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1lultifocal c1loroiditis associated Ⅵ7ith progressive

subretinal ibrosisは 1986年 に Cantrillら が提口昌した

新 しい疾患概念で,若い女性に多発性の脈絡膜炎が発症

し,その後,網膜下に線維性増殖組織を形成する疾患で

ある。我々は本疾患と考えられる症例を経験した。症例

は 17歳女子で,主訴は左眼の視力低下であった。左眼眼

底には後極部を中心に,多発性の斑状および点状の黄白

色病巣が脈絡膜にみられ,一部は癒合 していた。病巣は

フルオレセイン螢光眼底造影では過螢光,イ ンドシアニ

ン・グリーン (ICG)螢光眼底造影では低螢光であった。

1か月後には黄白色病巣の数は増加 し,黄斑部には網膜
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下に増殖組織がみられた。 2か月後には網膜下増殖組織

は黄斑部以外にも認められた。右眼は検眼鏡やフルオレ

セイン造影では異常がみられなかったが,ICG造影では

脈絡膜低螢光部がみられた。約 2年後では網膜下増殖組

織は多発 し,黄白色病巣には色素が沈着 した。(日 眼会誌

99:618-623, 1995)
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Abstract
Multifocal choroiditis associated with progressive ber and subretinal fibrosis appeared in the macular

subretinal fibrosis, which was reported by Cantrill area. Two months later subretinal fibrosis was also

and Folk in 1986, is characterized by acute found in the area except for the macula. In her right
multifocal choroiditis resulting in progressive sub- eye, ophthalmoscopy and fluorescein angiography
retinal fibrosis. All cases were young, healthy showed no abnormal findings, hut ICG angiography
females. Our case was a l7-year-old female who revealed choroidal hgrofluorescence areas. Two

complained of visual disturbance in her Ieft eye. years later the subretinal fibrosis was increased and

Ophalmoscopy showed multiple, small, yellowish- the yellowish-white lesions showed pigmentation. (J

white hypopigmented, choroidial lesions in the pos- Jpn Ophthalmol Soc 99:618-623, 1995)

terior fundus of her left eye. These lesions showed
hyperfluorescence in fluorescein angiography and Key words: Progressive subretinal flbrosis, Multi-
hypofluorescence in indocyanine green (ICG) angio- focal choroiditis, Fluorescein angio-
graphy. One month later the yellowish-white graphy, Indocyanine green angiogra-
hypopigmented, choroidal lesions increased in num- phy
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I緒  言

LIultifOcal choroiditis associated with progressive

Subretinal ibrosisは 1986年 にCantrillら 1)が
提唱した

新しい疾患概念で,若年女性に多発性の脈絡膜炎が発症

し,その後,網膜下に線維性の増殖組織を形成する疾患

である。彼らは 14～34歳の女性の片眼あるいは両眼に,

突然の視力低下あるいは暗点の自覚で発症 した 5例を報

告した。急性期には眼底の後極部を中心に,脈絡膜に多

発性の黄自色病巣がみられ,数週間後にこれらの病巣は

多発性の星状の網膜下増殖組織となった。経過中,前房

や硝子体に炎症所見はみられず,ま た,全身検査でも異

図 1 初診時の左眼眼底写真。

多発性の斑状の黄自色病巣が黄斑部を中心とした脈絡

膜にみられる。また,後極部から赤道部の脈絡膜中大
血管に沿って,点状および斑状の黄白色病巣がみられ

る.

図 2 初診時の右眼眼底写真 .

特に異常は認めない。
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常はみられなかった.本邦での報告はなく,我々は本疾

患の 1例を経験 した。

II症  例

症 例 :17歳 ,女子 .

主 訴 :左眼の視力低下 .

現病歴 :小学生時に近視を指摘され,中学生の頃から

眼鏡を使用していたが,矯正視力は良好であった。1992

年 5月 中旬に左眼の急激な視力低下,中心暗点を自覚 し,

5月 23日 当院を初診 した。

既往歴 。家族歴 :特記すべきことなし。

生活歴 :海外渡航歴なし。

現 症 :視力 は右眼0.08(1.2× -9.OD),左眼0.01

(0.1× -10.OD),眼 圧は両眼 とも15 mmHgで あった。

前眼部に炎症所見はなく,水晶体 も透明であった。また,

図 3 初診時の左眼フルオレセイン造影写真 (256秒 )

病巣に一致 した顆粒状の過螢光がみられる。中心富

外下方では軽い螢光漏出がみられる.

図4 初診時の右眼フルオレセイン造影写真 (96秒 ).

特に異常は認めない。
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図 5 1か 月後の左眼眼底写真 .

