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要  約

臨床的所見から膠様滴状角膜変性症 と診断された65歳の男性に全層角膜移植術 を施 し,得 られた角膜片を病

理組織学的および電顕的に検索 した。角膜上皮は配列不整 となり,と くに基底細胞は著明な変化を示 していた。

角膜上皮下から実質中層にかけて,場所 によっては深層にまで変性物質が蓄積 していた。蓄積物質は,コ ンゴー

レッド染色で赤染 し,偏光顕微鏡で黄緑色の複屈折性を示 し,チオフラビンT染色で蛍光を示すこと,ま た電

顕的に大き約10nmの分枝 しない細線維からなっていることからアミロイ ドと同定 した。光顕的に正常に見え

る実質中層～後層の膠原線維薄葉内や薄葉間に,電顕的に格子状角膜変性症で報告 されているものと類似の大

小無数の球状の空胞がみられた。このような膠原線維薄葉間の角膜実質細胞の周囲にはしばしばア ミロイド物

質が集積 し,ま た薄葉間にアミロイ ド線維小塊が散在 し,そ の内部に細胞変性物質がみられた。これらの所見

から,ア ミロイドの産生には上皮基底細胞 と実質細胞 (線維芽細胞)の両者の関与が考えられた。角膜神経線

維 は認められず,角膜内皮細胞もところどころで非薄化 。消失 していた.以上の結果は,本疾患 も最重症にな

ると角膜実質後層に病変が及ぶことを示 しており,全層角膜移植術がよりよい治療法であることを示唆する。

(日 眼 92:1744～ 1757, 1988)
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Abstract

A 56-year-old man with gelatinous drop-like corneal dystrophy had severe difruse corneal opac-

ities with gelatinous white-yellowish granules interspersed by dense white opacities in the subepith'

elial to deep stroma of both corneas. The corneal buttons obtained by 7.0mm penetrating keratoplasty

were studied histochemically and electron microscopically. The whole epithelium showed irregularity
and occasional atrophy, and basal cells in particular exhibited a variety of alterations. The basal

lamina and Bowman's memhrane disappeared and were replaced by an amyloid substance. Amyloid

materials occupied the anterior stroma, and were also deposited in some areas of the deeper stroma.

Keratocytes embedded in the amyloid masses showed variable changes. Most of the posterior stromal

collagen lamellae, although appearing normal light microscopically, manifested numerous small
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角膜に混濁をきたす角膜変性疾患は多数あ り,混濁

の原因も多様であるが,それがアミロイ ドの沈着に起

因するものも少なくない1)～ 3)。 アミロイ ド物質は,異常

蛋白が特有の線維構造を形成 したものであ り,全身的

に種々の臓器の細胞外に沈着 して,ア ミロイ ドーシス

を起こすが,その発生は原発性,続発性あるいは限局

性,全身性などさまざまである。また,個 々の病型に

より,そ の構成線維蛋白も異なることが明らかにされ

ている2)4～ 6).

角膜ア ミロイ ドーシスは,原発性と続発性のものが

あるが,原発性でかつ限局性のものは少な く,膠様滴

状角膜 変 性 症,格 子状 角 膜 変性症,Polymorphic
Strornal dystrophy(:Polyn■ orphic ainyloid degenera_

