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332．Axenfeld－Rieger症候群の

後部胎生環

　　　　　　　樋端透史　　江口　洋

徳島大学大学院ヘルスバイオサイエンス研究部

　　　　　　　　　　　　　　　眼科学分野

fヒ瀕b’．四

一p

　　）圃

fx
　　x，

　　筆

薫
灘

　
c
－
し
『
．

畢
，
報
鳩

罫
ず
漣

．隙

ウ藍こ

；慮レ

鋲，

麟毎・

＼
漕

》
㌶

　　　図2図1のシェーマ
①：後部胎生環（posterior　embry－

　　otoxon）　．

②：多瞳孔．

③：虹彩実質の低形成．
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　　　　　　　図lAxenfeld－Rieger症候群の前眼部所見（30歳女性）

他科からステロイド副作用精査目的で紹介された．幼少期に「眼の手術を受けたことがない

か」と眼科で聞かれたことがあるとのことであった．後部胎生環（白色部），虹彩萎縮瞳孔

偏位，多瞳孔がある．
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　　　　図3　角膜内皮細胞

細胞の形態異常や密度の低下がある、
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　　　　　　図4　隅角鏡像

Schwalbe線に周辺虹彩組織が付着している．
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　　xenfeld－Rieger症候群は，虹彩実質の形成時期に

　　おける神経堤由来細胞の分化不全が原因で，隅角

部の角膜一国彩索状物形成によって多様な虹彩の変化を

起こす疾患と考えられている．Axenfeldが，1920年に

輪部近傍の角膜後面に白色の線とそこへ虹彩から伸びる

索状物をもつ症例を報告しD，その後Riegerが，同様

の前眼部所見に加えてさまざまな虹彩の所見を呈する症

例を報告した2＞が，そのなかには歯牙や顔面骨の異常を

伴うものがあったとされる3・4）．通常，両眼性で常染色

体優性遺伝の形式をとり，生下時より眼異常が認められ

ることが多い．

　Axenfeld－Rieger症候群は，臨床的に①Axenfeld奇

形，②Rieger奇形，③Rieger症候群の3つに分類され

ている．①Axenfeld奇形は後部胎生環（posterior

embryotoxon）と虹彩実質にわずかな低形成がみられる

ものをいい，②Rieger奇形は，　Axenfeld奇形に虹彩実

質の菲薄化，瞳孔偏位，周辺部虹彩前癒着，偽多瞳孔な

ど，多彩な虹彩変化を伴うものをいう（図1）．③Rieger

症候群は，Rieger奇形に歯顔他の全身異常を伴う

ものをいう．上顎低形成，歯牙低形成，三揃症，両眼隔

離症，膀部皮膚の余剰，精神発達遅滞などの全身異常が

認められる．歯牙低形成に関しては，すでに歯科で治療

をされて総義歯になっていることもある．

　Axenfeld－Rieger症候群では約50％の症例で緑内障

を合併し，多くは10歳代に診断される．眼圧上昇の機

序の詳細は不明であるが，虹彩実質の降形成や萎縮があ

る症例では比較的高率に緑内障を発症し，一方で虹彩に

変化のない症例では発症していないことが多く，虹彩低

形成の有無が緑内障発症の危険の指標とされている5）．

緑内障に対してはまずは点眼治療が，管理がむずかしい

場合は手術治療が選択される．術式は，隅角異常癒着の

少ない部位での線維柱帯切開術や線維柱帯切除術が施行

されるが，長期成績は必ずしも良好とはいえない．角膜

内皮の形態異常を伴う（図3）こともあり，緑内障とあ

わせて幼少期からの長期的な観察が必要である．
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　　　　　図5　前眼部OCT像
癒着した虹彩の内部（角膜側）に層構造を認める．

　Posterior　embryotoxonは，角膜輪部に沿って認めら

れる白色の線である（図1）．肥厚し前方に突出した

Schwalbe線に周辺虹彩組織が付着した部位が，角膜周

囲で後部胎生環として観察される．Axenfeld－Rieger症

候群に特徴的な所見と考えられがちであるが，正常人の

15％にみられるとの報告6）がある．また，一般眼科診療

所で6．8％の患者にみられ，細隙灯顕微鏡で発見できな

いが隅角鏡（図4）で発見できる場合があるといわれて

いる7）．したがって，若年者も可能なかぎり隅角鏡検査

を実施するのが望ましいが，非接触面の前眼部OCT（光

干渉断層計）（図5）も有用である．
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