
114

要

目 的 :急激な両眼視力低下で発症し,短期間のうち
に網膜色素変性様眼底を呈 した症例を報告した。

症 例 :26歳 ,男性 .
所 見 :初診時視力は右眼 0.01,左眼 0.02,検 眼鏡的
には眼底に明らかに原因と思われる異常所見はなかった

が,フルオレセイン蛍光眼底造影では,極めて強い脈絡膜

背景蛍光を示し,硝子体中への蛍光色素の漏出もあった。

ステロイドのパルス療法を施行 した結果,発症後 2～3

週間で急速に網膜色素上皮層の顆粒状変化を示 し,色素
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約

変性様眼底を呈するようなったが,視力は右眼 1.0,左眼
0。 9ま で回復した。しかし,血液検査,その他の全身検索
からも発症の原因は特定できなかった。

結 論 :急性に網膜色素上皮萎縮が出現し,網膜色素
上皮柵機能も障害されたが,その所見,経過から大変稀な

症例と考えられる。(日眼会誌 104:114-120,2000)

キーワード:網膜色素上皮,ステロイドパルス療法,網膜

色素変性

急速に広範な網膜色素上皮萎縮を呈した 1例
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Abstract
Purpose : To report a case of acute bilateral vis- therapy. We were unable to find the cause of this

ual disturbance where the ocular fundus changed disease in spite of blood tests and other examina-
like retinitis pigmentosa in a short time. tions.

Patient:26-year-old man. Conclusion: This case with acute diffuse atrophy
Findings: In initial examination, the patient's of retinal pigment epithelium and damage of the

visual acuity was 0.01 OD and 0. 02 OS with myopic function of blood-retinal barrier was considered re-
correction, but his fundus did not look abnormal. markably rare. (J Jpn Ophthalmol Soc L04:ll4-120,
Fluorescein angiogram showed marked background 2000)
hyperfluorescence and dye leaking to the vitreous.
After 2-3 weeks, the fundus appearance changed Key words:Retinal pigment epithelium, Steroid pu-
like retinitis pigmentosa. Best corrected visual acu- lse therapy, Retinitis pigmentosa
ity became l. 0 OD and 0. 9 OS after steroid pulse

I緒  言

続発性網膜色素変性には,急性または慢性の網脈絡膜

炎の治癒過程で網膜に色素沈着を来すものと,網膜色素

上皮が特異的に障害されたために起こるものとがある.

前者には感染症,薬物中毒,外傷性網膜症が,後者には癌

関連網膜症などがあげられる
1)。 いずれも発生頻度は低

く,その発病原因が明白であることが多い。

また,急性の網膜色素上皮障害を来す疾患としては,急

性後極部多発性斑状網膜色素上皮症 (APMPPE),地 図状

脈絡膜炎,多発性後極部網膜色素上皮症(MPPE)2),急 性

網膜色素上皮炎3)な どがある。いずれも特発性で原因不

明の稀な疾患であるが,眼底に特徴的な滲出斑を呈し,蛍

光眼底造影で特徴的な所見を呈する.

今回,成人男性に突然の視力低下で発症した疾患で,初

診時検眼鏡的に正常にみえた眼底が,2～3週間のうちに

網膜色素変性症様に急速に変化した症例を経験した。続

発性網膜色素変性を来す上記疾患を念頭に置き,様々な

検査を行ったが,原因特定には至らなかった。また,こ れ

までに報告のある上記のような急性の網膜色素上皮障害
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を来す疾患 とは,眼底所見,発症,経過ともに大 きく異

なっていた。検索 した限りでは,類似する症例報告はな

く,大変稀な疾患であると考えられたので報告する。

II 症  例

患 者 :26歳 ,男性 .
主 訴 :両眼視力低下.
現病歴 :1997年 12月 20日 姉の結婚式に出席し,酔 っ

て 2回転倒,顔面と後頭部を打撲した.翌 12月 21日 起床

後から徐々に視力低下を自覚し,近医を受診。原因検索と

加療目的で同日当科紹介受診となった。

既往歴 :8歳時ムンプスによる骨髄炎.小児麻痺のた

め,4～ 16歳 にかけて度重なる下肢の手術を行っている

が詳細不明。輸血歴あり.