黄斑部に網膜下増殖組織が出現 し,脈絡膜中大血管に

沿った黄自色病巣は数が増加 している。

図 6 2か月後の左眼眼底写真.

黄斑部の網膜下増殖組織は長さが延長し,幅が狭 く

なっている。黄斑部以外にも,小 さな星状の網膜下増

殖組織がみられる。

硝子体にも混濁や炎症は認められなかった。左眼眼底に

は黄斑部を中心に,多発性の斑状の責白色病巣が脈絡膜

にみられ,一部は癒合していた。 また,後極部から赤道

部にかけて,脈絡膜血管に沿って点状,斑状の黄白色病

巣がみられた(図 1)。 右眼眼底には異常はみられなかっ

た(図 2)。

フルオンセイン螢光眼底造影では左眼の病巣に一致し

て顆粒状の過螢光を示した。後期では中心富下方の 1か

所を除いて,増強は認められなかった(図 3)。 しかし,

脈絡膜新生血管を思わせる所見はみられなかった。右眼

には異常をみなかった(図 4).全身検査所見でも特に異

常をみなかった。
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図 7 2か月後の左眼フルオレセイン造影写真 (498秒 ).

病巣は組織染 による過螢光を示す。

a

b

図 8 2か月後の左眼インドシアニン・グ リーン (ICG)

螢光眼底造影写真 (a:22秒,b:20分 56秒 )。

初期から病巣に一致 した低螢光部がみられ (a),時

間の経過とともに拡大 した (b)。

経 過 :1か月後,左眼黄斑部の病巣に一致して,網

膜下に星状の線維性増殖組織が出現した。また,後極部

から赤道部の脈絡膜中大血管に沿ってみられた黄白色病
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a

b

図 9 2か月後の右眼 ICG螢光眼底造影写真 (a:3
分 16秒,b:17分 13秒 )。

後極部に斑状,線状の低螢光部がみられる。

巣は境界が鮮明となり,数 も増加した (図 5)。 初診から

2か月後,7月 22日 に精査のため九州大学医学部附属病

院眼科を受診した。左眼視力は変化なく,黄斑部の網膜

下の線維性増殖組織は長さの延長がみられたが,幅は狭

くなり,先鋭化していた。黄斑部以外にも小さな星状の

網膜下増殖組織がみられた (図 6)。 この間,黄斑部に出

血や網膜剥離はみられなかった。フルオレセイン造影で

は黄白色病巣に一致して,初期には顆粒状の過螢光とな

り,後期には組織染による過螢光 となった。網膜下の増

殖組織は過螢光を示 し周囲を低螢光部で覆われていた

が,脈絡膜新生血管を思わせる所見はなかった (図 7)。

右眼眼底はフルオレセイン造影でも異常はみられなかっ

た。Flash electroretinogram(ERG),electrooculograln

(EOG)では異常はみられなかった。視野検査では左眼に

比較中心暗点を認めた。インドシアニン・グリーン(ICG)

螢光眼底造影では左眼眼底の病巣は初期から低螢光を示

し (図 8a),時間の経過 とともに周囲に低螢光部は拡大

し,その範囲はフルオンセイン造影でみられた過螢光部

よりも広範囲であった (図 8b)。 また,検眼鏡やフルオレ
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図 10 2年 1か月後の左眼眼底写真 .

黄自色病巣には色素沈着がみられる。黄斑部以外にみ

られる網膜下増殖組織の数が増加 している。

図 11 2年 1か月後の左眼フルオレセイン造影写真

(468秒 )。

色素沈着部は低螢光を示すが,他の病巣は過螢光を

示す。

セイン造影で異常のみられない右眼にもICG造影では

斑状,線状の脈絡膜低螢光部がみられた (図 9a,b)。 こ

れらの低螢光部では初期には脈絡膜中大血管が透見でき

た。

経過観察中,視力は徐々に上昇し,1994年 6月 27日 九

州大学医学部附属病院眼科再来時には左眼視力は矯正

0.8であった。左眼の黄白色病巣は色素沈着を来し,一部

の病巣は不明瞭になっていた。また,黄斑部以外の網膜

下増殖組織は数が増加した (図 10)。 フルオレセイン造影

では色素沈着部位は低螢光を示したが,そ の他は過螢光

を示した (図 11)。 ICG造影では前回に比べ,低螢光部は

黄斑部周囲では縮小し,不明瞭となった。また,色素沈

着部は強い低螢光を示していた (図 12)。 右眼の低螢光部

はやや拡大 していた(図 13).
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図 12 2年 1か月後の左眼 ICG螢光 眼底造影写真

(31分 20秒 )。

前回 (図 8a,b)に比べて,低螢光部は黄斑周囲で

は縮小し,不明瞭 となっている。 また,色素沈着部

は強い低螢光を示す.

