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要 約

背 景：我々はWegener肉芽腫症の稀な眼合併症で

ある両涙囊炎と左眼網膜剥離(RD)に対して観血的治療

を行い，良好な結果を得た．

症 例：症例は 歳男性． 年前からWegener肉芽

腫症と診断されプレドニゾロン，シクロフォスファミド

内服中．リウマチ因子，抗核抗体は陰性．抗好中球細胞

質抗体(C-ANCA)および腎機能は正常．鞍鼻と両鼻涙

管閉塞があり，左眼耳側に網膜格子状変性，網膜裂孔お

よび局所的な RD，右眼眼底に網膜裂孔があった．蛍光

眼底造影で血管炎はなかった．涙囊鼻腔吻合術(DCR)

を片側ずつ行い，創口治癒も良好で両側の通水は良好と

なり眼脂と流涙は消失した．術中に採取した鼻粘膜，涙

囊の病理所見は慢性炎症のみであった．その後，左眼網

膜裂孔閉鎖術を行い網膜は復位し，バックルなどによる

強膜結膜異常はなかった．

結 論：C-ANCAが正常範囲内であり，Wegener肉

芽腫症の活動性が低い時期に手術したことが良好な結果

を得たと考えられた．(日眼会誌 ： ― ， )
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Abstract

：We report surgical treatment of a
 

patient with dacryocystitis and retinal detachment

(RD), which are rare ophthalmic involvements of
 

Wegener granulomatosis(WG).

：The patient was a -year-old man with
 

WG. He was diagnosed as having WG years ago
 

and he has been treated by maintenance doses of
 

predonisolone and cyclophosphamide. Rheumatoid
 

factor and serum antinuclear antibody were nega-

tive. Cytoplasmic pattern-antineutrophil cytoplas-

mic antibody(C-ANCA)and renal function were
 

normal. He was found to have nasolacrimal duct
 

obstruction and lattice degeneration bilaterally,

retinal tear with RD in the left eye and tear without
 

RD in the right eye.No sign of vasculitis was found
 

in fluorescein angiography. Bilateral dacryocysto-

rhinostomy was performed without any sign of post-

operative necrosis of the wound. After the surgery,

epiphora and eye discharge disappeared and lacrimal
 

passage has been maintained without obstruction.

The pathological findings of his nasal mucosa and
 

lacrimal sac showed chronic inflammation and no
 

typical changes of WG. There was no abnormal
 

change in the conjunctiva and sclera after an un-

complicated scleral buckling surgery.

：We conclude that operations such as
 

dacryocystorhinostomy and scleral buckling surgery
 

may be performed successfully when WG is con-

trolled within the normal limits of C-ANCA.

Nippon Ganka Gakkai Zasshi(J Jpn Ophthalmol
 

Soc ： ― , )
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tis, Retinal detachment, Dacryocysto-
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緒 言