tion)の 3疾患が知られている。これらの疾患は,臨床

的にそれぞれ特有の混濁像 を示すことか ら区別 され

る。病理組織学的にも違いがあるといわれ,膠様滴状

角膜変性症では,他の 2疾患 と異なり,病変が上皮下

ないし実質前層に限られ,実質後層には至 らないとさ

れている7)～ 9)。 しかし,病変の進行度などにより必ずし

も明確なものではないように思われる。また, ア ミロ

イド物質の産生機序については上皮細胞説や実質細胞

説 (線維芽細胞説)な どの諸説があり確定 していない。

私達は,膠様滴状角膜変性症の重篤な 1症例を経験

し,全層角膜移植術を施行 した際に切除した角膜ボタ

ンを病理組織学的に検討 した結果,角膜前層に膠様滴

状角膜変性症で報告されているのと同様の病変を認め

たはか,角膜実質後層には格子状角膜変性症に記載さ

れているものと類似の病変を認める所見を得たので報

告し, さらにアミロイ ド物質の産生部位 と角膜移植術

について考察する.
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spherical or elliptical vacuoles containing occasional granular materials of high electon density, a
finding similar to the histological description of lattice corneal dystrophy. In such regions, amyloid
materials were frequently deposited beside keratocytes showing various alterations; occasional
elongated amyloid deposits with cellular debris occurred between the collagen lamellae, Descemet's
membrane appeared normal, but some endothelial cells were degenerated. Corneal nerves were not
detected throughout the tissue. These results suggest that both corneal epithelial cells and keratocytes
were involved in amyloid production with resultant posterior stromal involvement, and that penetrat-
ing keratoplasty is recommended for treatment of gelatinous drop-like corneal dystrophy. (Acta Soc
Ophthalmol Jpn 92 : l7M-1757,1988\

Key words : Gelatinous drop-like corneal dystrophy, Amyloid fibril, Corneal epithelial cell, Ker-
atocyte, Penetrating keratoplasty

I緒  言 II 実験方法

56歳,男性,農業.7歳頃から両眼のかすみに気づ

いていた.13, 4歳 頃の視力は両眼 とも0.07～0.08で

近 くの眼科医で角膜炎といわれていた。その後,他の

眼科医で角膜変性症 と診断され, ビタミン剤などの点

眼剤による治療を受けていた。 しかし,10年程前から

両眼の角膜の濁 りが強 くなり,羞明と視力低下が増強

し,最近は歩行も困難 となった。時々くしゃみがよく

出るが,全身的に異常はない。角膜移植を目的 として

紹介された.

既往歴 :特記事項なし.

家族歴 :両親が従兄妹結婚.妹に類似の角膜混濁を

きたしていた (図 1).

眼所見 :視力 ;右 50cm眼前指数弁 (n.c.),左 30cm

1

四角印は男性 、丸印は女性 を示す。

■ ● :異 常者、□ o:正 常者
V:精 査 したもの、＼、:発端者
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眼 前 指 数 弁 (n.c.).眼 圧 :右14.5mmHg,左 13.0

mmHg.眼 位・眼球運動正常.両眼眼瞼には異常を認

めず。両眼球結膜に軽度充血あり。右角膜中央部から

周辺部, とくに下方および耳側下方輪部の角膜表層に

灰白色の膠様粟粒大の隆起物が多数集鉄 していた。隆

起物は半球状ないし球状で互いに融合 し,あ たかも“ガ

マの背"の ように見えた。角膜表層か ら実質中層にか

けて,所によってはデスメ膜近くまで,表層のものと

類似の黄白色ないし灰白色の半球状や球状の混濁物が

びまん性にみられた.角膜輪部全周か らの血管侵入が

著明で角膜中央部の混濁 したところまで侵入してい

た。左眼では,上方の輪部近 くと耳側輪部近 くの比較

的透明な部分を除いて,右眼と同様の灰 白色～黄白色

の膠様粟粒大の隆起物が角膜表層および表層下にみら

れ,右眼よりも多数集族 していた。その隆起物はとこ

ろどころで融合し,そ の間隙には軟調な灰白色の混濁

物が充満 していた。表層から実質3/4層 ないしデスメ膜

近 くまで,びまん性の淡い灰白色～黄 白色の,表層の

ものと類似の球状あるいは半球状の混濁が認められる

部分もあった。輪部全周から角膜中央部の混濁したと

ころまで著明な血管侵入がみられた(図 2)。 両眼の前

房は清明であり,深 さは正常であった。瞳孔,虹彩に

は異常を認めず,瞳孔対光反応は正常であった。水晶

体には中程度の混濁がみ られた。硝子体に異常はみら

れなかった。眼底は透見困難であった.角膜知覚は両

眼 とも著明に低下していた。網膜電図は正常であった。

全身所見 :尿検査,血液検査および理学的所見とも

特記すべき異常所見はみられなかった。

治療および経過 :手 術顕微鏡下に7.Ommの 角膜全

層移植術を右眼に,ついで 3カ 月後,左眼に施行した。

術後 3週 目には両眼 とも0.1(nc)の 視力に改善した

が,右眼は術後 5週 目から,左眼は術後 6週 目から視

力低下,充血をきたし,徐々に角膜浮腫および混濁を

おこした。これら拒絶反応に対して, ステロイド点眼

剤, ステロイド剤や消炎剤などの内服剤,結膜下注射

など種 々の治療をおこなったところ,中等度の混濁を

残すのみで症状は改善 し両眼とも視力は0.06と なっ

た。膠様混濁物の沈着 もみられず経過は良好であった

が, 自内障が徐々に増強 し右眼視力が眼前手動弁 と

なったため角膜移植術後 2年 2カ 月日に自内障の手術

を施行 した。視力は0.06に 改善し今 日に至っている。

III 結  果

全層角膜移植術によって得られた両眼の角膜片を
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3%グルタールアルデヒド固定後,それぞれを 2分割

