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Background：We report a case of intraocular

lymphoma with presenting symptoms of hyperemia

and swelling of the optic disc, and retinal vasculitis,

which was difficult to diagnose.

Case：A 53 year-old woman visited a local doctor

because of decreased vision OS. Fundus examination

of the left eye revealed hyperemia and swelling of the

optic disc as well as retinal vasculitis. She was treated

with systemic corticosteroids. However, since there

was no improvement in the ocular findings, she was

referred to the Department of Ophthalmology of

Tokyo Medical University Hospital. At presentation,

mild anterior segment inflammation was observed,

together with sheathing mainly of the veins as well as

hyperemia and swelling of the optic disc in the fundus.

Because the patient did not respond to corticosteroid

treatment and the subretinal exudative lesion around

the optic disc subsequently worsened, intraocular

lymphoma was suspected. Diagnostic vitrectomy was

performed. The vitreous cytology was class Ⅲ.

Although polymerase chain reaction detected no

immunoglobulin gene rearrangement, interleukin

／ ／(IL)-10 was 4290 pg／ml and IL-6 was 94 pg／ml in the

vitreous fluid. Based on these data and the clinical

course, the diagnosis of intraocular lymphoma was

made. Shortly after radiotherapy to the eyeball, the

optic disk findings improved and the retinal vasculitis

was resolved；visual acuity improved as well.

Conclusion：Intraocular lymphoma may present

with atypical findings of optic disk inflammation and

retinal vasculitis.

Nippon Ganka Gakkai Zasshi(J Jpn Ophthalmol Soc

115：910―915, 2011)
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Abstract

A Case of Intraocular Lymphoma with Papillitis Optica and Retinal Vasculitis

背 景：視神経乳頭の発赤，腫脹と網膜血管炎を初発

症状として発症し，診断に苦慮した眼内リンパ腫の 1例

を報告する．

症 例：53歳の女性で，左眼の視力低下を主訴に近

医を受診した．左眼の眼底には視神経乳頭の発赤，腫脹

と網膜血管炎がみられ，副腎皮質ステロイド薬(以下，

ステロイド)の全身投与による治療が行われた．しかし，

眼所見の改善なく，東京医科大学病院眼科を紹介受診と

なった．当院受診時には左眼の軽度の前眼部炎症ととも

に，眼底には動脈を主体とする白鞘化と視神経乳頭の発

赤，腫脹を認めた．ステロイド療法にほとんど反応しな

かったこと，その後，乳頭周囲の網膜に滲出病変が出現

したことから眼内リンパ腫の可能性を疑い，硝子体切除

術を施行した．硝子体の細胞診は class Ⅲで，polymer-

ase chain reaction法による免疫グロブリンの遺伝子再

構成は認めなかったが，interleukin(IL)-10 が 4,290

／ ／pg／ml，IL-6が 94 pg／mlであったことから眼内悪性リ

ンパ腫と診断し，放射線治療を行ったところ，まもなく

視神経乳頭炎と網膜血管炎は消失し，視力も改善した．

結 論：眼内リンパ腫の非典型的な所見として視神経

乳頭炎と網膜血管炎があり，本症を念頭におく必要があ

る．(日眼会誌 115：910―915，2011)
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要 約

