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後部円錐角膜の 2症例

諏訪 雄三,松田  司,木下

大阪大学医学部眼科学教室

茂

要  約

後部円錐角膜の 2症例 を経験 した。症例 1は 17歳 の女性で,両眼性の後部円錐角膜であり,症例 2は 8歳 の

男児で,右眼が Peters奇形,左眼が後部円錐角膜であった。細隙燈顕微鏡検査では,後部円錐角膜は3眼 とも

角膜中央部付近の内皮側に混濁があり,そ の部分で角膜後面に陥凹を認めた。フォトケラトスコープでは,前

部円錐角膜に見られるような角膜突出の所見はなかった。広視野スペキュラーマイクロスコープによる角膜内

皮細胞の解析では,3眼 とも観察不能な混濁部を除いては,平均細胞密度は3,500個 /mm2前後 と正常であった.

また,混濁部付近 で も内皮細胞の形態お よび細胞数 に特 に異常は認 め られなかった。 (日 眼会誌 95:

500-503, 1991)
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Two Cases of Posterior Keratoconus

Yuhzou Suwa, Mamoru Matsuda and Shigeru Kinoshita
Department of Ophthahnology, Osaka Uniuersity Medical School

Abstract
We studied 3 eyes from 2 patients with posterior keratoconus. One patient (a 17-year-old female)

had posterior keratoconus bilaterally and the other (a 8-year-old male) had posterior keratoconus in
one eye and Peters' anomaly in the contralateral eye. Slit-lamp biomicroscopy disclosed localized
thinning with stromal haze underlying the endothelium in the central cornea. Photokeratoscopy
revealed no abnormalities suggestive of anterior keratoconus. Wide-fleld specular microscopy showed

the endothelial cells with normal cell density (approximatety 3500 cells/mm'z) and morphology in both
the peripheral and central corneas (adjacent to the hazy areas). (Acta Soc Ophthalmol Jpn 95:500

-503, 1991)
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tism, Descemet's membrane

I緒  言

後部円錐角膜は,角膜の後面のみに曲率の変化をき

たす疾患であり,かつては円錐角膜の一亜型 と考えら

れていた時期もあるが,現在では Peters奇形に代表さ

れる先天性疾患である anterior chamber cleavage

syndromeの一つ と考えられている1)。

本疾患は,非常

に稀なものであり,海外でも報告は少な く2)～ 9),本邦で

は桑島ら1°)の フォトケラ トスコープに乱れがある様な

非定型的な症例の他には,我々の知るかぎり報告がな

別刷請求先 :530 大阪市北区中之島5-2-2 住友病院眼科 諏訪 雄三

(平成 2年 11月 16日 受付,平成 2年 12月 27日 改訂受理)

Reprint requests to:  Yuhzou Suwa,M.E).   Eye Clinic,SuinitOmO IIOspital.

5-2-2 Nakanoshiina,lKita‐ ku,Osaka 530,Japan

(:Received lヽ Tovernber 16, 1990 and accepted in revised fOrm December 27, 1990)



平成 3年 5月 10日

い .

今回我々は,後部円錐角膜の 2例 3眼を経験 し, ス

ペキュラーマイクロスコープにて内皮撮影を行い,若
千の知見を得たので報告する。

II 症  例

症例 1:17歳 ,女性 .

初診 :1988年 9月 5日 .

主訴 :視力不良 .

出産 :満期産,正常分娩 (3,100g).

既往歴 :肺動脈狭窄 .

家族歴 :特記事項なし.

現病歴 :小学生の頃より視力が不良であったが放置

していた。就職に際 しての精査 目的のために近医を受

診 し,視力不良および角膜混濁を指摘 され,当科受診

を勧められた .

初診時所見 :右眼の視力は,0.2(0.5× sph.+3.OD

⊂〕cyl.-3.OD axis 155° )(0.7ハ ー ドコンタク トレン

ズにて),左眼の視力は,0.3(0.4× sph.+5.OD O
cyl.-5.5D axis 25° )(0.7ハ ー ドコンタクトレンズに

て)と 不良であった。眼圧は,右眼17mmHg,左 眼16

mmHgと 正常であった。右眼の角膜の中央部からやや

下方には,ほぼ円形 (直径約2mm)の淡い混濁が認め

られ,混濁部の中央部の後面 (前房側面)のみが,ほ
ぼ円形 (直径約lmm)に陥凹していた (図 1)。 この角

膜混濁は,内皮細胞直下から実質後部に強 く認められ ,

実質前部は透明に保たれていた。同様な病変は,左眼

の角膜の中央部にも認められた。

右眼の角膜屈折力は,弱主径線41.OD(157° ),強主

径線44.6D(67° ),〔角膜乱視3.6D〕 であ り,左眼の角

膜屈折力は,弱主径線40.OD(18° ),強主径線44.8D

(108° ),〔角膜乱視4.8D〕 であった。また,フ ォトケラ

トスコープを用いて角膜全体の形状を詳細に観察 した

ところ,両眼共に斜乱視は認められるものの,前部円

錐角膜に特徴的な角膜前面曲率の異常は全 く認められ

なかった (図 2).