図 13 2年 1か月後の右眼 ICG螢 光眼底造影写真

(20分 49秒 ).

前回 (図 9a,b)に比べて,低螢光部が拡大してい

る.

III 考  按

本例は 17歳の女子にみられた多発性の脈絡膜炎で,経

過中,急速に網膜下の線維性増殖組織を生じた。これら

の所見はCantrillら 1)に よって報告 された,multifocal

choroiditis associated 、rith progressive subretinal

ibrosisに 一致する。若年者にみられる進行性の網膜下

増殖組織は以前にも報告があり,Palestineら 2)は ぶどう

膜炎にみられた 3例をprogressive subretinal ttrosis

and uveitisと して報告した。 また,Doranら 3)は 若年者

にみられた網膜下増殖組織をdisciform macular degene―

ration in young adultsと して 4例報告した。彼らの報

告
2)3)で は,網膜下の増殖組織が生じる前に前部ぶどう膜

炎,硝子体混濁,類嚢胞黄斑浮腫などがみられ,我々の

症例 とは違うようである。 さら|こ , Watzkeら
4)|ま pun―
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ctate inner choroidopathyと して報告した 10例の中の

1例に,脈絡膜新生血管の出現後に進行性の網膜下増殖

組織の発症をみている。Punctate inner choroidopathy

は中等度近視の健康な若年女性の眼底に,多数の黄自色

病変が出現する疾患で,炎症所見を示さない。 これらの

急性病変は萎縮巣となって治癒し,時間の経過 とともに

色素沈着を伴う。彼らが報告した 10例中 6例 に疲痕巣か

ら脈絡膜新生血管が出現している。我々の症例は脈絡膜

新生血管は証明されないで黄斑部に網膜下結合組織が出

現し,黄斑部以外にも小さな星状の網膜下組織がみられ

た。

以上のように,進行性の網膜下増殖組織は種々の病態

で出現する。Cantrillら 1)は 健康な若い女性にみられた急

性の脈絡膜炎後に,急速に網膜下増殖組織を生 じる病態

を一つの疾患概念とし,multifocal choroiditis associat―

ed with progressive subretinal ibrosisと 命名 した。彼

らの考えでは,Palestineら 2)お よびDoranら 3)の症例,

Watzkeら 4)の 症例の一部 もこの範疇に入るのではない

かと述べている。

なぜ脈絡膜炎後に急速に網膜下線維性結合組織が発症

するかは不明である。Cantrillら 1)は 5例中 3例 (4眼 )

の黄斑部の網膜下に滲出と出血を認め,脈絡膜新生血管

が疑われたが,フ ルオレセイン造影で典型的な新生血管

像を示さず,ま た, 2～ 4週 という短期間の間に網膜下

増殖組織が生じることから,何 らかの化学的,免疫学的

な刺激が網膜色素上皮細胞の化生,増殖を起 こし,網膜

下線維性増殖組織を生 じると推察している。Palestine

ら5)|ま progressive subretinal fibrosis and uveitisの 症

例の網脈絡膜生検を行い,病理組織学的に検討 した。網

膜から脈絡膜にかけて,特に脈絡膜にB細胞を中心とし

たリンパ球 と形質細胞の浸潤がみられた。網膜下増殖組

織は膠原線維を含んだ線維性結合組織から成 り,網膜色

素上皮細胞の増殖もみられた。また,免疫組織学的検索

で網膜下増殖組織に補体や免疫グロブリンを認めた。以

上から,彼 らはこの疾患の本態として,自己抗体に対す

る炎症を考えている。その結果,網膜色素上皮細胞が変

性し,そ の後に起こる網膜色素上皮細胞の増殖が網膜下

結合組織形成の原因と推論している。

本症例の左眼では,経過観察中に網膜下の滲出や出血

を認めず,フルオンセイン造影でも脈絡膜新生血管はみ

られていない。検眼鏡的には脈絡膜中大血管に沿って病

巣が存在 し,大部分の病巣は 2年後に強い色素沈着を来

した。 このことから,何らかの原因で網膜色素上皮から

脈絡膜にかけての炎症が生じ,そ の結果,網膜色素上皮

細胞の増殖が起こり,一部には網膜下線維性増殖組織が

発生したと考えられる。

また,本症例の右眼は検眼鏡やフルオレセイン造影で

は特に異常がみられなかったが,ICG造影では斑状,線

状の脈絡膜低螢光部がみられた。Cantrillら 1)の
報告では
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5例中,最年少者の 14歳の症例 を除 く4例は両眼性で

あったことから,右眼の所見は本疾患の初期病変の可能

性 もある。今後,注意深い経過観察が必要と考えられる。

猪俣 孟教授のご校閲に感謝します。
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