
Ⅰ 緒 言

網膜色素変性の黄斑部合併症として黄斑円孔，囊胞様

黄斑浮腫はよく知られているが，脈絡膜新生血管はまれ

である．今回我々は，網膜色素変性に網膜血管腫状増殖

(retinal angiomatous proliferation：RAP)を合併したと

考えられる症例を経験したので報告する．

Ⅱ 症 例

症例：60 歳，女性．

主訴：右眼視力低下．

既往歴：特記すべきことなし．

家族歴：母方祖母が網膜色素変性と診断されていた．

現病歴：1997 年頃から夜盲を自覚するも放置，2000

年 1 月 17 日より急な右眼の視力低下と暗点を来したた
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Purpose：To report a first case of retinitis

pigmentosa accompanied with retinal angiomatous

proliferation(RAP).

Case：A 60-year-old woman was diagnosed with

retinitis pigmentosa. Fundus examination revealed

intraretinal hemorrhage and exdates with retinal

edema in the subfovea region OD. Indocyanine green

angiogram revealed the presence of retino-choroidal

anastomosis. These findings were compatible with

the lesions observed in the form of RAP in age-

related macular degeneration(AMD), which is resis-

tant to photodynamic therapy with verteporfin and

anti-vascular endothelial growth factor(VEGF) ther-

apy.

Conclusion：A first case of retinitis pigmentosa

accompanied with RAP presented. Although few

clinical cases of retinitis pigmentosa accompanied

with choroidal neovascularization have been report-

ed, this is the first report of RAP combined with

retinitis pigmentosa. Further research is required to

examine the mechanism associating these two condi-

tions.

Nippon Ganka Gakkai Zasshi(J Jpn Ophthalmol Soc

115：147―150, 2011)
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Abstract

A Case of Retinitis Pigmentosa with Retinal Angiomatous Proliferation

目 的：網膜色素変性に網膜血管腫状増殖(retinal

angiomatous proliferation：RAP)を合併した症例を

報告する．

症 例：網膜色素変性の 60歳女性で，右眼の中心窩

下に網膜表層出血，網膜浮腫を伴った滲出斑と，インド

シアニングリーン蛍光眼底造影にて網膜脈絡膜血管吻合

を認めた．これらの所見は RAPと呼ばれる加齢黄斑変

性の中でも光線力学的療法や抗血管内皮増殖因子療法に

難治性といわれる病型と一致した．この病変は 1年後に

自然退縮した．

結 論：網膜色素変性と脈絡膜新生血管の合併はまれ

であり，その中でも RAPを認めた症例の報告は我が国

では初めてである．関連性の有無について今後も検討が

必要である．(日眼会誌 115：147―150，2011)

キーワード：網膜色素変性，加齢黄斑変性，網膜血管腫

状増殖
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要 約

網膜血管腫状増殖を合併した網膜色素変性の 1例



め近医を受診した．両眼の網膜色素変性と右眼の黄斑出

血を疑い 2000 年 2 月 1 日関西医科大学滝井病院眼科を

紹介受診となった．初診時視力は右 0.04(0.04×cyl−

1.50 D Ax 65°)，左 0.7 (0.8×−0.75 D cyl−0.50 D(

)

Ax 145°)で眼圧は右 16 mmHg，左 15 mmHgであった．

前眼部には異常なく，水晶体には両眼とも軽度の皮質混

濁がみられた．両眼とも眼底には骨小体様色素沈着を

伴った典型的な網膜色素変性の所見がみられたが，右眼

／黄斑部には 1／4 乳頭径の網膜表層出血を中心窩に認め，

その周囲に網膜下出血，網膜浮腫を伴った滲出斑を認め

た．また，浮腫の耳側には輪状の硬性白斑沈着を認めた

(図 1)．両眼とも眼底にドルーゼンは認めなかった．

Goldmann 視野検査では両眼ともわずかな周辺視野と中

心 10 度以内の中心視野を残す求心性視野狭窄を呈して

おり，さらに右眼は中心暗点を認めた(図 2)．2 月 24 日

にフルオレセイン蛍光眼底造影(以下，FA)，インドシ

アニングリーン蛍光眼底造影(以下，IA)，および光干

渉断層計(以下，OCT)を行った．FAでは造影早期から

黄斑部に表層出血によるブロックと網目状の過蛍光を認

めた．また，この過蛍光に向かって侵入している網膜血

管との吻合が認められた(図 3 A)．造影晩期には蛍光漏

出により過蛍光は増大していた(図 3 B)．OCT では中

心窩陥凹がみられるものの神経線維浮腫と網膜深層での

高反射領域を認めた(図 4)．IA では中心窩下に dark

rim を伴って網膜血管(F：流入血管，D：流出血管)と

吻合する脈絡膜新生血管を認めた(図 5 F，D)．眼底所

見，視野所見より網膜色素変性に合併した脈絡膜新生血

管と診断した．3 月 30 日には自覚症状は改善し，右眼

の脈絡膜新生血管は漿液性網膜剝離を伴ってその周囲に

は色素沈着を認め，輪状に硬性白斑の沈着を生じてい
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右 左