Wegener肉芽腫症は，壊死性肉芽腫性血管炎を本態

とする原因不明の全身疾患であり，上気道，肺，腎臓が

主として侵される疾患である．この疾患に特徴的な自己

抗体として抗好中球細胞質抗体(以下，C-ANCA)が知

られており，自己免疫疾患として位置付けられている．

全身的には副腎皮質ステロイドホルモンやシクロホス

ファミド，シクロスポリンといった免疫抑制剤の投与が

有効であるが，腎病変を合併するタイプは予後不良とさ

れている．眼症状は39～58％に合併すると報告 さ

れており，強角膜病変が主であり，割に多くの治療報

告 もある．しかし，それ以外の眼合併症についての

報告 は稀である．Wegener肉芽腫症に合併した涙囊

炎に対し涙囊鼻腔吻合術(以下，DCR)を施行したとい

う治療報告は，我々の調べた限りでは数例 のみで

(表1)，しかも，Wegener肉芽腫症に網膜剥離が合併

した患者での報告はない．今回，我々はWegener肉芽

腫症に合併した両側の慢性涙囊炎と左眼の網膜剥離の1

例に対して観血的治療を行い，良好な結果を得ることが

できたので，その経過について報告する．

症 例

症 例：26歳，男性．

主 訴：両眼眼脂，流涙．

既往歴：1996年9月全身症状や鼻腔内腫瘍および肺

腫瘍の生検からWegener肉芽腫症と診断され，10月か

ら副腎皮質ステロイド剤やシクロホスファミドによる内

服治療を開始．

家族歴：特記すべきことなし．

現病歴：1999年両眼の眼脂と流涙で近医を受診し，

涙囊炎および両鼻涙管閉塞症の診断を受ける．2000年5

月，加療目的に弘前大学医学部附属病院眼科(以下，当

科)に紹介される．このときWegener肉芽腫症に対し，

プレドニゾロン1日5mg，シクロホスファミド1日100mg

内服中であった．

入院時所見：視力は右眼0.5(矯正1.2)，左眼0.4(矯

正1.2)，眼圧は右眼13mmHg，左眼15mmHg，強角

膜正常，前房は正常の深さで，細胞はなかった．眼底は

左眼耳側に網膜格子状変性，裂孔および丈の低い網膜剥

離があり，また，右眼にも網膜格子状変性があった(図

1)．蛍光眼底造影検査では血管炎の所見はなかった(図

2)．涙囊造影を行い，鼻涙管閉塞を確認した(図3)．ま

た，涙囊内内容物の培養による細菌学的検査を施行した

が陰性であった．全身的には，Wegener肉芽腫症に特

徴的とされる鞍鼻があったが(図4)，末梢血，血液生化

学，尿検査では特に異常はなかった．C-ANCA10EU

未満(正常値は10EU未満)，リウマチ因子陰性，抗核

抗体陰性，IgG600mg/dl，IgA100mg/dl，IgM 9mg/

dlであった．胸部X線撮影では，両側下肺野に異常陰

影があった．副鼻腔magnetic resonance imaging(以

下，MRI)では，両側上顎洞，篩骨洞，蝶形骨洞に副鼻

腔炎像が，また，右下鼻甲介周囲の鼻粘膜肥厚があっ

た．

経 過：2001年2月15日に右側，3月1日に左側の

DCRの鼻外法を局所麻酔下で施行した ．術中の操作

は慢性炎症のためか皮下組織を鈍的に剥離するときに癒

着が少しあり，骨膜剥離などの剥離操作がやや困難で

あった．また，鼻内ガーゼのパッキングの際に鼻内の観

察が分泌物により困難であった以外は通常通りであっ

た．Wegener肉芽腫症のため皮膚創の治癒遅延の恐れ

があるため，抜糸はそれぞれ術後10日後に行った．ま

た，3月12日に左眼の網膜剥離に対しMira社製287番

シリコーンタイヤと240番シリコーンバンドを使用した

左眼網膜裂孔閉鎖術を行った．右眼は網膜格子状変性の

周囲に予防的にレーザー光凝固を行った．術後視力は，

右眼0.5(1.2×－4.25D）cyl－2.5D180°)，左眼0.5

(1.2×－7.0D）cyl－4.0D180°)であった．
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表 1 過去の報告 と今回の症例との比較

年齢
(歳)

性別
罹病期間
(年)

病変部位 内服の有無 C-ANCA
(EU)

抜糸
時期

結果 その他

中年 女 2 鼻 なし ？ ？ 不良
(皮膚創壊死)

壊死は移植により治癒

Jordanら 26 男 1 皮膚，
腎，鼻

シクロフォスファミド
維持量

プレドニゾロン10mg

？ ？ 不良
(皮膚創壊死)

術中ハイドロコルチゾン
100mg i.v

壊死後，プレドニゾロン内
服を60mgに増量し改善

Glattら
65

29

男

女

16

7

肺，鼻

鼻，腎

なし

なし

？

？

7日

10日

良

良

当科 26 男 5 肺，鼻
シクロフォスファミド
100mg

プレドニゾロン5mg

10未満 10日 良
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術中に採取した両側の鼻粘膜と涙囊粘膜には病理学的

にWegener肉芽腫症に特徴的な肉芽組織の形成や，血

管炎のような所見はみられず，線維化や硝子化といった

慢性炎症の所見のみであった(図5)．DCR術後の皮膚

創は両側とも壊死などもなく，また，瘢痕が強くなるこ

ともなく治癒した(図6)．また，左眼網膜裂孔閉鎖術

後，心配された強膜壊死などもなく，網膜も復位を得る

ことができ，3月27日当科退院となり，現在でも両側

とも眼脂や流涙はなく，通水性も良好である．眼底には

再剥離もない．

考 按

Wegener肉芽腫症は，無治療では諸臓器障害が急激

に進行し，腎不全や呼吸不全，感染などを呈し死亡する

予後不良の疾患とされてきたが，後述するC-ANCAの

存在が知られてからは早期診断も可能となり，強力な免

疫抑制療法が施行されれば，完全寛解も可能な疾患と

なってきている．好中球細胞質に対する自己抗体(anti-

Wegener肉芽腫症の眼合併症に対する手術経験・目時他

図 1

Ａ：右眼眼底写真．網膜格子状変性がある(矢印)．

Ｂ：左眼眼底写真．扁平な網膜剥離がある(矢印)．

図 2 蛍光眼底造影写真．

血管炎はない．

図 3 術前の涙囊造影検査．

両側とも涙囊内に造影剤の貯留があり，鼻涙管が閉塞し

ている(矢印は涙囊を示す)．
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neutrophil cytoplasmic autoantibody,ANCA)は，1982

