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多彩な臨床像をもつ網膜および網膜色素上皮過誤腫の3例

佐藤 唯 ，竹田 宗泰 ，吉田富士子

市立札幌病院眼科， 回明堂眼科

要 約

背 景：網膜および網膜色素上皮過誤腫(Combined
 

Hamartoma of the retina and retinal pigment epi-

thelium：以下，Combined Hamartoma)の典型例と，

合併症のため多彩な眼底所見をもつ症例を報告した．

症 例：若年者( ～ 歳)の多彩な臨床像をもつ

Combined Hamartomaの 症例を報告した．腫瘍の

部位は視神経や後極部で，網膜上膜を伴う色素性のわず

かに隆起した腫瘍を認めた．大きさは ～ 乳頭径と

さまざまで，色は褐色または黒色であった．フルオレセ

イン蛍光眼底造影では静脈早期の低蛍光と網膜血管に繋

がる豊富な腫瘍内微細血管がみられ，インドシアニング

リーン蛍光眼底造影を施行した症例では，腫瘍内血管と

思われる過蛍光を確認できた．牽引性網膜剥離，網膜新

生血管，囊胞状浮腫など多彩でまれな合併症を 例で認

めた．視力の低下がみられたが，病変の進行は認めな

かった．

結 論：Combined Hamartomaは良性腫瘍で明ら

かな進行はなかったが，合併症により 症例に高度の視

力低下を認めた．(日眼会誌 ： ― ， )

キーワード：網膜および網膜色素上皮過誤腫，牽引性網

膜剥離，網膜新生血管，囊胞状浮腫，網膜

上膜
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Abstract

：We report three cases of combined
 

hamartoma of the retina and retinal pigment epith-

elium(combined hamartoma). One was typical and
 

the other two cases showed a different picture in
 

funduscopic examination because of their general
 

complications.

：Three patients, aged between and ,

developed combined hamartoma showing various
 

clinical feautures. The tumors were located on the
 

optic disc or at the posterior poles.The tumors were
 

pigmented and elevated with epiretinal membrane.

The size of the lesion was to disc diameters
 

and the color was yellowish-brown or black.

Fluorescein angiography demonstrated hypo-

fluorescence of the tumor in the early phase and
 

hyperfluoresence of the capillaries of the tumor
 

which were connected to retinal vessels. Indocya-

nine green angiography demonstrated leakage of

 

probable capillaries of the tumor.One case showed
 

tractional retinal detachment  and the others
 

showed retinal neovascularization or cystoid edema.

The patients’vision did not improve,but the size of
 

their lesions was stable during the follow-up period.

：Combined hamartoma is usually be-

nign.None of the patients developed tumor growth
 

in our cases. However, two patients had severe
 

visual loss because of complications.

