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要

全層角膜移植術を施行 した Down症候群の 1例 を報
告した。症例は,62歳の Down症候群の女性で,両眼に
高度の円錐角膜と自内障があり,視力は手探 り状態で

あった。全身麻酔下で,左眼に全層角膜移植と水晶体嚢
外摘出および眼内レンズ挿入術の トリプル手術を行い,

劇的な視行動の改善を認めた。本例は,提供角膜の強角
膜保存法による中期間保存が可能となった今日,全身麻

酔が必要で緊急手術が困難であった心身障害者にも,角

膜移植術が容易になったことを示している。Down症候
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群も含め,精神発達遅滞を伴う心身障害者の角膜移植術
は,自傷傾向がないことと一定の家族や施設養護員によ

る術後管理の協力が得られれば,慎重な適応の選択のも
とに積極的に行ってよいと考えられた。(日眼会誌 99:
173-177,1995)

キーワー ド:Down症候群,心身障害者,円錐角膜,全
層角膜移植術
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Abstract
We report a Down's syndrome patient who under- dle in emergencies and need general anesthesia,

went penetrating keratoplasty (PKP) surgery. The because we have been able to keep the donor cornea
patient was a 62-year-old female who had Down's longer than usual. We conclude that we should
syndrome with severe bilateral keratokonus and actively perform the PKP surgery for the han-
cataract. Her visual acuity was very poor as she did dicapped if the patient does not have self-damaging
everything by touch before the surgery. We perfor- behavior and if there is cooperation of the family
med a triple procedure surgery, i.e., PKP, extracap- and the medical staff. (J Jpn Ophthalmol Soc 99 : 173

sular cataract extraction, and posterior chamber -177, 1995)

intraocular lens implantation in her left eye. After
the surgery her visual behavior improved markedly. Key words: Down's syndrome,Menyallyandphysi-
This case shows that PKP surgery can be performed cally handicapped patient, Kerato-
on such handicapped patients who are difficult han- conus, Penetrating keratoplasty

I緒  言

Down症候群に多くみられる眼合併症の一つに円錐角

膜があり1)～ 10),進行例ではその視機能回復に角膜移植術

が必要である。しかしながら,Down症候群も含め精神発

達遅滞を伴った心身障害者に対する角膜移植術は,手術

前後の管理の困難さのためか本邦ではまだその報告をみ

ていない。

今回著者らは,円錐角膜と自内障を伴った Down症候

群の 1例に対し,全層角膜移植 (penetrating keratoplas‐

ty,PKP)と水晶体嚢外摘出 (extracapsular cataract
extraction,ECCE)お よび後房レンズ (posterior cham―

ber intraocular lens,PC― IOL)挿入術のトリプル手術
(triple procedure surgery)を 行い,良好な結果を得た。
そこで, この症例について報告するとともに, このよう

な心身障害者の角膜移植術の適応ならびに手術前後の管
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理の在り方についても検討を加え報告する。

II症  例

症 例 :62歳,Down症候群の女性。
初 診 :1993年 7月 20日 .
主 訴 :両眼視力低下 (視行動の低下).
既往歴 :2年前に,転倒による左大腿骨頸部骨折に対
し全身麻酔手術を受けた。

家族歴 :特記すべきことなし。

現病歴 :26年前から施設に入所している。10年以上前

に某大学病院で両眼の円錐角膜を指摘され,角膜移植術

の適応といわれアイバンクに予約された。施設で手術待

機となっていたが,そ の後連絡がない状態で経過してい

た。3週間前から施設内での視行動が急に低下したため,

当科を紹介された。

現 症 :自傷傾向はなく,IQは 19で ,精神年齢は 3歳
5か月.他人の指示にも応答するある程度の適応能力を

有しているが,視力は測定不能で手探 り状態である。眼
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圧は触診で両眼とも正常範囲.急性水腫 (acute hydrops)