視神経乳頭炎と網膜血管炎を主徴とした眼内リンパ腫の 1例



Ⅰ 緒 言

眼内リンパ腫は多彩な眼所見を呈することが知られ1)〜6)
，

しばしば原因不明のぶどう膜炎として副腎皮質ステロイ

ド(以下，ステロイド)による治療が行われてしまうこと

がある7)〜10)
．このような背景もあって，以前より眼内リ

ンパ腫の診断に苦慮した症例が数多く報告されてい

る11)〜15)
．また，眼内リンパ腫の診断には細胞診などに

加え，補助診断として硝子体液中の interleukin(IL)-10

の測定が有用であり16)
，広く定着しつつある．

今回我々は，視神経乳頭炎と網膜血管炎を主徴とし，

眼所見としては非典型的であったが，眼内液の検索と局

所化学療法ならびに放射線治療に対する反応から眼内リ

ンパ腫と考えられた 1例を経験したので報告する．

Ⅱ 症 例

症例：53 歳，女性．

主訴：左眼の視力低下．

既往歴：特記すべきことなし．

家族歴：特記すべきことなし．

現病歴：2009 年 3 月より左眼の視力低下を自覚した

ため，近医を受診し，視神経乳頭炎の診断のもと，前医

を紹介受診となった．前医では視神経乳頭炎と網膜血管

炎などの眼所見から，サルコイドーシスの疑いのもと，

ステロイドパルス療法が施行されたが眼所見ならびに視

力の改善がみられず，原因不明のぶどう膜炎として精査

加療目的で 2009 年 5 月に東京医科大学病院眼科(当科)

を紹介受診となった．

初診時所見：当科初診時の視力は右(1.5×−1.50 D(
)

cyl−1.0 D Ax 80°)，左(0.06×−1.75 D cyl−1.25 D(
)

Ax 90°)，眼圧は右 17 mmHg，左 17 mmHg であった．

前眼部所見は左眼前房内に軽度の細胞がみられ，中間透

光体所見は左眼硝子体中に中等度の炎症細胞がみられ

た．眼底には左眼の視神経乳頭の発赤，腫脹，出血およ

び網膜血管の拡張，黄斑部網膜の雛壁のほか，検眼鏡的

に乳頭耳側を中心とした 1乳頭径大の網膜滲出病巣，さ

らに眼底下耳側の広範囲にわたる網膜動脈周囲および一

部静脈周囲に白鞘がみられた(図 1)．右眼には前眼部，

中間透光体，眼底ともに異常はみられなかった．

フルオレセイン蛍光眼底造影検査(fluorescein angio-

graphy)では左眼の視神経乳頭に蛍光漏出と組織染によ

る過蛍光，後極部下方の網膜血管に網膜血管炎を思わせ

る組織染と蛍光色素の漏出がみられた(図 2 A，B，C)．

胸部 X線検査では肺門部リンパ節腫脹や肺野に異常所

見はみられなかった．症状発症より約 2 か月後に撮像し

た頭部磁気共鳴画像法(magnetic resonance imaging：

MRI)では頭蓋内に異常はみられず，視神経にも明らか

な異常所見は認められなかった．

／ ／末梢血液像では，赤血球は 446万／ml，白血球は 4,800／

／ml，リンパ球 33％，血小板は 24 万／ml，免疫グロブリン
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図 1 当院初診時における左眼底写真．