Nippon Ganka Gakkai Zasshi(J Jpn Ophthalmol
 

Soc ： ― , )
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緒 言

網膜および網膜色素上皮過誤腫(Combined Hamar-

toma of the retina and retinal pigment epithelium：

以下，Combined Hamartoma)はGassが 1973年に報

告して以来，諸外国で100余例，本邦では10数例の比

較的まれな良性腫瘍である．病理組織学的に網膜色素上

皮，網膜神経線維，血管，および硝子体から成り，構成

成分の比重により臨床像が異なる．時に進行や視力低下

を起こし，従来，悪性腫瘍と誤って眼球摘出される例も

あった．今回，Combined Hamartomaで典型的な例1

例と多彩な臨床像から診断に苦慮した2症例を経験した

ので報告する．

症 例

症例 ：28歳，女性

主 訴：両眼異物感，眼瞼痙攣

初 診：2003年12月26日

現病歴：以前より両眼の異物感と眼瞼痙攣を自覚，

2003年12月5日前医を受診し，過誤腫の疑いで紹介さ

れた．

既往歴，家族歴：特記すべきことなし．

初診時所見：視力は右0.3(1.2×－1.0D)，左0.3

(1.2×－1.0D)で，眼圧は右15mmHg，左18mmHg

であった．前眼部・中間透光体は両眼ともに異常を認め

ず，右眼は眼底も正常であった．左眼眼底には乳頭から

上耳側に広がる境界不鮮明な約1.5乳頭径黄褐色のやや

隆起性の腫瘤がみられた．表面は不均一で顆粒状色素沈

着を認め，無数の微細血管および肥厚した灰白色の網膜

上膜による放射状の網膜皺壁を伴っていた(図1)．フル

オレセイン蛍光眼底造影(FA)(図2)では網膜動脈期に

腫瘤に一致して背景蛍光のブロックを示し(図2A)，そ

れ以降は蛍光漏出を伴う網膜血管と連絡する微細血管が

多数認められた(図2B)．後極部網膜動脈は蛇行してい

た(図2C)．インドシアニングリーン蛍光眼底造影(IA)

では早期に低蛍光，後期には腫瘍内血管と思われる点状

過蛍光を認めた(図3)．超音波断層検査では，視神経乳

頭上にわずかに隆起する充実性病変(図4)が示され，悪

性黒色腫にみられるchoroidal excavationはなかった．

Optical coherence tomography(OCT)では神経線維層

の肥厚を伴う充実性で均一な構造を示し，網膜の外層で

は赤外ビームの減衰がみられた(図5)．視野検査と網膜

電図(ERG)に異常は認めなかった．全身症状がないた

め，内科的な検索は施行しなかった．2005年9月2日

の最終検査時に視力低下と病巣の拡大はみられなかっ

た．

症例 ：14歳，男性(文献 と同一症例)

主 訴：左視力低下

初 診：1993年8月24日

現病歴：1993年8月23日に前医を受診し，左網膜剥

離が認められ紹介された．

既往歴：骨盤位で出生時2,800g，黄疸と水頭症を合

併し，脳室-腹腔シャント手術を受けた．左眼は弱視で

小学生のころから0.1程度であった．

家族歴：特になし．

初診時所見：視力は右1.2(矯正不能)，左0.01(矯正

不能)で，両眼前眼部・中間透光体は正常であった．一

般血液，尿検査，生化学的検査は正常で，単純ヘルペス

ウイルス抗体，水痘・帯状疱疹ウイルス抗体，トキソプ

ラズマ，梅毒血清反応，ツベルクリン反応，抗ストレプ

トリジン抗体は陰性であった．アンギオテンシン変換酵

素，血清リゾチーム，赤沈，C反応性タンパク，リウマ

トイド因子定量などに異常所見は認めなかった．眼底は

右眼正常で，左眼(図6)には，後極部一帯と下耳側に網

膜色素上皮レベルの境界不鮮明な黒色扁平な腫瘤が存在

した(黒色矢印)．網膜下および網膜上に強い線維増殖と

後極部全体の牽引性網膜剥離を伴っていた．左眼のFA

では網膜動脈期から静脈早期にかけ，後極部網膜血管の

著明な蛇行，中間周辺部血管の後極側への牽引を認め

た．網膜から腫瘤への血管侵入と著明な蛍光漏出を作っ

ていた(図7)．IAでは造影早期に病巣は部分的な低蛍

光を伴う腫瘍内血管があり，色素漏出を伴っていた(図

8)．超音波断層検査はchoroidal excavationを伴わな

い，わずかに隆起する充実性病変を認め(図9)，網膜電

図(ERG)は a波，b波とも振幅低下がみられた．

経 過：1993年9月9日に牽引性網膜剥離に対し硝

子体手術を施行後，網膜は復位し，網膜下黒色腫瘍と白

色増殖組織の残存が明瞭に確認された(図10)．術後経

過観察中のOCTは網膜上膜残存による牽引で網膜が隆

起し，網膜色素上皮層の網膜内層への食い込み，断裂を

図 1 症例 のカラー眼底写真．

乳頭の上方に色素沈着，微細血管を含む病変を認め，網

膜上膜とそこから放射状の網膜皺壁が形成されている．
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図 2 症例 のフルオレセイン蛍光眼底造影(FA)．