家族歴 :特記すべきことなし.

初診時所見 :視力は右眼 0.01(矯正不能),左眼 0.02

(0.02× -5。 75D)であり,眼圧は右眼 12 mmHg,左眼 13

mmHgであり,前眼部に異常はなかった。対光反応は迅
速かつ十分で,相対性求心性瞳孔障害(RAPD)は なかっ

た。中間透光体は清明であった。眼底は検眼鏡的には網膜

の色調は正常であり,動静脈の明らかな異常はなかった。

視神経乳頭は色調正常,境界鮮明で生理的陥凹があった。

両眼ともring re■exの若干の乱れと,黄斑中心宙に軽度

点状黄白色混獨がみられた (図 1)。 フルオレセイン蛍光

眼底造影 (FA)では,蛍光色素の脈絡膜,網膜動静脈への

流入遅延はなく,初期動脈相から極めて強い脈絡膜背景

蛍光を示し,網膜血管は相対的に低蛍光となり,こ のため

網膜中心動脈への蛍光色素の流人が確認できないほどで

あった。また,こ の過蛍光は後期まで持続し,硝子体腔中

への蛍光色素の漏出もあった。黄斑部は中心寓を囲むよ

うにリング状の過蛍光を示し,中心宙上にも点状過蛍光
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を呈したが,拡大傾向はなかった(図 2).イ ンドシアニン

グリーン赤外蛍光造影 (IA)で は,網膜動脈および静脈ヘ

の還流は遅延なく,正常であることが確認され,ま た,脈

絡膜循環にも明らかな異常はなかった。しかし,後期像

で,後極部を中心に点状低蛍光領域の集族がみられた (図

3).Goldmann視野計による視野測定を入院翌日に試み

たが,この時さらに視力低下を来しており,測定不可能で

あった。レーザーフレアセルメータによる前房フレアカ

ウントでも右眼7.5 phoわ n/count/msec,左眼6.4 pho_

ωn/cOunt/msecと 上昇はなかった。中心フリッカー値は

右眼 18 Hz,左眼24 Hzと 低下していた.網膜電図ではa

波,b波ともに著明な減弱を呈した(図 4).

全身検査所見 :血液検査 :表 1に示す通り肝機能・腎

機能に問題なく,血算やリンパ球分画,電解質,空腹時血

糖も正常値であった。凝固系・リンパ球サブセットも正

常値であり,炎症マーカーもserum amyloid A(SAA)が

僅かな上昇を呈したのみであった。自己免疫疾患を測定

する所見はなく,ウ イルス抗体価は麻疹とムンプスに軽

度から中等度の上昇を示したが,その後,変動なく現在の

感染を測定するものとは考えにくかった.前房穿刺を行

い,房水のpolymerase chain reaction(PCR)法 によるウ

イルス検出を試みたが,ヘルペス属ウイルスは検出され

なかった。この他,human immunodeficiency virus(HIV)

ゃ human T-lylnphOtrOpic virus type l(HTLV-1)抗イ本

価は陰性であった。また,全身検索として,頭部 comput―

ed bmOgaphy(cT),magnedc resOnance imagng(MRI),

胸部 X線写真撮影,心電図,24時間心電図ホルダー,胸部

CT o MRI,心 エコー,甲状腺ホルモン・コルチゾール測

定,腹部エコー,胃 内視鏡検査,X線不透過マーカーによ

る消化通過時間の測定 。注腸造影・ガリウムシンチを施

行したが,いずれも原因と考えられる異常所見はなかった.

