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　 　　　　　　 　 緒 　　言

　新生児に み られ る先天性 の 眼球の 形態異常の 主

な もの と して は ， 単眼症 の ほ か ， 完全 あ る い は不

完 全 な 無 眼 球 症 （Anophthalmos）， 小 眼 球 症

（Microphthalmes）， 潜在眼球症 （Cryptophthal−

mos ；先天性完全眼瞼癒着〉 さ ら に眼球突 出症な

どが ある．眼球の 形態異常 に伴 い
， 視神経 は しば

し ば欠損し ， 中枢神経系の 奇形や 腎の 奇形 （融合

腎や嚢胞腎な ど）， 肺 ・気管の 欠損又 は低形成， さ

ら に 各種 の 心 奇 形 な ど を 合 併 す る こ と も 多

い
1団

．また ， 無脳症や 先天性水頭症，髄膜瘤お よ

び小頭症な ど の 症 例 に お い て も い ろ い ろ な型 の 眼

球の 奇形が み られ る
4）

．今回私た ち は ， 他の 臓器 の

先天異常を伴わ な い 先天 性無眼球症の 1例 を経験

した の で 報告す る．

　　　　　　　　 症　　例

　患児 ：NN ．， 平成 7 年 5月31目出生 ， 女児．

　出生 時体重 は 3，100g， ア プ ガ
ー

ル ス コ ア
ー

は

9／9点．

　 家族歴 ：母親 は 36歳，父親 は41歳 で 血族結婚 で

は な い が ， 母親の 祖 父母 が い と こ婚．親族 に 先天

異常児の 出生 や視力障害者は な い ．

　 両親 の 既往歴お よび生 活歴 ；両親 とも に特 に既

往歴 は な く， 父親 は会 社 員で ヘ ビー
ス モ

ーカ ー
，

母親 は主婦で結婚時の年齢は 35歳 ， 初妊初産 ， 当

科受診 まで の 妊娠期 間中 に 薬剤 の 服用や放射線被

曝 は な か っ た．

　母親の 妊娠分娩経過 ：最終月経 は平成 6 年 8 月

19日 か ら 7 日間で ， 無月経の た め ， 静 岡県内の某

市立病院産婦人科 を受診 し， 妊娠 と診断 され ， 以

後定期的 な妊婦健診 を受 けて い た．妊娠経過や血

清 お よび血 液 学的諸検査 な ど に 異常 は み られ な

か っ た が
， 妊娠 26週 で の胎児超音波検査 で ， 胎児

顔面の異常 ， 特に 眼 窩部お よび眼球部の低形成が

疑わ れた ．精査お よび里帰 り分娩 を希望 して平成

7 年 3 月 6 日， 弘前大学医学部附属病院産科婦人

科を紹介受 診 した ．当科初診時 ， 妊娠 27週 5 日で

胎児発育 は良好 で あ っ た。諸検査 を行 っ た が ， 胎

児超 音波検査で胎児の 左右眼球 の欠損 と眼窩部の

低形成 を認め た以 外 に は 頭部発育 は良好で あ り，

他の臓器 を含め全身的に は全 く異常所見 は認 め ら

れ なか っ た．臍帯血採取 （PUBS ）に よ る染色体検

査 で は46XX の正常核型で あ り ， また ，
TORCH 症

候群ほ か 感染症 の ス ク リーニ ン グ検査 は す べ て 陰

性 で あ っ た．以 上 の 所見 よ り先天性両側無眼球症

と出生前診断した．そ の 後 ， 軽度の 貧血の 治療 と

妊娠 29週 に 切迫早産の た め 子 宮収縮抑制剤の 投与

を行 っ た．妊娠 39週 4 日 で 自然破水 ，
PGF

、 α に て

分娩誘発 を行 い ，妊 娠40週 0 日 に経腟 分娩 した。

分娩 お よ び産褥経過 に ， 特 に変 わ り は な か っ た．
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図 1　妊 娠27週 5 日 に お け る 胎 児 頭 部 超音 波 断 層 図．