した。各々の一片を 4%バ ッファーホルマリンで再固

定 し,脱水後パ ラフィンに包埋 した。切片を作り, へ

マ トキシリン・エオジン染色,ア ルシアンブルー。マ ッ

ソン。パス染色,パ ス染色,ラ キ ソール・フアース ト・

ブルー染色, コンゴーレッド染色をおこない光学顕微

鏡で観察した。それぞれの片方を 2%オ スミウム酸で

再固定し,エポン樹脂に包埋した。厚切片を作 り, ト

ルイジンブルーで染色し光顕観察 した後,超薄切片を

作製し,酢酸 ウラニルとクエン酸鉛で二重染色をおこ

なって日本電子100B型電子顕微鏡で観察した。

光顕所見 :上皮下から実質前層にかけて,均一無構

造のエオジン好性の変性物質が厚い層をなして存在 し

ていた.こ の変性物質は所によっては実質中層や後層

にまで存在 していた。上皮直下の,本来ボーマン膜が

あるはずの部位を占める変性物質は均一に明るく淡赤

色に染まっていたが,実質前層～中層あるいは後層を

占める変性物質は染色性に濃淡にむ らがあり,集塊状

をなしていた (図 3)。 これらの変性物質は,ヘ マ トキ

シリン・エオジン, ラキソール・ ファース ト・ ブルー
,

パス,ア ルシアンブルー●マッソン・ パスによく染ま

り, コンゴーレッドに特異的に橙赤に染まり,偏光顕

微鏡下で複屈折性を示し,チ オフラビンT染色で黄緑

色の蛍光 (図 4)を発することなどから,ア ミロイ ド

と同定した。 これ らのアミロイ ド物質のなかにはパス

染色で淡赤色に染まる糖物質 と思われる顆粒状の物質

が多数みられた .

角膜上皮層は全体に非薄化してお り,厚 さは不均一

で,細胞配列 も不整 となっていた(図 3, 4)。 上皮下

に蓄積したア ミロイ ド物質が上皮を圧排している所で

は上皮基底細胞 は扁平化または消失 しており,薄 く

なった上皮表面が半球状あるいは丘状に突出してい

た。この部分が臨床的に観察された角膜表面の粟粒大

の突出部に相当す ると思われた。ボーマン膜は消失し,

その部位にア ミロイ ド物質が集積 しており,本来の形

態をとどめているところは少なかった (図 3).

実質のア ミロイ ド物質の蓄積 した所では膠原線維薄

葉は消失してお り,そ の周囲にみ られる膠原線維 も走

行が乱れていた。実質後層のア ミロイ ドが存在しない

ところでは膠原線維薄葉の配列は正常にみえたが,灰

色にみえる小顆粒が多数存在していた。同様の物質が

アミロイド物質の中にもみられたが,そ の性状を同定

することはできなかった (図 3B).上皮下から実質前

層にわたって, ア ミロイ ド物質に接するように血管侵



入があ り, またア ミロイ ド物質内にも認められた.デ
スメ膜にはとくに異常はみられなかったが,内皮細胞

はところどころで非薄化 したり脱落 していた (図 3)。

電子顕微鏡所見 :上皮下から実質前層にかけて変性

物質が占め,ボ ーマン膜はほとんど消失 していた。変

性物質は直径約10nmの ,側枝のない線維から成って

お り,ア ミロイ ド線維 と判定 した(図 5, 6.7,8).
ア ミロイ ド物質に接する上皮細胞は,ア ミロイ ド物

質で圧排 され扁平化 してお り,指状突起やデスモゾー

ムの減少,細胞間隙の開大がみられた。そして,そ の

細胞内にはミトコン ドリアの変性像 と思われる空胞が

ところどころに存在 していた(図 5, 6)。 大部分の基

底細胞は正常構造を失ってお り,ア ミロイ ド物質の中

へ多数の細長い突起を出していたが,そ の突起にも空

胞状変性がしばしば見 られた。ヘ ミデスモゾームや基

底膜はほとんど消失 していた。また,ア ミロイ ド物質

に接する基底細胞膜はしばしば不明瞭 となってお り,

基底細胞内に存在する線維 とアミロイ ド線維が移行し

ているかのようにみえるところもあった (図 6, 7).

