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偽落層症候群に お ける虹彩病変と して は散瞳不 良 虹彩色素の 減少 , 前房 内メ ラ ニ ン 色素顆粒飛臥 虹彩実質萎縮お よ
び 血管 の 変化が知 られ て い る ･ こ れ らの 臨床的所見の 原因と な る病理 組織学的所見に つ い て透過型電子顕微鏡を用 い て 観察 し
た ■ 偽落層症候群を有す る限で ほ , 虹彩色素上皮細胞 ほ細胞内空胸や基底側の 細胞膜の 変性を 呈 し

,
こ の 変化ほ細胞内 メ ラ ニ

ン 顆粒 の 後房内 へ の 飛散 の 原因となる と考え られた ･ 瞳孔括約筋 お よび 瞳孔散大筋の 筋細胞は 不整 な細胞軌 膨張 した 細胞内

小器 乱 細胞内空胸などの 非特異的変性所見を 呈 し
,
さ らに 筋鮭織ほ非薄化 して い た ･ また 偽落層症候群を有す る32 例33 眼中

28 例29 限で 虹彩前境界層
,
3 3 眼中全限で虹彩実質内と後色素上皮細胞の 基底札 7 例 7 限中全限で瞳孔散大筋領域お よ び瞳孔

括約筋が観察 可能であ っ た24 眼中11 眼で 瞳孔括約筋領域に 落屑物質の 集積が み られ た ･ 藩屏物質は虹彩前境界層お よ び実質内
の 線維芽細胞や メ ラ ニ ン 細 臥 血管 の 内皮細胞と 周 酬 風 前お よび 後色素上皮細胤 瞳孔括約筋 と瞳孔散大筋の 筋細胞 に 隣

接 して観察され た ･ こ れ らの 発 生学的に起源の 異 な る種々 の 細胞は 一 様に 落層物質を 内包す る細胞膜陥凹を呈 して お り , 落屑
物質の 局所的塵生 に 関与 して い る こ とを 示 唆 して い た ･ さ ら に 傷害され てい る 部位 の 虹彩血管壁に ほ落屑物質や基底峡様物質
が沈着 し, 内皮細胞や 周 囲細胞 は変性に 陥り 基底膜は重層化あ るい ほ 断裂 し , 血 液房水撒 の 破綻が示 唆 され た . 以上 の 結果 よ

り
, 偽落層症候群に お い て臨床的 に 観察され る虹彩色素 の 減少 , 前房 内メ ラ ニ ン 色素顆粒飛軋 虹彩実質萎縮 は メ ラ ニ ン 細

胞 , 線維芽細敗 色素上皮細胞の 変性に 関連 し 散瞳不良は筋組織 の 変性に よ る虹彩の 収縮力低下 に よ っ て 説明され よ う . ま

た これ ら の 細胞の 変性 の 一

因 と して 血 管壁 の 変化に 惹起 される虹彩組織の 低酸素が関与 して い る 可能性がある .

K e y w o r d s p s e u d o e xf oli atio n (P E X) s y n d r o m e , i ris , u lt ra s t r u c t u r e
,
P E X p r o d u c ti o n

偽落屠症候群 は191 7 年に Li n d b e rg
l)
が臨床的所見の 報告を行

な っ て 以 来, 水 晶体前面ある い は瞳孔縁の 落層物質 と呼ば れ る

青白色ま た は灰 白色 の 沈着物質 に よ り特徴づ け られ る疾患であ

る
2ト 11)

. 現在で は落屑物質ほ電子顕微鏡的に は お よ そ 45 ～ 5 0

n m 間 隔 の 帯 状 紋様 を 呈 す る ア ミ ロ イ ド に 類 似 し た 径

8 ～ 3 5 n m の 線椎状物質であり
t 2ト 21 -

, 生化 学的 に ほ 基底膜様物

質 , 弾性線維系成分
,
ラ ミ ニ ン

,
エ ラ ス チ ン

,
コ ン ド ロ イ テ ン

硫酸な どの 多種の 構成成分よ りな る細胞外物質 で あ る
22 ト 33 -

で あ

る こ とが 明 らか に され て い る .

偽落層症候群 に お け る虹彩病変 の 電子顕微鏡的所見に 関 して

ほ
▲ 虹彩色素上皮細胞に よ る落屑物質 の 産生や 虹 彩色素上皮細

胞自体の 変性 , 虹彩色素上皮細胞か らの メ ラ ニ ン 顆粒 の 遊出が

報告 され て い る
3 佃 0)

. 本症候群に お ける 虹彩血管の 変化に 関 し

て は
, 血 管周 囲 へ の 落屑物質 の 沈着 ,

血 管壁を構成す る細胞 の

変性 が報告 されて い る
38)4 0 )

. こ れ ら の 血 管壁 の 変化ほ , 破綻 した

虹彩血管 よ り漏出 した細胞や蛋白質が前房内に漏出す る偽ぶ ど

う膜炎 と い う状態 や房水内の 酸素濃度の 減少
3 g)
の 原 因 と 関連づ

けて 考え られ て い る . さ らに 偽落層症候群眼の 虹彩実質 に お い

て 新生血管の 存在 が電子顕微鏡的に 報告 され てい る
購朋‖

しか し こ れ らの 虹彩 の 飯細構造 の 変化 を臨床的所見に 関連づ

けて検討 した報告 は な い . 本研究 で は偽落層症候群に おけ る虹

彩の 臨床的ま た は機能的変化の 原因を形態学的に 裏付ける 目的

で虹彩を電子顕微鏡的に 観察 し, 偽落層症候群に おけ る ｢ 虹彩

症｣ を特徴づけ る所見を探求 した .

材料お よび方法

Ⅰ . 材 料

臨床的に 細隙燈頗徴鏡検査に て 偽落暦症候群 を呈 しか つ 緑内

障の 既往 の ない 剖検限1 4 例14 限
, 偽落層症候群 を呈 しさ らに 絶

対緑内障が原因で 摘出 され た眼 球 5 例 5 眠か ら得 られ た虹彩お

よび 偽落層症候群 と診断され た13 例の 開放隅角緑内障患者の 緑

内障 (12 例1 3 限) また ほ 白内障 ( 1 例1 眼) 手術の 際に 得 られた

楔状虹彩切除標本 を用い た . 眼球摘出時お よび 虹彩切除時 の 年

令は60 ～ 錮 歳 ( 中間値71 歳) で あ っ た .

対照に は 臨床的 に 偽落居症候群 お よ び緑内障の 既往の な い 5

例5 眼の 摘出眼球 (年令61 ～ 8 8 歳
, 中間値71 .4 歳) を 用い た .

1 . 方 法

剖検限は死後1 2 時間以内に , 摘 出眼球は摘出後 2 時間以内に

4 % パ ラ ホ ル ム ア ル デ ヒ ド
,
1 % グ ル タ ー ル ア ル デ ヒ ド加

0 ･1 M 燐酸緩衝液( p H 7 .2) に 浸 し眼球 ご と 3 日 間以上 室温 に て

前固定 した ･ 手術の 際に 得られ た 虹彩標本は摘出直後 に 4 % パ

ラ ホ ル ム ア ル デ ヒ ド
,
1 % ダル ク ー ル ア ル デ ヒ ド加 0 .1 M 燐酸

平成 7 年1 2 月 6 日受付, 平成 7 年1 2月2 8 日受理
A b b r e vi a tio n s : A B L

,
a n t erio r b o rd e r l a y e r ; A C , a n t e rio r c h a m b e r ; A P E

,
a n t e rio r p ig m e nt e pit h eli u m ; Dil,

dila t or m u s cl e ; E n ･ V a S C ul ar e n d ot h eli al c ell ; F b , fib r o bla s t ; m , mi t o c h o n d ria ; M e , m ela n o c y t e ; P E X ,

p s e u d o e x f olia tio n ; P P E , P O St e ri o r p ig m e n t e pit h eli u m ; S p h , S p hi n ct er m u s c le ; V , V a C u Ol e
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緩衝液 (p H 7 .2) に 浸 して室温 に て 2 日間前固定 した . 剖検限 お

よび 摘出眼球の 虹彩を虹彩根部で切断 し, さ ら に虹彩標本を瞳

孔最か ら虹彩根部 に 向か っ て 可 能 な か ぎ り放射状 の 切開線 に

そ っ て約 1 ～ 2 m m 幅 の 扇塾 に 切除 して 作製 した . 手 術 の 際 に

得 られた 虹彩切除標本 はそ の ま ま使用 され た . 各標本 を 1 % 四

酸化 オ ス ミ ウ ム に て 後 固定 した .
エ タ ノ ー ル 系列 に て 脱水 の

後 , 酸化 プ ロ ビ レ ソ に て 浸透 を行な い ,
エ ポキ シ 樹脂 に て 包唾

を行 っ た .