視神経乳頭の発赤，腫脹，出血と網膜血管の拡張に加え，下耳側を中心に網膜動脈周囲および一部静脈周囲

に白鞘がみられる．



／ ／ ／IgG は 872 mg／dl，IgAは 278mg／dl，IgM は 50 mg／dl

と特に異常所見はみられなかった．免疫血清学的検査で

／は，リウマトイド因子＜3.0 IU／ml，アンギオテンシン変

／換酵素は正常，抗 DNA 抗体＜2.0 IU／ml，IL-2レセプ

／ター抗体179U／ml，単純ヘルペスウイルス＜4倍，帯状疱

疹ウイルス＜4 倍，サイトメガロウイルス＜4 倍，トキ

ソプラズマ＜160倍．梅毒血清学検査(ガラス板法)，特

異的梅毒抗原(treponema pallidum latex agglutination：

TPLA法)は陰性，サイトメガロウイルス pp65抗原陰

性，ツベルクリン皮内反応は陰性，クォンティフェロ

ン®TB-2G は陰性であった．

経過：前医ならびに当院で行った諸検査により，感染

性ぶどう膜炎は否定的であった．視神経乳頭炎と網膜血

管炎の原因を明らかにすることができないまま，左眼の

視神経乳頭の腫脹と網膜動脈周囲および静脈周囲の白鞘

が拡大し，さらに硝子体混濁も増強，網膜の滲出性病変

も短期間のうちに拡大していき(図 3)，視力はさらに低

下していった．前医で行われたステロイドパルス療法な

らびに，当院で継続，漸減していったステロイド薬によ

る治療に反応しない視神経乳頭炎および網膜血管炎に加

え，網膜滲出病変が拡大してきたことから眼内リンパ腫

による仮面症候群の可能性を疑い，前医である眼科を初

診してから約 4か月後，当院初診後から 13 日目に診断

を目的とした硝子体手術を施行した．また，既に視機能

が著しく低下していたため，十分なインフォームドコン

セントのもと，手術終了時にメトトレキサート(metho-

trexate：MTX)400 mg の硝子体内投与を行った．硝子

体手術時に採取した硝子体を用い，細胞診および poly-

merase chain reaction(PCR)法による免疫グロブリンの

遺伝子再構成，ELISA 法によるサイトカインの測定

(IL-10，IL-6)を行った．術後 3 日目には，左眼の視神

経乳頭の発赤や腫脹は劇的に軽快し，視力も術前の手動

弁から 0.03へと改善した(図 4)．硝子体生検の結果，

細胞診ではクラスⅢで大小不同のリンパ球系と思われる

細胞がみられ，その他には好中球が散見された．免疫グ

ロブリン遺伝子再構成も陰性であったが，硝子体中のサ

／イトカインは IL-10 が 4,290 pg／ml と異常高値を示し，

／IL-6 は 94 pg／ml であった．以上の検査結果と臨床経過

から，本症を眼内リンパ腫と診断した．

その後，リンパ腫細胞による視神経浸潤の可能性も考

慮し，左眼に対して 40 Gy の放射線照射(2門照射，Li-

nac X-ray)を行ったところ，4か月後には視神経乳頭の

発赤，腫脹，および網膜下滲出病巣はぼぼ消失し(図

5)，左眼矯正視力は 0.3 まで改善した．なお，中枢神経

系病変の検索目的に初診時から 3 か月ごとに頭部MRI

検査を施行しているが，これまでのところ中枢神経にお

ける病変は確認されていない．術後 21 か月経過した現

在まで眼病変の再発もなく，経過は良好である．

Ⅲ 考 按

眼内リンパ腫は，眼・中枢神経系原発リンパ腫と全身

性リンパ腫からの眼内転移に分類される7)
．典型的な眼

所見として，オーロラ様と形容される独特な硝子体混濁

や黄白色の網膜下滲出病変が知られている7)
．このよう
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図 2 初診時のフルオレセイン蛍光眼底造影写真．

Ａ：造影早期に視神経乳頭の過蛍光がみられる．

Ｂ，Ｃ：網膜動脈周囲の白鞘に一致した組織染と蛍光色

素の漏出がみられる．



にしばしばぶどう膜炎，あるいはぶどう膜網膜炎様の症

状を呈することから，原因不明の眼内炎症の診断のも

と，発症後しばらくはステロイドによる治療が行われる

ことが多いが，治療に反応しない，あるいは反応しても

限定的であることが特徴とされている15)
．このように悪

性腫瘍であるにもかかわらず，ぶどう膜炎様の症状を呈

することから代表的な仮面症候群の一つとして知られ，

その眼所見も多彩であることが報告されている8)11)〜15)
．
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図 3 初診から 13日後の眼底写真．