実質前層に蓄積したアミロイ ド物質の内部には, さ

まざまな変性過程にある角膜実質細胞 と思われる細胞

が存在 していた。 これらの細胞の粗面小胞体はしばし

ば拡大 しており,細線維状の物質を包合していた.こ
のよ うな部位では膠原線維はほとんど消失 していた

が,わずかに残存 してア ミロイ ド物質 と混在 している

ところもみられた(図 8)。 このアミロイ ド蓄積層より

後方の実質は,膠原線維薄葉の配列がほぼ正常にみえ

たが,大半の部域に大小の球状ないし扁平な空胞が無

数に存在 し,その中に電子密度の高い顆粒状の物質が

しばしば含まれていた (図 9)。 この部位の角膜実質細

胞は比較的正常なものから空胞をもつなど変性 してい

るものがみられた。注 目すべきことは,線維芽細胞を

取 り囲むようにア ミロイ ド線維や同定不明の物質が集

積 しているのがしばしばみられたことである.ま た,

ア ミロイ ド蓄積層に近い薄葉間にアミロイ ド線維が細

長い島状の塊を形成 していることが多 く,そのアミロ

イ ド塊には変性した線維芽細胞の遺残体 と思われるも

のが混在 していた (図 9).

デスメ膜はほぼ正常に近いと思われた。内皮細胞は

正常にみえるところが多かったが,非薄化 した り,消
失 した所 もみられた (図 10).上皮層内,ボ ーマン膜お

よび実質中にみられるべ き神経線維は,光顕的にも電

顕的にも観察した範囲内では全 く認めることができな

かっ′こ.
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IV 考  按

本症例は臨床的に膠様滴状角膜変性症が疑われたの

で,その病理組織学的鑑別点とされているア ミロイ ド

物質の同定に重点をおいて病理組織学的検索を行っ

た。ア ミロイ ド物質の特徴は,光顕的に硝子様であり,

コンゴーレッド染色で赤染されること, さらに偏光顕

微鏡検査では複屈折性を示 し,特異的な黄緑色の蛍光

発現が認められること,そ して電顕的に直径が約8～ 10

nmの 分枝しない細線維からなっていることとされて

いる4)5).本症例における変性物質もこれ らの特徴を有

していることからア ミロイ ド物質と断定 した。

ア ミロイ ド物質の沈着により角膜混濁をきたす疾患

として,膠様滴状角膜変性症2)3)7)～15),格
子状角膜変性

症2)3)16)～ 21), IP。 lyrnorphic stronlal  dystrophy

(IP01ymOrphic anlyloid degeneration)2)22)23)が 知られ

ている。膠様滴状角膜変性症は角膜表層～実質前層,

あるいは中層に膠様半透明ないし灰白色の粒状または

球状の混濁を,格子状角膜変性症は実質の前層～後層

に大小様々の半透明で線状, くもの巣状ないしヒトデ

状の混濁物を,Polymorphic stromal dystrOphyは 角

膜実質の中層から後層にかけて点状,線状の混濁を示

すことが特徴である2)2"～ 23).こ れら3疾患の臨床的な

鑑別は,発症初期においては必ずしも容易ではないと

もいわれるが。),進行 した ものでは難 しいものではな

い。本症例はかなり重篤な症状を呈し,膠様滴状角膜

変性症 とみなされた。

これら 3疾患は遺伝形式が異なるとされてお り,一
般 に 膠 様 滴 状 角 膜 変 性 症 は 常 染 色 体 劣 性 遺

伝2)3)7)～ 15),格
子状 角 膜 変 性症 は常染 色 体 優 性遺

伝2)3)16)17)21),P。 lymorphic stromal dystrophyは 非遺

伝性 といわれる22)23).た だし,格子状角膜変性症をさら