各標本を虹彩 の 瞳孔縁か ら虹彩根部 へ 放射状 に ま た 可 能な か

ぎり前房側か ら後房側 へ 垂直な切片が得 られ る よう に 注意 しな

が ら切開 し, 約 1 m m 幅 の 半薄切切片 を作成 し , こ れ を ト ル イ

ジ ン 青 に て 染色 し
, 光学顕微鏡を 用 い て観察 した . さ ら に 同 じ

平面か ら銀白色の 超薄切切片を作成 して , ウ ラ ン 鉛染色を行い

電子 顕微鏡 ( E M 9 A , Z eis s , O b e r k o c h e n , ドイ ツ) に て 観 察 し

た .

成 績

偽落層症候群眼 お よ び対照限 の 虹彩 を前境界層 , 虹彩実質,

瞳孔括約筋 お よ び瞳孔散大筋 を含む色素上皮細胞層に 分け て 観

察 した .

F i g . 1 . E l e c tr o n mi c r o g r a p h s of th e iris s tr o m a of e y e s w ith p s e u d o e xf oli a ti o n (P E X ) s y n d r o m e I ( A ) A n t e ri o r b o r d e r l a y e r ･ A

P E X a g gr e g a.t e , th a t is s u r r o u n d e d b y fib r o b la s
t a n d m el a n o c yt e c ell p r o c e s s e s , p r Oj e c t s i n t o th e ar n t e ri o r c h a m b

e r ( A C )

( o ri gi n al m a g n ifi c a ti o n x 44 3 0) ･ ( B) A v e s s el c o m pl e t ely s u r r o u n d e d b y a b n o r m al ? X tr a C elI u la r m a t e
ri al i n cl u di n g P E X fib e r s

(o ri gi n al m a g nifi c a ti o n X 3 4 0 0) . (C) A si n gl e 王ib r o bl a s t
-1ik e c e11 ( F b ) r e v e ali n g m e m b r a n e e x c a v a･

ti o n s ( a r r o w s) w ith P E X fib e r s

in th e iris s tr o m a ( o ri gi n al m a g nifi c a ti o n x 6 4 9 0) . ( D) A m el a n o c y t e ( M e) w it h s u rf a c e i n d e n t a ti o n s ( a r r o w s) c o n t a in i n g P E X

fib e r s ( o rigi n a .1 m a g n ifi c a.
ti o n x 1 3 7 3 0) . E n , V a S C u l a r e n d o th elia l c ell ･



偽落層症侯群に おけ る虹彩の 病理鼠織学的研究

Ⅰ . 前境界層

対照限で は 前境界層を構成する線維芽細胸お よ び メ ラ ニ ン 細

胞は 全体に わ た っ て健常な構造を維持 し , 落屑物質は み られ な

か っ た .

偽落層症候群 を有する33 眼 中29 限 (非緑内障限12 臥 絶 対線

内障眼 3 限, 虹彩切除術14 限) に て前境界層 の 線維芽細胞 や メ

ラ ニ ン 細胞 の 問 に 局所的な落屑物質 の 集穂 が み ら れ た (図

1- A) ･ 落屑物質塊 は所 々 で 前房 へ 突 出す る形態を と っ て い た .

落屑物質 に 隣接す る線維芽細胞と メ ラ ニ ン 細胞ほ 発達 した 粗面

小脇軋 ミ ト コ ン ドリ ア
,
ゴ ル ジ装置お よ び落屑物質を含む細

胞膜 の 陥凹な どの 落屑物質の 産生 を 示 酸す る所見 を 呈 し て い

た ･ 所 々 で 前境界層 は部分的に 欠損し , 実質の 膠原繊維が前房

へ 霹出 して い た ･ 実質中の 実質細胞 ,
メ ラ ニ ン 細胞 は所 々 で浮

腫状に腫脹 して い た . 角膜内皮細胞 の 虹彩表面 へ の 増殖は 認め

られな か っ た .

Ⅱ . 虹彩実質

対照限で ほ虹彩実質に は血 管周問およ び膠原線維束の 間とも

に 落屑物質 は認め られ な か っ た .

偽落層症候群の 全例で 虹彩実質内の 血 管ほ下 記の よ う に 各段

階 の 病理 学的変化を 呈 して い た . 個 々 の 症 例に おい て も各血 管

で
, また ほ 同 一

血 管内で の 各部位 でも異 な る程度の 変化が み ら

れ た ･ 傷害 され て い る部位の 血管壁 に ほ基底膜様物質 . 落屑物

質お よび 教練な細線維な どの 細胞外物質の 集積が観察 され , 血

管内皮細胞 , 周 囲細胞お よ び平滑筋細胞内に は拡張 した 粗面小

胞体 , 発達 した ゴ ル ジ装置と多数 の 小胞が み られ た . さ らに こ

れ らの 細胞 ほ細胞膜陥凹 を有 し , そ の 陥凹内に は落屑物質がみ

られ た ･ 付近 の 基底膜は分裂 した り重層化 して い た . 落同物質

が 血管全体 を取 り囲ん で い る部位で ほ , 内皮細胞 , 周 囲細胞お

よ び血 管鞘 の 平滑筋細胞 ほ変性に 陥 っ て い た (図 l - B ) . とくに

変性 が顕著な部位で ほ正 常な 血 管壁を構成す る細胞は脱落 し ,

1 9

落屑物質を含む細胞外物質 の み が 輪状 に 残存 し, 血 管は 虚脱 し

て い た .

絶対緑内障の ため に 摘出 され た 5 例 5 眼の うち 4 限 (閉塞隅

角線内障 3 臥 開放隅角線内障1 眼) に お い て術前 に 細隙燈顕

微鏡検査に て 虹彩ル べ オ ー

シ ス が確認 され た . こ れ ら4 眼の う

ち の 2 限で 虹彩実質の 前表層近くに , 隣接する 内皮細胞間に 隔

膜 に て 閉鎖 され た 径60 ～ 8 0 n m の 有窓構造 を有する新生血管を

確認できた . 有意構造付近 の 内皮細胞基底膜 は重層化 した り断

裂 して い た . 臨床 的に 虹彩 ル ベ オ ー シ ス を呈 した 他の 1 例 で は

血 管内皮細胞の 変性が著しく , 有意構造 の 有無を判定す るこ と

ほ で きな か っ た . こ れ ら3 例 で み られ た虹彩表面の 新生血管 に

は 落屑物質の 沈着 はみ られ な か っ た . 臨床的に 虹彩ル ベ オ ー シ

ス が確認 され なか っ た症例で は 実質中に 新生血管ほ確認され な

か っ た .

さ らに , 実質の 粗な膠原線維束の 間に も落屑物質の 集塊が み

られ た ･ これ らの 多くは ト 顕著 な ミ ト コ ン ドリ ア
, 粗面小胸体

と落屑物質を内包する細胞膜陥凹を有する線推算細胞や メ ラ ニ

ン 細胞に 隣接 して 観察 され た (図 1 - C ,
D) .

Ⅲ . 瞳孔括約筋

対照限 5 例で は全例に 瞳孔括約筋が確認 され た . そ の うち の

3 眼で 筋細胞は規則的に 集合 し
,
細胞質 の 電子 密度は高く, 各

小器官ほ よく保 たれ て い た . 十 孔 他 の 2 限の 筋細胞は若干低

い 細胞質電子密度と膨張 L た ミ ト コ ン ドリ ア を 有 し
, 軽度に 変

性 して い た ･ 全例に お い て 筋細胞 の 基底膜 ほ 明 瞭 に 認め られ

た . 落屑物質はみ られ なか っ た .

摘出手術時あるい ほ固定 ･ 包埋 の 段階で 変形 し生理学的な形

状が保て なか っ た標本が ある の で , 偽落層症候群眼3 2例33 眼の

う ち瞳孔括約筋の 観察が 可能 で あ っ た の は24 例24 眼 (非緑 内障

限14 例14 臥 絶対線内障限2 例 2 臥 虹彩切除標本 8 例 8 眼)

に と どま っ た . これ らの 瞳孔括約筋組織ほ , 手術術式あるい は

Fi g ･ 2 ･ E l e ct r o n mi c r o g r a ph s of th e s p h in c t e r m u s cl e (S p h) i n P E X e y e s w ith o u t gl a u c o m a . (A ) D e g e n e t a t e d m u s c l e c ell s wi th
i rr e g ul a r n u cl ei a n d s w olle n m it o c h o n d ri a ( m ) (o ri gi n al m a g n ifi c a ti o n x 1 6 8 0 0) ･ ( B) S p hi n c t e r m u s cl e c ells f r o m a n o th e r a r e a of
th e s a m e c a s e w ith r e m a rk a bl e i n tr a c e11 ul a r v a c u ol e s ( Ⅴ) ( o ri gi n al m a g n ific a ti o n x 1 3 3 4 0) .
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緑内障の 有無 に は関わ り なく , 各段階 の 非特異的変性所見を 呈

して い た .