　胎児顔面 の 眼 窩問 距 離 は 11．2mm で ， 左 右 の 眼 窩部

　に は眼 球 と思 わ れ る echo 　free　 space は 認 め られ な

　 か っ た．

また ， 羊水量や胎盤 お よび臍帯 に も異常所見 は認

め られ な か っ た ．

　 出生前の 超音波検査所 見 ：図 1 に妊 娠 27週 5 日

の 胎 児頭 部超音波断 層図 を示 した ．BPD ：66．7

mm
，
　 FL ：49．4mm ，

　 FTA ：4L2cm2 ，
　 EFBW ：

1，093gで IUGR はな く ， 顔面 の 眼窩部 に 眼球 と思

わ れ る echo 　 free　space は認 め ら れ ず ， 眼 窩径 は

右 は約 10mm ， 左 は約 12mm で と もに 短 く，眼球間

の 距離 と推定 され る中央部 （眼窩間距離） も11．2

mm と短 くな っ て い た． しか しそ の 他の 頭蓋 内構

造 に は異常所見 は み ら れず ， また ， 他 の 胎児臓器

に は異常所見は認 め られな か っ た ．

　出生時の 所見 ：全身の 発育 は良好 で 外表奇形 は

な く ， 出生後の超 音波検査で は心 エ コ ー等 も含め

て 全身的に 異常所見 を認め なか っ た．眼瞼は両側

と も閉 じ て お り，眼球 は左右 と も認め られ なか っ

た （図 2）．眼裂 の横径 は左 右 と も4mm で ， 眉毛

と腱毛は 正常 に 認め ら れ た ．

　頭 部 CT 所 見 ：生 後 2 凵 目の 頭 部 CT 所 見 を

図 3 に 示 した．萎縮 した 眼球様構造物が左 右 に 認

図 2　 出生 児の 所 見．眼 裂 を 開 け る も眼球 構 造 は 認 め

　 ら れ な か っ た．

図 3　 生後 2 目 目 の 新生 児 頭 部 CT．

め られ る もの の ，眼窩 内に 正 常の 眼球搆造 は 認め

られ なか っ た。左側 の眼球様構造物は痕跡的 に 認

め る の み で あ っ た． また左右 の 視神経 は存在 して

い た．そ の 他の 脳 内構造 に は 異常 は み ら れ な か っ

た．CT 所 見お よび眼 科学 的検査所 見よ り先天性

無眼球症 と診断 さ れ た．

　出生 後の 経過 ：哺乳力 は正常 ， 体重増加 は良好

で ，眼 球欠損以外に は新生 児期 の 理 学的所 見 に は

特に 異常が な く， 生後 9 日目に体重 3，190g で 退院

した．な お ， 耳鼻科学お よび眼科学的諸検査 を行 っ

た と こ ろ ， 視覚誘発電位 （VEP ）は 無反 応で あ っ

た が
， 聴性脳幹反 応 （ABR ）で は蝸牛神経核 か ら

聴領 ま で の 反 応は 正 常パ タ
ー

ン で あ り， 蝸牛か ら

脳幹 まで の 機能は ほ ぼ 正 常で ある と判定 され た，
．

　　　　　　　　　 考　　察

　眼の 先天異常は ， 全先天異常の O．226％ とい われ
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て い るが
5｝