に I型 とII型 に分け, I型は不明,II型 は常染色体優

性遺伝 と常染色体劣性遺伝 とがあるとす る見解 もあ

る17)。
本症例は家系図から常染色体劣性遺伝 とみなさ

れ,膠様滴状角膜変性症の遺伝形式と一致する。

ア ミロイドの沈着部位やその他の組織学的変化も疾

患により特徴があるとされている。膠様滴状角膜変性

症では, アミロイ ド沈着などの病巣は上皮下から実質

前層に限られており実質後層は正常であるといわれて

いる2)3)7)～ 13)。 _方,格子状角膜変性症では,ア ミロイ

ドの蓄 積 が上皮下 か ら実質後層 に まで お よぶ こ

と2)3)16)18)～20),ま たそのII型 では実質後層の膠原線維薄

葉内に空胞形成がみ られ ること16"3)が報告 されてい

昭和63年 11月 10日 角膜深層にも変性がみられた膠様滴状角膜変性症・藤田他
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る。これらに対 して,PolyinorphiC StrOmal dystrophy

ではアミロイ ドの沈着が実質の中層から後層に限られ

る22)23)。 本症例のア ミロイ ド沈着は主として上皮下か

ら実質前層に多くみられたが,時には実質中層や後層

にまで及んでいたことから,本症例は膠様滴状角膜変

性症の最も進行した事例 と考えられる。

本症例の最も特異的な組織学的所見の一つは,一見

正常にみえる実質中層～後層の膠原線維薄葉内や薄葉

間に大小の球形ないし扁平な空胞が無数にみられたこ

図 2A

とである.こ の空胞内には,し ばしば電子密度の高い

顆粒状の物質が含まれていた。同様の空胞はアミロイ

ド沈着物の内部にもみられた。この空胞は光顕的に認

められた灰色の顆粒に相当するものと思われる。この

空胞と顆粒状物質の性状や形成機序については今回の

検索では解明できなかった。薄葉間に存在する空胞の

うちのあるものは変性した線維芽細胞の遺残物と思わ

れる。薄葉内の空胞は膠原線維が変性したあとに,あ

るいは膠原線維間基質に異常物質が沈着したか,ま た

図 2B

図 3A
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は浮腫が生じたものと思われる。顆粒状の物質は人工

産物の可能性も考えられる。このような所見は,今ま

での膠様滴状角膜変性症に関する文献には記載されて

いない。しかし類似の空胞形成が格子状角膜変性症の

II型で報告3)16)さ れている。これら両疾患における空

胞が同一のものであるかどうかはわからないが,両疾

患は遺伝形式が異なるにしても,同 じようなアミロイ

ドーシスであるから,共通の代謝異常が生じたとして

も不思議ではなく,類似の物質が沈着して空胞を形成

することも考えられる。

その他の特異的な所見として,角膜内皮細胞がとこ

日眼会誌 92巻  11号

ろどころで非薄化 。消失していたが, このような所見

は膠様滴状角膜変性症に関する文献では 1編をみるに

すぎない14)。 本症例の角膜内皮変化の機序は不明であ

るが,実質後層にまで病変が及んだことにより二次的

に影響を受けたものとも考えられる。あるいは人工産

物も否定できない。

角膜神経線維はアミロイド物質の沈着した病巣部全

域で全く認められなかったが,ア ミロイド物質のため

に圧排されて破壊消失したかn),あ るいは角膜神経線

維自身になんらかの代謝障害が起こって変性消失した

ものかもしれない。いずれにしても,臨床的に知覚低

EX1  5
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下がみられたことと一致する.

