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要

背 景 :加齢黄斑変性の病因は現在ほとんど解明され

ていないが,遺伝的要因や環境的要因が関与していると

いわれている.我々は加齢黄斑変性の兄弟例を経験 した。

症 例 :発端者である三男の右眼底に網膜色素上皮の

異常とドルーゼンを,左眼底に漿液性網膜剥離,ドルーゼ

ンと脈絡膜新生血管を,ま た,長男の右眼底の中心自上方

に脈絡膜新生血管を,そ の周囲に網膜下出血,漿液性網膜

剥離があった。三男の左眼,長男の右眼に光凝固治療を
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約

行 った。一方,四男の両眼黄斑部に網膜色素上皮の異常

を,右眼アーケー ド内に ドルーゼンを,五 男の左眼黄斑部

に ドルーゼンがあった。

結 論 :6人 兄弟の うち,2人 に加齢黄斑変性を,2人
に加齢黄斑変性の前駆病変と考えられる所見があつた。

(日 眼会言志104:644-647,2000)
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Abstract
Bachground : The pathogenesis of age related laser photocoagulation. The fourth sibling was ex-

macular degeneration remains unknown. Environ- amined, and findings included retinal pigment epithe-
mental and genetic factors have been shown to be lial abnormalities of both maculas and drusen of the

associated with in this disease. We report siblings right eye. The sixth sibling had drusen of the left
with age-related macular degeneration. macula.

Cases : The proband (the third of 6 siblings) was Conclusion: We report a family in which two sib-

found to have retinal pigment epithelial abnormali- lings had age-related macular degeneration and two
ties and drusen of the right macula, and serous reti- other siblings had abnormalities of the maculas.
nal detachment, drusen, and choroidal neovasculari- (J Jpn Ophthalmol Soc 104 :644-647,2000)
zation of the left macula. Examination of the eldest
siblings showed choroidal neovaseularization, sub- Key words:Age-related macular degeneration, Sib-

retinal hemorrhage, and serous retinal detachment lings, Pedigree, Choroidal neovascular-

of the right macula. The left eye of the proband and ization
the right eye of the eldest siblings were treated with

I緒  言

加齢黄斑変性は,視力予後が悪く,特に新生血管板 (cho―

roidal neovascularization,CNV)が 黄斑部に生 じた場合

には,適切な治療が確立 していないのが現状である。現

在,有効性が証明されている治療法として光凝固治療が

広く行われているが 1)ヽ 4),こ の治療適応となる症例には

限 りがあり,再発も多 く,ま た,凝固部位が暗点として残

るために理想的な治療法とはいえなぃ5,い。低線量放射線

治療 も試みられているが,その成績は良好とはいい難い。

この疾患の原因については,ほ とんど明らかになって

いないが,様々な環境的因子
7)や

遺伝的因子詢が関わって

いるのではないか と報告されている.欧米では家系調

査 9'や
双生児における発症の研究

10)な どが行われている
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症例 1 症例2

図 1 症例の家系図 .

+:死亡者 ン :検査済 ■ :黄 斑部網膜色素上皮異

常,ド ルーゼンなど 闊 :罹患眼

図 2 症例 1の 1994年 12月 15日 の眼底写真 .

黄斑部に漿液性網膜剥離,ド ルーゼン,脈絡膜新生血管が

存在する。

A:フ ルオレセイン蛍光眼底造影早期.黄 斑部に網 目状

の過蛍光がある.B:イ ンドシアニングリーン蛍光眼底

造影早期.黄斑部に網目状の過蛍光がある。

図 3 症例 1の 1994年 12月 15日 の造影写真 .

Ciフ ルオレセイン蛍光眼底造影後期.Aの 過蛍光部か

ら周囲へ蛍光色素の漏出がある.D:イ ン ドシアニング

リーン蛍光眼底造影後期.黄斑部に網目状の過蛍光と,そ

の周囲に色素の漏出がある。

図4 症例 1の 1996年 5月 9日 (光疑固後)の眼底写真
黄斑部に搬痕組織がある.

図 5 症例 2の 1995年 9月 21日 右眼眼底写真 .

中心寓上方に脈絡膜新生血管がある。
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が,日 本では我々の調べた限 りでは,瀬 口らH)の
同胞例が

報告 されているのみである。我々は兄弟で発症 した加齢

黄斑変性を経験 した。

II症  例
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主 訴 :眼底検査希望 .

