角膜に伴う緑内障・福地他

図 2 症例 2の右眼前眼部写真 .
A:角膜径は横 9.5mm,縦 6.5mmと 小角膜を示していた。角膜周辺部に血管進入,自 濁化などの強膜化の
所見があった。B:角膜曲率半径は 9.75 mmと 扁平で,上皮側では混濁部と透明部の境界で曲率が変化して
いた.さ らに,内皮側にも曲率の変化している部位があり(矢印),後部円錐角膜の所見と考えられた。前房深度

は保たれていた。
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角膜。強膜境界部異常 (+)

強角膜症

角膜横径≦10 mm

小角膜 (広義 ) 角膜曲率く430

扁平角膜同異常 (― )

眼軸長<20 mm
Nanopht halinos

角膜曲率≧43D

眼軸長≧20 mm

前部小限球症 〈小角膜症:狭義)
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図 3 他の先天眼異常,全身異常を伴わない小角膜の鑑別 .

隙灯所見,眼軸長,角 膜曲率という比較的容易な検査に

よって鑑別が可能である(図 3)。 まず,周辺部角膜に白色

混濁や血管侵入などの強膜様の所見がみられた場合には

強角膜症と診断できる。強角膜症は病変の部位によって

周辺部型と中心型に分けられ,中 には角膜全体に及ぶ

ケースもある.周辺部角膜に異常所見がない場合には,角

膜の曲率半径を計測し,一般に 43ジ オプトリー以下の例

で扁平角膜と呼ばれる
1).典型的な扁平角膜は 30～ 35ジ

オプトリーを示すことが多く,症例 3の ように 30ジオプ

トリー以下の症例も時に報告されている.眼軸長の測定

によって,小 角膜 と小眼球 を伴 っている場合 には

nanophthalmosと 診断され,小角膜単独で小眼球を伴わ

ない場合に前部小限球症,つ まり狭義の小角膜症と診断

される。Nanophtalmosを 含め,小限球の基準は一般には

眼軸長で20 mm以 下とされることが多ぃ 1卜 3).馬嶋20は

日本人について自らの計測のデーターから,眼軸長が成

人男性では20.4mm,女性では20.lmm以 下で小限球

と定義することを提唱している.と ころで,上記の病態は

互いに合併することがあり,ま た,それぞれの中間に位置

するような症例も存在する。例えば,症例 61"では眼軸長

は20 mmを越えていることから前部小限球症に分類し

たが,馬嶋の基準では小眼球の境界値であり,遠視は比較

的強く,角膜厚も厚いなどnanOphthalmOsの特徴も持ち

合わせており,したがって,両者の中間といえる病態を示

している.ま た,強角膜症は約 60%の症例で扁平角膜を

伴い,様々な所見から両者を同一の疾患単位としてとら

え,併せて強角膜症と呼ぶことが多い。確かにスペキュ

ラーマイクロスコープによる所見では,症例 1では軽度

の内皮細胞密度の減少と多型性を示していることなど,

症例 2に類似した角膜内皮細胞異常を示してお り,こ の

説に合致している。一方で,現在でも両者を分けて考える

べきとの意見もあり,今回の報告では,症例 1は輪部溝の

形成が不良なことを除けば,血管進入などの明らかな強

角膜症の所見を認めないことなどから扁平角膜として報

告した。強角膜症で扁平角膜を伴い,し たがって,角膜曲

率半径は延長している例が多いのに対して,nanophthal―

mos,前部小限球症ではむしろ短縮している傾向が強く,

今回の症例でも症例 8,10を 除いていずれも7mm以下
であった.

これらの小角膜に伴う緑内障の発症形式には,開放隅

角型,閉塞隅角型のいずれのタイプも存在していた。症例

2,9,10な どは開放隅角型で,他の 7例 は閉塞隅角型で

あった。開放隅角型の場合,一般に前房隅角の発生異常を

基礎とする緑内障を伴うと記載されているが,今回の 3

例ではいずれも隅角の発生異常を示唆する所見を伴って

いた。症例 2ではシュワルベ線付近に付着する色素塊や,

虹彩からこのレベルまで達する虹彩突起があり,ま た,症

例 8,9ではいわゆる虹彩高位付着を示していた。一方,閉

塞隅角型の場合,よ り複雑なメカニズムの関与が疑われ

る.瞳孔ブロックを主因とする閉塞隅角緑内障は,一般に

50～ 60代以降に好発する
16)。 しかし,今回の症例は症例 8

を除き,はるかに若年で発症しており,特 に症例 3は 17

歳である。例えば nanophthalmosで は,眼球そのものは

小さいのに対して,水晶体はほぼ正常で,相対的に水晶体

が厚い傾向があるといわれている。また,扁平角膜や強角

膜症では角膜曲率が大きく,したがって,形態的に虹彩と

角膜の距離が短く,ま た,隅角の角度が開きにくいといわ

れている。したがって,こ のようなケースにおいても虹彩

切開術は治療の第一選択として行うべきと考えられる

が,その予防効果は不十分で,他のメカニズムの関与を常

に考慮して,よ り慎重な経過観察が必要と考えられる。特

に,UBMに よる検査は重要で小角膜に伴う緑内障眼に

おいて興味深い所見が得られ,特に閉塞隅角緑内障例に

おいては,個々の症例に特有な形態変化や眼圧上昇のメ

カニズムを把握する上で必須の検査と考えられる。今回

の報告では,主に形態計測の結果と鑑別診断について述

べ,UBM所見の詳細は省いたが,次報で報告の予定であ
る。

最後に,扁平角膜,強角膜症,nanophthalmos,前 部小限

球症などの先天眼異常では小角膜を伴い,開放隅角,閉塞

隅角のいずれの型の緑内障をも合併し得る。今回示した

10例は屈折異常に伴う視力障害,も しくは緑内障による

眼圧上昇に伴う自覚症状を生じて眼科医を受診してお

り,小角膜を主訴に眼科を受診した例はない。しかし,ほ
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とんどの症例が幼少時からの視力が不良であったなど,

他の機会に眼科医を受診 してお り,小角膜はすでに発見

されていたと考えられる。臨床上,小角膜を発見した場合

には,緑内障の存在,将来の発症を十分考慮する必要があ

る.ま た,小角膜を伴う各病態の鑑別は比較的容易であ

り,眼圧上昇のメカニズムを十分に検討 し,把握 した上

で,治療計画を立てる必要がある。

本稿の要旨の一部は第 51回 日本臨床眼科学会で発表した。
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