アミロイ ドの産生機構は,全身的なア ミロイ ドーシ

スでもまだ明らかにされていないし角膜ア ミロイ ドー

シスにおいても諸説があり確定していない。膠様満状

角膜変性症ではその産生部位 として上皮基底細胞

説
13)15),keratocyte説 12)13)な どがあるが,両細胞が関

係するという見解 もある10)H)。 本症例でみられた上皮

下に蓄積 したア ミロイ ド物質 と上皮基底細胞 との間の

形態学的な相対関係
―

ア ミロイ ド物質に延びる上皮

基底細胞からの突起,そ の突起の変性,基底膜やヘ ミ

デスモゾームの消失など
―

はこれまでの報告 と一致

している10)12)13).ま た,ア ミロイ ド物質 と基底細胞との

境界がしばしば不明瞭となり,基底細胞内の トノフィ

ラメントとア ミロイ ド線維が移行 しているかの如 くみ

える像がみられたが, このような所見についても多 く

の報告がある.こ れが実際に細胞内外の線維の移行像

を示しているのか,単なる細胞膜の接線断面にすぎな

いのかは断定できなかったが,我 々は後者の可能性が

強いと考えている。しかし,上皮基底部に接して,あ
るいは上皮層内にアミロイ ドが蓄積 し,そ の内部には

日眼会誌 92巻  11号

上皮細胞からの突起以外に細胞要素がみられないこと

は,そ れが上皮細胞により産生されることを思わせる。

一方,実質前層に蓄積したア ミロイ ド物質内部には
,

さまざまな変性過程にある細胞が存在 し,その粗面小

胞体はしばしば拡大 して活性化 していた.これらの細

胞は実質細胞 (線維芽細胞),ま たは組織球と考えられ

る.こ のような所見の文献記載は多い。最も興味ある

所見は,実質中～後層の薄葉間実質細胞の周囲にア ミ

ロイ ド線維が集積 していることや,実質中層薄葉間に

アミロイ ド小塊が散在して,そ の内部に変性した線維

芽細胞遺残物がみられたことである。 これは,実質細

胞によるア ミロイ ド産生を示唆 していると思われる。

このような所見は格子状角膜変性症16),膠
様滴状角膜

変性症でも報告がある10).以 上のことから,ア ミロイ ド

の産生部位 としては上皮基底細胞 と線維芽細胞の両者

が関係していると考えられる。格子状角膜変性症で も

ア ミロイ ド産生部位は上皮基底細胞 と線維芽細胞であ

るといわれてお り16)18)～ 20),膠
様滴状角膜変性症と格子

状角膜変性症のア ミロイ ド産生機序は類似していると

思われる。それにもかかわらず,両疾患の間で,ア ミ

図  7
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ロイ ド沈着場所が多少異な り,ま た,臨床的に特徴あ

る像がみられることは興味ある現象である。

以上の臨床的,病理組織学的所見から,本症例は膠

様滴状角膜変性症の重篤例 と確定診断した。本疾患は

進行性であり,最重症例ではアミロイ ド沈着が角膜実

質の2/3層 まで及ぶとされている9)。 しかし,本症例の

ように部分的にではあるが, さらに深 くデスメ膜の近

くまで及ぶ症例もあるとい うことを指摘 したい。点眼

剤 とか内服剤によるこれといった治療法のない現在 ,

最善の治療法は角膜移植術であるが,そ の手術術式に

ついては角膜表層移植術を第 1選択 とすべきという考

えが主流を占めている。その理由として本疾患は表層

角膜移植術後比較的長い期間再発 しないこと,全層角

膜移植術をおこなって移植片が透明になっても宿主の

角膜表層に凹凸があるためにコンタク トレンズによる

矯正がむつかしいこと, また再発してからの全層角膜

移植術が困難であることがあげられている24)。 しかし,

私達は本疾患の初期では表層角膜移植術をよしとして

も,本症例のように重度になった場合にはデスメ膜近

くまで実質の殆どを取 り去る表層角膜移植術か,あ る

いは全層角膜移植術 をお こなった方が よい と考 え

る25)。 その理由は,本症例の電顕的検索で判明したよう

に, ア ミロイ ドの沈着 していない一見正常にみえる角

膜実質の後層にまで病変が及んでいる場合があるから

33- (1755)

である。 もっとも, この病変がア ミロイ ド沈着の影響

によるのか,あ るいは,ア ミロイ ド沈着の前段階的変

化 なのかは判 らない。 このことは,本症患の角膜移植

後 の混濁の再発は表層移植 よりも全層移植 した時の方

が遅 いとい う事実
24)-26)か

らも言えよ う。

稿を終えるにあたり,御指導戴きました大庭紀雄教授に

深謝いたします。また本研究で技術的に御協力戴きました

第 2病理学教室厚地義春技官に感謝いたします。

本論文の要旨|ま 1986年度 Intenational Con3・ ess of Cor‐

nea and Keratoplatty(Kyoto)に て発表 した.