現病歴 :自 覚症状なし.

生活歴 :喫煙 (十 )。

家族歴 :兄 (長男,三男)が加齢黄斑変性 .

初診時所見 :視力は右眼 0.5(1.2),左 眼 0。 7(0.8)。 眼

圧は右眼 14 mmHg,左 眼 16 mmHgで ,前眼部,中 間透光

体に特記すべき異常はなかった.眼底には両眼黄斑部に

2分の 1瞳孔間距離 (PD)大の斑状の網膜色素上皮の異

常が,右眼アーケー ド内の中心嵩外方に2分の lPD大

の顆粒状の軟性 ドルーゼンが存在していた。

経 過 :視力良好のため,以後来院せず。

症例 4:60歳 ,男性,五男.

初 診 :1996年 2月 1日 .

主 訴 :眼底検査希望.

現病歴 :自覚症状なし。

生活歴 :喫煙 (+)。

家族歴 :兄 (長男,三男)が加齢黄斑変性。

初診時所見 :視力は右眼 0。 2(1.5),左 眼 0.15(1.2).眼

圧は右眼 14 mmHg,左眼 15 mmHgで ,前眼部,中 間透光

体,右眼底に特記すべき異常はなく,左眼黄斑部の中心嵩

内下方に 5分の lPD大の斑状の軟性 ドルーゼンがあっ

た。

経 過 :視力良好のため来院せず。

IⅡ 考  按

Silvestriら
12)は

加齢黄斑変性患者の同胞 81人 ,対照の

同胞 78人 について調査 し,前者のうち20名 に加齢黄斑

変性があったが,後者は 1名 しかなかったと報告 してい

る。また,Meyersら
10)は 134組 の双生児について調査

し,一卵性 と二卵性双生児の加齢黄斑変性の発症につい

て検討し,前者では 25組すべて両方に発症しているのに

対 して(100%),後 者では 12組中 5例 のみで両方に発症

していた (42%).さ らに,Seddonら わは加齢黄斑変性の

患者の親,兄弟あるいは子供において,対照に比べて有意

に黄斑症の割合が高いことを示している.こ れらの報告

は,加齢黄斑変性の発症に遺伝的な因子が関与 している

可能性を推定している。

これに対 して日本では,瀬 口ら口)が 4人兄弟中 2人 に

発症 した同胞例を報告 しているのみで,彼 らはインドシ

アニングリーン蛍光眼底造影を行っておらず,加齢黄斑

変性を発症 した妹には脈絡膜新生血管をみていない。本

例は 6人兄弟のうち,2人 に加齢黄斑変性を発症 し,2人

にドルーゼンもしくは網膜色素上皮の異常といった加齢

黄斑変性の前駆病変と考え得る所見が存在 してお り,こ

の兄弟の黄斑病変には遺伝因子が関与している可能性が

ある。

一方,加齢黄斑変性の発症に関与するその他のリスク

ファクターとして,喫煙などの生活歴,心疾患などの基礎

疾患などが報告
7)13)さ れている。本例では長女を除 く兄

症例 1:66歳 ,男 性,発端者,三男.

初 診 :1994年 1月 21日 .

主 訴 :左眼視力低下,変視症.

現病歴 :1993年 10月 頃から,左眼視力低下,変視症を

自覚したため,九州大学病院眼科を受診した。

生活歴 :喫煙 (+)。

家族歴 :特記すべきことなし.

初診時所見 :視力は右眼0.4(1.5),左 眼 0。 2(0。 7)。 限

圧は右眼 18 mmHg,左 眼 18 mmHgで ,前 眼部,中 間透光

体に特記すべき異常はなかった.右 眼底には網膜色素上

皮の異常とドルーゼンが,左眼底には漿液性網膜剥離,ド

ルーゼンと脈絡膜新生血管が存在した。

経 過 :脈絡膜新生血管が中心宙にかかってお り,視

力が比較的良好であったので,光凝固を行わず経過を観

察 した。1994年 12月 15日 には,右 眼視力が 0.1に 低下

し,漿液性網膜剥離も増大していた(図 2)。 フルオレセイ

ン蛍光眼底造影,イ ンドシアニングリーン蛍光眼底造影

でともに,早期に黄斑部に網目状の過蛍光,後期にはこの

部位から周囲への蛍光色素の漏出があった(図 3).色 素

レーザー光凝固(590 nm,0.20s,70 spots)を 行った。その

後,2回光凝固を追加 し,網膜下出血などの病巣は澱痕化

した (図 4)。 1999年 1月 21日 の視力は0。 1と なっている.