広視野スペキュラーマイクロスコープ検査では,両
眼共に,混濁部位直下では,混濁により十分な鏡面反

射が得られず,内皮細胞の形態を詳細に観察すること

はできなかったが,細胞が存在することは確認できた .

周辺部の透 明 な部位 の角膜内皮 は,右 眼3,410個 /

mm2,左眼3,590個 /mm2と 細胞密度は正常範囲内であ

り,大小不同,六角形細胞の減少および方向性などの

創傷治癒過程の途中に生じる様な変化は認められな
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図1 症例 1の右眼 :角膜中央やや下方に実質の淡い

混濁と角膜後面の陥凹が見られる。

図2 症例 1の フォトケラトスコープ写真 :リ ングは

楕円形であるが不正乱視を認めない。

かった。また,混濁部近傍の角膜内皮は,右眼3,450個 /

mm2(図 3),左眼3,510個 /mm2と細胞密度は正常範囲

内であり,かつ,周辺部の角膜と同様に,形態的な異

常は認められなかった。

両眼の隅角には,小 さな虹彩突起を数力所に認める

他は特に異常を認めなかった.中間透光体,眼底は両

眼とも正常であった.

症例 2:8歳 ,男児.

初診 :1979年 10月 16日 .

主訴 :右眼の角膜混濁 .

出産 :前置胎盤で,帝王切開により出生 (10カ 月 3

週 3,100g)。

既往歴 :特記事項なし。

家族歴 :母親に 3度流産の既往あり。

現病歴 :出 生直後より右眼の角膜混濁があ り,当科

を紹介され受診 した。この右眼の角膜混濁は,Peters

奇形であると診断され,1985年 12月 5日 に全層角膜移
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図3 症例 1の右眼のスペキュラーマイクロスコープ

像 三混濁部付近では角膜内皮は平均細胞密度3,450

個/mm2であ り,観察できる限 り大小不同はほとん

どなく,混濁部に向かう方向性も認められない.左
下方が混濁部 .

図4 症例 2の 左眼 :角膜中央やや下方に実質の淡い

混濁と角膜後面の陥凹が見られる.

植術が施行された。

8歳時(1988年 )の所見 :右眼の視力は,0.02(0.05×

sph-12.OD C cyl.-6.OD axis 10° ),左眼の視力は
,

1.2(1.5× sph.+0.75D C cyl.-1.OD axis 180° )で
あった。眼圧は,右眼12mmHg,左眼14mmHgと 正常

であった.右眼の移植角膜は,透明であった。左眼の

角膜の中央部からやや下方に,ほぼ円形 (直径約2mm)
の淡い混濁が認められ,混濁部の後面 (前房側面)の
みが陥凹していた (図 4)。 この角膜混濁は,内皮細胞

直下から実質後部に強く認められ,実質前部は透明に

保たれていた .

フォトケラ トスコープを用いて角膜全体の形状を詳

細に観察した ところ,直乱視は認められるものの,前
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図5 症例 2の左眼周辺部角膜のスペキュラーマイク

ロスコープ像 :角 膜内皮は平均細胞密度3,620個 /

mm2であり,大小不同や方向性は見られない。

部円錐角膜に特徴的な角膜前面曲率の異常は全 く認め

られなかった。

左眼の広視野スペキュラーマイクロスコープ検査で

は,混濁部位直下では,混濁により十分な鏡面反射が

得られず,内 皮細胞の形態を詳細に観察することはで

きなかったが,細胞が存在することは確認できた。周

辺部の透明な部位の角膜内皮は,3,620個/mm2(図 5)