付図説明

図 1 家系図

図 2(A)右 眼の前眼部写真.角膜表層の中央部から

鼻側下方側および耳側にわたって黄白色ないし灰白

色で膠様の球状または半球状の隆起物 と,表層下

～実質に類似の溺漫性混濁がある。角膜輪部全周か

ら角膜中央部近 くへの血管侵入が著明。(B)左眼の

前眼部写真.角膜全域にわたって右眼と同様の溺漫

性混濁が著明。しかし,角膜輪部全周からの血管侵入

は右眼ほどではない。

図 3 右眼角膜の光顕像。(A)上皮細胞は配列が乱

れ,ボ ーマン膜は消失 し,上皮下から実質後層にかけ

て硝子様物質を含んだ変性物質が著明に蓄積してい

る.膠原線維薄葉は実質後層に薄 くみられる.変性物

質塊の内部に新生血管 (矢印)が認められる.ヘ マ ト

昭和63年 11月 10日 角膜深層にも変性がみられた膠様滴状角膜変性症・藤田他
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キシ リン。エオジン染色,× 40.(B)上皮細胞層の非

薄化,ボ ーマン膜の消失,上皮下から実質中層にわた

る変性物質の蓄積がみられ,実質後層の膠原線維東

も配列が乱れている。変性物質や膠原線維間に無数

の黒い顆粒状の沈着物が存在している。内皮細胞は

ところどころで変性脱落 している.ア ルシアンブ

ルー ●マッソン・ パス染色,× 40.

図 4 偏光顕微鏡写真.角膜上皮下から実質にかけて

蓄積 している変性物質は, コンゴーレッド染色で赤

染 し,蛍光顕微鏡下では複屈折性を示して黄緑色に

輝いてみえる。×80.

図 5 角膜上皮層の電子顕微鏡写真.上皮基底細胞は

扁平化し,上皮下に蓄積した変性物質に向かって突

起を出している.上皮細胞の指状突起やデスモゾー

ムは減少し,細胞間隙が開大している。細胞内に空胞

が多数みられる.ス ケール=5μ m.

図 6 角膜上皮基底部の電子顕徴鏡写真.上皮基底細

胞下のボーマン膜はアミロイド線維 (AM)で置きか

わっている。上皮細胞基底部からアミロイ ド塊に向

かって細胞突起が伸びており,そ の一部は空胞化し

ている (星印).基底膜や半デスモゾームはほとんど

消失しており,基底細胞とアミロイ ド物質 との境界

はしばしば不明瞭となっている(楔 印).ス ケール=
lμ rn.

図 7 図 6の枠内の拡大像.基底細胞膜の不明瞭なと

ころでは,細胞内フィラメントと細胞外ア ミロイ ド

線維が移行しているようにみえる。スケール=0.5

μm.

図 8 実質前層に蓄積したアミロイド層の電子顕微鏡

写真.ア ミロイ ド線維塊の内部に多数の小空胞 と

様々な変性過程にある角膜実質細胞, または組織球

が存在している。その細胞質内には拡大 して線維様

物質を包合している粗面小胞体 (矢 印),電子密度の

高い顆粒,空胞などがみられる。スケール=lμ m.挿

入写真は枠部の拡大像.太 さ約8～ 10nmの線維がみ

ら力しる。 スケール=lμ ln.

図 9 実質前層に蓄積 したアミロイド層のす ぐ後方に

隣接 した膠原線維層の電子顕徴鏡写真.膠原線維薄

葉内に大小の球状ないし扁平な空胞が無数に存在

し,その中に電子密度の高い顆粒状の物質 (楔 印)が

含まれている。変性過程 と思われる角膜実質細胞

(K)の 周囲にアミロイ ド線維や電子密度の高い物質

が集積 (矢 印)し ている。その下方の薄葉間に,ア ミ

ロイド線維の小塊 (A)があり,そ の内部には変性し

た細胞遺残物や小空胞がみられる。さらに下方に,変

性細胞の残骸と思われるもの(DK)が存在している.

そしてその中には電子密度の高い顆粒状の物質を含

んだ空胞もみられる。スケール=lμ m.

図10 角膜後面の電子顕微鏡写真像.デ スメ膜はほぼ

正常であるが,内皮細胞は一部で脱落している。内皮

細胞内に空胞がみられる。スケール=5μ m.
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