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要

12年間にわたり経過を追えた鞍上部クモ膜嚢胞の 1

例を経験 した。症例は当科初診時 16歳の女性で,全身的

には著変を認めなかったが,眼科的に両眼視神経萎縮お

よび左眼の軽度の視神経乳頭形成不全と同眼での下耳側

1/4半盲が認められた。クモ膜嚢胞はクモ膜下腔 との交

通性が認められ, トルコ鞍内にも進展 しempty senaを

示 した。脳神経外科で嚢胞開放術および嚢胞腹腔短絡術

を受け,術後 12年間で視野障害部位での若干の感度低下

が認められた。鞍上部クモ膜嚢胞による視神経障害につ

いては,詳細な報告はほとんどなされていないが,若年
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者で乳頭浮腫,視神経萎縮を来 しやすく,視野障害とし

て下耳側 1/4半盲,同名半盲が報告されている。視野障

害の発症機序 としてクモ膜嚢胞の圧迫および陳旧性乳頭

浮腫によるものが最も考えられるが,empty sellaに進

展 していく過程での視神経への影響,あるいはクモ膜嚢

胞による視神経の発育に対する影響が考えられた。(日 眼

会誌 99:109-114,1995)
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Abstract

We followed a case of suprasellar arachnoid cyst atrophy are often found in children, and infero-
for 12 years. The patient was a sixteen-year-old girl temporal quandranopsia or homonymous hemiano-
without paticular problems in her general condition. psia have been reported. Visual field defects were

She showed optic atrophy in both eyes and optic most likely caused by compression of the optic nerve
nerve hypoplasia with an inferotemporal quan- by cyst or prolonged papilledema. We also suspect

dranopsia in the left eye. A suprasellar arachnoid that some kind of disturbance to the optic nerve

cyst communicating with the tubarachnoid space occurred during extension of the arachnoid cyst as

was found to extend into the sella turcica as an an empty sella, or during formation of arachnoid
empty sella. A cyst wall was resected and a cyst- cyst in the fetus stage. (J Jpn Ophthalmol Soc 99:
peritoneal shunt performed. After 12 years from the 109-114, 1995)

operation, sensitivity was slightly depressed in the
visual field where it had already been disturbed. Key words: Suprasellar arachnoid cyst, Visual
Although there are few reports in the literature on field defect, Optic atrophy, Empty
involvement of the optic nerves and chiasma by sella, Optic nerve hypoplasia
suprasellar arachnoid cysts, papilledema and optic

I緒  言

頭蓋内クモ膜嚢胞は全頭蓋内占拠病変の約 1%に認め

られ1), トルコ鞍上に発生する鞍上部クモ膜嚢胞 (su‐

prasenar arachnoid cyst)は 頭蓋内クモ膜嚢胞の 4%2)

～16%3)と稀なものである。本症では,そ の解剖学的位置

関係から視野,視力障害,視神経萎縮などの神経眼科的

症状を合併しやすいことが考えられ,Hormanら 4)は
彼
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ら自身の鞍上部クモ膜嚢胞 8例のうちの 5例で,ま た文

献報告例 46例 を加えた 54症例の 29.6%に 視力視野障

害が認められたとし,Gentryら 5)は 8例中 6例で視神経

萎縮,蒼白が, 4例で視野欠損がみられたとし,Pierre‐

Kahnら 6)も 35%に視神経視交叉症状が認められたと報

告している。このように比較的高率に視神経障害が合併

しているにもかかわらず,視機能障害について詳細に検

討した報告はほとんどなされていない7)8)。

今回,両眼視神経萎縮と片眼の軽度視神経乳頭形成不

全から発見された鞍上部クモ膜嚢胞の 1例を経験 し,こ

れに嚢胞開放術,嚢胞腹腔短絡術を施行し,術後 12年間

にわたり眼科的に経過を追えたので,そ の視神経合併症

を中心に若干の文献的考按を加えて報告する。

II症  例

症 例 :16歳,女性。

初 診 :1978年 1月 26日 .

主 訴 :両眼視神経萎縮の精査希望.