症例 2:73歳 ,男性,長男.

初 診 :1995年 9月 13日 .

主 訴 :右眼視力低下.

現病歴 :1週間ほど前から右眼の視力低下を自覚 し,

九州大学病院眼科を初診した。

生活歴 :喫煙(+).

家族歴 :弟 (三男)が加齢黄斑変性 .

初診時所見 :視力は右眼0.7(矯正不能),左 眼 (1.0).

眼圧は右眼 1l mmHg,左 眼 18 mmHgで ,前眼部,中 間透

光体,左 眼底に特記すべき異常はなかった。右眼底の中心

嵩上方に脈絡膜新生血管が存在 し,そ の周囲に網膜下出

血,漿液性網膜剥離があり(図 5),フ ルオレセイン蛍光眼

底造影,イ ンドシアニングリーン蛍光眼底造影で上記の

位置に脈絡膜新生血管が存在 していた.

経 過 :脈絡膜新生血管に対して色素レーザー光凝固

(590 nm,0.20 sec,200 mW,40 spots)を 行った。その後,

視力は 0。 1と なり,脈絡膜新生血管は中心嵩に拡大 し,周

囲の網膜下出血や漿液性網膜剥離が増大 した.経過観察

したところ,約 1年後には病巣は疲痕化 し,1998年 11月

12日 の視力は0.04である。

症例 3:65歳 ,男性,四男。

初 診 :1996年 2月 1日 .
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弟すべてに喫煙歴があり,こ のような環境因子 も関与 し

ていると考えられる。兄弟には喫煙歴が多いものの,日 光

曝露と考えられる生活歴はなく,ま た幼少時から成人に

至るまで同じ家庭環境で生活 しているため,環境因子を

排除した解析は難しい。遺伝因子と環境因子の相互作用

が加齢黄斑変性の発症に関わっていると考えられる。

加齢黄斑変性は,発症が比較的高齢であることが一つ

の特徴である。本例では四男と五男に加齢黄斑変性の前

駆病変があったことから,こ の 2人 も今後発症する可能

性がある.眼底検査を行っていない残 り2人について,調

査し得る限 りでは,特に眼疾患の存在を推定させる訴え

はなかった。しかし,Hymanら・ )は加齢黄斑変性の多発

した家系の中で,特 に問題がないと思われた同胞の 30%

にドルーゼンなど加齢黄斑変性の前駆病変が存在 してい

ると報告しており,今後,機会をみつけて眼底検査を行う

必要がある。また,こ の兄弟の両親については特に限疾患

の有無についてわかっていない.眼底の変化が軽度で

あったため自覚症状がなかったか,発症する前に死亡し

た可能性 もある.ま た,こ の兄弟の子供たちには年齢が

50歳を越えている者もおり,前駆病変が既に存在してい

るかもしれない。

加齢黄斑変性に対する治療法としては,光凝固の他に,

最近では放射線治療も試みられている.放射線治療の成

績は報告によって様々であり,そ の有効性は確立してい

ないが,新生血管が小さい症例においては放射線治療が

有効であるとの報告もある.本例のように,加齢黄斑変性

の兄弟例があったことにより,患 者の兄弟,親 ,子供の検

査を行うことによって,新生血管が小さいうちに発見で

きる可能性があると考えられる。

最近,加齢黄斑変性の原因遺伝子についても様々な報

告
14)15)が

なされ,加齢黄斑変性の原因,病体解明へ注目が

集まっているが,十分な結果が得 られているとはいい難

い。遺伝的要因,環境的要因両面からのアプローチが必要

である。我々は兄弟で発症した加齢黄斑変性を経験 した.

自覚症状のない兄弟の黄斑部にも変化があるので,本家

系の未調査の例や,他の加齢黄斑変性患者の親,兄弟など

についても検討する必要がある。
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