Ａ：網膜動脈相．病変部が低蛍光である．

Ｂ：内部に乳頭部および網膜血管と連絡する微細血管を認める．

Ｃ：病巣内の微細血管から蛍光色素が漏出し，後極部の網膜動脈は蛇行している．

図 3 症例 のインドシアニングリーン蛍光眼底造影(IA)．

A：早期に低蛍光．B：後期には低蛍光内に点状の過蛍光がみられる．
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認めた(図11)．10年後(2004年7月23日)，蛍光眼底

造影写真を含む眼底所見は変化を認めず，視力も0.01

であった．

症例 ：30歳，男性

主 訴：右変視，視朦感

初 診：1984年1月25日

現病歴：約1年前より右変視があり，近医で中心性網

脈絡膜症と診断された．数週間前より中心部の視朦のた

め受診した．

既往歴・家族歴：特記すべきことなし．

初診時所見：視力は右0.03(矯正不能)，左0.4

(1.5×－2.0D）cyl－0.75D Ax90°)で，眼圧は右15

mmHg，左18mmHgであった．前眼部・中間透光体は

両眼とも正常で，左眼底は異常がなかった．右眼底は羽

毛状の網膜上膜を伴い後極部に約6乳頭径大の灰白色の

網膜混濁と肥厚，硬性白斑，しみ状出血などを認めた．

乳頭上方では硝子体に癒着した増殖膜のため網膜の牽引

を伴っていた(図12)．FA(図13)では，網膜動脈期から

背景蛍光の遮断がみられた．静脈後期以降，網膜血管に

連絡した点状，網目状の腫瘍内微細血管から強い色素漏

出，囊腫状黄斑浮腫，乳頭部上方の新生血管を伴ってい

た(図13B矢印)．超音波断層検査では隆起性病変を示

し(図14)，視野検査は病変に一致して中心暗点を示し

た．ERG，眼窩および視神経のComputed tomogra-

phy(CT)は異常がなかった．全身症状は認めず，内科

的にも異常はなかった．

経 過：2年4か月後，右視力0.02で，FAで乳頭部

上方の網膜新生血管からと思われる色素漏出はより明瞭

になり(図15)，視野で中心暗点の拡大がみられた．

図 4 症例 の超音波断層検査．

視神経乳頭上に扁平な隆起性の充実性病変を認める．

図 6 症例 のカラー眼底写真．

後極部一帯に境界不鮮明・黒色扁平な腫瘤(黒色矢印)が

存在．その上部の網膜下および網膜上に強い線維増殖，

および後極部全体に牽引性網膜剥離を認める．網膜剥離

の下に隆起性の沈着物(緑色矢印)を透見する．

図 5 症例 のOptical coherence tomography

(OCT)．

内部は充実性で均一な構造で，網膜の外層では赤

外ビームの減衰のため，暗く描出されている．
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図 7 症例 の FA．