図 1 初診時の眼底．

／右眼：黄斑部に 1／4 乳頭径の網膜表層出血を中心窩に認め，その周囲に網膜下出血，網膜浮腫を伴った滲出

斑を認めた．周辺網膜には骨小体様色素沈着を認めた．

左眼：血管アーケードより周辺部にかけて骨小体様色素沈着を認めた．

右 左

図 2 Goldmann視野．

両眼ともわずかな周辺視野と中心 10 度以内の中心視野を残す求心性視野狭窄を呈しており，さらに右眼は

中心暗点を認めた．



た．その後無治療で経過観察していたところ，1 年後の

2001 年 1 月 29 日は右眼視力(0.02×cyl−0.75 D Ax

80°)，左眼視力(1.0×−1.0 D cyl−0.50 D Ax 145°)(

)

であり，右眼黄斑部の網膜浮腫は消失し，新生血管は線

維性瘢痕となった．Goldmann 視野検査では両眼とも周

辺視野の変化はなく右眼の中心暗点は残存していた．

Ⅲ 考 按

本症例では網膜色素変性に RAP stage 3 の所見1)であ

る網膜下新生血管と脈絡膜新生血管の吻合が確認され

た．このような脈絡膜-網膜血管吻合の発生は classic

type 脈絡膜新生血管の末期にもみられる所見であるが，

末期に至るまで自覚症状を認めなかったとは考えにく

く，今回の症例は classic type 脈絡膜新生血管とは異な

ると考えられる．網膜色素変性に伴う黄斑部病変として

は囊胞様黄斑浮腫，黄斑円孔，網膜上膜などがよく知ら

れている．平本らは網膜色素変性に網膜新生血管を生じ

た症例を 2 例報告しており2)
，網膜および乳頭上新生血

管合併の報告3)4)も散見される．網膜色素変性に脈絡膜

新生血管を合併した症例の報告は海外の 4 例5)〜8)他，我

が国では岩切ら9)が 2 例を報告している．そのうち 1 例

はポリープ状脈絡膜血管症様の病態が合併したと考えら

れ，もう 1 例は classic type の網膜下脈絡膜新生血管が

認められたと報告した．このようにこれまで網膜色素変

性に合併した加齢黄斑変性の報告は少なく，網膜色素変

性に RAP を合併した症例の報告は我々の知る限り本症

例が初めてである．網膜色素変性の病態は photorecep-
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A

B

図 3 右眼のフルオレセイン蛍光眼底造影所見．

Ａ：造影初期．黄斑部に表層出血によるブロックと過蛍

光を認め，その過蛍光に向かって侵入していく流入

血管を認めた．

Ｂ：造影晩期．蛍光漏出により過蛍光は増大していた．

図 4 右眼の光干渉断層計所見．

中心窩陥凹がみられるものの神経線維浮腫と網膜深層の

高反射領域を認めた．

図 5 右眼のインドシアニングリーン蛍光眼底造影所

見．

網膜血管(F，D)と吻合する脈絡膜新生血管の網目状

過蛍光がみられた．

F(feeder vessel)：流入血管，D(drainer vessel)：流

出血管．



tor の変性，網膜色素上皮の変性に伴う網膜内層の神経

軸索の欠損，そしてそれに引き続く網膜血管の萎縮であ

る．加えて網膜色素変性では血管内皮増殖因子(vascu-

lar endothelial growth factor：VEGF)の硝子体液におけ

る発現が低いという報告10)や，網膜色素変性に合併した

網膜中心静脈閉塞症や増殖糖尿病網膜症では新生血管の

発生を妨げているとする報告がある11)12)
．これらのこと

から，RAP を含め網膜色素変性に合併する新生血管は

通常の VEGF を介したそれとは発生および進行機序が

異なるかもしれない．本症例において RAP が，網膜色

素変性に偶発的に合併したのか，両者に関連する共通の

メカニズムがあるのかについては今後も検討が必要であ

る．通常，RAP の自然予後は不良なことが多く，これ

までの報告では遅くとも 1年以内に視力低下を来すとさ

れている13)
．今回の症例でも初診時に既に著しい視力低

下を来しており，自然経過で病変部の瘢痕化を認めたも

のの視力の改善はみられなかった．一方，RAP は 1 年

以内に高率に片眼にも発症するとの報告もあるが14)
，本

症例では 1年後の再診時に片眼の加齢黄斑変性の発症は

認めず，網膜色素変性に伴う視野障害は認めるものの良

好な視力を保っていた．また，通常 RAP は高齢に発症

し，眼底所見としてドルーゼンを伴うものが多いとされ

るが，今回の症例は 60 歳と比較的若年であり，ドルー

ゼンも認めず典型的な RAP と異なる様相であった．こ

の症例を経験した当時(2000 年)は RAP の概念1)は確立

されておらず，当時脈絡膜新生血管に対して行われてい

た網膜光凝固術や新生血管抜去術などの積極的治療は行

わなかった．また，現在，加齢黄斑変性に対して光線力

学的療法や抗 VEGF 療法が積極的に行われている

が15)16)
，網膜色素変性に合併した場合にもそれらを行う

かについては，もともと周辺視野が損なわれているう

え，残された中心視野の消失へとつながるだけに慎重な

治療選択が重要である．
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