一

部の 細胞 の 核 は萎縮 し不 整な形状 を呈 して い た . また 他の

細胞核は楕円ある い は 卵円形を 呈 し, ク ロ マ チ ン は 均
一

に 拡散

し
,
膨張 して い た . 所 々 で 細胞質内に ミ ュ リ ン 様構造物が み ら

れ , 細胞膜の 変性を 示 唆 して い た . ま た大部分 の 筋細胞 の 細胞

質内に 変性 し拡張 した ミ ト コ ン ドリ ア と細胞内空砲 が観察 され

た (図 2 一 丸 B) .

偽落 層症候群眼中 の11 例11 限 (非緑内障眼5 例 5 限 , 虹 彩切

除術標本6 例 6 限) の 瞳孔括約筋領域に 落屑物質 の 集積 が み ら

れ た . そ の う ち の ほ と ん どは瞳孔括約筋 と虹彩実質 との 境界に

観察され た ( 図 3 - A ) . また 頻度的 に ほ 低 い が 筋細胞間に も落屑

物質の 集積 が み られ た . 落屑物質 に 隣接す る筋細胞 は 不 整な細

胞核 , 膨 張 した ミ ト コ ン ドリ ア , 細胞 内空胞な どの 変性所見を

呈 し
,
さ らに 細胞膜 に ほ 落屑物質 を 内包 した 陥 凹 が み られ た

( 図 3
-B
, C) . こ れ ら の 部位 の 基底膜は 不 整 で , 所々 で 断裂 して

い た (図3 - D) .

Ⅳ . 瞳孔散大筋 と色素上皮細胞層

対照限の うち 3 例(61 , 6 6 , 7 0 歳) 3 限で ほ前色素上皮細胞の

上 皮部位は若干 の 変性所見を 示 すの み で あ っ た . 瞳孔 散大筋は

Fi g . 3 . El e c t r o n mi c r o g r a p h s of th e s p hi n c t e r m u s cl e (S p h) of a P E X e y e w ith o u t gl a u c o m a ･ ( A ) A g g r e g a ti o n s of P E X fib e r s at

t h e i n t e rf a c e
､
b e t w e e n s tr o m a a n d s p hi n c t e r m u s cl e ti s s u e ･ T e V e ali n g cl e a r a s s o ci a ti o n wi th m u s cl e c e u s ( o rigi n al m a g nific a ti o n

x 5 50 0) . ( B) A m u s cl e とell wi th m e m b r a n e i n v a gi n a ti o n s (a r r o w s) in cl u d i n g P E X
'

fib e r s ( o ri gi n al m a g nifi c a ti o n x 1 3 3 3 0) ･ (C )

H i gh p o w e r m a g nifi c a ti o n of m e m b r a n e in v a gi
n a ti o n s (a r r o w s) i n cI u d in g P E X fib e r s ･ (D ) T h e b a s e m e n t m e m b r a n e ( a r r o w s)

in t e rr u p t e d
l

a n d m u ltil a m i n a t e d a t th e p a r t of c e u m e m b r a n e e x c a v a ti o n ( o ri gi n al m a g n ifi c a ti o n x 3 3 5 0 0) ･
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Fi g ･ 4 ･ E l e c tr o n m ic r o g r a p h s of

2 1

th e p o s t e ri o r pi g m e n t e pith eli u m i n th e iri s o f P E X e y e s ･ ( A ) T h e e pith eli al p o r ti o n of th e
d e g e n e r a t e d a n t e ri o r pig m e n t e pith eli al c e u s (A P E) ･ a n d i n t e rr u p t e d dil a to r m u s cl e p or ti o n s (D il) ( o rigi n al m a g n ific a ti o n x 2 00 0) .
( B) T h e e pith eli al p o r ti o n s h o w i n g v a ri o u s d e g e n e r a ti v e c h a n g e s , S u C h a s ir r e g ul a r el e ct r o n d e n sity , i n tr a c ell ul a r v a c u ol e s a n d
C ell d e b ri s ( o ri g in al m a g n ific a tio n x 2 9 4 0) ･ P P E , p O S t e ri o r pi g m e n t e pith eli ｡ m .

F ig ･ 5 ･ E l e c t r o n m i c r o g r a p h s of th e a n t e ri o r iri s e pith eli u m a n d diI a t o r m u s cl e of P E X e y e w ith o u t gl a u c o m a . ( A ) P E X m a t e ri al
a c c u m ul a t e d i n a s s o ci a ti o n w ith d il a t o r m u s cl e c ell s ( Dil) ( o ri gi n al m a g n ific ati o n x 91 80 ) ･ ( B ) H i g h p o w e r m a g nifi c a ti o n of
m u s cl e c ell s s h o wi n g m e m b r a n e e x c a v a ti o n s a s s o ci a t e d P E X fib e r s ( a r r o w s) ( o ri gi n al m a g nifi c a ti o n x 3 2 0 0 0) . A P E . a n t e ri o r

pig m e n t e pith eli u m .

嘩澤苓紘 .

Fig ･ 6 ･ L ig h t m ic r o g r a p h o f th e iri s f r o m a P E X e y e

wi th o u t gl a u c o m a . D e p o sit s of P E X m a t e ri al s a r e

O b s e r v e d a t th e p o s t eri o r s u rf a c e o f th e pi g m e n t e pith eliu m

(P E) ･ T h e pi g m e n t e pith eli u m r e v e als v a c u oIe s . T h e

C h a r a c t e ris ti c s e r r a t e d a p p e a r a n c e ( a r r o w s) i s pr e s e n t e d

( o rigi n al m a g nifi c a ti o n x l l O) ■(1 p m , S e mi thi n c r o s s
S e Cti o n

,
t Ol uidi n e bl u e) 1 P E , pig m e n t e pith eli u m ; S ph ,

S p hi n c t er m u s cl e .
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非蒋化 し 仁 局所 的に 細胞間間隙が拡大 した 部分があ り
, 膨襲 し

た ミ ト コ ン ドリ ア が 随所 に み られ た . 他の 2 例(6 5 , 8 8 歳) 2 限

でほ 筋層は 正常 で あ っ た , 筋部位 の 基底膜 は全例 で完全 に 保 た

れ て い た ■ 上 皮部位 ほ 1 例 の み で 所 々 欠損 して い た が
, そ れ 以

外の 4 例で は正 常 に 保 たれ て い た . 細胞小器官 に は 全体的 に 異

常ほ み られなか っ た . 落屑物質の 集積ほみ られ なか っ た .

偽落屠症候群 でほ 寂内陣の 有無に 関わ らず前色素上皮細胞層

ほ各段階の 変性を 呈 して い た . 4 例 4 眼 で は 前色素上皮細胞 の

筋部位 ほ ほ ぼ 正常 な構造 を呈 し, 上 皮部位は規則的に 密に 配列

して い た が
, 所 々 で 細胞質内に 空胸や膨張 した ミ ト コ ン ドリ ア

を 有 して い た . 筋層 は非蒋化 し, 変性 した ミ ト コ ン ドリ ア が み

られ た ･ とく に 変性 の 進ん だ 症例で は よ
上皮 部位 の 細胞核は円

形 に 膨張 し細胞質 の 電子密度ほ低下 して浮腫 を呈 して お り
,
ま

た多数 の 細胞内空胞が み られ た( 図 4-A , B) . 筋部位は 強く 非薄

Fig ･ 7 ･ E l e c tr o n mi c r o g r a p h s of t h e p o s t e ri o r pi g m e n t e pith eli u m o f th e iris of P E X e y e s w ith a n d wi th o u t gl a u c o m a . (A ) T h e
a pi c al c e11 m e m b r a n e of th e p o s t e ri o r pig m e n t e pith eli u m w ith m e m b r a n e e x c a v a ti o n s ( a r r o w s) i n a s s o ci a ti o n w ith P E X fib e r s
( o rigi n al rn a g nifi c a ti o n x 2 9 4 0) ･ (B ) C o m pl e t e d e g e n e r a ti o n a n d d r o p o u t of a n i n d i vid u al p o s t e ri o r pi g m e n t e pith eli al c ell c o v e r e d
b y a th ic k P E X fib e r l a y e r ( o ri gi n al m a g nifi c a ti o n x 2 9 0 0) ･ (C ) D e g e n e r a ti v e b a s al c ell p o r ti o n s a n d r u p t u r e d c ell m e m b r a n e s of
th e p o st e ri o r pi g m e n t e pith eli u m , r e S u lti n g lib e r a ti o n of c yt o pl a s m i c d e b ri s i n cl u di n g m el a ni n g r a n ul e s ( a r r o w s) i n t o th e p o st e ri o r
C h a m b e r ( o ri g in al m a g nifi c a ti o n x 2 9 60) ･ ( D) P E X fib e r s i n th e e n l a r g e d i n t e r c ell u l a r s p a c e b e t w e e n a n t e ri o r a n d p o st e ri o r
pi g m e n t e pith e li a ･ T h e a pi c aI c ell m e m b r a n e of th e p o s t e ri o r pi g m e n t e pith eliu m sh o w s m e m b r a n e e x c a v a ti o n s ( a r r o w s)
a s s o ci a t e d wi th P E X fib e r s ( o ri gi n al m a g nifi c a ti o n x 2 7 9 0) ･ A P E ･ a n te ri o r pig m e n t e pith eli u m ; P P E

, p O S t e ri o r pi g m e n t
e pith eli u m .
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化 し , 変性 した ミ ト コ ン ド リ ア と多 数 の 空胸を有 して い た .