表 1 入院時血液検査

血液検査

′L化学  T―BiL l.2 rng/dl D_BiL O.3 mg/dl γ―GTP 201U′ ′ GOT 211U/7 GPT 401U/′  LDH 4431U/′  Ch― E1971U/ノ

BUN 15 mg′ dl Cr O.5 mg/dl 尿酸 4.8 mg/dI 総蛋白 6.6g/dl アルブミン 4.7g/dl 中性脂肪 34 mg/dl 総コレス

テロール 156 mg/dl

電解質 Na 139 mEq/′  K4.3 mEq/′  C198 mEq/′  Ca 10.3 mg/dl Mg2.2 nlg/di

血算   WBC 6,100/μ l RBC 5,030,000′′μI PLT 215.000'μ l Hb 15.6g/dl Ht 46.5%

血液像 好中球 60% 好酸球 0% 好塩基球 0% リンパ球 35% 単核球 5%
免疫血清 STS(― )TPHA(― )ト キソプラズマ抗体価16 マイコプラズマ抗体価20 ポールバンネル反応 16

SAA 8.6 μg/′  AS0 15 Todd CRP O.O mg/di RF 2.81U/ml 十九核十九イ本 (― )IgG 672 mg/dI IgA 328 mg/dl

lgN1 183 ing/dI IAP 252 μg/ml

ウイルス抗体価    風疹      麻疹     ムンプス
IgG          <204           704           176

1gNI        く〔41          く〔41         く(41
ヘルペス 型    水痘    サイ トメガロ

IgG       <44        44       <44
1gM      <41       く41      <41

11TLV‐ I<0.l    HIV O.1

凝田系 プロ トロンビン時間 87.8° O APTT 27.2秒  トロンビン時‖」13.7秒 空腹時血糖 101 lng.di

リンパ球サブセッ |ヽ  T細 胞 68.3% B細胞 27.7% CD4'CD8 1.3
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図 1 左眼眼底 (1997年 12月 22日 ).
黄斑に軽度の顆粒状黄白色斑 とring renexの 若千の乱

れがある.

図 2 蛍光眼底造影 (1997年 12月 24日 )。
A:73秒 .極めて強い脈絡膜背景蛍光を示す.黄斑部は中
心寓を囲むリング状の過蛍光を,中心嵩も点状過蛍光を

示す .

B:314秒 .中心富の点状過蛍光に拡大はみられない .

日眼会誌 104巻  2号

図 3 インドシアニングリーン赤外蛍光造影 (1997年
12月 26日 ).

A:54秒 .明 らかな脈絡膜循環の異常はない。
B:392秒 .ア ーケー ド内に点状低蛍光領域の集族がみ
られる。

100μ V

12msec

図 4 網膜電図 (1997年 12月 25日 ).
消失型であり,a波,b波 ともに著明に減弱している

臨床経過 :入院翌日には視力は両眼指数弁にまで低下

し,12月 27日 頃には眼底は周辺部から梨子地状を呈す

るようになった。12月 27日 からプレドニゾロン(プ レド

ニン・ )10o mg静注点滴を行ったところ,12月 31日 には

視力が右眼0.4,左眼 0.1に まで上昇したが,同 目中に両

眼指数弁にまで戻ってしまった。この頃から眼底は検眼

鏡的には,全体的な脱色素とともに,周辺部と黄斑部を中

心に著明な顆粒状の色素沈着がびまん性に出現 し(図

Ｒ

　

　

Ｌ

■
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図 7 左眼眼底 (1998年 1月 10日 ).
色素沈若は融合し眼底全体が斑様になっている.

図 8 蛍光眼底造影 (1998年 1月 10日 ).
背景の過蛍光領域はアーケード周囲に限局するようにな

り,色素沈着に一致した低蛍光領域が混在する.

し,比較暗点のみとなった(図 10).2月 22日 の中心フ

リッカー値も右眼 29 Hz,左 眼 25 Hzと 改善傾向を示し

た.3月 1日 には視力は右眼 1.0,左眼 0.9に まで改善し,

退院となった。

III 考  按

本症例は急激な視力障害で発症し,初診時検眼鏡的に

大きな異常所見がないようにみえた限底が,2～ 3週間の

うちに網膜色素変性様限底を呈するようになった。初期

の蛍光眼底撮影で,網膜色素上皮の透過蛍光がみられた

ことから広範な網膜色素上皮の萎縮が推定され,硝子体

中への蛍光色素流出を伴ったことからバリア機能の障害

も出現しており,その治癒過程で色素沈着が出現したと

考えられる.中心フリッカー値の低下を来したこと,視機

能回復期にも中心視野領域に暗点を残したことから黄斑

図 5 左眼眼底 (1998年 1月 3日 ).
黄斑部と周辺部から中心に点状びまん性の色素沈着が眼

底全体に広がっている。

図 6 蛍光眼底造影 (1998年 1月 3日 )。
眼底全体にわたる window deた ctと 色素沈着に一致 し

た点状びまん性の低蛍光領域を呈する.