Ａ：網膜動脈期から静脈早期にかけ，後極部の網膜血管の蛇行や中間周辺部の血管の直線化や網膜下の腫瘍

への血管侵入を認める．

Ｂ：網膜静脈後期では毛細血管が拡張している．

Ｃ：晩期では著明な蛍光漏出がみられる．

図 8 症例 の IA．

造影早期に病巣内の色素沈着部が低蛍光(矢印)を示し，腫瘍内血管を認める．時間が経過するにつれ，低蛍

光内部が過蛍光となる．
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考 按

Combined Hamartomaは，1952年Roveda が報告

し，1973年にGass が Combined Hamartomaと呼ん

だ．それ以来，諸外国で100余例 ，本邦では10

数例 の報告がある．多様な臨床像と視力低下のた

め，1969年までの報告例10例 中7例が悪性腫瘍と

誤って眼球摘出された歴史がある．Gass や Schachat

ら によるとその眼底所見はわずかに隆起した網膜およ

び網膜色素上皮の境界不明瞭な黒色腫瘤で時に網膜上膜

と網膜皺壁を伴う．発生部位はさまざまで黄斑部，傍視

神経乳頭に多く，中間周辺部には少ない ．

病理組織学的に網膜色素上皮，神経線維，血管および

硝子体から成り，構成成分の比率の違いと網膜上膜によ

り眼底所見のみでの診断は時に困難となる ．診断には

本症に比較的特異的なFA所見が有用である ．そ

の特徴は，①腫瘍による背景蛍光のブロック，②網膜血

管と連絡した無数腫瘍内微細血管からの蛍光漏出，③晩

期の組織染がみられる．

今回の3症例はこれらの特徴に一致している．部位的

には視神経(症例1)や後極部(症例2，3)にあり，わずか

に隆起した黒色の網膜および網膜色素上皮の腫瘤で，す

べて網膜上膜を伴っていた．IAは調べた限りでは報告

がない．症例1，2は IAで腫瘍に一致した低蛍光と，

後期に腫瘍内血管から色素の漏出を伴っていた．OCT

では腫瘍の隆起と表層の強い反射が認められた．超音波

図 9 症例 の超音波断層検査．

黄斑部からわずかに隆起する充実性病変を認める．

図 10 術後のカラー眼底写真．

網膜下の黒色腫瘍と白色増殖組織，黄斑下方の“桑の

実”状の沈着物がみられる．

図 11 術後のOCT．

網膜上膜による牽引で，一部網膜は硝子体腔に突出して

いる．

図 12 症例 のカラー眼底写真．

後極部に約6乳頭径大の灰白色の境界がやや不鮮明な網

膜の混濁と肥厚がある．境界は一部羽毛状で硬性白斑を

認める．耳側血管アーケードから黄斑部にかけて網膜上

膜および網膜皺壁を認め，乳頭上方では硝子体に向かう

線維増殖膜と連絡している．また，乳頭下方にはしみ状

出血も伴っている．
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検査では網膜の充実性の軽い隆起性病変で，悪性黒色腫

のような特徴的なパターンがないことが，除外診断とし

て役立つ ．

鑑別診断として網膜の隆起，色素沈着，血管の蛇行，

グリア増殖を伴う疾患があげられる ．網膜上膜は

無血管性増殖で，網膜血管の牽引はあっても著明な蛍光

漏出を伴わない．症例2は厚い網膜上増殖膜により覆わ

れているが，淡い黒色の境界不鮮明で偏平な腫瘤がみら

図 13 症例 の FA．

Ａ：網膜動脈期に脈絡膜蛍光遮断による軽度低蛍光がみられ，太い網膜血管は軽度に牽引，蛇行している．

Ｂ：腫瘍内微細血管は変形・拡張し，強い色素漏出を呈する．

Ｃ：後期に囊胞状黄斑浮腫を形成し，乳頭部上方に網膜新生血管からの色素漏出(矢印)を認めた．

図 14 症例 の超音波断層検査．

矢印に充実性の隆起病変を認める．

図 15 FA．

乳頭部上方の色素漏出は初診時より明らかである．
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れ，FAで背景蛍光のブロックとその内部の腫瘍内微細