と細胞密度は正常範囲内であ り,大小不同,六角形細

胞の減少および方向性などの創傷治癒過程の途中に生

じる様な変化は認められなかった。また,混濁部近傍

の角膜内皮は,患者の協力が十分に得られず,鮮明な

写真を撮影できなかったが,観察できた範囲において

異常は認められなかった。

隅角には両眼ともに小さな虹彩突起を数力所に認め

る他は特に異常はなかった.中間透光体は両眼とも正

常であ り,眼底は右眼に近視性コーヌスがある他は正

常であった。

III 考  按

1930年 に,Butler2)が 女性の片眼性の疾患として後

部円錐角膜を報告しているが,そ の後男性の症例1),両

眼性に見られるもの3),家族性に見られるもの4)等 の報

告がある。これらの報告の共通した所見から,臨床的

には後部円錐角膜は,角膜の前面の弯曲に歪みがなく,

角膜の中央部付近で角膜後面の弯曲が増大しているた

め,そ の部分で角膜が非薄化している疾患として捉え

ることができる。後部円錐角膜は,かつてはその形態

的特徴から,前部円錐角膜の亜型として考えられてい

たが,現在ではPeters奇形に代表される発生学的な前

~`・卸 率鶴
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多重層構造を しているが,そ の後接合がおこり,胎生

8カ 月ではほぼ均一な膜 となる12)。 このことか ら推測

す ると,後部円錐角膜の角膜内皮障害は,胎生 5～ 6

カ月までに起 こったのではないか と考 えられる.

一般に,創傷治癒過程中にある角膜内皮細胞には
,

大小不同,六角形細胞の減少および創傷部に向か う方

向性などが認め られるが,我々の後部円錐角膜の症例

は 2例 3眼 ともに角膜混濁部付近 まで角膜内皮細胞は

正常であ り,その形態的乱れも方向性 もなかった こと

か ら,出生前,あ るいは,出生後比較的短期間(数年 )

に,内皮細胞の欠損部位の修復は,すでに完了 してい

ると考えられる。
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房の形成異常であるanterior chamber cleavage syn‐

dromeの一つと考えられている。Waringら 1)に よる

と, anteriOr Chamber CleaVage Syndromeは 周辺型 ,

中心型,合併型の 3タ イ プに分類 され,周 辺型は

Schwalbe線 の突出,癒着性虹彩線維,虹彩実質の低形

成等が単独に,あ るいは,同時に認められるものであ

り,Axenたld奇形,Rieger奇形等が含まれる。中心型

は角膜後面の陥凹,自 斑を伴った角膜後面の欠損,癒着

性虹彩線維等が単独に,あ るいは,同 時に認められるも

のであ り,後部円錐角膜,Peters奇形等が含まれる。合

併型は周辺型 と中心型の合併したものであ り,狭義の

anteriOr Chanlber CleaVage Syndromeと いス_る 。

今回我々の経験した症例では,症例 1で両眼ともに

後部円錐角膜であり,症例 2で 1眼は Peters奇 形,他

眼は後部円錐角膜であ り,後部円錐角膜が Peters奇形

と同じ疾患群に位置づけられることを示唆 している。

また,後部門錐角膜の非薄部付近の角膜後面に虹彩色

素の沈着をみるものや,水晶体前面に混濁や陥凹を認

める報告があ り5)～8), これ らは間接的に後部円錐角膜

が anteriOr Chamber CleaVage Syndromeの 一つであ

ることを支持するものである.

今回の後部円錐角膜の視力を検討してみると,症例

1は,角膜乱視が強いため,ハ ードコンタク トレンズ

を用いて,両眼共に矯正視力は (0.7)が限度であった

が,症例 2の左眼では,角膜混濁の程度が軽 く,視力

障害はな く,後部円錐角膜の多 くは,角膜前面曲率の

異常を特徴 とする前部円錐角膜n)と は異な り,角膜移

植術の適応にはならないと考えられる。

Krachmerら 9)は,視力不良の後部円錐角膜患者に

角膜移植を施行した際,そ の角膜の組織学的検索を詳

細に行っている.その報告のなかで,電子顕微鏡検査

にて,デ スメ膜は多重層構造をしてお り,デ スメ膜の

帯状層 (banded layer)で は,本来あるはずの110nm

周期のコラーダン線維は散見 されるにすぎず,ほ とん

どが50nm周期のコラーダン線維や基底膜様物質で占

められてお り,ま た帯状層 と非帯状層との間にも, コ

ラーダン線維や基底膜様物質が層をなして存在 してお

り,角膜内皮細胞の変性 も見 られるため,それ らは障

害された角膜内皮細胞によって造られたのではないか

と推察 している.

実際, デスメ膜は,胎生期に完成し生後ほとんど厚

さを増 さない帯状層と,生後加齢とともに厚 さを増す

非帯状層 とに分かれてお り,帯状層は胎生 5カ 月では