所 々 で 前後色素上皮細胞間の 間隙は拡大 し, 後上 皮細胞層が前

上皮細胞層か ら剥離 して い る ように み え た . とくに 変化の 強い

症例 に お い ては ▲ 個 々 の 色素上 皮細胞 は完全に 変性 に 陥 り, メ

ラ ニ ン 顆粒ほ 細胞外に 遊出 し
, 後 色素 上皮細胞は完全に 前色素

上皮層 と の 接着を失 っ て い た . 所 々 で前後色素上皮細胞層 の 間

に ミ ュ リ ン 様膜構造が観察 され た .

偽落層症候群を有する症例の うち 7 例 7 限 (非緑内障眼球 4

軋 絶対緑内障眼1 臥 虹彩切除標本 2 限) の 前色素上 皮細胞

層 の 筋部位に 落屑物質の 局所的集積が み られ た ( 図 5-A) . 落屑

物質 ほ変性 した 前色素上皮細胞 の 筋突起間や筋層が非薄あるい

は欠損 して 生 じた 空間に 観察され た . 落屑物質塊 の 周囲の 筋突

起は細胞膜陥凹を有 し, 落屑物質 を内包する か の よ うな形状を

A

Fig ･ 8 ･ S c h e m a ti c d r a wi n g of t h e iri s i n P E X s y n d r o m e

S u m m a riz l n g th e ultr a s tr u c t u r al c h a n g e s a n d tis s u e s

i n v oI v e d ･ E a c h of th e b o x e d ar e a s i n th e g e n e r al di a g r a m

a t t o p of t h e fi g u r e in di c a t e s l o c ali z a ti o n o f P E X m a t e ri al

p r od u c ti o n ( a st e ri s k) a s d e pi c t e d i n th e d e t ail e d d ia g r a m s

b el o w ･ ( A ) A c c u m ul a ti o n s of P E X fib e r s a m o n g fib r o bl a s-
t s a n d m el a n o c y t e s i n th e a n t e ri o r b o r d e r l a y e r . (B )

A s s o ci a ti o n of P E X m a t e ri al w ith fi b r o bl a s t s a n d m el a n o cL
y t e s i n t h e s tr o m a . (C ) A c c u m ul a ti o n of P E X m a t e ri al i n
th e p e rip h e r y of iris v e s s el s i n a s s o ci a ti o n w ith e n d o th eli al

C ells (E n) a n d p e ri c yt e s ( P e) . ( D ) A s s o ci a tio n of P E X
fib e r s w ith s p h i n c t e r m u s cl e c ell s b o th a t th e i n t e rf a c e

b e t w e e n s tr o m a a n d m u s cl e ti s s u e a n d a m o n g th e m u s cl e

C ells . ( E ) A c c u m ul a ti o n of P E X fib e r s o n th e b a s al

S u rf a c e of th e p o st e ri o r pi g m e n t e p ith eli u m , i n th e

e nl a r g e d i n te r c e 11u l a r s p a c e b et w e e n a n t e ri o r a n d p o s t e ri o r

e pith eli a c r e a te d b y c ell d e g e n e r a ti o n , a n d i n th e dil a t o r

m u s cl e p o r ti o n ･ A B L , a n t e ri o r b o r d e r l a y e r , S p h , S ph i n c t e r

m u s cl e ; Ⅴ
,
V e S S el; A P E , a n t e ri o r pi g m e n t e pit h eli u m ;

P P E
, p O S te ri o r pig m e n t e pith eli u m ; P C , p O S t e ri o r c h a m b

-

e r
,
L u

,
V e S S el l u m e n .
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呈 して い た ( 図 5-B) .

後色素上 皮は 光学顕微鏡的 に 対照限5 例 5 眼中の 1 例1 眼で

部分的に 前色素上皮層か ら剥離 して い た が
, 他の 4 限で は健常

に 保た れ て い た ･ 1 限で若干の 鋸歯状構造が認め られ た . 電子

顕微鏡的に は1 眼の み に お い て ク ロ マ チ ン が 散在 した卵 円形の

膨張 した核 を有 し, 細胞質の 電子密度の 低い 膨張 した細胞が認

め られ た ･ さ らに 他の 1 眼で は 隣接 した細胞間の , と く に 末端

側 の 間隙が拡大 してい た . しか しそ の 他の 対照眼 で ほ後色素上

皮細胞ほ 正 常で あっ た . 1 層の 基底膜ほ連続性 を保 っ て い た .

偽落屑症候群で は 光学顕微鏡的に 8 例 8 限の 非緑内障眼と 3

例 3 限の 絶対緑内障眼に 各 々 4 か ら 6 個の 色素上皮層細胞か ら

な る偽落屏症候群に 典型的な鋸歯状構造が み られ た . 所 々 で 後

色素上皮細胞層 は前色素上皮細胞層か ら剥離 して い た ( 図6 ) .

電子顕微鏡的に は偽落層症侯群全例に お い て 後色素上皮の 基底

側表面に 落屑物質の 沈着が み られ た . 隣接す る細胞間に は細胞

間空胸が観察され
, 基底側の 細胞膜は落屑物質を内包する多数

の 陥凹を有 し, 不 整な輪郭を呈 して い た (図 7- A ) . 後色素上 皮

細胞の 基底膜 は落居物質に よ っ て 細胞表面か ら持 ち上 げられ る

よ う な形態を取 り, 随所で断裂 して い た . とく に 鋸歯状構造 の

谷で は基底膜 はほ と ん ど消失 して 認め られ な か っ た . ま た落屑

物質の 集街中に 基底膜の 破片が頻繁に み られ た .

偽落層症候群例の 後色素上皮細胞 の 核ほ 緑内障の 有無 に 関わ

らず膨隆 した形態を示 すもの が 多く , 末端側の 細胞質の 電子密

度 は低下 し, 膨張した ミ ト コ ン ドリ ア
, 拡張 した 粗面小胞体 ,

細胞内お よ び細胞間空砲がみ られ た . 所 々 で 個 々 の 色素上 皮細

胞 は変性 し, 細胞室内の 小器 官や メ ラ ニ ン 顆粒が 落屑物質の 間

に 遊離 して い る の が観察 され た ( 図 7 且 C) . さ らに 細胞が変性
･ 脱落 した後の 間隙に 落屑物質が み られ た .

2 例 2 限( 非緑 内障限球1 例1 限 , 虹彩切除標本 1 例1 眼) に

お い て
, 前後色素上皮間の 間隙が拡大 した 空間に も落静物質の

集塊が み られ た ･ 隣接する前後色素上皮の 末端側の 細胞膜に は

陥凹 が観察 され た ( 図7-D ) .

考 察

虹 彩の 前境界層と ほ虹 彩実質の 前部を指 し, 密に 重な っ た 線

維芽細胞と メ ラ ニ ン 細胞か ら構成され る . 最前面ほ一層 の疎 な

線維芽細胞で 覆わ れ て お り , そ の 細胞突起は 交互 に 重な り合 っ

て い る
42 ノ

.

虹彩実質ほ 絡み 合 っ た粗な膠原線維に よ っ て 構成 され
,
こ の

間に 血管 , 線維芽細胞 ,
メ ラ ニ ン 細胞 , 神経 , 塊細胞( メ ラ ニ ン

を 貪食した 類上皮細胞) な どが散在する . 血 管ほ 実質 の 間を 放

射状に か つ 正弦曲線を描く よ う に 蛇行 して 走行し て い る . 小動

脈は
一

層の 内皮層を有し , 内弾性板ほ な く , 1 か ら 2 層の 筋層

で 因まれ て い る ･ 小静脈ほ 1 層 の 内皮層 と薄い 筋層 およ び周囲

細胞 を有する ･ 毛細血管ほ 1 層 の 内皮層 の ほか に 時と して 周 囲

細胞を有する ･ 血 管内皮細胞ほ 互 い に 緊密接着で接合 し , 血 液

房水柵を形成す る 一

要素と して の 役割を有す る . こ れ らの 血 管

は さ らに 厚い 膠原線椎鞘に て 閉 まれ て い る
42)

.

瞳孔括約筋 ほ , ミ ト コ ン ドリ ア
,
ゴ ル ジ装 臥 粗 削 ､ 胞体 ,

リ ボ ゾ
ー ム お よび 筋細線維 を有す る紡錘型 の 平滑筋細胞か らな

る . 個 々 の 細胞は
一

層の 基底膜を有する . 隣接する細胞 は所 々

で細隙結合に て 接合 して お り ,
そ の 部分 で ほ 基底膜を欠ぐ

a)
.