5),蛍光眼底造影ではアーケー ド周囲に広範な window

defectを 呈するようになった (図 6).1998年 1月 6日 か

らはメチルプレドニゾロン(ソ ルメドロール・ )1,000 mg

で 3日 間のパルス療法を行い,以後プレドニゾロン80

mgか ら漸減 した。同年 1月 10日 には,両眼眼底は色素

沈着が融合 し,斑様にみえるようになった (図 7)。 FAで

も色素沈着に一致した低蛍光領域が早期から過蛍光を呈

する領域と混在する所見を呈した (図 8).Goldmann視野

計による動的量的視野検査では中心視野領域に絶対暗点

があった (図 9).1月 10日 の時点で もIA所見には著変

はなく,後期になるほど明らかになる黄斑部の点状低蛍

光の集族がみられたが,網膜動静脈や脈絡膜血管の循環

異常はなかった。1月 13日 に視力が右眼 0.6,左眼 0.2に

まで向上し,以後順調に回復した。視野は絶対暗点が消失
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図 9 Goldmannイ見野(1998年 1月 10日 )
中心視野に絶対暗点がある.

部の障害が特に強かったことが示される。炎症所見は前

眼部にはなく,眼底に血管炎や出血・滲出斑など網脈絡

膜炎を推定する所見はなかった。硝子体混濁は周辺部に

軽度のものが少量あるのみで,後極部はほぼ清明であっ

た。血液の炎症マーカーも上昇をみず,発熱 。嘔気などの

全身症状をはじめ,視力低下以外の自覚的症状はなかっ

た。これらから,網膜色素上皮のみが特異的に障害された

可能性が高い。少なくとも網膜色素 L皮以外の障害は特

定できない。また,症状は両眼同時に同程度出現 し,臨床

経過に左右差がほとんどみられなかった。なお,患者自身

によれば,発症以前は矯正視力は両眼とも少なくとも 1.0

以上はあ り,学校検診や眼鏡店で問題となったことはな

い。

この症例の鑑別診断として,表 2の ような網膜色素変

性と二次性網膜色素変性を来す疾患が考えられる.こ の

うち,網膜色素変性は慢性の経過をとる疾患であり,ステ

ロイドによって視力回復することもなく否定的である.

APMPPEは検眼鏡的には眼底に灰白色の斑紋状の滲出
斑を,FAではいわゆる逆転現象を呈する。地図状脈絡膜
炎は検限鏡的に網膜深層の黄白色滲出斑があり,MPPE
では眼底後極部に多発性の黄自色滲出斑と滲出性網膜剥

図 10 Goldmann視野 (1998年 1月 25日 ).
中心視野は比較暗点があるが絶対暗点は消失し,改善を

みる。この時の視力は右眼 (0.7),左眼 (0.3)で あった .

表 2 鑑別診断

鑑別診断

I.網膜色素変性
Ⅱ.続発性網膜色素変性
①感染症 (風疹,ヘルペス属ウイルス,ト キソプラズマ)

②癌関連網膜症 cancer associated retinopathy

③薬物中毒 (チ オリタジン,ク ロルプロマジン,ク ロロ

キン,キニン)