現病歴 :10歳の時,視力低下のため近 くの眼科を受診

したところ,両眼の軽度の視神経萎縮を指摘されたが放

置していた。16歳の時,再度近 くの眼科を受診 し,精査

目的のため当科を紹介された。

既往歴 :水頭症による頭囲の拡大や精神発育の遅延,

痙攣発作などの既往はなく,特記すべきことなし。

家族歴 :特記すべきことなし.

初診時所見 :眼位,眼球運動には異常は認めなかった。

視 力 は右 眼 =0.2(1.0× -5.ODC― [cy1 0.75D
A180°),左 眼=0.2(1.0× -5.ODC― [cy1 0.75D

A180° )で,対光反応は迅速かつ十分であった。その他前

眼部,中間透光体には著変を認めなかった。眼底では,
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両眼とも視神経乳頭は境界鮮明で,蒼白化し視神経萎縮

となっていた。また,近視の程度は左右眼でほぼ同等で

あったが,視神経乳頭の形状に左右差が認められ,右眼

の視神経乳頭はほぼ正円ながら,左眼では神経線維束の

状態は明確ではなかったものの,上方および下方耳側で

の形成不全が考えられた (図 1)。 中心フリッカー値は,

右眼 40 Hz,左眼 34 Hzであった。Goldmann(ゴ ール ド

マン)視野検査では,右眼では異常を認めなかったが,

左眼では下耳側 1/4半盲傾向を認めた (図 2上 )。 単に近

視による両眼の神視経乳頭の蒼自化および左眼視神経乳

頭形成不全に伴った視野変化の可能性 も否定しされない

が,頭蓋内病変による視神経萎縮の可能性,ま た視神経

乳頭形成不全には頭蓋内奇形を伴っている可能性もある

ため,神経眼科的精査を行っていった。

一般的検査,内分泌機能検査 :正常範囲内.

神経学的検査 :両眼視神経以外著変なし。

X線検査 :頭部単純撮影では,著変は認められなかっ

た。CTで は第 3脳室,側脳室の拡大があり,鞍上部には

髄液 と等吸収値の円形の低吸収域が認められた。また,

トルコ鞍内も髄液が充満していた。脳血管撮影では,サ
イフォン部の opening以外に異常は認められず, トルコ

鞍付近の占拠性病変を示唆する所見は認められなかっ

た。気脳写では側脳室の中等度拡大 (Evans'index=

0.39)と ,第 3脳室の高度拡大を認めた。また, トルコ

鞍および鞍上に空気の貯溜像が認められ,ク モ膜下腔 と

の交通性が認められるとともに,empty senaの 状態が

確認された (図 3)。 また,RI脳槽撮影でもトルコ鞍内お

よび鞍上にhighly hot areaが 認められた。これらのこと

から, トルコ鞍内にまで進展した鞍上部クモ膜嚢胞 と診

断された。

図 1 初診時眼底写真.

両眼ともに視神経萎縮と,左眼の視神経乳頭低形成が認められる。
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平成 7年 1月 10日 鞍上部クモ膜嚢胞の 1例 。改正他

図 2 Goldmann(ゴールドマン)視野.

上 :初診時,下 :12年後
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図 3 気脳写所見 .

第 3,側脳室の拡大 と, トルコ鞍上か ら鞍内にかけて

空気の貯溜を認める.

経 過 :脳室の拡大をみる水頭症の発症が認められた

こと,お よび左眼の視野欠損を伴った両眼の視神経萎縮

の原因として,鞍上部クモ膜嚢胞による巣症状が考えら

れたことにより,同年 9月 11日 ,嚢胞開放術,嚢胞腹腔

短絡術が施行された。手術所見としては,視交叉と右内

頸動脈の間が広がり,強い膜組織による嚢胞が形成され

ていた。 この嚢胞壁を切除すると,正常な外観を示す髄

液が多量に流出した。

術直後には視力,視野 ともに変化なく,そ の後も年に

1回程度の経過観察を 1984年 まで行っていたが,1990

年 6月 25日 ,出産のため当院産婦人科入院となり,当科

を再診 した。眼科的所見 としては,視力右眼=(1.2× 一

7.5D),左 眼=(1.0× -7.OD)と 良好で,対光反応も

迅速かつ十分であった。前眼部,中間透光体には著変を

認めず,視神経乳頭所見にも近視の増強による変化など

は認められなかった。ゴールドマン視野検査でも初診時

とほぼ同様であったが,初診時に下耳側 1/4半盲を呈し

た部位での若干の感度低下が認められた (図 2下 )。

III 考  按

赳

頭蓋内クモ膜嚢胞は,髄液の貯溜による良性の脳実質
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外の嚢腫様病変であり,頭部外傷,頭蓋内感染症,頭蓋