視神経乳頭の腫脹と網膜動脈の白鞘化が顕著となり，硝子体混濁の増強とともに網膜の滲出病変も拡大して

いる．

図 4 硝子体手術後 3日目(メトトレキサート硝子体内注射後 3日目)の眼底写真．

視神経乳頭と網膜の滲出病変の明らかな改善がみられる．



眼・中枢神経系リンパ腫はWhitcup ら6)や木村ら17)によ

れば，眼所見が中枢神経症状に先行する症例が多くを占

め，眼所見が非典型的なぶどう膜炎症状を呈するため早

期診断が困難なことが多い．本症例では視神経乳頭炎と

網膜血管炎が主たる眼所見であったことから，前医では

サルコイドーシスもしくは類縁疾患によるぶどう膜炎の

疑いとしてステロイドの全身療法が施行されていた．眼

内リンパ腫にみられる網膜血管炎の発症機序は不明であ

るが，Ormerod ら18)や Gass ら19)は，硝子体や網膜へ浸

潤した異型リンパ球もしくは炎症細胞による反応性の血

管炎の可能性，あるいは網膜血管への異型リンパ球の直

接浸潤による血管炎などの可能性を推察している．眼内

リンパ腫における視神経乳頭炎や網膜血管炎を呈する報

告は比較的少なく11)12)
，今回の症例も非典型的な眼所見

を呈したことから，前医における治療期間も含めて診断

が遅れる結果となった．

眼内リンパ腫の診断は病巣の生検により確定するが，

網膜剝離や脈絡膜出血などの術中および術後合併症を生

じる可能性がある．そのため，臨床所見とともに，①

硝子体中に十分な細胞浸潤がみられる場合には，硝子体

を用いた細胞診，②免疫グロブリンの遺伝子再構成，

さらには③眼内液中のサイトカイン(IL-10，IL-6)の測

定が補助診断として有用であることが広く知られてい

る20)〜23)
．しかし，本症例では細胞診，免疫グロブリン

／遺伝子再構成，IL-10／IL-6 比高値の 3 項目のうち，IL-

／10／IL-6比のみが診断に矛盾しない結果となった．当教

室の木村らによる 246 例に及ぶ全国多施設の症例の解析

によれば，眼内悪性リンパ腫のうち，これらの 3項目が

すべて陽性であった割合はわずか 21.7％，2項目が陽性

であった割合は 56.7％，1 項目が陽性であった割合は

18.3％であった．また，すべて陰性であった症例も 3.3

／％あり，3項目の中では IL-10／IL-6比が補助診断として

最も有用であった(未発表データ)．本症例のように硝子

体生検で細胞診と免疫グロブリン遺伝子再構成が検出さ

れにくい理由として，腫瘍細胞に対して反応性に浸潤す

る炎症細胞の影響や，硝子体採取時における硝子体カッ

ターによる腫瘍細胞の破壊，さらにはステロイドによる

治療歴のある症例では腫瘍細胞の viability 低下などの

可能性が考えられる7)
．一方，サイトカイン測定の意義

については，国外でも硝子体液中の IL-10高値のみの検

査結果から眼内リンパ腫と診断できる感度は 89％とき

わめて高いことが報告されている16)
．本症例もステロイ

ド治療に抵抗を示したことに加え，MTXの硝子体内注

射に対する速やかな眼底所見の改善と，硝子体液中の

IL-10 が異常高値を示したことから眼内リンパ腫と診断

し，さらには引き続き行われた放射線治療に対する反応

ならびに臨床経過からも診断が裏付けられた形となっ

た．

眼内リンパ腫に対する放射線照射の総線量は 50 Gy ま

でとするよう提唱があり24)
，網膜障害については 35 Gy

までなら回避できると報告されている25)
．我々の施設で

は通常 30 Gy の照射で治療を行うことを基本としている
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図 5 放射線照射後の眼底写真．

視神経乳頭の発赤，腫脹および網膜下滲出病変は消失している．網膜動静脈周囲には器質化を思わせる白鞘

がみられる．



が，本症例では視神経乳頭への浸潤もみられたことと，

視機能の低下が著しかったことから 40 Gy という線量を

選択した．なお，眼内リンパ腫の治療法として最近は

MTXの硝子体内注射も行われるようになっているが，

現状では従来どおり放射線照射を第一選択としている施

設が多い(未発表データ)．我々も眼内リンパ腫の局所療

法としては，まず放射線照射を行い，再発例に対しては

MTXの硝子体内注射を行うことを原則としている．し

かし，左眼視力が眼前手動弁まで低下してしまった今回

の症例では，硝子体生検による診断確定後に放射線治療

を計画していては視機能の回復は困難と考え，即効性を

期待して硝子体手術施行時に MTXの硝子体内注射を

行った．結果としてこの単回の処置は著功し，視機能的

には最悪の事態を回避することができた．

以上，視神経乳頭炎と網膜血管炎を主徴とした眼内リ

ンパ腫の 1例を報告した．ステロイド抵抗性の視神経乳

頭炎と網膜血管炎がみられた場合，眼内リンパ腫を鑑別

診断の一つとして考慮し，必要に応じて硝子体生検など

による積極的な検索を行うことの重要性が再確認された．

利益相反：利益相反公表基準に該当なし
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