年にDaviesらにより初めて発見され，1989年にFalk

ら により，好中球細胞質がびまん性に染色される型

(cytoplasmic pattern ANCA：C-ANCA)と核周囲の細

胞質のみが染色される型(perinuclear pattern ANCA,

P-ANCA)の2つのサブセットがあり，C-ANCAが

Wegener肉芽腫症に特異性が高く，P-ANCAが特発性

壊死性半月体形成性腎炎に高頻度にあることが報告され

ている．さらにC-ANCAは，活動期Wegener肉芽腫

症において特異性86～100％，感受性78～96％であり，

Wegener肉芽腫症の早期診断だけでなく，疾患の活動

性や治療効果の判定にも有用な指標と考えられてい

る ．

Wegener肉芽腫症患者での生命予後の改善に伴い，

眼合併症を伴うことが多くなってきており，眼症状によ

りWegener肉芽腫症が発見されることも稀ではない

．井上ら の報告によると，我が国のWegener肉芽

腫症の眼合併症は，角膜浸潤・潰瘍または強角膜炎が

85.2％，眼球突出66.7％，結膜充血･浮腫51.9％，眼

球運動障害33.3％，乳頭萎縮･浮腫31.5％，眼瞼浮腫

･腫瘤27.8％，眼窩内腫瘍22.2％，網膜変化11.1％，

ぶどう膜炎5.6％となっている．また，Bullenら は140

人のWegener肉芽腫症の患者のうち40人(28.6％)で

図 4 鞍鼻．

Wegener肉芽腫症に特徴的である．

図 5

Ａ：鼻粘膜．線維化がある．

Ｂ：涙囊粘膜の病理組織．硝子化がある．
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眼合併症があり，そのうち10人(7％)で鼻涙管閉塞を

合併したと報告している．そして，Wegener肉芽腫症

の上気道病変として副鼻腔や鼻疾患を合併しやすいた

め，それらの二次的な変化として鼻涙管閉塞を合併する

可能性があると述べている．今回の症例は，鼻涙管粘膜

については組織が得られず検討できなかったが，鼻涙管

にできるだけ近い所から採取した涙囊粘膜の病理組織学

的検査ではWegener肉芽腫症に特徴的な病理所見はな

かった．その理由として，涙囊と鼻涙管では場所が違う

ことやC-ANCAが低値で活動性が低かったことが考え

られた．鼻涙管閉塞の原因を病理組織学的に特定するこ

とはできなかったが，過去の報告と同じ考え方から

Wegener肉芽腫症に関連したものである可能性が高い

と推測した．

1987年の Jordanら の報告によると，Wegener肉芽

腫症の2例に対しDCRを施行しているが，2例とも術

後に皮膚創の壊死を来し，そのうちの1例には皮膚移植

を，もう1例には副腎皮質ステロイド剤の増量をはかり

治癒したため，壊死を抑制するためにステロイド剤の使

用が良好であるかもしれないと述べている．また，1990

年のGlattら の報告でもWegener肉芽腫症の2例に

対しDCRを施行しているが，2例とも術後の皮膚創の

治癒には特に問題なかったことから，疾患の活動期を避

けていたことが良好な結果に結びついたのではないかと

述べている．そして，1998年にWongら は鼻内法で

ある内視鏡的DCRをあげ，鼻涙管閉塞はWegener肉

芽腫症の上気道病変である副鼻腔や鼻疾患に関連してい

ることから互いに合併することが多く，内視鏡的DCR

によりそれらを同時に治療することがDCRの成功を導

き得ると述べている．今回の当科での症例は，ステロイ

ド剤や免疫抑制剤での加療により比較的長い期間病状が

コントロールされており，Wegener肉芽腫症の活動性

を示すとされているC-ANCAが正常値であった．これ

らの症例を比較してみると(表1)，皮膚創が壊死した

Jordanらの例では，Wegener肉芽腫症の診断をされ，

治療をされてからの期間が1～2年と短いが，Glattら

と今回の我々の症例では，治療期間が5年以上と比較的

長いという違いがある．このことから，症例数は少ない

が，Wegener肉芽腫症に合併した慢性涙囊炎と網膜剥

離に対するDCRおよび網膜裂孔閉鎖術を行う時期を決

定するのにC-ANCAが低値であることが望ましいと考

えられた．さらに，Wegener肉芽腫症に対する眼科手

術に際しては，皮膚創の壊死や逆に瘢痕形成，強膜融解

などの合併症について常に配慮する必要がある．
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