後と考えられる角膜実質混濁を伴った高度の円錐角膜と

進行性白内障を両眼に認め,右眼は角膜血管新生も著明
である (図 1).眼底は透見不能で,網膜電図 (ERG)も

精神発達遅滞のために検査不能.Bモ ードによる超音波
検査は可能で,眼軸長は右眼 30.Omm,左 眼 26.8mm,

右眼には後部ぶどう腫が観察される。

治療および経過 :以上の所見から,右眼は手術予後な

らびに視力予後不良と判断し,1994年 9月 10日 ,左眼に

対してのみ全身麻酔下で PKP+ECCE+PC‐IOL挿入術
を行った。なお,提供角膜は 75歳の女性で,眼球摘出後

オプチゾール③強角膜保存されてから2日後に搬送され

てきたものを使用した。PC― IOL度数は,K値を43Dと
して SRK(Sanders,RetzlafF,Kraf)1式 により求め,

PKPは ,0.5 mm over― sized graftの 異径移植片を 10-0

ナイロン糸で 16針単結繁縫合し,PC‐IOLは CCC(con‐

tinuous circular capsulorhexis)に よる嚢内固定を行っ

た。

図 1 初診時の前眼部所見.
角膜実質混濁を伴った高度の円錐角膜と進行性自内障を両眼に認め,右眼は血管新生も著明である。

a                                                     b

図 2 手術翌日の左眼前眼部所見と視行動改善の様子 .
a)術後の縫合糸緩み防止のために,0.5 mm over‐ sized graftを 結熱幅をやや長めに深 くとって 16針単結紫
縫合した。これによる術後瞳孔領の nat化に伴う術後屈折度の遠視化に対しては,設定値よりも多少強めの
PC―IOL度数を選択してその補正を図った。
b)術後の屈折度はほぼ近見に適合したと思われる。
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ても角膜移植術が容易になったことを示すものであり,

その意義は大きい。今後我が国でも,障害者も含めて角
膜移植術が広く行われていくために,提供角膜の強角膜

保存法の普及が望まれる.

次に,その手術適応であるが,精神発達遅滞を伴う心

身障害者でも,角膜混濁が大きな視力障害の原因となっ

ていれば角膜移植術は明らかに適応であり,患者の精神

発達遅滞がそれを阻止するものではあり得ない。 しかし
ながら,精神発達遅滞者では,術後感染や拒絶反応の把

握が難しく, また,施設内で他の障害者から障害を受け
る傾向がある。特にDown症候群では,易感染性である
ことも考慮しなければならない。したがって,こ のよう

な心身障害者における角膜移植術の適応基準は,自内障

手術よりもさらに厳しくならざるを得ない。著者らはま

ず第一に,視力的には現在のところ,そ の角膜混濁が障

害者の食事や独歩などの身辺作業の自立を著しく妨げて

いる,あ るいは,視行動の低下が適応能力の低下につな

がる恐れがある場合に限ってその適応になると考えてい

る。障害者に対する角膜移植術の第二の条件は,自傷傾

向のないことである。それは,自傷行為から術後長期に

わたり眼球を完全に保護するよい方法が未だにない
25)か

らである。第二の条件は,一定の家族や施設養護員によ

る術後管理の協力が得られることである。Frantzら 10)

は,PKP施行後に拒絶反応を呈した Down症候群の 2
例を挙げ,こ の条件の重要性を強調している。その 1例

は養護施設に入所していたために,特定の職員による密
な術後経過観察が難しく,その結果,初期の拒絶反応の

兆候を捕らえることができず,そ の後 2回行われた PKP
後の拒絶反応にもつながり,最終的にはgraft failureと

なった。他の 1例は両親とともに生活していて,術眼の

日常の観察は同じ家族によってなされ,それが術後 3回

発生した拒絶反応の早期発見とその治療につながり,良
好な結果を収めたと説明されている。今回報告した症例

も,視行動が低下してからは本人が家族と一緒に生活し

ていて,退院後も家族による術眼の観察が十分行われる

と判断されたことが,PKP施行への大きな判断材料と
なった.