血管に連絡する網膜血管を伴っていた．硝子体手術後，

黒色の隆起性腫瘍が明瞭でCombined Hamartomaと

推定した．脈絡膜悪性黒色腫と脈絡膜母斑は脈絡膜病変

で，FAでより強く背景蛍光をブロックし，網膜に連絡

する血管異常がないこと，悪性黒色腫は有茎性腫瘤であ

り，超音波検査でchoroidal excavation，低い内部反射

などを呈するため鑑別が可能である．先天性網膜色素上

皮肥大はまれに網膜毛細血管の閉塞，毛細血管瘤を伴う

が，lacunae(脱色素斑)を伴う境界鮮明な黒色色素沈着

が特徴である．また病理組織学所見がなければ確定診断

は困難であるが，網膜色素上皮腺腫・腺癌は，隣接する

正常組織からドーム状に急峻な立ち上がりをみせる楕円

形の黒色腫瘤で，周囲に色素沈着を伴うことが少なく，

周辺網膜に位置することが多い点で異なる ．

Combined Hamartomaの合併症には斜視弱視，硝子

体出血 ，網脈絡膜新生血管 ，網膜出血 ，黄斑

浮腫 ，網膜分離症 ，網膜皺壁 ，黄斑円孔 ，

網膜剥離 などがある．症例2では，弱視のほか，網

膜上膜による牽引性網膜剥離を認め，症例3では腫瘍内

血管からの漏出による囊腫状黄斑浮腫がみられた．しか

し，症例2，3のような合併症の報告はまれで，著明な

視力低下を伴い，特に鑑別に注意が必要と思われる．そ

の一方，典型的な症例1は病変が黄斑部を含まず視力障

害がなかった．進行性については，これまでに進行例の

報告がある ．しかし，約10年の経過をみた

症例2では視力は不変で，症例3では網膜新生血管の発

生と暗点の拡大があったが，腫瘍自体は明らかな進行は

ないと考えられた．

視力障害はSchachatら によると0.5以上は45％，

0.1以下は40％とし，発生部位による差はないとして

いる．しかしGass は 35例の長期観察にて乳頭部を含

むものは進行が遅く，視力も良好としている．今回の症

例でも乳頭部の限局性腫瘍では視力が良好であった．視

力の経過についてSchachatら は，41例中不変66％，

悪化24％，改善例は弱視治療の3例と硝子体手術の1

例であった．Gass は大部分は不変で，悪化16％，改

善例はみられないとした．本症の診断時の年齢は，18

か月～63歳とさまざまであり ，黄斑病変がなければ

発見が遅れると推定される．今回の症例はすべて30歳

以下の若年者で，1例は14歳の小児例であった．これ

までも小児の報告が多く ，腫瘍は先天性と

考えられるが，まれに炎症による発生も考えられてい

る ．若年での発見は，細胞の成長が著しい時期や炎

症性グリア増殖の関与を示唆している．孤立性，片眼性

が大部分だが，両側性のものもあり 多様性のある疾

患と思われる．全身的には，本症は神経線維腫症(NF-

1，2)との関連が報告されている ．今回の症例で

はカフェ・オ・レ斑，neurofibroma，腋窩・鼠径部の雀

卵斑様色素斑，骨病変，視神経膠腫，虹彩小結節がみら

れず，血族にも同症は認めなかった．また，第8脳神経

腫瘍を疑う進行性の難聴やめまいはなく ，神経線維腫

症の診断基準(NIH，1988) には当てはまらなかった．

大部分は問診・視診での診断が可能と考えられるが，潜

在例もあることから，懐疑例では他科にコンサルトする

ことも必要である．また，色素失調症 や結節性硬化

症 を有する症例もごくわずかだが報告されている．

治療法として硝子体手術による網膜上膜の除去 や

網膜剥離に対する手術例があり ，視力改善の報告があ

る ．しかしMacDonaldら は長期の視力障害

のあるものや囊胞状黄斑浮腫を伴う例は，手術適応はな

いとしている．今回の症例では3例中，牽引性網膜剥離

の1例に硝子体手術を施行し，網膜の復位は得られたが

視力は改善しなかった．これは小児期からの弱視だけで

なく，網膜剥離による器質的な障害の影響が考えられ

た．
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