④外傷性網膜症

Ⅲ.急性後部多発性小板状網膜色素上皮症
Ⅳ.地図状脈絡膜炎
V.多発性後極部網膜色素上皮症
Ⅵ.急性網膜色素上皮炎

離を来す。急性網膜色素上皮炎は眼底所見として後極部

網膜の深層に,中央部の黒い芯と斑紋 (halo)を伴う小さ

い灰白色の滲出斑が点在し,FAでは中央の芯は低蛍光

を,haloは 過蛍光を呈する。この症例ではこれらの特徴

は全くなく,否定的と思われる
l,ヽ 3)。

感染症に関しても可能な限りの検索を試みたが,原因

を特定するには至らなかった.房水の PCR法による検索

II-4
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ではヘルペス属ウイルスは検出されなかった。PCR法に

よるヘルペス属ウイルスDNAの検索では前房水での特
異性は86%と されており,硝子体を検体とした場合の検

出率より低いが
4),臨
床像からも,急性網膜壊死,サ イト

メガロウイルス網膜炎などとは明らかに異なる
5)～ 9)。 ま

た,患者は免疫不全状態にはなく,HIVや HTLV-1も 陰

性である。また,梅毒や結核にも罹患しておらず,それら

による網脈絡膜炎も否定的である
10)～ 12).風
疹は成人の初

感染ではぶどう膜炎や網膜色素上皮炎をみることがある

が,本症例では風疹抗体価の上昇はなく,その後の変動も

なぃ
13)¬6).麻
疹,ム ンプス抗体価に軽度の上昇があった

が,その後の変動はなく,現在の感染を推定する所見では

ないと思われる。また,これらのウイルスによる二次性網

膜色素変性の報告はない。

網膜色素上皮が特異的に障害されたと考えると,抗網

膜抗体が出現するような自己免疫疾患が考えやすい。癌

関連網膜症は抗網膜抗体の出現による網膜の障害がその

本態とされている
17)18)。
眼底全体への色素沈着があり,初

期には視力障害があるにもかかわらず,検眼鏡的には眼

底に異常がないことがあり,ス テロイド療法に反応を示

すなど,その経過や眼底所見には本症例との共通点も多

ぃ19)20).癌関連網膜症の原疾患で,今 まで報告があるもの

は肺小細胞癌がほとんどであり,その他,乳癌,子宮癌,悪

性黒色腫の報告
21)が
ある。それらを念頭に置いた全身検

索では悪性腫瘍は検出されなかった。血清中の抗網膜抗

体の検出が診断に有用とされているが
22),抗
網膜抗体の

検出は未だに試みていない。

網膜障害を来す薬剤として,マ ラリアやリウマチ様関

節炎,全身性エリテマ トーデスの治療薬のクロロキン,同

じく抗マラリア薬のキニン,抗精神薬のフェノチアジン

系薬物である塩酸チオリタジンやクロルプロマジンが代

表的なものである
23)。 しかし,ク ロロキンはその副作用の

ため,現在は全く使用されていない.キニンは自殺や流産

目的で大量に用いた時に視力,聴力障害を多く生じ,中毒

の早期には著明な視力低下にもかかわらず,検眼鏡的に

は全く眼底は正常であることも多いとされており,その

点では本症例と共通である。しかし,中毒急性期には悪心

嘔吐を伴い,瞳孔散大や対光反応消失がみられる。この症

例では視力低下以外の全身症状は全くなく,瞳孔も対光

反応も正常であった.塩酸チオリタジンやクロルプロマ

ジンの網膜障害は長期使用によって徐々に色素沈着を来

すものであり,発症,経過ともに一致しない.患者自身薬

物使用やその他,眼毒性のあるものの,摂取はないと述べ

ている.

また近年,癌関連網膜症に類似した臨床症状を呈する

ものの,悪性腫瘍の存在が確認されない症例が報告
24)25)

されており,抗網膜抗体との関連が着目されている。しか

し,これらの症例では病状の進行は 5～ 10年をかけての

慢性的なものであり,程度は左右非対称,眼底には検眼鏡
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的に異常所見はほとんどなく,FAで も異常所見はみら

れておらず,本症例とは類似点が少ない.

本症例は,特異な経過をたどっており,検索した限りに

おいては類似する報告はない。今後も長期にわたる注意

深い経過観察を行う予定である。

本論文は第36回北日本眼科学会で発表した。
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