虹彩色素上皮細胞ほ前色素上皮細胞 ･ 後色素上皮細胞 の 2 層

よ り な る . 前色素上皮細胞 ほ形態学的か つ 機能的に 2 つ の 部分
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(末端側の 上 皮部位 お よ び 基底側 の 筋部位) よ りな る . 筋部位 は

上 皮部位か ら突出す る筋細線経と ミ ト コ ン ドリア を含 み基底膜

を有す る舌状 の 細胞突起で あり , 3 ～ 5 層が 重な り 合い 瞳孔散

大筋を形成 して い る . 上 皮部位に は細胞核 , 細胞内小器官 ,
メ

ラ ニ ン 顆粒が含 まれ る . 後上 皮細胞 は側面 に 細胞膜談合 を 有

し
,
基底例の 細胞表面 ほ 一 層 の 基底膜 で覆わ れて い る . 細胞 質

内に は メ ラ ニ ン 顆粒 , 粗面 小胸体 ,
ミ ト コ ン ドリ ア

,
リボ ゾ

ー

ム
,
ゴ ル ジ装置が み られ る

岬
.

本研究に よ っ て 偽藩屏症候群 の 虹彩観織に おけ る多 くの 形態

学的変化が明 らか に な っ た . 典型的な落居物質 が虹彩の 前境界

層 , 実質 軋 とく に 線維芽細胞 ,
メ ラ ニ ン 細胞 付近 , 呵管 周

臥 瞳孔括約臥 瞳孔散大筋お よ び前後色素上皮 の 基底側 ,
末

端側両方に 存在 した ∴落屑物質塊 に 接す る線維芽細胞 ,
メ ラ ニ

ン 細胞 ,
上皮細胞 ,

血 管 内皮 ,
周田お よ び平滑筋細胞 は

一 様 に

落屑物質の 産生 を示 唆す る微細構造的特徴を備えて い た . 虹彩

色素上皮 , 瞳孔括約筋 ,
瞳孔散大筋は限杯の 虹彩網膜部 の 神経

外胚葉か ら , 虹彩実質 は限杯前表面と そ の 上 に 位置する外胚葉

表面と の 間の 中胚葉か ら 発生す る
43I

. こ れ らの 発生学的 に 起源

の 異な る各種の 細胞 が偽落層症候群に お い て
一 様 に 落屑物質の

産生を示 改す る所見を呈 した こ とを 特に 指摘 した い . 起源の 異

な る 細胞で の 落屑物質産生ほ , 虹彩以外でも限内外 で報告 され

て い る . す なわ ち 偽落屠症候群に お い て水晶体上 皮細胞
仰

, 線

維芽細胞 に 化生 した 角膜内皮細胞
捕)48)
お よ び 線 稚柱帯内皮細

胞仰 は本研究 に お い て 虹彩 で得 られた敏細構造的所見と類似 し

た 所見 , す なわ ち発達 した 細胞内小器官 と細胞膜陥凹を 呈 す

る . さらに結膜阻織内
欄 ､ 瑚

,
限窟内後毛様体動脈壁

54)

, 外眼筋組

織内, 渦静脈壁内 , 視神経鞘内
55)さ6)

, 皮膚 よ 肺 , 腎臓 の 結 合組織

内
,
肝実質内, 心 筋 内, 胆嚢 , 脳髄膜内などの 全身の 多種 の 限

外臓器 で の 落屑物質 の 集横
58 卜 抑
は 種々 の 細胞か ら落屑物質が産

生され る こ と を 示唆す る . S c h 16t z e r - S c h r e h a rd t ら
59)
は , 細胞外

物質 や基底膜を産生す る能力の ある細胞の 多くは病的条件下 で

落贋物質 をも産生す る こ と が でき ると 推測 して い る .

次に 本研究に お い て偽落層症候群で得られ た虹彩の 形態学的

異常 と本症候群で み られ る眼科臨床的異常と の 対応 に つ い て 考

察す る . 偽落屑症候群 に お い て 虹彩 の 前お よ び後色素上皮ほ い

ずれ も各段階の 変性所見を 呈 して い た . 細胞内お よ び細胞外空

胞 , 細胞質の 浮腫が観察 され , とく に後色素上皮細胞 の 落屑物

質 が沈着 して い る基底側 の 細胞膜基底側部分に 変性 が強く み ら

れた . 基底側に 沈着 した落屑物質層 の 中あるい は外 に 変性 した

細胞 の 破片や細胞内か ら遊離 した メ ラ ニ ン 顆粒が観察 さ れ た .

こ れ らの 色素上皮細胞 の 変性ほ本症候群で しば しばみ られ る散

随時の 前房内 へ の メ ラ ニ ン 顆粒飛散
一耶 l) の 原因 と考 え る こ と が

で きる . すなわ ち 散瞳に伴う虹彩の 動きに よ っ て , 変性に 陥 っ

た 虹彩色素上皮細胞の 基底側部分が さ らに 破壊 され , 細胞質内

の メ ラ ニ ン 顆粒が 房水内 に 飛散す る . 本症候群 に おけ る線維柱

帯 へ の 色素沈着 の 増加
62 ト 帥

, 角 膜 内皮側 へ の メ ラ ニ ン の 沈

着
川) 川
な どの 所 見ほ メ ラ ニ ン 色素顆粒 の 前房内飛散 に 続発す る

所見 と して 説明され よう .

虹彩の 前 ･ 後色素上 皮細胞ほ所 々 で著 しい 変性所見 を呈 し,

局所的に 脱落 して い た . 偽落層症候群 で は虹彩は細隙燈顕微鏡

検査 に お い て と く に 瞳孔縁で脱色索 お よ び 萎縮所見 を 呈 す

る
1 0) ‖叩5)

. 虹彩瞳孔縁 の 脱色素ほ加齢 に伴 っ て も観察 され る所見

であるが , 偽落層症候群 に轟い て は さら に高頻度
･ 高度 に み ら

れる
6之)

.
こ の 虹彩の 色素の 異常 は臨床的㌣こ落屑物質 が同定 され

る以前に 偽落層症候群を 示唆す る最初 の 所見 で あ る こ と もあ

る
10)

. また 透光試験 に て 虹彩 の 透光性が増加す る こ と も本症候

群の 診断の 手掛 か り と な る こ とが あ る
68)6 7 j

.
こ れ ら の 異常所見

は電子顕微鏡的な虹彩の 色素上皮細胞 の 変性
･ 脱落に よ っ て説

明 され よ う.

偽落屠症候群 に お ける 虹彩実質 に は落屑物質の 局所的集帯 が

み られ , 前境界層 に は 対照限と比 べ 膨張 した 細胞や表層の 線維

芽細胞層の 欠損が多く観察 された . 前境界層の 細胞成分の 減少

ほ細隙燈邸徴鏡的な虹彩の 萎縮像や 虹彩 の 脱色素 と して 観察さ

れ うる . また 虹彩実質に お ける落屑物質の 集積 に よ り健常な膠

原線維 の 走行が乱れ , 虹彩の 紋理 が 不 規則 と い う臨床所見がも

たらされ るで あろう .

偽落層症候群で は 散瞳割 に 対す る反応が 不 良で あり
10 ‖l 珊

,
こ

れは チ ソ 氏帯 の 脆弱
即 0)
と あい ま っ て 水 晶体嚢外摘出術 に 際 し

て 手術の 難度 を増加 させ て い る
71 卜 74 )

. 偽藩屏症候群で前色素上

皮の 筋部位(瞳孔散大筋) は 各段階 の 変性所見を示 し , 筋層 ほ非

薄化 し所々 で 断絶 して い た .

'
また 7 % に お い て 筋組織内に 落屑

物質の 集積が み られ た . さ ら に落屑物質塊に隣接する筋部位が

基底膜の 乱れと落唐物質を有す る細胞膜陥凹を 呈 した 所見 は筋

細胞 の 代謝的変化を推測さ せ る . これ ら の 瞳孔散大筋の 異常所

見は ▲ 筋組織と して の 収縮力の 低下 を 示唆 し , 本症候群に おけ

る散瞳不良を説明 しうる で あろ う.

一 方 , 瞳孔括約筋は膨張 した ミ ト コ ン ドリ ア , 細胞内空胸,

細胞膜や 細胞質の 適残物 な ど の 非 特異的変性所見を 呈 し て い

た . 進行 した 症例で は こ れ らの 変化は さ らに著 しく ,
ミ ト コ ン

ドリ ア ほ変性 して お り , 細胞質内ほ ほ と ん ど細胞内空胞 で 占拠

され て い た . さ らに 偽落暦症候群の 瞳孔括約筋 の50 % に 落屑物

質が確認 され , 隣接す る筋細胞ほ細胞膜陥凹を 呈 して い た . こ

の 所見は ∴ 織維芽細胞 ▲
メ ラ ニ ン 細胞 , 前お よ び後色素上皮細

胞 と同様 に 落屑物質 の 塵生を 示 す所見と考え られる . 瞳孔括約

筋 に お ける 筋細胞 の 非特異的変性所見 と落贋物質の 産生に 伴う

代謝的変化は瞳孔括約筋 の 収縮力 を変化 させ ると推測さ れ る .