内出血などに続発するものもあるが,大部分は原因不明

の原発性 (先天性)の ものである。鞍上部クモ膜嚢胞の

発生機序についても諸説あるが4)9),Foxら 1°)は,奇形や

炎症,出血によって Liliequistの クモ膜憩室が拡大した

ものと推定し,Caemaertら n)は ,内視鏡的手術の際に,

嚢胞壁に従来指摘されていたような髄液貯溜を促す小さ

な弁状構造が確認されたことを報告している。

鞍上部クモ膜嚢胞の発症年齢については,横手ら9)は
,

文献的に生後 3か月～46歳 までの発症例が報告されて

お り,そ の うちの 45%が 5歳 以下 で あった とし,

Ho“manら 4)も ほぼ同様の数字を挙 げている。また,

Pierre‐ Kahnら 6)は 20例の全例が 15歳以下で,70%が 5

歳までであったと報告している。

初発症状としては,① 乳幼児期に水頭症として発症す

る型,やや後年に周囲組織への巣症状として,② 視力障

害により発症する型,③ 内分泌障害により発症する型に

大別され9)12)13),ほ とんどが①の型であり,②,③の型は

比較的少数である。その他,眼科的症状としては,斜視

や眼振,眼瞼下垂なども報告されている7)。

今回は,視神経病変 とこれに伴う視野障害を中心に,

自験例 と比較的詳細に記載された文献 7)12)～24)20症
例に

ついて検討を行った (表 1).21例中では,年齢は7か月

～36歳で,5歳以下が 33.3%で あり,鞍上部クモ膜嚢胞

の一般的発症年齢よりやや高齢となっている。また,性
別については,男性 13例,女性 6例 (記載なし2例)で
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男性に多かった。