， そ の うち無眼 球症お よび小 眼 球症 の

発症頻度 は〔｝．009〜0．〔〕12％ と報告 6｝
され て お り，

先天性無眼球症 は きわ め て稀な疾患 と考 え られ て

い る．臨床的 に
，

一見 し て 眼球 が認め られ ない 場

合 を無眼球症 と呼ん で い る が
， 実際 に は真の 無眼

球症 で ある こ とは稀で ，

一
般的に 無眼球症 と診断

され る もの は ほ とん どが臨床的無眼 球症 （clinical

anophthalmos ）凋 で ある．ま た
， 真 の 無眼球症 と

極 度 の 小眼球症 を区別す る こ とは困難で あ り ， 厳

密 に は 眼窩内の 連続組織切片 を顕微鏡的に検 索 し

な けれ ば鑑別 は不可能で ある．臨床的 に も この 両

者の 区別 は あ ま り意味が な く ， 眼科学的 に は ， 視

診で は眼 球 を認 めな い が，CT や MRI 画像 で は眼

球様小陰影や 外眼筋 ， 視神経な ど の 痕跡 を認 め る

もの は 臨 床 的無 眼球 症 と 定 義 され る こ と が 多

い
B）．今回の 私た ち の 症例は ， 出生後の CT 像で 眼

球様構造物や視神経が 認め られ た こ とか ら，こ の

臨床的無眼球症の 範 曙に 入 る症例 と考 え ら れ る．

　 無眼球症は そ の 発生過程 か ら次の 3 型に 分類 さ

れ て い る
9｝10）

．

　 1。原発性 無眼球症 ；眼小 窩の 発生が 起 こ らな

い もの で ， 眼 胞は形 成され な い もの．

　 H．続発性無眼 球症 ；前脳 全体 の 発育抑制 や ，

強 い 発育異常 が あ り， そ の た め眼球が 形成 され な

い もの ．

　皿．第 3型無眼球症 ；眼胞 は発生 す るが ， そ れ

が 何 らか の 原因に よ り変性 し て ，完全 に 消失 し て

し ま う もの で consecutive 又 は degenerative無

眼球症 と も呼ばれ る．今回の 私た ち の 症例は こ の

分類の 皿 型 に 相当す る もの と考え られ る．

　先天 性無眼球症お よび小眼 球症 の 発症の 原因は

不 明で あるが ， 遺伝因子 とし て は常染色体優性遺

伝，常染色体劣性遺伝 ， 伴性劣性遺伝や 染色体異

常
11）が確認 され た例 もあ る．発症 の 環境因子 と し

て は ， TORCII 症候群や X 線被 曝 ，
　LSD や サ リ ド

マ イ ドな どの 薬物 に よ る も のが 報 告
12 ）さ れ て い

る．今回 の症例 の発症原因は今の と こ ろ不 明で あ

る が ， 母親の 祖 父母が い と こ 婚で あ る以 外 は特 に

家族歴が な い こ と や ，他 の全身臓器 に は 異常が み

ら れ な い こ とな ど か ら ， 単発的に 発症 した 無眼球

症 で あろ うと推察 され る．

　本症例で は ， 妊娠26週 の胎 児超音波検査 に よ り

胎児顔面の 異常 が指摘 され ， 当科を紹介受診後 ，

妊娠 27週 で超音 波断層法 に よ り先天性無眼球症 と

出生前診 断し た ．電 チス キ ャ ン で は ， 胎児眼球 内

の 水晶体 は眼球 ・口唇 を通 る 前額断面 で は リ ン グ

状 に ， 両眼窩 を通 る水平断面で は水晶体 の 前後両

端が輝点 と して描写され る．こ の 水晶体の 動 きは

眼球運動 の マ ーカ ーと し て 用 い られ て お り ， 遅 く

と も妊娠 16週頃に は認め られ る よ うに な る
13♪．妊

娠 28週以 降で は ， 眼球運動 の 出現頻度 は増加する

と と もに 周期性 も形成 され ， 急速眼球運動の み ら

れ る REM 期 とそれ の み られ な い IIOII −REM 期が

区 別 で き る．超 音 波 断層 法 に よ る 計 測 で は ，

Romero 　et　al ．14）は 胎児眼球 の 直径 が 1（｝mm に な

る の は妊娠 20週 ， 左右の 眼球間距離 （interocular

distance；II））が 10mm に な るの は妊娠14週 か ら

として い るほ か ，Mayden 　et　a1．
1「」）

も ID が 1〔）mm

に なる の は妊娠 16週頃か ら と報告 して い る こ と な

ど を考慮する と ， 通常の 胎 児超音波ス ク リーニ ン

グの 際に ， 眼 窩 お よ び左右眼球の 形 態や 眼球運動

を十分 にチ ェ ッ クす る こ とに よ り， 先大 性無眼球

症 をよ り早期 に診断す る こ とは可能で あ ろ うと考

え ら れ る．

　無眼 球症 お よび小 眼球症 の 治療 と して は ， 眼窩

や顔面骨の 発育遅延 を防止 す るた め い ろ い ろな方

法 が試み られ て い る．保存的治療 として はガ ラ ス

球 や プ ラ ス チ ッ ク の 人工 義眼 ，
シ リ コ ン 製の ス ポ

ン ジボ
ー

ル ，モ