瞳孔径鱒変化に 際 して散瞳 と締瞳 の 相反す る作用を有する瞳孔

散大筋 と瞳孔括約筋に 類似の 変化 がみ られ た . しか し瞳孔括約

筋内の 落屑物質の 集横が筋組織 の 硬直度 を高め , 収縮力を 弱め

て い る とも考え られ る .

偽落層症供群で の 虹彩の 筋組織 の 変化の
一 因 と して

,
虹彩の

血 流障害が考 え られ る
75}

. 虹彩の 血 管内皮細胞 の 変性や 基底膜

の 異常 が前限部蛍光血管造影に お け る 蛍光色素 の 漏出や低海流

域の 出現
76ト T8)

, 房水内の 酸素濃度 の 減少な どを 来た す こ と が 考

え られる . さ ら に これ ら の 変化が 虹彩の 各組織 の 血 流障害を来

た し ∴筋組織や 上 皮細胞 の 変性を惹起する と推測 され る .

こ れ らの 筋組織 の 変性 の 原困 と して ,
長期間の 緑内障治療の

影響の 可能性も考慮しなけれ ばな らな い . とく に 虹彩切除術を

受けた症例で ほ 全例に慢性緑内障 の 既往があ り , 締 瞳効果 を有

す る副交感神経刺激剤 の 点眼を受けた既往の 可 能性 がある . 瞳

孔散大月別ま平滑筋 である の で , 長期に わ た る縮瞳に よ り , 筋細

胞が廃用性萎縮に 陥 っ て い た 可能性 がある . しか し本研究に お

い て 虹彩切除標本 で み られた筋 の 変性所見は , 緑内障が なく副

交感神経刺激剤の 点眼を受けた既往 の ない 標本に比 べ て 顕著で

は な か っ た . した が っ て こ れ らの 筋 の 変性所見 は点眼薬に よ る

二 次的変化 とは 考 え難く偽落層症候群 に起因す る と考 え られ

る .

偽落層症候群 の 虹彩実質内の 線椎芽細胞とメ ラ ニ ン 細胞の
一
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部 に お い て 落屑物質の 産生 を示 唆す る所見が み られ た . 加齢 に

伴 い 瞳孔径は 一 般 に 縮小 し
, 散瞳剤に 対する反応ほ減弱 し, 虹

彩実質 の 線維芽細胞の 数も減少す る と 報告 され て い る
7 嘲

. 落

屑物質を産生 して い る線維芽細胞と メ ラ ニ ン 細胞は 代謝的に 障

害 され , 実質細胞 と して の 正 常の 機能を失 っ て 散瞳不 良を 呈 す

る に 至 る可 能性もあろ う . また それ ら の 実質細胞 と実質内に 集

積 した 落屑物質ほ 虹彩実質の 硬直度を高め
, 前述 の 瞳孔散大厳

に お け る異常 と と もに 本症候群に お ける散瞳不良の 原因と な り

う るで あろ う .

結 論

本研究で は偽落層症候群に おけ る虹彩の 微細構造的変化を研

究 し, 本症候群 に お い て 臨床的 に 観察 され る虹彩な どの 異常所

見の 原因の 形態学的説明を試 み た . 虹彩 を 構成する繊維芽細

胞 ,
メ ラ ニ ン 細胞 , 虹彩 の 血 管内皮細胞, 血管周 囲細胞 , 瞳孔

括約筋細胞 , 前お よ び後色素上皮細胞が下記 の よ うな 変性所見

を呈 し
, 落屑物質の 産生に 関与 して い た . さ ら に こ れ らの 微細

構造的変化は偽落層症候群に お ける 眼科臨床所見と以下 の よ う

に 関連す ると 考え られ る .

1 . 前境界層 の 細胞 と虹彩色素 上皮細胞 に お け る細胞内小器

官の 変性 , 細胞 内お よび 細胞外空胸 の 形成 , 細胞 の 脱落は 臨床

的に 虹彩萎縮 と して観察 され
,
ま た虹彩色素上皮細胞内の メ ラ

ニ ン 色素顆粒 の 遊離 は散瞳後 の 前房内メ ラ ニ ン 色 素飛散と して

観 察 され る と考 え られ る .

2 . 瞳孔散大筋お よび 瞳孔括約筋の 筋細胞 に おけ る細胞内小

器官 の 変性や細胞内空胸の 出現な どの 非特異的変性 , 筋組織 の

非薄化 お よ び筋組織内の 落屑物質の 沈着は臨床的 に 観察され る

散瞳不 良の 所見 と関連する と考え られ る .

3 ･ 血 管内皮細胞 , 血管周 囲 細胞の 変性と内皮細胞基底膜の

断裂は 血 液房水概 の 破綻 を来た し臨床的に は前眼部蛍光血管造

影 の 異常と して観察され ,
さ らに 虹彩各部の 血 流障害を惹起 し

各覿織 の 非特異的変性を惹起 し得 る.

4 ･ 虹彩実質内の 落屑物質の 集積 お よ び落屑物質の 産生に 関

連す る線維芽細胞 と メ ラ ニ ン 細胞 の 存在 は , 繊維芽細胞と メ ラ

ニ ン 細胞の 代謝的 お よ び機能的変化 を示 唆 し , さ らに 実質内の

落屑物質の 存在 と併せ て 虹彩実質の 硬直度を高め て い る 可能性

がある .
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V o r d e r k a p s el s c h ief e r u n g ･ K lin ･ M o n atb l ･ A u g e n h eilk d リ 8

5 8 ト586 (1 9 3 2) .

6 ) D v o r a k - T h e o b a ld
,
G . : P s e u d o - e Xf oli a ti o n o f th e l e n s

C a p S ul e ･ A m ･ J . O p h th al m ol . , 3 7 , ト1 2 (1 9 5 4) .

7 ) S u n d e
,
O A . : O n th e s o- C all e d s e nil e e xf oli a ti o n of th e

a n t e ri o r l e n s c a p s ul e ･ A cli ni c al a n d a n a t o m i c al s t u d y . A c t a

O ph th al m ol . , 3 4 (S u p pl . 4 5) , 1
-8 5 (1 9 56) .

8 ) L a n d olt , E ･ : Z u r s o g e n a n n t e n A b s c hi ef e r u n g d e r

V O r d e r e n Li n s e n k a p s el ･ O p h th al m ol o gic a , 13 3 , 3 0 9
-3 2 0 (1 95 7 ) .

9 ) B l a c k s t a d , T ･ W .
,
S u n d e , 0 . A . & T r a e tt e b e r g , J , :

O n th e u lt r a s tr u c t u r e of th e d o p o sit s of B u s s a c a i n e y e s w ith

gl a u c o m a si m pl e x a n d s o
-

C all e d e x f oli ati o n of th e a n t e ri o r

l e n s c a p s u l e ･ A c t a O ph th al m ol . , 3 8 , 5 8 7
- 5 9 8 (1 9 6 0) .

1 0) P ri n c e , A ･ W . & R it c h
,
R . : C li ni c al sig n s of th e

p s e u d o e xf oli a ti o n s y n d r o m e . O p h t h al m ol o g y , 9 3 , 8 0 3-8 0 7

(1 9 8 6) .

1 1) 布田龍佑: 落屑症候群 の 特徴 . 落層症候群 -

そ の 線内障 と

白内障 -

(布 田 龍佑編) , Ⅳ . 藩 屏症候群 の 診断 , 第 1 版 ,

5 3 - 62 貢 ,
メ デ ィ カ ル 葵出版

, 東京 ,
1 9 94 .

12) B e r t e ls e n , T . Ⅰ.
,
D r a bl o s , P . A . & F l o o d

,
P . R . : T h e

S O- C all e d s e nil e e xf oli ati o n ( p s e u d o e x f oIi a ti o n) of th e a n t e ri o r

l e n s c a p s ul e ･ a p r O d u c t o f th e l e n s e pit h eli u m ･ F ib ri1l o p a th i a

e pith elio c a p s ul a ri s . A m i c r o s c o pi c hi st o c h e m ic a n d el e c tr o n

mi c r o s c o pi c i n v e s tig a ti o n . A c t a O p h th a l m ol り 4 2 , 1 0 9 6-1 1 1 3

(1 9 6 恥

1 3) A s h t o n
,
N
り
S h a k i b

,
M .

,
C o ll y e r , R . & B l a c h

,
R . :

E l e c tr o n m i c r o s c o pi c s t u d y of p s e u d o- e X f oIi a ti o n of th e l e n s

C a P S ul e ･ I ･ L e n s c a p s ul e a n d z o n ul a r fib e r s ･ I n v e st ･ O p h th al-
m ol ･ & V i s u al S ci . , 4 , 1 4 ト1 5 3 (1 9 6 5) ,

1 4) S h a k ib , M .
,
As h t o n , N . & B l a c h

,
R . : E l e c tr o n

m i c r o s c o pic s t u d y of p s e u d o- e Xf oli a ti o n of th e l e n s c a p s ul e .

n ･ I ris a n d cili a r y b o d y . I n v e s L O p h th al m ol . & V i s u al S ci . ,

4
,
1 5 4-1 6 1 (1 9 6 5) .