21例中,視神経乳頭所見の記載のあるものは 20例で

あるが,視神経萎縮を呈したものは 11例 (こ のうちの 1

眼では視神経乳頭欠損を伴っている),乳頭浮腫が 7例 ,

正常 2例であった。乳頭浮腫は低年齢者に多く認められ,

視神経萎縮も陳旧性乳頭浮腫によるものが推測される。

視野異常の記載のある症例は 6例 と少ないが,片眼もし

くは両眼下耳側 1/4半盲 3例 14)16),両
耳側半盲性傍中心

暗点 1例 15),同
名半盲 2例 20)22)と なっている。これらの視

野異常の発症機序として,陳旧性乳頭浮腫による視野障

害,嚢胞による視神経視交叉への圧迫がまず考えられる。

視野障害と手術所見 とを比較すると,Barlow15)の 報告

例では, トルコ鞍部から視交叉部に向かって生じたクモ

膜嚢胞が,視交叉前部を圧排しながら左側視神経を圧平

しており,視野変化として両耳側半盲性傍中心暗点から,

左眼視力の光覚弁にまでの悪化と一致している。 また,

Segallら 20)の
報告例では,ク モ膜嚢胞が左側で脳幹部付

近まで進展し左上同名 1/4半盲を呈 し,Kasdonら 22)の

症例では右側の視索から視交叉,視神経にかけて嚢胞に

より圧排され,左同名半盲 と一致しており,嚢胞の進展

方向や視神経周囲組織との癒着の強い箇所にほぼ対応す

る視野変化が認められている。

自験例では,右視神経と内頸動脈 との間が嚢胞による

圧排のため拡大しており,特にこの部分には嚢胞壁を形

成している強い堅固な膜が存在していたが,視野障害と

しては,右眼はほぼ正常で,む しろ左眼に下耳側 1/4半

表 1 視神経,視野障害についての記載のある21症例

報 告 者   年齢/性  視神経乳頭 視   野 その他の眼科的所見   水頭症

l Hamby
2 Barlow

3 Sansregret

4 Harrisoll

5   ノ′

6()benchain

7 Danziger

8   〃

9 Segall

10   〃

1l Schimmel

12   〃

13 1くiasdon

14 
～
lurali

15 RaiinOndi

16   〃

17   〃

18高橋

19 JOneS

20 Pappaport

21改正

17歳/?
29歳/男
25歳/女
4.5歳/女
14月 /男
26歳/女
4歳/男
9歳/男
3歳 /男
9歳 /男
7月 /女
6歳/女
19歳/男
9歳/?
7歳/男
6歳/男
9歳/男
4歳 /男
15月 /男
36歳/男
16歳/女

浮 腫

正 常

右眼)萎縮

両眼)浮腫

両眼)浮腫

両眼)萎縮

両眼)萎縮

両眼)萎縮

両眼)萎縮

正 常

両眼)萎縮

右眼)萎縮
,

両眼)萎縮

右眼)下耳側 1/4半盲

両耳側半盲性傍中心暗点

両下耳側 1/4半盲
,

,

,

,

?

?

左上同名 1/4半盲
?

,

左同名半盲
?

,

?

,

?

?

正 常

左眼)下耳側 1/4半盲

右眼)内斜視

右眼)乳頭欠損,内斜視

眼振様眼球運動

上転障害

外斜視

斜 視

十

腫

腫

腫

浮

浮

浮

＋

十

十

＋

＋

十

一

十

一

＋

十

十

十

十

＋

十

十

＋

十

両眼)萎縮

浮 腫

両眼)萎縮

両眼)萎縮 左眼)視神経乳頭形成不全

1)水頭症は指摘されていないが,頭蓋内圧克進を認める

2)ク モ膜にサルコイドによる病変を認める。

3)出生時での脳出血の既往がある.
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盲 として検出されており,嚢胞による直接圧迫以外の関

与が疑われた。

自験例では,鞍上部クモ膜嚢胞は トルコ鞍内にも進展

し empty senaの状態 となってお り,今回の眼科的所見

の記載のある Barlow15),Kosdonら 22),高
橋 ら7)の

報告例

で も同様に鞍上部 クモ膜嚢胞の トルコ鞍内への進展を認

めている。このような症例では,比較的高齢者でみられ

る トルコ鞍内クモ膜嚢胞の トルコ鞍上への進展例 との鑑

別が問題 となるが,こ の場合にも視神経障害を来しやす

いことが指摘されている25)26)。 内容的に多 くの病態が含

まれているものの,empty senaの 状態ではその機序は

明確でないが,下耳側 1/4半盲を含む様々な視野欠損を

みることが多ぃ27)28)。
自験例のように鞍上部クモ膜嚢胞

で empty senaを合併 している症例では,視野障害の機

序 として empty senaに至る過程での要因も関連 してい

る可能性がある。

また,重度の視神経乳頭形成不全 では,時に septo―

optic dysplasiaな どの頭蓋内正中部での奇形に合併 し

ていることが知 られており,鞍上部クモ膜嚢胞にも関 し

ても,Schimmelら 21)は
両眼の視神経萎縮でさらに右眼

の視神経乳頭欠損 (やや高度の視神経乳頭形成不全 ?)

がみられた 7か月女児の 1例 を報告 している。自験例で

は左眼で軽度の視神経乳頭形成不全が考えられた。 この

ような軽度のものは臨床的にも見逃 されているものが多

く,難波ら29)は sectorial hypoplasiaと してその臨床所

見を報告し, 1例で部位は記載 されていないが,arach―

noidal cystを 合併 していた としている。 これらの こと

は,先天性鞍上部クモ膜嚢胞の胎生期での形成時期に,

視神経の形成発育に何 らかの影響を与 えていた可能性 も

考 えられる.

自験例では術後 12年間の経過観察 によって視神経乳

頭所見には変化を認めなかったが,左眼の視野障害部位

での若千の感度低下が認められたことから,視野変化は

視神経乳頭形成不全のみならず,残存 しているクモ膜嚢

胞壁組織による影響,あ るいは empty senaに よる影響

などが関与 していることが考えられた。
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