ー

ル ドガ イ ド，歯科用材料な どが

用 い られ ， 外科的治療 として は義眼床を作製し ，

眼窩を拡張す る 方法な ど が あ る．眼 窩の 発育 は 4

歳 ま で は急速 に 進むた め ，治療 は生後早期か ら ，

少な くと も 6 カ月以 内，遅 くと も 1 歳以 内に 開始

す る こ とが必要 とされ て お り
1，
”’3）S）

， 本症例 に お い

て も当院の 眼科医 よ り両親の 居住地の 眼科医 へ 紹

介 し，眼窩 の 発育を促すた め 人工 眼球 の 装着 を開

始 し て い る．

　　　　　　　　　文　　献

　 1．窪田 淑 子，窪田 靖夫，松 田健 史．小 眼球 に 関 す る

　 　 統計
’
的研究．眼臨　工985 ；79 ：2230− 223：1

　 2．浜本順次，奈良井栄，松 田　隆．多発奇形 を伴 っ

　 　 た 両眼 の 臨床的無眼 球症 の 1例．眼 臨　1988 ；82 ：

　 　 2458− 2460

N 工工
一Eleotronio 　Library 　



Japan Society of Obstetrics and Gynecology

NII-Electronic Library Service

Japan 　Sooiety 　of 　Obstetrios 　and 　 Gyneoology

350 出生前診 断 した 先天性無眼球症の 1例

3．植 田 政 嗣，山 田隆司，好川 卓司．先天性無眼球症

　 の 1 例．口産 婦誌　 1987 ；39 ： 867− 869

4．　AughtoJt　 D／．　 Clinical　 anophthalmia 、　 dex ．

　 trecardia ，　and 　skeletal とU ユomalies 　in　a ］
．
1　irl「1111t

　 born　 to　 consanui1
．
］e 〔〕us 　 parent．s，　 Am 　 J　 Med

　 （｝enet 　l990 ；37 ： 178− 181

5．雨 宮次生．人 胎 児 に み られ た眼 畏常 の 検 討．眼 科

　 1975；　17： 761− 766

6．　月所 ）ん．JA．　Th 〔｝incidence｛：｝f　congenita ］diseases

　 and 　defects　in　a　s〔，ut．h　Swedish　polu ｝ati 〔）n ．　Act．a

　 Genet 〔Basal）1951；2 ：289
7．Dulee・L7der∫．　Nortnttl　and 　abn 〔〕1

・
mal 　develop ．

　 mellt ，　Part 且．　Congenital　 defonnitie，s，　Systeln

　 of　 Ophthalmology　 Vol 皿 ，　 London ： Henry

　 Kimpt〔M ，1964

8。本多あ か ね，嵩　義則，雨宮次生．先 天 性 無 眼 球

　 症 の MR 像．臨眼 　1994148 ：960961

9．il
，irtini／．　 Develupmental 　Abnonmalities 〔〕f　the

　 Eye．2nd　ed ，　Philade］phia ： Lippincott，1957

目産 婦
．
誌48巻 5 号

10．古川 準子，絵野尚子．右無 眼球症，オ：1小 ll艮球 症 の

　　 1 症 例．眼 臨　 1986 ；80 ；98　10U

11．馬 嶋昭 生．眼の 先天異常．小児医学　1977 ；le ：L3
　 　 − 42

12．　．4fargotis　5」　．44artii・t　L ．　Anophtha11．1．lia　ill　an

　　infant　of 　pare］
．
lts　using 　LSD ，　Am1 （⊃phthahnol

　　198〔〕；12 ： 1378．一
．
1381

13．Biri・tholE ．1C．　The 　devel  pment 　of 　human 　fetal

　　eye 　 movement 　pat．t．erns ．　Science　l981 ；213 ：679

　 　
− 681

14．Ro 〃lel
’
o　R ，1）ikt　 G．　Jettn　ttv　 P，　 Ckidini　A ，　 Hob ．

　　bi−ns 　ノ．　Prenatal　 diagnQsis　【，「 c 〔｝ngenital

　　とm 〔）inalies ．　N 〔，rwalk 　CT ：Appleton　and 　Larlge，
　　1988；83
15．4f‘〈｝

・de’n　KL，　 T，〃
’tOl’Ct　M ，　Berk （．n．｛，itz　RL ，ノ3π‘‘兎‘

’
η

　　屈 Ilobbins ／C 　 Orbital　 diameters ； Anew

　　parameter 　fol
・
prenatal　diagnusis　and 　dat．jng．

　　iNin 　J　（，bsLet（｝yllec‘）1　］982 ；1・d4；289− L！7

　　　　　　　　 （No ．7736　平 8 ・1 ・12受 付）

N 工工
一Eleotronio 　Library 　