15) 美川達治 : 水晶体褒 の p s e u d o e x f oli a ti o n の 1 例 岬

電子願

徴鏡的観察 -

. 臨限, 2 2 , 3 廿 3 2 3 (1 96 8) .

1 6) R i n g v o ld , A . : E l e c tr o n m i c r o s c o p y of th e w a11s of iris

V e S S e ls i n e y e s w ith a n d w ith o u t e x f oli a tio n s y n d r o m e

(P s e u d o e x f oli a ti o n of th e l e n s c a p s u l e) . V ir c h o w s A r c h . A b t .

A P ath ol . A n at . , 3 48
,
3 2 8 -3 41 ( 1 9 6 9) .

17) R i n g v o ld , A . : T h e di s trib u ti o n of th e e xf o Iia ti o n

m a t e ri al i n th e iris f r o m e y e s w ith e x f oli a tio n s y n d r o m e

(P s e u d o e xf oli a ti o n of th e l e n s c a p s u l e) . V ir c h o w s A r c h . A b t .

A P a th ol ･ A n a t .
,
35 l

,
1 6 8 + 1 7 8 (1 9 70) .

1 8) R i n g v old , A ･ : L i g h t a n d el e c tr o n mi c r o s c o p y of th e

W all of iris v e s s el s i n e y e s wi th a n d wi th o u t e xf oli a ti o n

S y n d r o m e (P s e u d o e x f oli a ti o n of th e l e n s c a p s ul e) . V iT C h o w s

A r c h ･ A b t ･ A P a th ol ･ A n a t .
,
3 4 9

,
1 - 9 (1 9 7 0) .
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19) R i n g v o ld , A . & V e g g e , T . : E l e c tr o n m i c r o s c o p y of

th e tr a b e c ul a r m e s h w o r k i n e y e s wi th e xf oli a ti o n s y n d r o m e

(p s e u d c.e x f oli a ti o n of th e l e n s c a p s u l e) ･ V ir c h o w s A r c h ･ A b t ･

A P a th ol . A n a,
t .
,
3 5 3

,
1 1 0 -1 2 7 (1 9 71) .

2 0) 西 麗子 , 永 井隆子 , 菅 謙 治 : P s e u d o e x f oli a ti o n of

th e l e n s c a p s ul e の 臨床お よび病 理組織学的所見 第Ⅲ報 観

織学的考察 . 限紀 ,
27

,
1 9 1-1 9 9 (1 9 7 恥

2 1) D a v a n g e r , M . : O n th e u ltr a s tr u c t u r e a n d th e f o r m a ti-

o n of p s e u d o- e Xf oli a ti o n m a t e ri al . A c t a O p h th al m ol ･ , 5 8 ,

5 2 0 - 5 2 7 (1 9 8 0) .

22) R i n g v o ld , A . : A p r eli m i n a r y r e p o r t o n th e a m i n o a cid

c o m p o si ti o n of th e p s e u d o
-

e Xf oli a ti o n m a t e ri al ( P E m a t e ri al) ･

E x p . E y e R e s . , 15 , 37
-4 2 (1 9 7 3) ･

2 3) R i n g v o ld , A . & H u s b y , G ･ : P s e u d o - e X f o li a ti o n

m a t e ri al a n a m yl oidTlik e s u b s t a n c e ･ E x p ･ E y e R e s ･ , 1 7 ,

2 8 9-2 9 9 (1 9 7 3) .

2 4) B a b a , H . : H i s t o c h e mi c al a n d p o la ri z a ti o n o p ti c al

i n v e s tig a ti o n f o r gly c o s a m i n o gly c a n s i n e x f oli a
ti o n s y n d r o m e ･

G r a ef e
】

s A r c h . C li n . E x p . O p h th al rn 01 . , 2 2 1 , 1 06-1 0 9 (1 9 8 3) ･

2 5) G a r n e r , A . & A l e x a n d e r , R ･ A . : P s e u d o e xf oli a ti v e

d is e a s e : H i st o c h e m i c al e vi d e n c e of a n affi nit y w ith z o n ul a r

fib e r s . B r . J . O ph th al m ol . , 6 8 , 57 4
- 5 8 0 (1 9 8 4) ･

2 6) R i n g v o ld , A . : E x f oli a ti o n s y n d r o m e . I m m u n ol o gi c al

a s p e c t s , A c t a O p h t h al m ol . , 66 (S u p pl . 1 8 4) , 3 5
-4 3 (1 9 8 8) ･

2 7) L i , Z . Y .
,
S t r e e t e n

,
B . W . & W all a c e , R ･ N ･ :

A s s o ci a ti o n of el a sti n w ith p s e u d o e x f oli a ti o n m a t e ri al ‥ a n

i m m u n o el e c tr o n m i c r o s c o pi c s tu d y . C u r r . E y e R e s ･ , 7 ,

1 1 6 3 - 11 72 (1 9 8 8) .

2 8) L i , Z . Y .
,
S t r e e t e n , B . W . & Y o h ai

,
N ･ : A m yl oid P

p r o t ei n i n p s e u d o e xf oli a ti v e fi b rill o p a th y ･ C u r r
･ E y e R e s ･ , 8 ･

21 7- 22 7 (1 9 8 9) .

2 9) H i e t 且 n e n , J . & T a r k k a n e n , A . : G l y c o c o nj u g a t e s i n

e x f oti a ti o n s y n d r o m e . A l e c ti n h is t o c h e m i c al s t u d y of th e

cili a r y b o d y a n d l e n s . A c t a O p h th al m ol ･ , 6 7 , 28 8
- 2 9 4 (1 9 8 9) ･

3 0) K o n s t a s , A . G .
,
M a r s h a 11

,
G . M . & Le e

,
W ･ R ･ :

I m m o n o g old l o c aliz a ti o n of l a mi ni n i n n o r m al a n
d e xf oli a ti v e

iris . B r . J . O p h th al m ol . , 7 4 , 4 5 0
-4 5 7 (1 9 9 0) ･

3 1) K o n s t a s , A . G . P .
,
M a r s h all , G . E ･ & L e e

,
W ･ R ･ :

I ris v a s c ul o p ath y i n e x f oIi a ti o n s y n d r o m e ･ A n i m m u n o c y t o c-

h e m ic al s t u d y . A c t a O p h th al m ol . , 6 9 , 4 7 2-4 8 3 (1 9 91) ･

3 2) S c h 1 6t z e r
- S c h r e h a r d t

,
U .

,
D 如fl e r S ･ & N a u m a n n ,

G . 0 . H .
: 1 m m u r1 0 h is t o c h e mi c al l o c ali z a ti o n of b a s e m e n t

m e m b r a n e c o m p o n e n t s i n p s e u d o e xf olia-ti o n m a
t e ri al of th e

l e n s c a p s ul e . C u r r . E y e R e s リ I l , 3 4 3
-3 5 5 (1 9 9 2) ･

3 3) S tr e e t e n , B . W .
,
Gi b s o n , S . A . & L i

,
Z ･ Y ･ : L e c ti n

bi n d in g t o p s e u d o e xf o li a ti v e m a t e ri al a n d th e o c u l a r z o n u l e s ･

I n v e s t . O p h th a l m ol . & V i s u al S ci . , 2 7 , 1 51 6
-1 5 2 1 (1 9 8 6) ･

3 4) G h o s h , M . & S p e a k m a n , J . S . : T h e i ri s i n s e nil e

e x王oli a tio n of th e l e n s . C a n . J . O ph th al m ol . , 9 , 2 8 9 -2 9 7

(1 9 7 4) .

35) E 且 gl e , R . C .
,
F o n t

,
R . L . & F i n e

,
B ･ S ･ : T h e

b a s e m e n t m e m b r a n e e xf oli a ti o n s y n d r o m e . A r c h . O p h th al m o
-

l
り
9 7

,
51 0 竜15 (1 9 7 9) .

3 6) S hi mi z u , T . & F u t a
,
R . : T h e fi n e s tr u c tu r e of

pi g m e n t e p主th eli u m of t h e iri s i n c a p s ul a r gla u c o m a . G r a ef e
'

s

A r c h . C Ii n . E x p . 0 p h th al m ol . , 2 2 3 , 7 7-8 2 (1 9 8 5) ▲

3 7) 伊藤憲孝 , 猪 俣 孟: 線 内障 を伴う落層症候群の 隅角お よ

び虹彩の 病理組織学的研究 . 日 限会誌 ,
8 9

,
8 3 8 ▼8 4 9 (1 9 8 5) ･

3 S) 清水 勉: 虹彩 の 病理 . 落 層症候群
-

そ の 緑 内障と白内障

- (布田 龍佑編) , Ⅰ . 落層症候群に お ける病理 学的所見 , 第 1

版 ,
3 -1 0 頁 ,

メ デ ィ カ ル 葵出版 ,
東京 ,
1 9 9 4 .