Down症候群におけるPKPは全身麻酔下であること
もあり,手術自体は安全に行われ,過去の報告6)10)で も術

中合併症を来した例はみられていない。一方,Binder

ら2oは PKPを施行した健常者 369例中 21例 5.7%に術
後縫合不全,倉」部り開があった事実を報告している。重

度の精神発達遅滞者では,術後このような合併症が生じ

た場合,そ れを自ら訴えることはできない。そのため,

創部の integrityに対しては特に術前から考慮する必要

がある。今回の症例では,初めから術後の抜糸は行わな
い方針で望んだ。それは,抜糸のために再び全身麻酔が

必要となること,抜糸操作が拒絶反応の契機となる場合
があることなどの理由からである。そして,over―sized

術後管理では,術後安静に対しては,麻酔覚醒後の興

奮期にのみベッド上で強制的な抑制を一時的に行った。

薬物による鎮静は特に必要なかった.術後の薬物治療は,

ステロイド薬と抗生物質の全身および局所投与に加え,

免疫抑制剤シクロスポリン (サンディミュン①)の 内服を

2か月間行った。

2週間の入院加療の後,術後 4か月までは 1～ 2週間
ごと,そ の後は1か月ごとの外来通院による術後経過観

察を患者の妹の付き添いのもとに行い,術後 11か月現在

も継続中である。今のところ,拒絶反応もなく経過は良
好で,視力は測定不能であるが,食事や独歩などの身辺
作業の自立が果たされている。

図 2に ,手術翌日の左眼前眼部写真と劇的な視行動改
善の様子を示す。

III 考  按

心身障害児・者の眼疾患の有病率は,健常者に比べ極
めて高率である

H)12)。 その中で Down症候群に円錐角膜
を伴う例は,欧米では 1948年 ,Radosl)に よって初めて記

載されて以来数多く報告されているが,本邦ではまだ多
数例について検討した報告はなぃ

13)～ 16)。 その発生頻度は

諸家の報告 1)～ 5)7)ヽ 9)では 6～ 15%で,健常者に比べはるか

に高ぃ
17)18)。 また,Down症 候群の円錐角膜 は acute

hydropsが起こりやすいことが指摘されており2)4)～ 8),本

症候群に多 くみられる結膜炎,眼瞼内反の合併が眼をこ

する習慣を招き,それが acute hydrops発 生を促してい

ると考えられている4)5)14)15)19)20)。 さらに,Cullen5)は ,

Down症候群 143例の5%が両眼失明状態にあり,そ の
原因は,放置された自内障またはその手術に起因するも
のと急性円錐角膜であったとする調査結果を報告してい

る。Down症候群も含めた重度の心身障害者の自内障に

対する PC―IOL挿入術の必要性と有効性については,す
でに著者ら

21)が
報告した。一方,Down症候群の重篤な視

機能障害のもう一つの原因 となっている円錐角膜に対

し,実際に光学的治療を目的としてPKPを行ったのは,
Slusherら 6)と Frantzら 1° )のみである。近年では健常者

の円錐角膜に対するPKPの透明治癒率は90%を超える
成績が報告されている22)-24)が ,こ の両者の Down症候群
に対する PKPの透明治癒率はおよそ80%で ある。二つ
の報告を合わせても症例数がまだ 10例 11眼 と少ないこ

ともあるが,健常者に比べればその成績はやや劣ってい

る。

Down症候群の心奇形の合併など,心身障害者では全
身麻酔のリスクが高いことが多く,手術前後の全身管理

については麻酔医との連携が不可欠である。近年,提供
角膜の強角膜保存法による中期間保存が可能となり,患
者,術者, コメディカルが計画性をもって角膜移植術を

行えるようになった。これは,全身麻酔が必要なために
これまで緊急手術がなかなか困難であった障害者に対し
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graftを,結紫幅を通常よりも多少長めに深 くとって単

結索縫合し,術後縫合糸の緩み防止に努めた。 これによ
る術後瞳孔領の nat化 に対しては,SRK式で求めた PC―

10Lの度数を多少プラス側に補正することで,術後屈折

度の遠視化防止
21)を
図った。なお,著者がこれまで行った

PKP術後の K値がほぼ 43～45Dであるため,本例では
PC― IOL度数算出にはK値に 43Dを使用した。図 2に

示したように,本例の術後の屈折度はほぼ近見に適合し

たものと思われる。

円錐角膜に対する PKPに代わる手術 として,Frantz
ら10)は 障害者にもepikeratophakiaを推奨 している。

EpikeratOphakiaは PKPに伴 う拒絶反応,眼内炎,創部
からの leak,自 内障の原因となる長期ステロイド薬の使

用などのリスクを避けることができるという理由からで

ある。著者らはまだその手術の経験はないが,PKPと
epikeratophakiaの 術式の選択については,症例を重ね
て今後検討されるべき問題であると思われる。

術後管理は,今回の症例では術後安静に対し,著者ら
が普段重度の心身障害者の自内障手術後に行う方法

21)に

準じて,眼科病棟において麻酔覚醒後の興奮期にのみ一

時的に強制的な抑制を行い,特に問題はなかった。また,

拒絶反応の予防のために免疫抑制剤の内服を術後 2か月

間行った。近年,再移植や角膜血管進入を伴うなどの術

後拒絶反応のハイリスク症例に対するシクロスポリン全

身投与の有効性が認められてきている
27)。
使用期間中は

1～ 2週間ごとの血液検査によるその副作用の監視が必

要であるが,自覚症状の訴えに乏しい障害者はそのこと

自体がハイリスク症例である。 したがって,障害者にお
ける角膜移植術では,厳重な全身管理下のもとに,免疫
抑制剤は積極的に使用すべきものと思われた。 また,角
膜移植の術後感染や拒絶反応の早期発見には家族や周囲

の協力が必要であるが,それに加え,術後数か月間は頻

繁に外来診察を行い,そ の発見に努める必要があると思

われる。現時点では,周囲の協力により退院後の頻回に

及ぶ外来通院が可能であることも,心身障害者に角膜移

植術を行う上で重要な必要条件であると考えられる。心

身障害者の角膜移植の術後管理の在 り方についても,今

後このような症例の手術結果の報告が集積され,さ らに

検討されていく必要があると考える。

丸尾敏夫教授,久保田伸枝教授の御校閲に深謝いたします。

また,御指導を頂いた帝京大学医学部眼科学教室非常勤講師

杉浦清治先生に深謝いたします。本論文の要旨は,1994年 2

月20日 ,第 18回角膜カンファランス・第 10回 日本角膜移植

学会 (東京)で発表した。
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