3 9) H elb i g , H .
,
S c h l仁it z e r - S c h r e h a r d t

,
U .

,
N o s k e

,
W ･

,

K e11 n e r , U .
,
F o e r s t e r

,
M . H . & N a u m a n n

,
G . 0 . H . :

A n t e ri o r
-

C h a m b e r h y p o xi a a n d iri s v a s c ul o p a th y l n P S e u d o e-

x f oli ati o n s y n d r o m e . G e r . J . O p h th al m ol . , 3 , 1 4 8 -1 5 3 (1 9 9 4) ･

40 ) V a n n a s , A . : V a s c ul a r c h a n g e s i n p s e u d o e x f oli a ti o n of

t h e l e n s c a p s ul e a n d c a p s u l a r gl a u c o m a ･ A fl u o r e s c ei n

a n gi o g r a p hi c a n d el e c tr o n m i c r o s c o pic s t u d y ･ A lb r e c h t v o n

G r a ef e s A r c h . k li n . e x p . O p h th a lm 01 . , 1 8 4 , 2 4 8
-2 5 3 (1 9 7 2) ･

4 1) R i n g v ol d , A ･ & D a v a n g 9 r , M ･ : I ri s n e o v a s c ul a ri s ati o n

i n e y e s w ith p s e u d o e xf oli a ti o n s y n d r o m e ･ B r ･ J ･ O ph th al m ol ･ ,

6 5
,
1 3 8-1 41 (1 9 81 ) .

4 2) G r e e n , W . R . : T h e u v e al tr a
r
c t . I n W . H . S p e n c e r , R ･

L . F o n t , W . R . G r e e n
,
E . L . H o w e s

,
F . A . J a k o b i e c & L . E ,

Zi m m e r m a n ( e d s .) , O p h th al m i c P a th ol o g y V ol . 3 , 3 rd e d ･
,

p1 3 5 5- 2 1 4 0 , W . B . S a u n d e r s C o m p a n y , P h il a d el p hi a , 1 9 86 ･

4 3) V a u g h a n , D . & A $ b u r y , T .
: O p h th al m ol o gi e , D i a g n o s e

u n d T h e r a pi e i n d e r P r a x is , 1 s t e d り P 8-1 3 , S pli n g e r- V e rl a g ,

B e rli n- H eid elb e r g , 1 9 8 3 .

4 4) S c h l仁it z e r
- S c h r eh a rd t

,
U . & N a u m a n n

,
G . 0 ･ H ･ :

P s e u d o e xf oli a ti o n (P E X ) - p h a k o p a th y . K li n . M o n a tbl ･ A u g e n-

h eilk d .
,
2 0 6 (S u p p1 2) , 9 (1 9 9 5) .

4 5) S c h l o t z e r
- S c h r e h a r d t , U . , D o rfl e r , S . & N a u m a n n

,

G . 0 . H . : C o r n e al e n d o th eli al i n v ol v e m e n t i n p s e u d o e xf oli a-

ti o n s y n d r o m e . A r c b . O p h th aI m ol . , 1 1 1 , 6 6 6
-6 7 4 (1 9 9 3) ･

4 6) N a u m a n n , G . 0 . H .
,
S c h1 6t z e r - S c h r e h a r d t , U ･ &

A s a n o , N . : P s e u d o e x f oli a ti o n (P E X)- k e r a t o p at h y . K li n ･

M o n a tbl . A u g e n h eilk d . , 2 0 6 ( S u p p l . 2) , 7 ( 19 9 5) ･

4 7) S c h ltit z e r
- S c h r e h a r d t , U . & N a u m a n n

,
G . 0 ･ H ･ :

P s e u d o e xf o li a ti o n ( P E X )-tr a b e c u l o p a th y . K li n . M o n a tbl ･

A u g e n h eilk d .
, 2 0 6 ( S u p p l . 2) , 9rl O (1 9 9 5) ･

48 ) R i n g v ol d , A . : E l e c tr o n m ic r o s c o p y of th e li m b al

c o nj u n c ti v a i n th e s u rf a c e i n e y e s w it h a n d w ith o u t

p s e u d o, e Xf oli a ti o n s y n d r o m e ( P E s y n d r o m e) ･ V ir c h o w s A r c h ･

A b t . A P a t h . A n a t .
,
3 5 5 , 2 7 5-2 8 3 (1 g 7 2) .

4 9) R i n g v o ld , A .
: O n t h e o c c u r r e n c e of p s e u d o

-

e Xf oli a ti o n

m a t e ri al i n e x tr a b ulb a r ti s s u e f r o m p ati e n t s wi th p s e u d o-

e x f oli a ti o n s y n d r o m e of th e e y e . A c t a O p h th al m o l
･
,
5 1

,

4 1 1- 41 9 (1 9 7 3) .

5 0) S p e a k r n a n , J ･ S ･ & G h o s h , M ･
: T h e c o njTl n C ti v a i n

s e n il e l e n s e x f oli a ti o n . A c t a O p h th al m ol り 9 4 , 1 7 5 7
-1 7 5 9

(1 9 7 6) .

5 1) R o h , Y . B .

,
l s h ib a s h i

,
T .

,
I t o

,
N ･ & l n o m a t a

,
H ･ :

A lt e r a ti o n of m i c r o fib ril s i n th e c o nj u n c ti v a of p a ti e n t s wi th

e x f oli ati o n s y n d r o r n e . A r c h . O p h th al m ol
･

,
1 0 5

,
9 7 8 -9 8 2 (1 9 8 7) ･

5 2) S t r e e t e n , B . W .
,
B o o k m a n , L .

,
R it c h

,
R ･

,
P ri n c e

,
A ･

M . & D a r k
,
A . J . : P s e u d o e xf oli a ti v e fib ri1l o p a th y i n th e

c o nj u n c ti v a . A r el a ti o n t o el a s ti c fib e r s a n d el a s t o si s ･

感
ギ
ク

姜
7

椚

閻
腎

差

†

ゝ



感
ぎ
り

姜
7

厨
欝
差

†

ゝ

偽落層症候群に お ける虹彩 の 病理 組織学的研究

O p h th al m ol o g y , 9 4 , 1 4 3 9
-1 4 4 9 (1 9 8 7) .

5 3) P ri n c e , A ･ M ■
,
S t r e et e n

,
B . W .

,
R it c h

,
R

. , I) a r k
,
A .

J ･ & S p e rli n g , M ･ : P r e cli ni c aI d i a g n o si s of p s e u d o e xf oli a ti o n

S y n d r o m e ･ A r c b ･ O p h t h al m ol ･ , 1 0 5 , 1 0 7 6-1 0 8 2 (1 9 8 7) .

5 4) E a gl e , R . C .
,
F o n t

,
R . L . & F i n e

,
B . S . : T h e

b a s e m e n t m e m b r a n e e xf oli a ti o n s y n d r o m e ･ A r c h ･ O ph th al m ol . ,

9 7
,
5 1 0- 51 5 (1 9 79) .

55) S c h 1 8 t z e r
- S c h r e h a r d t , U ･ , K u c h l e

,
M ･ & N a u m a n n

,

G ･ 0 ･ H ･ : E l e c t r o n- mi c r o s c o pi c id e n tifi c a tio n of p s e u d o e xf oト

i a ti o n m a t e ri al i n e x tr a b ulb a r ti s s u e ･ A r c h ･ O p h th a l m ol . , 1 0 9 ,

5 6 5-5 70 (1 9 9 1) .

5 6) K u c h l e , M ･
,
S c h 1 8 t ヱe r - S c h r e h a r d t

, U . & N a u m a n n
,

G ･ 0 ･ H ･ : O c c u r r e n c e of p s e u d o e xf oli a ti v e m a t e ri al i n

p a r a b ulb a r s tr u c t u r e s i n p s e u d o e x f olia ti o n s y n d r o m e . A c t a

O p h th al m ol . , 6 9 , 1 2 4
-1 3 0 (1 9 91 ) .

5 7) S t r e e t e n , B ･ W ･
,
D a rk

,
A . J .

,
W a 11 a c e

,
R . N .

,
L i

,
Z .

Y ･ & H o e p n e r ･ J ･ A ･
: P s e u d o e x f oli a ti v e fib rill o p a th y i n th e

S ki n of p a ti e n t s wi th o c ul a r p s e u d o e x f oli atio n . A m . J .

O p h th al m ol ･ , 1 10 , 49 0T4 9 9 (1 9 9 0) .

5 8) S c h1 6t z e 巨 S c h r e h a r d t
, U .

, K u c h l e
,
M .

,
D 8 r fl e r

,
S . &

N a u m a n n
, G . 0 . H . : P s e u d o e xf oli a ti v e m a t e ri al i n th e
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